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2DE two-dimensional echocardiogra-
phy 断層心エコー法

ACE angiotensin converting enzyme アンジオテンシン変換
酵素

ACS acute coronary syndrome 急性冠症候群

APV average peak velocity 　

ARB angiotensin II receptor blocker アンジオテンシン II受
容体拮抗薬

baPWV brachial-ankle pulse wave 
velocity

上腕動脈－足首動脈間
脈波伝播速度

BMIPP beta(β )-methyl-p-iodophenyl- 
pentadecanoic acid

ベータ（β）メチル -P-
ヨードフェニルペンタ
デカン酸

BMS bare metal stent ベアメタルステント

BNP brain natriuretic peptide 脳性ナトリウム利尿ペ
プチド

CABG coronary artery bypass grafting 冠動脈バイパス術

CAG coronary angiography 冠動脈造影

CAL coronary artery lesions 冠動脈病変

cAMP cyclic adenosine monophosphate サイクリックアデノシ
ン一リン酸

CCU coronary care unit 冠動脈疾患集中治療室

CFR coronary flow reserve 冠血流予備能

cIMT carotid artery intima-media 
thickness 頚動脈内膜－中膜肥厚

CK creatine kinase クレアチンキナーゼ

COPD chronic obstructive pulmonary 
disease 慢性閉塞性肺疾患

CRP C-reactive protein C反応性蛋白

CRT cardiac resynchronization therapy 心臓再同期療法

CT computed tomography コンピュータ断層撮影

CTA computed tomography 
angiography

コンピュータ断層血管
造影

CTO chronic total occlusion 慢性完全閉塞

Cx circumflex 回旋枝

DAPT dual antiplatelet therapy 抗血小板薬 2剤併用療
法

DCB drug coated balloon 薬剤コーテッドバルー
ン

DES drug eluting stent 薬剤溶出ステント

DL dilating lesion 拡大性病変

DOAC direct oral anticoagulant 直接阻害型経口抗凝固
薬

DSCT dual-source computed tomogra-
phy 　

EPA eicosapentaenoic acid エイコサペンタエン酸

FFR fractional flow reserve 冠血流予備量比

略語一覧

FMD flow-mediated dilation 血流依存性血管拡張反
応 

GEA gastroepiploic artery 胃大網動脈

H-FABP human heart type fatty 
acid-binding protein

ヒト心臓由来脂肪酸結
合蛋白

HIT heparin-induced thrombocytope-
nia

ヘパリン起因性血小板
減少症

IABP intra aortic balloon pump 大動脈内バルーンポン
プ

ICD implantable cardioverter 
defibrillator 植込み型除細動器

ICT intracoronary thrombolysis 冠動脈内血栓溶解療法

INR international normalized ratio 国際標準比

ITA internal thoracic artery 内胸動脈

IVIG intravenous immunoglobulin 免疫グロブリン療法

IVUS intravascular ultrasound 血管内エコー法

LAD left anterior descending artery 左前下行枝

LCA left coronary artery 左冠動脈

LCWE Lactobacilius casei cell wall 
extract

Lactobacilius casei 細
胞壁菌体成分

LGE late gadolinium enhancement 遅延ガドリニウム造影

LMT left main trunk 左主幹部

LVAD left ventricular assist device 左心補助装置

MCLS muco cutaneous lymphnode 
syndrome

小児急性熱性皮膚粘膜
リンパ節症候群

MDCT multi detector row computed 
tomography

多列検出器型 X線 CT 
装置（マルチスライス
CT）

MLC myosin light chain ミオシン軽鎖

MLD minimum lumen diameter 最小血管腔径

MRA magnetic resonance angiography 磁気共鳴血管造影

MRCA magnetic resonance coronary 
angiography

冠動脈磁気共鳴血管造
影

MRI magnetic resonance imaging 磁気共鳴像

NSF nephrogenic systemic fibrosis 腎性全身性線維症

NT-pro
BNP

N-terminal pro-brain natriuretic 
peptide

N 末端プロ脳性（B 型）
ナトリウム利尿ペプチ
ド

OCT optical coherence tomography 光干渉断層法

PCI percutaneous coronary interven-
tion

経皮的冠動脈インター
ベンション

PCPS percutaneous cardiopulmonary 
support

経皮的心肺補助装置
（法，装置）

PET positron emission tomography ポジトロン放出型断層
撮影

POBA percutaneous old balloon 
angioplasty

経皮的古典的バルーン
血管形成術



6

川崎病心臓血管後遺症の診断と治療に関するガイドライン

primary 
PCI

primary percutaneous coronary 
intervention

直接的経皮的冠動脈イ
ンターベンション

PT prothrombin time プロトロンビン時間

PTCA percutaneous transluminal 
coronary angioplasty 経皮的冠動脈形成術

PTCRA percutaneous transluminal 
coronary rotational ablation

経皮的冠動脈回転性ア
ブレーション

PWV pulse wave velocity 脈波伝播速度

RA radial artery 橈骨動脈

RAS renin-angiotensin system レニン・アンジオテン
シン系

RCA right coronary artery 右冠動脈

改訂にあたって

川崎病が最初に報告 1）されてから 50年以上が経過した．
川崎病全国調査によれば，成人となった川崎病既往者は
2014年には 136,960人（総既往者数の 45.9%）となって
おり，心臓血管後遺症例（退縮例も含む）は，15,000人以
上存在すると推測される．川崎病冠動脈病変（CAL）はた
とえ小瘤であり退縮していたとしてもその組織は正常化し
ているものではなく，心臓血管後遺症と診断された人のほ
とんどは大なり小なり何らかの冠動脈イベントリスクを抱
えて生活していることとなる．本ガイドラインはこのような
川崎病心臓血管後遺症をもつ症例の遠隔期管理のためのガ
イドラインとして発行されてきた．

2013年の改訂後 7年が経過し，川崎病心臓血管後遺症
について，その定義や管理にさまざまな変化がもたらされ
た．とくに 2017年に発表された米国心臓協会（AHA）の
川崎病ステートメント2）では遠隔管理における基準に冠動
脈径の Zスコアによる区分が導入され，個人の体格に応じ
た冠動脈瘤の評価が確立され，Zスコアによる管理の層別
化が明確に行われるようになった．わが国においても小児
の冠動脈径から Zスコアが算出できるようになり 3），これ
までの絶対値による冠動脈径の分類に加えて Zスコアによ
る分類も可能となったことから，本ガイドラインでも，今

回の改訂では従来の冠動脈径の絶対値による分類に加えて
Zスコアによる分類も併記することとなった．さらに，絶
対値による分類では中等瘤，巨大瘤の下限の値をすべて
「以上」に統一した．つまり，中等瘤は 4 mm以上 8 mm
未満，巨大瘤は 8 mm以上とした．しかしながら，5歳以
上の小児ではこの絶対値の基準とZスコアでの評価の乖離
が無視できなくなることから，5歳以上では原則 Zスコア
による判断を優先するように勧告した．また，急性期の冠
動脈径が 6 mmを超えると遠隔期で狭窄性病変の出現率が
有意に高くなるとの報告があり 4, 5），それを支持する専門
家も多くいたが，議論の結果，エビデンスがまだ不十分で
あることから，本文中には取り上げるものの，表への記載
は見送った（表 7，表 18）．
さらに，学童期から成人に至るそれぞれの時期の経過観
察・管理が重要になるとの認識から，「ライフステージに応
じた経過観察」として章を新設した．
推奨クラス分類，エビデンスレベルについては表 1，表
2に示した．残念ながら一般に小児におけるエビデンスは
まだ乏しいため，小児におけるエビデンスがないものは記
載を省いた．しかし，まだエビデンスが十分でない知見に
ついても成人でのエビデンスがあり，専門家レベルで意見

RITA right internal thoracic artery 右内胸動脈

SPECT single photon emission computed 
tomography

単 光 子 放 出 型 コ ン
ピュータ断層撮影

Spiral 
BB

2D black blood spiral k-space 
order TFE 　

SVG saphenous vein graft 大伏在静脈 

TC total cholesterol 総コレステロール

t-PA tissue plasminogen activator 組織型プラスミノーゲ
ン活性化因子

TRA radial artery approach 橈骨動脈アプローチ

TTE transthoracic echocardiography 経胸壁エコー法
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が一致しているものは重要と考えて取り入れている．読者
の便宜のために，できる限り各章の初めにその章の要旨を，
章末にはこれから求められるエビデンスを箇条書きで取り

上げた．加えて小児領域では保険診療こそ認められるもの
の「未承認・適応外薬」が数多く存在する．その使用にお
ける倫理委員会申請の必要性などの手続きは各施設の方針
に委ねることとし，本ガイドラインでは「未承認・適応外
薬」であることのみを明記してある．
本ガイドラインが川崎病心臓血管後遺症を合併した患者
を診察する際の手引きとなれば幸甚である．

