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血管型ベーチェット病(B 病)は難治性病態の一つであり、肺血管病変、動脈瘤などは直接的

死因となりうる。その治療はグルココルチコイド、免疫抑制薬、TNF阻害薬などの強力な免

疫抑制療法やカテーテルあるいは外科的血管再建など侵襲度の高いものが適応になるため、

まず、的確な診断が重要である。B 病は血管炎の視点からは variable vessel vasculitis に分

類され、病変は血管サイズを問わず、動静脈系に分布するため、多くの鑑別すべき疾患が存

在し、特に血管外症状が明らかでない非典型例においては診断に苦慮することがある。今年

度、本研究では厚生労働省ベーチェット病診断基準の鑑別診断の全面的な見直に伴い、その

一環として血管型 B 病の鑑別診断も改訂した。 
一方、「ベーチェット病診療ガイドライン 2020」の作成以後、医療関係者以外の患者含め

た一般の方にわかりやすい解説書が望まれているのに対応し、本年度は患者目線での質問

（patient question）を整理した。 

A. 研究目的 
 血管型ベーチェット病(B 病)は難治性病態

の一つであり、肺血管病変、動脈瘤などは直

接的死因となりうる。その治療はグルココル

チコイド、免疫抑制薬、TNF 阻害薬などの強

力な免疫抑制療法やカテーテルあるいは外科

的血管再建など侵襲度の高いものが適応にな

るため、その診断においては、的確な診断が

重要であり、他疾患を十分鑑別する必要があ

る。 
B病の血管病変は血管サイズを問わず、動静

脈系に分布し、血管炎の視点からは variable 
vessel vasculitisに分類され、病変ごとには多

くの鑑別すべき疾患が存在する。そのため、

特に血管外症状が明らかでない非典型例にお

いては B 病の診断自体に苦慮することがある。

B 病診断確定後、経過中に生じた血管病変に

ついても、他疾患の可能性は否定した上で、

免疫抑制療法を選択する必要がある。さらに、

血管再建において、カテーテル治療か手術療

法かの選択は B 病関連病変か否かで変わって

くる可能性があり、また、B 病に起因すると

考えられる場合には免疫抑制療法の併用も必

須になる。 
本研究では、今年度、厚生労働省ベーチェ

ット病診断基準の鑑別診断を全面的に見直し、
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その一環として血管型 B 病の鑑別診断も改訂

した。 
「ベーチェット病診療ガイドライン 2020」

は医師を対象としたものであり、その内容は

専門性が高いため、医療関係者以外の患者含

めた一般の方にわかりやすい解説書が望まれ

ている。本年度はガイドラインの中の clinical 
question (CQ) を 患 者 目 線 で の patient 
question(PQ)として整理した。 
 
B. 研究方法 
1．厚労省診断基準における鑑別診断の見直し 
 リウマチ医 3 名、血管外科医 2 名からなる

血管病変ワーキンググループにより、原案を

作成し、研究班員全体に意見を求め、作成し

た。 
2. PQ 案の作成 
 血管病変ワーキンググループにより、原案

を作成し、研究班員全体に意見を求め、作成

した。 
 
C. 研究結果 
1．厚労省診断基準における鑑別診断改訂案 
 B 病の血管は比較的若年者にも生じうるこ

と、病態形成に炎症が関与していることを念

頭に、表１を鑑別診断にあげた。 
  
2. 血管病変 PQ 案 
PQ1 ベーチェット病の血管病変にはどんなも

のがありますか？ 
PQ2 静脈に病気が起きたとき、どんな症状が

起こりますか？ 
また、診断にはどんな検査が必要ですか。 

PQ3 静脈に血栓（血管の中で血液が固まり、

つまった状態）ができたときに、他に何の病

気を考えますか。 
 
 

表 1 厚労省診断基準における血管病変の鑑別

診断改訂案 

血液凝固異常症 
プロテイン S 欠損症 
プロテイン C 欠損症 
アンチトロンビン欠乏症 
抗リン質抗体症候群 
癌関連性血栓症(トルソー症候群) 
高安動脈炎 
巨細胞性動脈炎、 
結節性多発動脈炎, 
川崎病 
慢性動脈周囲炎（IgG4関連疾患など） 
バージャー病、 
感染性動脈瘤い 

 
PQ4  動脈に病気が起きたとき、どんな症状が

起こりますか 
また、診断にはどんなな検査が必要ですか。 

PQ5  ベーチェット病の動脈の病気と区別すべ

き病気にはどんなものだがありますか。 
PQ6  肺の血管に病気がおきるとどんな症状が

出ますか。 
また、診断にはどんな検査が必要ですか。 

PQ7.  心臓に病気がおきることどんな症状が

出ますか。 
また、診断にはどんな検査が必要ですか。 

PQ8 静脈に血栓ができたとき、どんな治療

が必要ですか。 
PQ9 静脈に血栓ができたとき、免疫機能を

抑える治療は必要ですか。 
PQ10 ベーチェット病の静脈血栓に抗凝固薬

(血液を固まりにくくする薬)は有効ですか。 
PQ11 動脈の病気では、どんな治療が必要で

しょうか？ 
PQ12  動脈の病気の内科的治療にはどんなも

のがありますか？ 
PQ13 肺血管の病気では、どんな治療が必要



 
 

35 

でしょうか？ 
PQ14 ベーチェット病の特効薬として TNF
阻害薬という注射薬を聞いたことがあります。

血管の病気にも効くのでしょうか。 
PQ15  ベーチェット病の血管の病気に手術が

行われるのはどんなときですか。 
PQ16 心臓に近い大動脈に病変に対する手術

について教えてください。 
PQ17   末梢動脈の動脈瘤に対する手術につい

て教えてください。 
PQ18 血管ベーチェット病が原因で起きた動

脈の病気にカテーテル治療は効果が期待でき

ますか？ 
PQ19 ベーチェット病で血管の手術をしても、

まだ、お薬の治療は必要ですか？ 
PQ20  血管の病気が落ち着いているのか、ま

だ治療を要するのか、判断するのに必要な検

査がありますか？ 
 
D 考察 
 厚労省ベーチェット病診断基準にある鑑別

診断は数十年見直しがされておらず、現状に

合っていないという意見が出てきた。特に、

神経病変では、疾患概念の時代的変性に対応

できていないため、現状の鑑別診断が形式的

なものに過ぎないという指摘があった。本研

究ではその一環で血管病変について鑑別診断

を整理した。この鑑別診断は指定難病申請書

式にも含まれるので、数年間の使用後、フィ

ードバックを受け、将来的にはより実用性が

高いものとしていく必要がある。 
 PQについては、今年度、ガイドラインの中

の CQ を患者目線での PQ として整理したの

で、今後、患者団体（ベーチェット病友の会

など）からのフィードバックを受け、さらに

ブラッシュアップする予定である。 
 
E. 結論 

B 病血管病変に関して厚労省ベーチェット

病診断基準にある鑑別診断を改訂し、「ベーチ

ェット病診療ガイドライン 2020」の CQ を患

者目線で PQ として整理した。 
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