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緒　　　言

　Behçet（ベーチェット）病は再発性口腔内アフタ性潰
瘍，皮膚症状，外陰部潰瘍，眼症状を 4大症状とする再発
性全身性炎症疾患である1,2)．消化管病変が臨床症状の主体
の場合は腸管Behçet 病と呼ばれるが，食道病変の報告は
まれである．今回我々は口腔内粘膜アフタ，外陰部潰瘍，
皮膚症状（ざ瘡様皮疹）の 3主症状をもつ不全型Behçet 病
において，回盲部潰瘍出血・穿孔，腹部食道潰瘍穿孔をき
たした腸管Behçet 病の 1 手術例を経験したので文献的考
察を加え報告する．

症　　　例

患　者：36歳，男性．

主　訴：右下腹部痛，下血
既往歴：特記すべきことなし．
嗜好歴：喫煙歴：30本／日，16年．飲酒歴：日本酒 1～ 2
合／日．
アレルギー：なし．
家族歴：特記すべきことなし．
現病歴：2009年に口腔粘膜の再発性アフタ性潰瘍，皮膚症
状（ざ瘡様皮疹），外陰部潰瘍の 3主症状を認め，副症状と
して回盲部潰瘍，食道潰瘍，咽頭潰瘍を認め，不全型Behçet
病と診断された．ステロイド加療， 5 -ASA，抗TNFα抗
体製剤（infliximab）にて加療されたが回盲部潰瘍の改善を
認めず，腹痛も増悪したため2011年 1 月 7 日より入院とな
った．入院後に施行した上部消化管内視鏡検査では既知の
食道胃接合部直上の潰瘍は増悪し，深掘れとなっていた（図
1）．PSL 55㎎/日に加え各種免疫抑制剤（azathioprine，
6 -mercaptopurine，tacrolimus）にて加療を継続していた
が，2011年 3 月13日に急激な血圧低下，貧血進行を認めた．
腸管Behçet 病による難治性潰瘍の診断にて，加療目的に
当科紹介となった．
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初診時現症：身長170㎝，体重57㎏，意識清明，体温36.2℃，
血圧80/63㎜Hg，脈拍67／分，酸素飽和度99％（室内気）．
右下腹部に圧痛を認めたが，筋性防御や反跳痛は認めなか
った．
血液生化学検査所見：炎症反応上昇（白血球数12,600/㎣，
CRP 11.64㎎/竕），貧 血（Hb 6.7ℊ/竕）と 低 栄 養 状 態
（Alb 1.9ℊ/竕）を認めた．
胸腹部造影CT：回盲部に壁肥厚を認め，また下行結腸内
に造影剤の漏出あり，活動性出血が疑われた．腹腔内遊離
ガスや腹水は認めなかった（図 2）．
下部消化管内視鏡：Bauhin 弁は開大し終末回腸にかけて
巨大な露出血管を伴う潰瘍を認めた．潰瘍の肛門側は凝血
塊に覆われて観察不十分であった（図 3）．
　以上より，難治性腸管Behçet 病に伴う潰瘍出血による
出血性ショックと判断し，一時的に止血しているものの再
出血や穿孔のリスクが高いと判断し，緊急手術の方針とした．
手術所見：正中切開で開腹した．腹水は認めず，回盲部を
授動したところ回盲部に大網で被覆された約 1㎝の穿孔部
を認めた．腸管浮腫を認めたものの吻合可能と判断し，回

図 1　上部消化管内視鏡
入院前（2010年10月）に施行した上部消化管内視鏡検査（Ａ）
に比較して，入院後（2011年 1 月）は同部位の潰瘍は深掘れと
なり，白苔や炎症性ポリープを伴っていた（Ｂ）．

図 2　腹部造影CT
回盲部の壁肥厚，脂肪織濃度上昇を認め（Ａ），また下行結腸内
に造影剤の漏出あり，活動性出血が疑われた（Ｂ）．腹腔内遊離
ガスや腹水は認めなかった．