表 1　推奨クラス分類

クラス I 手技・治療が有効・有用であるというエビデンスが
あるか，あるいは見解が広く一致している．

クラス II 手技・治療の有効性・有用性に関するエビデンスあ
るいは見解が一致していない．

クラス IIa エビデンス・見解から有用・有効である可能性が高
い．

クラス IIb エビデンス・見解から有用性・有効性がそれほど確
立されていない．

クラス III
手技・治療が有効，有用でなく，ときに有害である
とのエビデンスがあるか，あるいは見解が広く一致
している．

表 2　エビデンスレベル

レベル A 複数の無作為介入臨床試験または，メタ解析で実証
されたもの．

レベル B 単一の無作為介入臨床試験または，大規模な無作為
介入でない臨床試験で実証されたもの．

レベル C 専門家および /または，小規模臨床試験（後ろ向き
試験および登録研究を含む）で意見が一致したもの．

第1章　疫学・遺伝的背景・重症度分類

1．

最新の疫学

【要旨】
• わが国では小児人口の減少にもかかわらず，川崎病
の新規発症数は増加の一途である．

• 診断基準の症状を完全に満たさない不全型川崎病が
増加してきており，新規発症例の約 20%を占める．

• 治療では，IVIGが 93.5%に施行され，その不応は
17.8%である．心臓血管後遺症は 2.3%に認められて
いる．

1.1

第 24回川崎病全国調査と国際比較 
1.1.1
患者数
日本川崎病研究センターが行った第 24回川崎病全国調
査によると 6），患者数は 2015年 16,323人，2016年 15,272
人で合わせて 31,595人（男 18,060人，女 13,535人）で
あった．0～ 4歳人口 10万対罹患率は 2年間平均で 319.6
人（男 357.2人，女 280.2人）と前回調査を上回った．
1.1.2
年次推移（図 1）7）

患者数は 1979年，1982年，1986年の流行の後，1995
年頃より患者数の増加傾向を認め 2015年に最高となった
が，2016年はやや減少した．罹患率の年次推移は 2015年
に 0～ 4歳人口 10万対 330.2人（男 371.2人，女 287.3人）
と史上最高値を更新した後，2016年は同 309.0人（男
343.2人，女 273.2人）とやや減少した．2016年の報告患

第 1章　疫学・遺伝的背景・重症度分類
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者数が第 2回目の流行時（1982年）とほぼ同数であったの
に対し，少子化の影響を受けて罹患率は 1.58倍であった．
1.1.3
季節変動
月別患者数の変動は過去の調査でほぼ一定の傾向を示
し，秋（9～ 10月）に少なく春から夏に増加傾向であった
が，2016年については夏（6～ 7月）に少なく秋（10～
11月）に増加していた．
1.1.4
年齢・地域分布
患者数の性・年齢分布をみると 3歳未満の割合は全体の

64.1%（男 65.1%，女 62.7%）で，2015年・2016年には
男女とも月齢 9～ 11ヵ月にピークをもつ一峰性の分布を示
していた（人口 10万対男 598.3人，女 431.9人）．罹患率
の性比は月齢 6～ 8ヵ月でもっとも大きく，女 1に対し男
1.51であった．2年間の患者住所都道府県別報告数がもっ
とも多かったのは東京で 3,729人，次いで神奈川，愛知，
大阪の順であった．罹患率が高かったのは埼玉，新潟，徳
島で，罹患率が低かったのは岩手，富山，宮崎，沖縄で
あった．

1.1.5
国際比較
60ヵ国以上の国と地域で川崎病が報告されている．0～

4歳人口 10万対罹患率は中国 71.9～ 110.0人，韓国
170.9～ 194.9人，米国 18.1～ 21.3人で，ハワイに限れば
49.4人であった．ハワイにおける人種差調査ではアジア系
114.8人で，日系人 304.3人，フィリピン系 73.9人，ネイ
ティブ・ハワイアン 52.4人，白人系 19.9人であった 8）．

1.2

診断
患者の初診時病日は第 4病日がもっとも多く（25.1%），

64.3%の患者は第 4病日までに受診していた．診断基準へ
の一致度では定型例 77.8%，不定型例 1.6%，不全型
20.6%であった．不全型がやや増加したこと，2歳未満と
年長児で不全型の割合が比較的高いことが第 24回調査の
特徴であった．再発例は 4.2%で，男児は 5歳まで，女児
は 7歳まで年齢とともに再発患者の割合が増加していた．
家族歴については同胞例あり 2.1%，両親のいずれかに既
往ありは 1.2%であった．死亡は 2年間で男女児各 1例（2

図 1 わが国における川崎病の症例数の増加と，死亡率・不全型（容疑例）罹患率の推移
（自治医科大学地域医療学センター公衆衛生部門．7）より作図）
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人とも冠動脈瘤を合併），計 2例の乳児（致命率 0.01%）
が報告され，うち 1例は急性期の死亡であった．

1.3

治療
1.3.1
初回治療
免疫グロブリン療法（IVIG）は 93.5%に投与され，

17.8%が不応例であった．初回 IVIG投与開始病日は第 5
病日がもっとも多く，とくに 2歳未満では 74.8%と早期に
投与が開始される傾向にあった．初回 IVIGにステロイド
併用（うちパルス療法 14.7%）の割合は 13.0%と増加傾
向にあった．初回 IVIGは 97.9%において 1,900～ 2,099 
mg/kg/日投与され，投与期間も 1日が 97.5%であった．
1.3.2
追加治療
初回 IVIG後の追加治療（再燃例を含む）は，IVIG 

19.6%，ステロイド 6.9%，インフリキシマブ 1.4%，免疫

抑制剤 1.3%，血漿交換 0.5%であった．初回 IVIG不応例
に限ると追加 IVIG 90.6%，ステロイド 28.9%，インフリキ
シマブ 7.3%，免疫抑制剤 5.4%，血漿交換 2.5%であった．

1.4

合併症・後遺症
1.4.1
急性期
異常は 7.9%（男 9.0%，女 6.4%）に認められ，第 15回
調査に比し約 40%低下していた．急性期の異常の種類別
割合は冠動脈拡大 5.6%，弁膜病変 1.54%，瘤 0.82%，巨
大瘤 0.13%，狭窄 0.02%，心筋梗塞 0 %であった．
1.4.2
後遺症（図 2）
川崎病全国調査によると7）後遺症は 2.3%（男 2.7%，女

1.7%）に認められ，種類別割合は冠動脈拡大 1.3%，瘤
0.64%，巨大瘤 0.13%，弁膜病変 0.36%，狭窄 0.02%，心
筋梗塞 0.02%であった．弁膜病変以外すべてにおいて男

図 2 わが国における川崎病の心臓血管後遺症発生率の年次推移
（自治医科大学地域医療学センター公衆衛生部門．7）より作図）
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性に多く，病型別では巨大瘤・瘤・拡大は不定型例で高率
であった．

2．

遺伝的背景

【要旨】
• 川崎病の罹患感受性遺伝子領域として数多くの報告
があるなか，ゲノムワイド研究で見出された ITPKC，
CASP3，BLK，CD40，FCGR2A遺伝子領域におい
て，人種を超えた関連の再現性が高い（推奨クラス
IIb，エビデンスレベル C）．

• ゲノムワイド関連解析に見出された罹患感受性関連
バリアントの多くが，B細胞で機能的意義を有する，
とバイオインフォマティクス研究を通して予測されて
いる（推奨クラス IIb，エビデンスレベル C）．

• ITPKC，CASP3については遺伝子型の組み合わせに
より，重症化リスクと関連することが，日本人，台湾
人集団で認められている（推奨クラス IIa，エビデン
スレベル C）．

2.1

遺伝の関与を示唆する疫学知見
川崎病罹患率の上位 3ヵ国は，わが国（1～ 5歳人口 10
万人あたり 330.2人 /年，2015年）9），韓国（同 194.9人 /
年，2014年）10），台湾（同 66.24人 /年，2006年）11）であ
る．このように，東アジアでの罹患率の高さは他地域に比
べて際立っており 12），とくに日本人は欧米人に比し川崎病
罹患リスクが 10～ 20倍高いといえる．米国人内において
も，川崎病の罹患率に，日系人＞他のアジア人＞黒人＞白
人の関係が知られ 12），遺伝的要因がその原因であろうと考
えられている．また他の多因子疾患と同様，家族集積性も
みられ 13, 14），遺伝的要因に起因する易罹患性の個人差が
あると考えられる．

2.2

罹患感受性遺伝子
川崎病罹患感受性と遺伝子のバリアントとの関連につい
ては，候補遺伝子アプローチによりこれまで多数の検討がな
されたが，コンセンサスとなった知見は乏しい．近年実施さ
れたゲノムワイド研究において，有意水準を満たす関連が
見出された ITPKC 15），CASP3 16），BLK 17, 18），CD40 17, 18），

