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研究要旨 
急性型神経ベーチェット病の重症度分類基準の設定を行うために、以前の班研究で集積され

た神経ベーチェット病の症例をデータベースとして後ろ向き研究を行った。ベーチェット病

診療ガイドライン 2020 のアルゴリズムに示された治療内容とそれに対する反応性に基づい

て、治療強度を５段階に分類した。アルゴリズムに基づく治療強度のスコアが高いほど急性期発

作からの回復が悪い傾向が見られ、また治療強度スコアは脳局所症状・MRI 所見（高信号域の存

在、脳幹病変の存在）と有意の相関を示した。そこで、脳局所症状の有無と MRI 所見の有無により

急性型神経ベーチェット病の重症度(stage1-4)を策定した。この基準での stage が高いほど急性期

発作からの回復が有意に悪く、また glucocorticoid の使用量は多くなる傾向にあり、この重症度分類

の妥当性が確認された。  

A. 研究目的 
ベーチェット病診療ガイドライン 2020 では、

神経ベーチェット病の診断治療のアルゴリズ

ムが記載されている。しかし、どのような患者

にどのような治療を行うべきかという具体的

方針は示されていない。本研究においては、実

臨床の場において治療方針の決定に有用な重

症度分類を策定することを目的とする。 
B. 研究方法 
ベーチェット病診療ガイドライン2020のアル

ゴリズムに示された治療内容（glucocorticoid 
[GC]の投与量など）とそれに対する反応性に

基づいて、治療強度を５段階に分類した−１：

GCなし、２：GC中等量、３：GC大量、

４:GCパルス、５：GCパルス無効で免疫抑制

薬併用。これを仮重症度分類基準とした。実

際のデータベースとしては、平成２３年から

２５年にかけて厚生労働省班会議で行った多

施設共同研究で集積された急性型神経ベーチ

ェット病（ANB）患者６１例を用いた。評価項

目として、神経症状、髄液所見, 脳MRI所
見、治療内容、症状の改善程度、発作の再発

の有無を用いた。これらの評価項目がそれぞ

れの患者の仮重症度とどのように関係するか

後ろ向きに解析した。その結果に基づき重症

度分類基準を策定した。 
（倫理面への配慮） 
今回の研究に関してはまた患者の個人情報は

全く扱わないので倫理上の問題が生じること

はない。 
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C. 研究結果 
仮重症度分類基準の重症度が高いほど急性期

発作からの回復が悪い傾向が見られ、仮重症度

分類基準の重症度が患者の実情を的確に反映

するものと考えられた。一方、種々のパラメーター

についての後ろ向きの検討では、仮重症度は脳

局所症状・MRI 所見（高信号域[HI]の存在、脳幹

病変[BS]の存在）と有意の相関を示した。そこで、

脳局所症状(FS)の有無と MRI 所見の有無により

ANB の重症度(stageI-IV)を策定した（図１）。この

重症度分類基準での stage が高いほど急性期発

作からの回復が有意に悪く （図 2 ） 、 また

glucocorticoid の使用量は多くなる傾向にあった

（図 3）。 

D 考察 
昨年度設定した仮重症度分類基準はあくまで

治療内容に基づいて設定されたものであるこ

とから、実際に治療を行うにあたっては役に立

たない可能性が考えられる。しかしながら、こ

の仮重症度分類基準による仮重症度は、平成

２３年から２５年にかけての班会議で作成さ

れた ANB 患者のコホートにおいて、脳局所症

状・MRI 所見（高信号域[HI]の存在、脳幹病変

[BS]の存在）と有意の相関を示したことから、実際

の重症度をよく反映していると考えられる。 

 そこで、脳局所症状(FS)の有無と MRI 所見の有

無により策定した ANB の重症度(stage1-4)を新た

に策定した。本重症度分類基準においては、

stageが高いほど急性期発作からの回復が有意に

悪く、また glucocorticoid の使用量は多くなる傾向

にあり、実際の重症度をよく反映していると考えら

れる。 

 今後はこの重症度分類基準を基にして治療方

針の決定ができるように ANB の診療のアルゴリズ

ムの改定を行ってゆく必要がある。 

E. 結論 
以上より、脳局所症状の有無と MRI の高信号

域の存在・脳幹病変の存在の有無により策定した

ANB の重症度分類基準は、治療方針の決定と予

後の判定に有用であると考えられた。 

 

図 1 急性型神経ベーチェット病の重症度分類基準  

 

 

図 2 急性型神経ベーチェット病の重症度と発作から

の回復 
 

 

図 3 急性型神経ベーチェット病の重症度と

glucocorticoid の使用量 
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