図 3　下部消化管内視鏡
回盲部に巨大な露出血管を伴う潰瘍を認めた．
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盲部切除を施行した．手術時間 1時間11分，出血180竓であ
った．
摘出標本（回盲部）：盲腸に巨大な深い潰瘍を認め，底部に
穿孔を認めた．
病理組織学的検査（回盲部）：潰瘍部分は多数の好中球浸潤
とフィブリン析出があり，穿孔部の漿膜面に化膿性炎症が
波及していた．漿膜下層で血管炎，特に静脈炎が目立ち，
太い動脈の破綻も同定された．非潰瘍部の粘膜はほぼ正常
であった（図 4）．
術後経過：術翌日より PSL 60㎎／日の経静脈投与を開始
した．術後は腹部症状を認めずドレーン排液も正常であっ
たが，手術直後より39℃台の高熱が持続し，CRP 高値が遷
延した．術後 5日目に施行した造影CT検査では縫合不全
や腹腔内膿瘍形成は認めなかった．もともと咽頭潰瘍，食
道潰瘍を指摘されており，術後 9日目に上部消化管内視鏡
検査を施行したところ，切歯39㎝から食道胃接合部にかけ
て， 5 時方向を中心として約半周にわたる深い潰瘍を認め
た（図 5）．逆流性食道炎の所見は認めなかった．前回検査
時よりも更に潰瘍は増悪しており内科的治療での改善は期
待できず，また穿孔リスクも高く初回手術より18日目に手
術の方針となった．
手術所見（ 2回目）：上腹部正中切開で開腹した．腹腔内に
汚染腹水は認めなかったが，腹部食道周囲を剥離したとこ
ろ腹部食道後面に約 5㎜の穿孔部を認め，食道潰瘍穿孔と
判断した．潰瘍病変の範囲を触診で確認し，食道胃接合部
より 7㎝口側で下部食道を切離した．噴門側胃切除術に準
じた空腸置換術も考慮したが，小腸腸間膜が短く拳上困難
と判断し，胃管再建を選択した．下部食道噴門側胃切除，

食道胃管吻合，空腸瘻造設施行した．吻合はCDH（29㎜）
を用いた端端吻合で行った．手術時間 2時間57分，出血252
竓であった．
摘出標本（食道）：食道胃接合部より下部食道かけて小弯側
に約 5㎝にわたる深い潰瘍を認め，食道胃接合部より約2.5
㎝口側の腹部食道後壁に約 5㎜大の穿孔部を認めた（図 6）．
病理組織学的検査（食道）：腹部食道の穿孔部では，粘膜か
ら外膜に達する深い潰瘍が形成され，全層性に好中球，リ
ンパ球，形質細胞の浸潤を伴った肉芽組織を認めた．一部
に細静脈の閉塞像がみられた．非潰瘍部の粘膜はほぼ正常

　 腸管ベーチェット病に伴う食道穿孔：九十九悠太，他 9名 　

図 4　病理検査所見（回盲部）
潰瘍部は多数の好中球浸潤とフィブリン析出を認めた．漿膜下
層で血管炎，特に静脈炎が目立ち，太い動脈の破綻も同定され
た（HE染色，40倍）．

図 5　上部消化管内視鏡
切歯39㎝～食道胃接合部にかけて， 5 時方向を中心として約半
周にわたる深い潰瘍を認めた．

図 6　切除標本（食道）
食道胃接合部より下部食道かけて小弯側に約 5㎝にわたる深い
潰瘍を認め，食道胃接合部より約2.5㎝口側の腹部食道後壁に約
5㎜大の穿孔部を認めた．
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であり，腸管Behçet 病と考えられた（図 7）．
術後経過：術後縫合不全，右膿胸を発症し長期入院となっ
たが，胸腔ドレナージと膿胸郭清術により改善し，術後166
日目に退院となった．

考　　　察

　Behçet 病は病因不明の難治性膠原病類縁疾患であり，口
腔粘膜の再発性アフタ性潰瘍，皮膚症状，眼症状，外陰部
潰瘍を 4主症状とする炎症性疾患である．発症率は人種に
よって大きく異なり，日本では人口10万人対10人程度である
が，西欧諸国では人口10万人対0.3人とまれな疾患である3)．
　生命予後に影響する病変として腸管病変，血管病変，神
経病変が重要であり4)，消化管に潰瘍を有する病態を腸管
Behçet 病と呼称し特殊病型の 1 つとして位置付けられる
が，炎症性腸疾患と重複する症状をきたすために，診断に
苦慮することも多い．消化管病変の合併率は地域によって
異なり，地中海地域ではまれである一方，東アジア地域で
は多くみられ5)，Shimizu らの報告ではわが国のBehçet 病
患者全体の少なくとも50％に消化管症状を伴うとされる6)．
　消化管病変としては多発する境界明瞭な潰瘍縁を有する
円形～楕円形の比較的深い打ち抜き様非特異的潰瘍が特徴
的であり，回盲部に好発（61.7～76％）7)する．潰瘍周囲に
はリンパ球集簇や濾胞形成が散在性に認められるが，非潰
瘍部の粘膜は組織学的にほぼ正常である1)．本症の潰瘍性
病変は穿孔しやすいと言われるが，渡辺はその原因として，
①潰瘍底を貫き漿膜へ向かって伸びる fissuring を伴うこ
と，②腸結核や潰瘍性大腸炎，クローン病で認める潰瘍と
比較して，膠原線維の増生が弱いことを挙げている8)．