FCGR2A 19）遺伝子領域に関しては，関連の再現性が他人
種でも高く，川崎病の主要な感受性遺伝子と目される．日
本人では，HLAクラス II遺伝子領域に関連の再現性が高
いバリアントが報告されている 17）が，他人種では一定の
傾向が見られないため，人種・地域ごとに領域内の遺伝子
やバリアントの関与が異なる状況が予想される．FCGR2A
については，炎症性腸疾患（潰瘍性大腸炎）20）や，BLK，
CD40については自己免疫性疾患（全身性エリテマトーデ
ス 21），関節リウマチ 22）など）で川崎病と同様の関連が報
告されているほか，ゲノムワイド関連解析で見出された罹
患感受性遺伝子座の責任多型が，B細胞に特異的なエンハ
ンサー領域に集中していることがバイオインフォマティク
ス研究により明らかにされている 23）など，川崎病の病態に
ついて新たな視点をもたらす知見が得られている．
一方，ITPKCおよび CASP3のバリアントと疾患との関
連は，これまでに川崎病以外に確実性の高い報告がなく，
川崎病独自の炎症反応の仕組みとの関係が考えられる（表
3）．

2.3

重症化関連遺伝子
罹患感受性遺伝子とともに，IVIG治療への抵抗性（不
応）および冠動脈病変（CAL）のリスクとの関連も検討さ
れたバリアントも多く，一部に有意な結果が報告されてい
る（表 3）．海外ではゲノムワイド関連解析によるCALリ
スクの遺伝要因の探索が試みられているが 24–29），複数の
集団で関連が確認されたものはなく，今後の検証に期待し
たい．わが国においては ITPKC，CASP3の遺伝子型の組
み合わせによる IVIG不応および CALのリスクの上昇が
報告され 30），台湾人でもCALリスクとの関連が確認され
ている 31）．
2.4

遺伝学的研究の成果からの病態および 
　臨床研究への展開
現在までのところ，上述した罹患感受性に関連する遺伝
要因の情報からは川崎病発症のトリガーとなる物質あるい
は微生物の特定に向けた新たな研究の展開はみられていな
い．ITPKCをノックアウトしたマウスの表現型を解析した
研究から，骨髄マクロファージにおけるNLRP3の発現量，
試験管内での IL-1βの産生量，血清 IL-1β濃度が野生型個
体に比して高くなることが示され，自然免疫系の活性化亢
進の病態への関与や，IL-1βを標的とした治療の可能性に
ついて述べられている 32）．一方，ITPKCおよび CASP3
のバリアントと川崎病重症化との関連の知見から，その影
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表 3　ゲノムワイド研究により川崎病罹患感受性との関連が明らかとなったおもな遺伝子

遺伝子名と
染色体領域 遺伝子産物の機能

関連に関する報告

罹患感受性 IVIG不応 CAL

有意な関連
あり

有意な関連
なし

有意な関連
あり

有意な関連
なし

有意な関連
あり

有意な関連
なし

FCGR2A
（1q23）

免疫グロブリン IgG
Fc部分の受容体

日 17, 36†），台 19），
中 19, 37–40），
韓 19, 36, 41），
白他 19），米（白，
黒，ア，ヒ）42）

白 43, 44），
日 45）

中 38）， 日
45） 白 43, 44）

CASP3
（4q34-35）

アポトーシスの進行
に関与するプロテ
アーゼ

日 16, 30），白 16），

中 39, 46, 47） 台 48） 日 30‡） 中 46, 48） 日 30‡） 中 39, 46），
台 48）

HLAクラス II
（6p21.3）

ヘルパーT細胞への
抗原提示 日 17），中 39） 中 40），台 49），

韓 50）

BLK
（8p23-22）

B細胞受容体シグナ
ル伝達に関わる Src
ファミリーのチロシ
ンリン酸化酵素

日 17）， 台 18, 51），
中 39, 40, 52, 53），
韓 41, 51, 54）

ITPKC
（19q13.2）

イノシトール 3リン
酸のリン酸化酵素

日 15, 19, 30），
韓 55）， 台 56, 57），
中 58）

台 59, 60），
中 39, 47, 61） 日 30‡）

日 15, 30‡），
台 31‡ , 56），
韓 55）

CD40
（20q12-q13.2） CD40 LGの受容体

日 17），台 18, 62），
中 40, 63） 中 39, 52） 台 62） 中 63）

日：日本人，台：台湾人，中：中国人，韓：韓国人，米：米国人，白：白人，黒：黒人，ア：アジア人，ヒ：ヒスパニック，
†：男性特異的な関連，‡：ITPKC，CASP3の遺伝子型の組み合わせとの関連

響により亢進すると予想されるCa 2+/NFAT経路の特異的
な阻害剤であるシクロスポリンの有効性が注目された．こ
れまでに，おもに安全性と忍容性の確認を目的とした川崎
病治療抵抗例に 3次治療（3rd line）治療として経口投与
する臨床研究 33），さらには，リスクスコアによる重症化予
測例に対し，初期治療から IVIGにシクロスポリンを併用
する治療法を標準治療と比較する医師主導治験が実施され
ている 34, 35）．

今後エビデンスが求められるもの 

川崎病ショック症候群や巨大冠動脈瘤合併例に代表さ
れる超重症例から主要症状の出現が明瞭ではなく，診
断に苦慮する症例まで幅広い患者間の症状，経過の違
いの原因についての理解は進んでいない．これらの背景
にあると想定される病因・病態の異質性（heterogeneity）
の理解にはそれと関連する遺伝要因がその手がかりにな
ると予想される．その解明に向けて，さまざまな患者属
性に関する情報が伴ったDNA試料の収集が進行中で
ある（川崎病遺伝コンソーシアム）．とくに重症化予測
例，IVIG不応例に対する治療オプション選択の最適化
は臨床上喫緊の課題であり，臨床研究参加者などを対

象とした慎重な研究デザインの下での薬理遺伝学研究
の実施が望まれる．

3．

重症度分類

【要旨】
• 急性期の重症度評価は，症状の強さと，心臓血管後
遺症の 2つの視点での重症度評価があり，長期的な
視点では冠動脈の病変に関連した予後評価がもっと
も重要である（推奨クラス IIa，エビデンスレベル B）．

• 急性期のスコアリングシステムは，症状の強さおよび
治療抵抗の可能性と同時に，それに伴う冠動脈予後
にも影響すると考えられ，わが国では汎用されている
（推奨クラス I，エビデンスレベル B）．
• 心臓血管後遺症に対しては，Zスコアによる重症度評
価を標準的方法とし，＋2.5以上を有意な病変（後遺
症）と定義する（推奨クラス IIa，エビデンスレベル
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B）．
• 従来の実測値評価は 5歳未満での評価に限定し，5
歳以上では実測値での評価は基準を設けないが，巨
大瘤の定義は内径 8 mm以上とする（推奨クラス
IIa，エビデンスレベル C）．

• 中等瘤の中でも，急性期病変 6 mm以上では狭窄性
病変の可能性があるという報告や若年者の冠動脈瘤
に伴うACSは，内径 6 mm以上の瘤を合併している
例であり，長期管理の上で重要である（推奨クラス
IIb，エビデンスレベル B）．

3.1

急性期の病状
川崎病の急性期には，全身性血管炎としてさまざまな臨
床症状や検査項目の異常が出現する．6主要症状が揃う例
では 5症状の例よりも IVIG不応例が多いという報告 64）

はあるが，実際には主要症状の数や程度と経過の重症度が
一致しているとは限らない．ごく一部に，重度の心不全あ
るいは意識障害，さらには多臓器不全を呈して時に致死的
な最重症例や，川崎病ショック症候群 65）と称される重症
例も存在するが，通常の症例では川崎病の重症度評価の基
準としては，最終的な CALの合併の有無とその程度が，
もっとも重要な項目である．CAL合併の可能性を予測判断
し，治療や検査の適応を判断するために，種々のスコアリ
ングシステムが考案されてきた．浅井・草川のスコア 66）は，
心エコー法の精度や普及率が低かった 1970年代に冠動脈
造影の適応を判断するために考案された．その後，80年
代の心エコー法によるCAL評価の進歩に伴い，年齢・性
別などの患者背景や初期の血液検査などからその予後を予
測する，中野のスコア 67），岩佐のスコア 68）が考案された
のに続き，血液製剤である IVIGの適応判断をCAL合併
の予測によって判断する目的で，原田のスコア 69）が考案さ
れた．これらのいずれもが冠動脈予後を予測する，すなわ
ち川崎病の重症度評価の予測スコアとして使用されてき
た．その後，IVIGは効果と安全性が十分に認知され，約
90%の患者で行われるようになったが，不応例の問題が長
く議論され，その予測方法が課題であった．
その問題に対し，表 4に示す，小林（群馬）スコア 70, 71），
江上（久留米）スコア 72, 73），佐野（大阪）スコア 74, 75）に
代表される複数の IVIG抵抗例（不応例）予測スコアが考
案され，高リスクと予測される症例に，初期治療あるいは
追加治療からパルス療法を含む，ステロイド併用などの強
化治療を提唱した．これらの普及が，CAL発生の継続的
な減少に寄与していると考えられる 76）．IVIG抵抗性は，

重症例の特徴の 1つであり，冠動脈予後にも関係するため，
その予測が可能な時代になったことは大きな進歩である．
これらの予測スコアが，諸外国では実用に適さないと判断
されている報告 77）もあるが，診療病日や施設，検査法の
違いが影響しているものと考えられ，少なくとも国内では
現状に適した方法になっていると考えられる 78）．

3.2

CAL（急性期）
冠動脈内径の正常値に関する評価方法の経緯について説
明する．川崎病の CALの存在に注目が集まった 1970年
代半ばまでは，心エコー法による冠動脈径の評価は超音波
機器の精度が低く，冠動脈造影所見による確定診断を参照
して，断層心エコー法（2DE）での重症度評価がまとめら
れていた．その頃の研究報告としては，厚生省班会議（神
谷班）からの昭和 58年（1983年）度報告 79）が，実測値

表 4　川崎病における IVIG治療抵抗性（不応例）予測スコア

小林スコア 70）（5点以上 : 感度 76％，特異度 80％）71）

閾値 点数

Na 133 mmol/L以下 2点

AST 100 IU/L以上 2点

治療開始（診断）病日 第 4病日以前 2点

好中球 80%以上 2点

CRP 10 mg/dL以上 1点

血小板数 30万/μL以下 1点

月齢 12ヵ月以下 1点

江上スコア 72）（3点以上 : 感度 78％，特異度 76％）73）

閾値 点数

ALT 80 IU/L以上 2点

治療開始（診断）病日 第 4病日以前 1点

CRP 8 mg/dL以上 1点

血小板数 30万/μL以下 1点

月齢 6ヵ月以下 1点

佐野スコア 74）（2点以上 : 感度 77％，特異度 86％）75）

閾値 点数

AST 200 IU/L以上 1点

総ビリルビン 0.9 mg/dL以上 1点

CRP 7 mg/dL以上 1点

（Kobayashi T, et al. 2006 70），Kobayashi T, et al. 2012 71），Egami K, et al. 2006 72），
Ogata S, et al. 2012 73），Sano T, et al. 2007 74），Okada K, et al. 2009 75）より作
表）
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での評価において当時から国内で唯一の基準となってきた．
その内容は，「2DE上の拡大性病変（DL）の診断にあ
たって，診断基準を計測数値で表すことが望ましいと考え
るが，正常計測値の集積が不十分な現在，暫定的に次の基
準によって診断をおこなう」として，「周辺冠動脈の 1.5倍
以上の拡大はDLとしてよい」という記述と，「5歳以下で
は，2DE上の冠動脈径が 3 mm以上の場合，DLとしてよ
い」という記述が，その後も長く引用されてきた．また，
この DLの表記には，「df: 明らか，s/o: 疑い，r/o: 注意」
という表現を用いることができる，というように正常値デー
タの不足と超音波機器の空間分解能の限界による曖昧さを
許容した基準であった．また冠動脈壁およびその周辺のエ
コー輝度増強も言及されているが，この判断についても，
限られた機種による報告 80）での限界や川崎病での特異性
は疑問視されており 81, 82），現在まで確立された基準はない
（第 1章 4. 不全型の診断と治療を参照のこと）．
さらに同報告書では，心血管造影によるCALの診断と
して，冠動脈造影（CAG）上，周辺冠動脈径の 4倍以上
のものを動脈瘤，大（gAN），1.5倍以上 4倍未満を動脈
瘤，中（mAN），1.5倍以下のものを動脈瘤，小（sANま
たはDil），また，冠動脈分岐部のきわめて小さい拡大は，
水かき状（Web）と表現してもよい，と記述され，心エコー
の DLの gAN，mAN，sAN（または Dil）の細分は造影
診断の項に準ずるとされていた．
その後，米国とわが国で心エコーによる小児の冠動脈内
径正常値を定めるための研究 83–85）が行われてきたが，現
時点でわが国においては，標本数と研究手法から Z-score 
project の結果3）が高い信頼度で汎用されている．心エコー
法により右冠動脈（RCA），左冠動脈主幹部（LMT）また
は起始部，左前下行枝（LAD），回旋枝（Cx）の内径を十
分にズーム機能で拡大して計測後，Web上に公開されてい
る日本川崎病学会のホームページ （http://www.jskd.jp/
index.html）や，Zスコア換算用ソフト 86）（http://raise.
umin.jp/zsp/），あるいはスマートフォンやタブレット用の
URL 87）（https://kwsd.info）にアクセスして，性別，身長，
体重と冠動脈各部の計測値を入力すれば，それぞれの Z
スコアが得られる．
今回のガイドライン改訂に伴い，これまで従来の基準に
ついて議論があり不明確であった CALの重症度を，Zス
コアによって明確に分類していくことで，今後，治療成績
や予後評価が正確に比較されるようになると期待される
（表 5）．Zスコアの作成方法は異なっているが，国内外で
の比較も議論しやすくなると考えられ，今回のガイドライ
ンから表 5のような基準を設定する．CALとしての意義は
Zスコア +2.5としたが，2017年の米国心臓協会（AHA）

のステートメント2）では，Zスコア +2.0以上＋ 2.5未満を，
“dilation only”という表現で記載はするものの，その多く
は急性期の一過性の変化であり，もし残存しても長期にお
いても病的意義は明らかでないと考えて長期の治療対象か
らは外れている．そのため，今回の表 5においても，あえ
て記載はしないこととした．
わが国では川崎病の診療は小児科の入院設備と心エコー
検査の可能なスタッフがいれば，ほとんどの病院で行われ
ているが，現在，すべての施設が日常的に Zスコアを使用
している状況ではないと考えられる．したがって今回のガ
イドラインでは，「冠動脈病変の重症度分類 2020」として，
冠動脈の評価は基本的に Zスコアで行うこととするが，す
べての施設で基準にすることは時期尚早と思われ，Zスコ
アとおおむね適合する実測値データの表記を行うこととし
た．

3.3

CAL（長期的変化）
長期管理の観点では，時間的なCALの変化を考えて分
類を行う必要があり，この点については表 5の従来からの
b項にある「1ヵ月以降の経過によるCALの変化による重
症度分類」に従い，I. 拡大性変化がなかった群，II. 急性
期の一過性拡大群，III. 退縮群，IV. 冠動脈瘤の残存群，V. 
冠動脈狭窄性病変群の 5つに大別する．加えて，冠動脈以
外の心臓合併症として，まれに見られる弁膜障害，心不全，
重症不整脈なども重症度を高める要因であり，CALの重
症度に付記して管理上注意する．
急性期の冠動脈内径と長期経過後の重症度との関係につ
いては，いくつかの研究がある．内径 8 mm以上のいわゆ
る巨大瘤が高率に血栓性閉塞をきたし，心筋梗塞発症の原
因になる可能性が高いと考えられてきた．近年，それ以下
の中等瘤の中で，虚血性病変に進展するものと，退縮傾向
がみられるものを，急性期所見で判別できるか議論がある．
Tsudaらの研究 4, 88）では，4～ 6 mmを small，6～ 8 mm
をmedium，8 mm以上を largeと分類して，各 60～ 120
例を 15年まで追った経過で，small群では狭窄性病変は
起こらなかった．また，年長児の small群の 30年の経過
では，心イベントがみられなかった 89）ことにより，長期で
の狭窄の可能性から見た境界線を急性期内径 6 mmに設定
して，抗凝固療法の適応を検討した方がよいという意見が
専門家の間では支持を受けている．さらに，台湾における
18人の 37個の冠動脈瘤に対するコンピュータ断層撮影
（CT）による 11年間の経過観察 90）では，冠動脈瘤の退縮
をもっとも正確に予測できるカットオフ値は内径 5.6 mm
であったとされている．

http://www.jskd.jp/index.html
http://www.jskd.jp/index.html
http://raise.umin.jp/zsp/
http://raise.umin.jp/zsp/
https://kwsd.info
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4．

不全型の診断と治療

【要旨】
• 診断の手引き改訂第 6版の周知に伴い，BCG痕の発
赤が主要症状になったことにより，不全型とされた例
が確実例と診断され，不全型は減少すると予想され
る（推奨クラス IIa，エビデンスレベル B）．

• 4症状で冠動脈瘤のない例や，3症状で冠動脈瘤の合
併した例を，不全型川崎病と明記した（推奨クラス
IIa，エビデンスレベル C）．

• 各参考条項の診断における意義が明らかになり，川
崎病不全型の診断に寄与することが期待される（推
奨クラス IIb，エビデンスレベル C）．

4.1

診断の手引き
川崎病は「川崎病（MCLS，小児急性熱性皮膚粘膜リン
パ節症候群）診断の手引き」91）（表 6）に従って診断され
る．診断の手引きは，2019年 4月から第 6版に改訂された．
主要症状は，
① 発熱．
② 両側眼球結膜の充血．
③ 口唇，口腔所見 : 口唇の紅潮，いちご舌，口腔咽頭粘膜
のびまん性発赤．

④ 発疹（BCG接種痕の発赤を含む）．
⑤ 四肢末端の変化（急性期 : 手足の硬性浮腫，手掌足底
または指趾先端の紅斑，回復期 : 指先からの膜様落屑）．

⑥ 急性期における非化膿性頚部リンパ節腫脹．
と一部変更された．改訂 5版からの変更点としては，発
熱の日数について言及しない点と，BCG接種痕の発赤が
川崎病に非常に特徴的であることから，従来「不定形発疹」
と表現された皮膚所見についての記述を変更した点であ
る．
診断方法については，これまで同様に 6主要症状中 5つ