　一方で，食道に病変が出現することはまれである．Yi ら
の報告では消化管病変を有するBehçet 病患者のうち食道
潰瘍を認めたものは4.7％であり5)，食道病変の出現とBehçet
病の罹患期間，活動度などの間に関連は乏しい5,9)．
　Behçet 病における食道病変はほとんどが胸部中部～下
部食道に発症する非特異的な潰瘍であり，穿孔，食道炎，
狭窄，静脈瘤形成などの重篤な合併症の報告は極めてまれ
である9)．医学中央雑誌（1977年～2015年）および Pub Med
（1950年～2015年）で「食道」，「Behçet」，「ベーチェッ
ト」，「esophagus」，「Behçet’s」，をキーワードとして検索
したところ（会議録除く），1973年に Brodie らが Behçet 病
における最初の食道穿孔例を報告して以来，これまでに
Behçet 病における食道穿孔，穿通，瘻孔形成は自験例を含
め11例の報告があるのみである（表 1）9-18)．この中で 7例
が外科的加療を施行されており，食道切除が 4例，瘻孔切
除が 3例施行されている．食道切除を施行した 4例のうち
1例は退院後に肺塞栓で死亡している10) が，その他は全例
長期予後が得られている．また，自験例を含め 4例に他臓
器の穿孔を合併しているが，Behçet 病による他臓器の穿孔
（または穿通，瘻孔形成）の加療中に食道潰瘍穿孔（また
は穿通，瘻孔形成）を続発した症例は自験例のみである．
　これまで腸管Behçet 病の治療法は確立されておらず，
クローン病に準じた経験的な治療法が行われる場合が多か
ったが，2014年に本邦の腸管Behçet 病の診断，治療方法
に関するコンセンサス・ステートメントが改定された19)．
大きな変更点としてはこれまで治療オプションの一つの位
置づけであった抗TNFα抗体製剤がその高い治療効果か
ら腸管Behçet 病に対する標準治療となった点であり，
2013年には adalimumab（ADA）が保険収載となった．手
術は薬物療法に不応な場合や，穿孔例，出血が持続する場
合や腸管狭窄をきたした場合に適応となるが，ステロイド
や免疫抑制剤が使用されている症例が多く術後合併症が 
44％の症例で認められること7)，術後 2 年以内に約50％が
再発すること20) に留意する必要がある．
　本症例は穿孔症例であった点，術前低栄養を認めた点，
高用量ステロイド加療中であった点から縫合不全の高リス
クであったことを考慮すると，回盲部切除時に吻合は行わ
ない選択肢もあったかもしれない．本症例では入院前より
抗TNFα抗体製剤（infliximab）を投与していたが，計 4
回の投与にも関わらずCRP値や腹部所見の改善が乏しく，
抗TNFα抗体製剤不応例と判断し，回盲部切除後の抗
TNFα抗体製剤再導入は行わなかった．そのため術後も高
用量のステロイド継続が必要となり，これが食道潰瘍穿孔
の一因となった可能性はある．食道潰瘍病変に関しては入
院時に増悪を確認しており，細かい間隔で経過をフォロー

図 7　病理検査所見（食道）
腹部食道の穿孔部では，粘膜から外膜に達する深い潰瘍が形成
され，全層性に好中球，リンパ球，形質細胞の浸潤を伴った肉
芽組織を認めた（HE染色40倍）．
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すべきであったと思われた．
　 2回目の手術においては全身状態や手術侵襲から二期分
割手術も考慮したが，術中所見で経腹的根治術可能と判断
し，一期的に手術を行った．食道切除後に縫合不全，膿胸
を発症し，長期入院を要したが，無事退院となった．
　腸管Behçet 病の加療においては，回盲部のみでなく食
道，胃，小腸，大腸の消化管全般にわたって潰瘍形成，穿
孔を来し得ることを念頭においた慎重な管理が必要である．

結　　　語

　腸管Behçet 病に起因した回盲部穿孔，食道穿孔に対し
て回盲部切除，下部食道噴門側胃切除，食道胃管吻合を施
行し，集学的治療により救命できた症例を報告した．
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