表 5　心エコー法または血管造影による川崎病 CALの重症度分類

a. 急性期～発症 1ヵ月までの CAL

Zスコアを用いた評価を原則とし，
• 小瘤（sAN）＋ 2.5～＋ 5未満
• 中等瘤（mAN）＋ 5.0～＋ 10.0未満
• 巨大瘤（gAN）＋ 10.0以上

と定義する．
注 1） Zスコアによる評価が困難で，内径の絶対値による評価を行う場合，5歳未満においては

• 小瘤　　　3 mm≦内径＜ 4 mm 
• 中等瘤　　4 mm≦内径＜ 8 mm
• 巨大瘤　　8 mm≦内径

とする．5歳以上においては Zスコアによる評価を推奨する（絶対値で定義すると過大評価となる）．
• 巨大瘤の絶対値による定義は，5歳以上でも内径 8 mm以上とする．

注 2） 経過中に瘤の定義を満たした場合でも，発症 1ヵ月の時点で瘤の定義を満たさない場合は一過性拡大とする．

b. 1ヵ月以降の経過による CALの
変化による重症度分類

心エコー検査，ならびに選択的冠動脈造影検査などで得られた所見に基づいて，以下の 5群に分類す
る．

I. 拡大性変化がなかった群 :急性期を含め，冠動脈の拡大性変化を認めない症例．
II. 急性期の一過性拡大群 : 発症 1ヵ月までに正常化する軽度の一過性拡大を認めた症例．
III. 退縮群 : 発症 1ヵ月においても拡大以上の瘤形成を残した症例で，その後経過観察中に両側冠
動脈所見が完全に正常化し，かつ V群に該当しない症例．

IV. 冠動脈瘤の残存群 : 冠動脈造影検査で，片側もしくは両側の冠動脈瘤を認めるが，V群に該当
しない症例．

V. 冠動脈狭窄性病変群 : 冠動脈造影検査で冠動脈に狭窄性病変を認める症例．
(a) 虚血所見のない群 : 諸検査において虚血所見を認めない症例．
(b) 虚血所見を有する群 : 諸検査において明らかな虚血所見を有する症例．

参考条項

・ 発症 1ヵ月以降の冠動脈瘤の大きさの定義は，a欄での急性期の定義に準じる．
・ AHAステートメント 2）で，’dilation only’ として分類される Zスコア ＋2.0以上＋2.5未満について
は，長期経過における意義を認めないため，この表では取り上げなかった．

・ 中等度以上の弁膜障害，心不全，重症不整脈などを有する症例については，各重症度分類に付記す
る．
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（日本川崎病学会作成改訂 6版）
初版 1970年 9月，改訂 1版 1972年 9月，改訂 2版 1974年 4月，改訂 3版 1978年 8月，改訂 4版 1984年 9月，改訂 5版 2002
年 2月，改訂 6版 2019年 4月

本症は，主として 4 歳以下の乳幼児に好発する原因不明の疾患で，その症候は以下の主要症状と参考条項とに分けられる．
【主要症状】

1. 発熱
2. 両側眼球結膜の充血 
3. 口唇，口腔所見 :口唇の紅潮，いちご舌，口腔咽頭粘膜のびまん性発赤 
4. 発疹（BCG接種痕の発赤を含む）
5. 四肢末端の変化：
 （急性期）手足の硬性浮腫，手掌足底または指趾先端の紅斑 
 （回復期）指先からの膜様落屑 
6. 急性期における非化膿性頚部リンパ節腫脹

a. 6つの主要症状のうち，経過中に 5症状以上を呈する場合は，川崎病と診断する．
b. 4主要症状しか認められなくても，他の疾患が否定され，経過中に断層心エコー法で冠動脈病変（内径の Zスコア＋ 2.5以上，
または実測値で 5歳未満 3.0 mm以上，5歳以上 4.0 mm以上）を呈する場合は，川崎病と診断する．

c. 3主要症状しか認められなくても，他の疾患が否定され，冠動脈病変を呈する場合は，不全型川崎病と診断する．
d. 主要症状が 3または 4症状で冠動脈病変を呈さないが，他の疾患が否定され，参考条項から川崎病がもっとも考えられる場合
は，不全型川崎病と診断する．

e. 2主要症状以下の場合には，特に十分な鑑別診断を行ったうえで，不全型川崎病の可能性を検討する．
【参考条項】
以下の症候および所見は，本症の臨床上，留意すべきものである．

1.  主要症状が 4つ以下でも，以下の所見があるときは川崎病が疑われる．
1） 病初期の血清トランスアミナーゼ値の上昇
2） 乳児の尿中白血球増加
3） 回復期の血小板増多
4） BNPまたは NT-proBNPの上昇
5） 心臓超音波検査での僧帽弁閉鎖不全・心膜液貯留
6） 胆嚢腫大
7） 低アルブミン血症・低ナトリウム血症

2.  以下の所見がある時は危急度が高い．
1） 心筋炎
2） 血圧低下（ショック）
3） 麻痺性イレウス
4） 意識障害

3.  下記の要因は免疫グロブリン抵抗性に強く関連するとされ，不応例予測スコアを参考にすることが望ましい．
1） 核の左方移動を伴う白血球増多
2） 血小板数低値
3） 低アルブミン血症
4） 低ナトリウム血症
5） 高ビリルビン血症 （黄疸）
6） CRP高値
7） 乳児

4．その他，特異的ではないが川崎病で見られることがある所見（川崎病を否定しない所見）
1） 不機嫌
2） 心血管 : 心音の異常，心電図変化，腋窩などの末梢動脈瘤 
3） 消化器 : 腹痛，嘔吐，下痢
4） 血液 : 赤沈値の促進，軽度の貧血
5） 皮膚 : 小膿疱，爪の横溝 
6） 呼吸器 : 咳嗽，鼻汁，咽後水腫，肺野の異常陰影
7） 関節 : 疼痛，腫脹 
8） 神経 : 髄液の単核球増多，けいれん，顔面神経麻痺，四肢麻痺 

【備考】
1. 急性期の致命率は 0.1％未満である．
2. 再発例は 3～4％に，同胞例は 1～2％にみられる．
3. 非化膿性頚部リンパ節腫脹（超音波検査で多房性を呈することが多い）の頻度は，年少児では約 65％と他の主要症状に比べて
低いが，3歳以上では約 90％に見られ，初発症状になることも多い．

表 6 川崎病（MCLS，小児急性熱性皮膚粘膜リンパ節症候群）診断の手引き

（日本川崎病学会．2019 91）より）



16

川崎病心臓血管後遺症の診断と治療に関するガイドライン

を認める場合は，症状のみで確定診断（定型例 : 全国調査
では「確実 A」として集計）とし，4症状の場合には心エ
コーで CALを認めた場合にも川崎病と確定診断される（非
定型例 : 全国調査では「確実 B」として集計）．
しかし，これまでそれらの条件を満たさない，すなわち
主要症状が 4つ以下であっても，CALがすでに始まって
いる場合や，経過や検査所見から見て川崎病の経過をた
どって CALを合併するリスクが考えられる場合には，不
全型川崎病（incomplete Kawasaki disease）と診断して，
川崎病の治療を行って病状が改善していた例があった．こ
れらは，改訂 5版では「容疑例が約 10%存在する．」とさ
れていた群で，診断方法について不明瞭な部分があったた
め，改訂 6版では，主要症状数とCALの有無によって，
できるだけ不全型川崎病の診断と川崎病としての治療を躊
躇せずに実施する方針を明確にした．同時に，冠動脈の拡
大性病変を合併することのある疾患や，川崎病と症状が類
似した疾患一覧表を付記して，十分に鑑別診断を行うこと
を勧奨した．
しかし鑑別診断にあまり時間を費やすことは好ましくな
く，とくに主要症状が 1つあるいは 2つのみの場合で CAL
が認められている場合には，川崎病の可能性を検討しつつ，
遅くとも第 7病日までには IVIG＋アスピリンの標準的治
療を開始することが望ましい．

CALの定義としては，前項に述べたように冠動脈内径
の Zスコア＋2.5以上を原則とするが，実測値で判定する
施設もまだあると考えられるため，その内径に近似すると
考えられる基準として，5歳未満 3.0 mm以上，5歳以上
4.0 mm以上と記載した．一方で，従来川崎病に特徴的で
あるといわれてきた「冠動脈壁の輝度増強（perivascular 
brightness）」については，超音波機種を問わずに普遍的で
正確な評価方法が明確でなく，否定的であるとされる報
告 92）がある．また，他の発熱疾患を対象とした研究 82）で
は特異性がなく，観察者の主観による影響が否定できない
ため，AHAのステートメント 2）でも記載されなくなってお
り，診断の手引き第 6版においても 川崎病の診断に有意義
な所見としていない．
また，参考条項には改訂 4版以来に約 30年ぶりの改訂
を加え，とくにこれら不全型の診断時に有用と思われる，
①病初期の血清トランスアミナーゼ値の上昇，②乳児の尿
中白血球増加，③回復期の血小板増多，④脳性ナトリウ
ム利尿ペプチド（BNP）または BNP前駆体のN端側フラ
グメント（NT-proBNP）の上昇，⑤心エコー検査での僧
帽弁閉鎖不全・心膜液貯留，⑥胆嚢腫大，⑦低アルブミ
ン血症・低ナトリウム血症など，川崎病に特異的または特
徴的な検査所見を最初の項にまとめた．これらの検査所見

は，それぞれ主要症状が満たされていない時に川崎病を疑
うきっかけになる項目として，川崎病の診療経験の多い医
師が日常留意している所見と思われるが，各項目の数値的
に最適な判断基準は明確でないので，今後の検討が必要で
ある．
参考条項では，それら以外に，川崎病の中でとくに急性
期病状が重症と考えられ，集中治療も要するような症状を
第 2項に，治療抵抗性を予測させる危険因子を第 3項にま
とめた．それ以外にこれまでも挙げられていた所見を含め
て，川崎病にも見られる非特異的所見を第 4項にまとめた．

4.2

不全型の実態
これまでの診断の手引き改訂 5版による診断分類につい
て，直近の第 24回全国調査結果 6）における各分類の頻度
は，2年間の報告患者 31,595人中，定型例は 77.8%，不
定型例は 1.6%，不全型は 20.6%であり，各頻度に男女差
はほとんどない．図 1に示すように年々不全型の割合は増
加している．年齢別にみると 2歳未満の若年齢，もしくは
6歳以上の年長児では不全型の割合が比較的高い．不全型
の主要症状の数は 4つがもっとも多く 70.5%，次いで 3つ
23.3%，2つ 5.4%，1つ 0.7%，不明 0.2%であった．
不全型症例の診断には，個々の主要症状の特徴を十分に
知って症状の有無を判断する必要がある．乳児における
BCG部位の発赤や，頚部リンパ節腫脹が年長児では他の
症状に先行することや，超音波検査で多房性を呈すること
の確認などは，川崎病と診断する際に特異度の高い症状で
ある．また，前述の診断の手引き改訂第 6版の参考条項第
1項にまとめた，①～⑦の所見を確認することも重要であ
る．
不全型川崎病はかならずしも軽症ではなく，CALの合
併も少なくない 93–95）．Sudoらは 2007～ 2008年の川崎病
全国調査結果を解析し，不全型川崎病は免疫グロブリン不
応例の頻度は少ないものの，治療開始病日が定型例に比較
して遅く，CALの合併頻度が高いことを明らかにした 93）．

最新のメタ解析によると，不全型川崎病は定型例と比較し
てCAL合併リスクが高い（オッズ比 1.45，95%信頼区間
1.16～ 1.81）ことも明らかになっている 96）．
改訂 6版の診断の手引きでは，4症状で冠動脈にまだ病
変を認めていない場合，また 3症状で CALがある場合に
は，他の疾患を否定したうえで不全型川崎病と診断するこ
とを明記した．不全型川崎病 97）は川崎病の一病型であり，
CALを悪化させないために，遅くとも第 10病日以前に解
熱させられるよう標準的治療法を，あるいは IVIG抵抗性
が予測されれば強化された治療をできる限り早く開始する
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ことが望ましく，症状が揃わなくても第 7病日には治療を
行うことが勧められる．

第2章　病理と冠循環動態，長期的予後

1．

病理

【要旨】
• 川崎病の発見から 50年以上経過し，心臓血管後遺症
を残しつつ成人となった症例は 10,000～ 20,000人
に達すると推測される．

• 川崎病冠動脈炎は川崎病発症第 10病日ごろに全層性
の血管炎となり，第 12病日ごろに拡張性病変を形成
し，第 40病日ごろに炎症は沈静化する．

• 川崎病初期の冠動脈異常は拡張性病変であり，第 30
病日以降の時点で画像診断上の冠動脈異常を心臓血
管後遺症と定義され，その後拡張性病変は縮小傾向
に向かう．

• 病理組織学的には，内膜に遊走し増生した平滑筋細
胞による全周性肥厚により拡張性病変の内腔縮小化
をきたしており，遠隔期においても活発なリモデリン
グを生じている．

• 瘤形成のない川崎病既往例での長期予後については
いまだ統一した見解が得られておらず，今後も継続
して検討される．

1.1

冠動脈障害
川崎病は系統的血管炎の中でも中型血管炎に分類さ
れ 98），もっとも高頻度に侵襲されるのは冠動脈である．治
療の進歩により冠動脈拡張などの心臓血管後遺症発生率は
1983年の 16.7%から 2017年には 2.3%へと低下した．

1970年代には 1%を超えていた致命率も，現在では 0.01%
に低下している 6）．このように心臓血管後遺症の発生頻度
は著しく低下しているが，川崎病の報告から 50年以上が
経過した現在，川崎病既往総数は 36万人を超えている．
このうち，20歳以上の成人期に達した川崎病既往者は 15
万人，40歳以上の既往者は 15,000人に達すると推定さ
れる 6）．1990年以前の心臓血管後遺症発生率は 10%を超
えていたと推測されることから，現在 10,000～ 20,000人
の川崎病既往成人例が冠動脈瘤をはじめとする心臓血管後
遺症を残しつつ生活していることになる．
1.1.1
急性期冠動脈炎の概要
川崎病冠動脈炎は発症後 6～ 8日頃，動脈の内膜および
外膜の炎症細胞浸潤として始まる．第 10病日頃，動脈壁
全層の炎症に至るのと同時に，動脈全周の炎症に進展する．
動脈壁のおもな構成成分である内弾性板や中膜平滑筋細胞
は，好中球，単球 /マクロファージにより障害され，第 12
病日頃動脈拡張が始まる 99, 100）．高度の炎症細胞浸潤は第
25病日頃まで継続し，第 40病日頃には炎症はほぼ鎮静化
し瘢痕治癒する．これらの冠動脈炎の経時的推移の検索結
果は，心合併症の発生を予防するための治療は炎症により
動脈構築が破壊される第 10病日までに終了されなければ
ならないことを示している．
1.1.2
心臓血管後遺症
a．定義
いったん拡張した動脈が第 29病日以内に画像上正常化
した場合を一過性冠動脈拡大，そして第 30病日以降の時
点で確認された画像診断上の冠動脈異常が心臓血管後遺
症と定義される 97）．
b．瘤の縮小，退縮動脈
第 30病日以降に残存した瘤の多くは回復期以降，縮小
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傾向を示す．瘤が消失し冠動脈造影上正常化した場合，退
縮（regression）と呼ばれる 97）．この退縮は発症から 1～
2年以内に小・中等瘤に生じることが多い．一方，病理組
織学的には，退縮は内膜に遊走し増生した平滑筋細胞によ
る全周性肥厚による見かけ上の内腔正常化であり，器質的
変化は残存することが明らかになっている 101）．長期的に
は，瘤退縮部における冠動脈の狭窄や拡張能の低下 102），
血管内皮機能異常 103–105）などが報告されており，瘤退縮
症例については注意深い観察が必要である．
c．瘤残存動脈
中等大以上の動脈瘤が残存した場合，動脈瘤の病理形
態像は 2つに大別される．
第 1は，内腔が拡張したまま動脈瘤が残存するものであ
り，瘤壁は硝子化した線維組織により構成され，瘤壁に
沿った石灰化が広範に認められる．瘤の流入部，流出部
では内膜肥厚あるいは器質化血栓による内腔狭窄が生じ
る106, 107）．瘤部の血栓性閉塞により急性冠症候群（ACS）
を生じた症例の報告がある 108）．第 2は，瘤内に生じた血
栓の内腔閉塞後に血流が再開通したものである．再開通し
た血管の周囲には平滑筋細胞が豊富に取り囲み，瘤の割面
は蓮根のような形状を示す．中枢側の冠動脈は瘤の血栓性
閉塞部で複数の再疎通血管に分岐したのち，再び合流して
1本の冠動脈になって末梢に至る 107）．この再疎通血管も細
胞線維性組織の増生により内腔狭窄に陥る場合があり，
遠隔期においても動脈瘤部には活発なリモデリングが生
じている 107, 109）．
d．瘤形成のない冠動脈
川崎病後遺症とは関連のない原因，すなわち不慮の事故
や悪性腫瘍などで死亡した川崎病既往症例の冠動脈を観
察すると，動脈拡張は明確でないが年齢を一致させた非川
崎病症例（対照）の冠動脈とは明らかに異なる組織変化が
認められる 110）．その一方，急性期に血管炎が存在したこ
とを示唆しえない，対照の冠動脈とのあいだに組織学的差
異を見出せない遠隔期川崎病症例の存在も確認されてい
る 111）．つまり，瘤形成がない川崎病既往例には冠動脈炎
瘢痕が残存するものから著変を認めないものまでさまざま
な程度の血管変化が含まれていると考えられる．これらの
長期予後についてはいまだ統一した見解が得られていな
い．今後も継続して検討されるべき課題である．

1.2

冠動脈以外の血管障害
川崎病では冠動脈以外の動脈にも高頻度に炎症が生じ，
大動脈から小型筋性動脈までの広い分布を示す．しかし，
その主体は腎動脈や腹腔動脈などの中型筋性動脈であり，

時に動脈瘤を形成する 112–114）．動脈炎は実質臓器の外側に
存在する血管に限局し，実質臓器内の動脈に炎症が生じる
ことはまれである．また，全身の動脈炎はほぼ同期して推
移し，活動期と瘢痕期病変が混在することはない 115）．

1.3

心筋障害
急性期川崎病症例の多くに心筋炎症状が生じることはよ

く知られているが，多くの場合治療の必要はなく治癒する．
急性期川崎病剖検例の心筋病変の病理組織学的検索によ
れば，心筋層内の炎症細胞浸潤は全例で観察され，1）心
筋間質の炎症細胞浸潤を主とし，心筋細胞障害はまれであ
る，2）浸潤細胞は，早期は好中球優位で，徐々に単球・
マクロファージへと変化する，3）炎症細胞浸潤は当初心
全体に分布するが，やがて心基部に限局してくる．4）刺
激伝導系にも高い頻度で炎症細胞浸潤が観察されること
が特徴的所見として挙げられる 116）．遠隔期においては，
心筋炎後の後遺症としての間質線維化が継続するとする
報告 117）がある一方で，心筋病変の多くは瘤を有する冠動
脈の灌流域に一致した陳旧性虚血性病変としての線維化で
あり，心筋炎後変化は残さないとする報告がある 118）．

2.

心臓血管後遺症の冠循環動態

【要旨】
川崎病 CALの特徴は，拡大性病変と狭窄性病変が混
在し複雑な血行動態を呈する多枝病変であることであ
り，加えて冠動脈瘤はもちろんのこと退縮した CALで
も血管内皮機能障害が継続していることである．

2.1

冠動脈瘤における血行動態
正常な冠動脈における血流は層流となっている．小瘤内
の血流波形パターンは全例拍動性の層流であり，average 
peak velocity（APV），coronary flow reserve（CFR），冠
動脈壁へのずり応力も正常範囲内である．中等瘤では主と
して瘤の内径の増大により血流波形は拍動性から乱流パ
ターンに変化し，APV，CFR，ずり応力は一部異常値を呈
するようになる．さらに巨大瘤では全例が乱流パターンと
なり，APVは 10 cm/秒以下，CFRは 1.5以下，ずり応力も
10 dyne/cm2以下と有意に低下する 119）．また，冠動脈瘤は
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瘤内での乱流からエネルギーロスが生じ，狭窄性病変と同
様の働きをすることが報告されている120）．冠動脈瘤の前
後では狭窄が生じやすいことに加え121），瘤自体が血行動
態的に狭窄を助長しているともいえる．さらに，瘤内にお
ける血流速度の低下と瘤による血管径の増大はずり応力の
著しい低下につながり，血管炎に伴う内皮細胞障害に加え
血行動態の異常による内皮細胞障害もあいまって，瘤内で
は著しい血管内皮細胞機能障害が惹起されている122, 123）．
血管内皮細胞の機能低下は，血管収縮性を亢進させ，抗血
栓作用，抗炎症作用，抗線維化作用，抗酸化作用，抗動
脈硬化作用などを減弱させる．とくに川崎病後の巨大冠動
脈瘤内では血栓形成が一番の問題であり，血小板凝集能お
よび凝固能の亢進，線溶系の抑制などから容易に血栓が
形成されることになる119）．したがって，川崎病遠隔期の重
要な治療目標の 1つは血栓形成予防になる．

2.2

狭窄性病変の評価
2.2.1
FFR
血流予備量比（FFR）は狭窄性病変の遠位部と近位部の
圧較差を評価する方法で，塩酸パパベリンやアデノシン三
リン酸（ATP）負荷により最大充血となった際の圧較差
（圧比）が 0.75～ 0.80に低下すると，内科領域では，虚血の
可能性を含む境界領域として扱われている124–127）．治療介
入の適応は FFR 0.80が用いられている127）．なお，小児にお
ける報告では，FFR 0.75未満が異常値との報告がある 128）．
2.2.2
CFR
冠血流量の測定は侵襲的な方法としては心臓カテーテル
検査時にドプラワイヤーを用いて行う方法 128, 129）と，比較
的非侵襲的な方法として 13N-アンモニアや 82ルビジウム
（Rb），15O-水を心筋血流のトレーサーとして用いる心筋
血流ポジトロン陽電子放出型断層撮影（PET）による方
法 130, 131）がある．塩酸パパベリンやATP等により最大充
血させた冠動脈の血流の増加率が冠血流予備能（CFR）
であり，成人においては冠動脈の狭窄性病変や冠動脈末梢
血管抵抗の評価の指標 128–131）となるばかりか，冠動脈疾
患の予後と相関するとされる 132）．CFRの小児での基準値
は成人と同等で 2.0以上と報告されている 128）．
冠動脈血流が定量されれば，血圧を代用して冠動脈末梢
血管抵抗が算出されることとなる．PETを用いた報告では，
川崎病遠隔期において瘤を有する血管のみならず，瘤が退
縮した血管や正常と思われる血管を含めて，冠動脈末梢血
管抵抗が正常者よりも高いとされており 123, 133, 134），川崎病

の血行動態を論じるうえで重要である．
FFRとCFRは冠動脈狭窄性病変の評価にともに有用と
されるが，多枝病変（multivessel disease）においては時
にその評価に乖離を認める．これは FFRが純粋に心外膜
動脈（epicardial artery）の狭窄を評価する方法であること
に対して，CFRは心外膜動脈のみならず末梢血管の病態
も反映するためと説明されている 135）．また，前述のように
川崎病遠隔期において冠動脈末梢血管抵抗が上昇している
のであれば，FFRが実際の狭窄よりも高く評価される可能
性があるため注意が必要である．
多枝病変となっている川崎病冠動脈病変（CAL）への治
療介入の判断は形態的評価のみならず，FFRや CFRなど
による評価も加えた多角的な評価が求められる．

 今後エビデンスが求められるもの

川崎病遠隔期における FFR，CFRによる冠循環評価．

3.

長期的予後

【要旨】
• 一過性拡張を含む心臓血管後遺症なしとされた症例
に対して，長期的な冠動脈イベントリスクが高いとす
る報告はまだない．

• 冠動脈瘤が大きいほど退縮する可能性は少なくなり，
遠隔期での心イベントリスクも高くなる（エビデンス
レベル B）．

• 冠動脈瘤のリモデリングは長期間継続している（エビ
デンスレベル C）．

• 冠動脈瘤が退縮したとしても血管構造が正常化する
ことはなく，血管内皮機能異常やリモデリングは継続
し，狭窄や閉塞，時には再拡大をきたすこともある
（エビデンスレベル C）．

3.1

川崎病 CAL
川崎病 CALは拡張性病変から始まる．冠動脈における
汎血管炎から正常血管組織が破壊され，脆弱となった冠動
脈がその内圧により拡張される．冠動脈の拡張が始まる時
期は第 11病日前後 136, 137）とされ，まれに急速に巨大瘤化
し破裂することもある．冠動脈瘤の破裂は発症 1ヵ月以
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内で 136, 138），それ以降起こることはまれである 139）．冠動脈
拡張が川崎病発症後 1ヵ月以上継続する症例が川崎病心
臓血管後遺症と定義される．拡張した冠動脈はその後血管
内膜の増殖をきたし 138），拡張した冠動脈内腔は狭小化へ
と向かう（ネガティブリモデリング）．心臓血管後遺症を有
する症例の約半数が 1年以内に退縮するとされるが 140），
瘤が大きいほど退縮することは少なくなり，巨大瘤では完
全に退縮することはまれである 136, 141, 142）．瘤が残存した
場合，瘤内では血流の乱流と血管内皮の機能障害から血栓
形成のリスクが増大する．冠動脈血栓性閉塞とそれに伴う
急性心筋梗塞は川崎病発症 2年以内に好発する 121, 136）．一
方，冠動脈閉塞や狭窄は過度な内膜の増殖によっても引き
起こされる．中膜の血管平滑筋細胞が血管炎によって破壊
された内弾性板を超えて大量に内膜に遊走し，形質転換す
ると増殖し細胞外マトリックスを大量に産生し，内膜の増
生をきたす．形質転換した血管平滑筋細胞は遠隔期におい
ても盛んに VEGF，TGFβ，bFGF，PDGF-Aといった増
殖因子を発現し，肥厚した内膜内に血管新生を誘導して
おり，さらに長期にわたる血管リモデリングをきたすこ
ととなる 109, 121）（図 3）．冠動脈の狭窄はとくに冠動脈瘤の

流入部や流出部に好発することが知られており 121, 143），同
部位では血行動態的にずり応力が高い．Tsudaらによれば，
15年の経過観察で 6 mm未満の瘤では狭窄を生じなかっ
たのに対し，6から 8 mmの中等度の瘤では 58%，8 mm
以上の巨大瘤では 74%に狭窄が生じる 4）．また，退縮し
て冠動脈造影正常とみえた血管であっても血管内皮機能の
異常は継続しており 144），活発な血管リモデリングも継続
し，時に退縮部の狭窄や閉塞 121），ACS145）を認める．まれ
ではあるが縮小した冠動脈瘤の再拡張（ポジティブリモデ
リング）を認めることもある 146）．川崎病では冠動脈狭窄・
閉塞によって心筋虚血が惹起されたとしても，臨床的に
無症候性のことも多く137），そのような症例では虚血部へ
の側副血管の発達を認める 121）．しかし，心筋虚血は突然
死のリスクとなり得るため早期に発見し，可能であれば再
灌流療法を行うことが望ましい． Suda 141）らの報告では，
とくに巨大瘤では，生命予後は発症 30年で 88%とされる
が，心イベントの発症は発症 25年で 59%となっており，
より注意深い観察が必要となる．
さらに川崎病 CALでは冠動脈壁の高度な石灰化が特徴
である．病初期に 6 mmを超える動脈瘤では遠隔期での石

図 3 川崎病の合併症としての冠動脈瘤の長期予後

冠動脈瘤 瘤の残存

石灰化

閉塞

心筋虚血
心筋梗塞

側副血行路の発達

退縮
（regression）

内膜の
過増殖

狭窄性病変
心筋虚血

主として血管平滑筋の増殖と
細胞外マトリックス産生に伴う
内膜の肥厚

血栓性閉塞
心筋虚血
心筋梗塞
再疎通

血栓

側副血行路の発達
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灰化の出現は必発とされる 147）．動脈壁の石灰化は中膜の
平滑筋細胞が化骨細胞に誘導されて起こると考えられてい
るが 148），なぜ川崎病では強い石灰化が起こるのかはまだ
解明されていない．
3.2

心臓血管後遺症を認めなかった 
　症例について
最近では川崎病罹患児の約 98% 149），免疫グロブリン療
法（IVIG）が一般的でなかった世代では 80～ 85%は心
臓血管後遺症なしと判断され，本ガイドラインでも 5年間
の経過観察にて経過観察終了としてもよいことになってい
る．急性期に心臓血管後遺症なしと判断された症例が，長

期的に冠動脈疾患に罹患するリスクが高いか否か，結論は
いまだ出ていない．しかしながら，これまでの報告では冠
動脈イベントリスクが増加するという報告はないことから，
急性期に CALを生じなかった川崎病症例についての長期
予後は正常者と変わらないものと考えられる．

 今後エビデンスが求められるもの

• 急性期に心臓血管後遺症なしと判断された症例にお
いて，将来的に冠動脈疾患に罹患するリスク．

• 冠動脈瘤径のみならず冠動脈瘤形態による心イベン
トリスクの評価．

• 川崎病遠隔期における冠動脈石灰化の機序．

第3章　検査・診断

心臓血管後遺症の検査，診断には，血中バイオマーカー，
心電図，心エコー法，心臓カテーテル冠動脈造影，心筋血
流イメージング，コンピュータ断層血管造影（CTA），磁気
共鳴像（MRI）が汎用されている．また，心電図，心エ
コー法，心筋血流イメージングでは，運動や薬剤負荷検査
が行われ，安静時のみの検査とくらべて臨床的意義が高い．
表 7に重症度による各検査頻度をまとめている．
まず，急性期に冠動脈病変（CAL）を遺さなかった患者
のフォローについて，生活，運動面での制限はしない．経
過観察の目安は，発症後 1ヵ月，2ヵ月，6ヵ月，1年後，
および発症後 5年後を目安とする（発症 1年後から年 1回
経過観察を行っている施設も多い）．学校生活管理指導表
は原則「E可」として，発症後 5年以上経過していれば
「管理不要」としてよい .「管理不要」とする時点で「川崎
病急性期カード」（図 6 第 5章 50ページ参照）にフォロー
終了の旨を追記するか，あるいはあらたに作成して患児と
保護者に渡し，生活習慣病予防についてのアドバイスを行
うことが望ましい．その後の管理については，保護者（ま
たは本人）との協議による．
川崎病の冠動脈瘤およびそれに続発する狭窄性病変を有
する患者は，小児期だけでなく成人期に移行している．虚

血性心疾患や突然死を発症する例もあり，内科医とくに循
環器内科医との連携も重要となってきている．
心電図と心エコー法は安静時検査を基本とし，これらは
日常診療の基本でもある．負荷検査も適宜併用する．急性
期の実測値 4 mm以下の症例では，内中膜肥厚はないか軽
微で狭窄性病変はまれと考えられる 150）．一方，急性期 6 
mm以上の瘤では（とくに体表面積 0.5 m2未満の年少児），
冠動脈狭窄のリスクが高いと指摘されている 4, 89, 151）．近年，
標準値をもとに冠動脈径を体表面積で補正した冠動脈 Z
スコアを用いて CALの評価を行うことが一般化されつつ
ある．Zスコアに基づく最近の研究によれば，5未満の小
動脈瘤に比べ，10以上または実測値 8 mm以上の巨大瘤
では退縮率，冠動脈イベント発生率．主要心イベント発生
率は不良であった 152, 153）．
心臓カテーテル検査は，冠動脈造影（CAG）のほか，
血流予備量比（FFR）の計測，血管内エコー法（IVUS）
や光干渉断層法（OCT）も行うことが可能だが侵襲を伴う．
とくに年長児では，心筋血流イメージング，CTA，MRI，
磁気共鳴血管造影（MRA）などが普及し，治療の必要性
がなければ心臓カテーテル検査の適応は限定されつつあ
る．
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表 7 川崎病遠隔期における重症度分類別の検査頻度

重症度分類 心電図＊，心エコー 心筋虚血評価
（負荷テスト）

冠動脈画像検査
（CT，MRI，CAG）

I 拡大性変化なし 経過観察の目安は，発症
後 1ヵ月，2ヵ月，6ヵ月，
1年後，および発症後 5
年後とする .
5年以降は経過観察終了
も可能

必要なし 必要なし
II 急性期の一過性拡大

III 退縮（Regression）

（急性期）
小瘤 1年ごと 必要なし

回復期と 1年後あるいは
退縮時に考慮
高校卒業時に行うことが
望ましい

（急性期）
中等瘤・巨大瘤 6～12ヵ月ごと 3～5年ごとに考慮

回復期と 1年後，3～5年
ごとに考慮

IV 冠動脈瘤の残存

小瘤 1年ごと 3～5年ごとに考慮
回復期と 1年後，3～5年
ごとに考慮

中等瘤 6～12ヵ月ごと 2～5年ごとに考慮
回復期と 1年後，2～5年
ごとに考慮

巨大瘤 6～12ヵ月ごと 1～5年ごとに考慮
回復期と 1年後，1～5年
ごとに考慮

V 冠動脈狭窄性病変
a）虚血所見なし 6～12ヵ月ごと 1年ごとに考慮

回復期，～1年，1～5年
ごとに考慮

b）虚血所見あり 経過により考慮 経過により考慮 経過により考慮
＊必要に応じ負荷心電図を行う

心電図検査や心筋血流イメージング，心エコー法，心筋
MRIでは運動や薬剤負荷検査があり，心筋虚血の検出率
は安静時検査に比していずれも高い．これらは治療方針や
生活強度・運動制限の決定に有用である．
安全性については，1点目は小児の放射線被曝について
のガイドラインが策定されている 154）．小児は放射線感受
性が高く，心臓カテーテル検査，心筋血流イメージング，
冠動脈 CT造影検査では，被曝放射線量の総量を考えた検
査計画が提言されている．冠動脈 CT造影検査では，画質
を保ちつつ被曝線量低減の努力がなされている．2点目は，
とくにMRI検査で年少児に行う場合は鎮静時の有害事象
を減らす努力が必要で，適切な鎮静プロトコールと呼吸循
環モニターの必要性が提言されている 155）． 
川崎病罹患者の成人期心イベントリスクの評価として，
血管の硬度に関するエビデンスが蓄積されている．メタ解
析では，CALを遺した患者はコントロールに比して血管の
硬度の低下が示されている 156, 157）．一方，CALを遺してい
ない罹患者では一定の結論に至っていない．

1. 

血液検査・バイオマーカー・ 
　動脈硬化の診断

【要旨】
• 川崎病遠隔期患者における心筋虚血，心筋梗塞の血
液検査，バイオマーカーに関するエビデンスは確立さ
れていない．

• 川崎病遠隔期患者において動脈硬化を予測しうる血
液検査やバイオマーカーについては，エビデンスが
確立されていない．

• 川崎病遠隔期患者における動脈硬化と脂質異常の関
連性については，エビデンスが確立されていない．
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1.1

血液検査
1.1.1
心筋虚血・心筋梗塞
a．心筋細胞質マーカー
i．CK・CK-MB
クレアチニンキナーゼ（CK）は従来からもっとも一般的
な心筋壊死のマーカーであり，心筋梗塞の診断，予後予測
に広く用いられてきた 158）．CK-MBはその心筋特異性か
ら，総 CKとの比を考慮すれば心筋障害評価の意義は高い
とされる．ST上昇型心筋梗塞（STEMI）では発症後 3～
8時間で上昇し，10～ 24時間で最大となり，3～ 6日後に
正常化する．CK，CK-MBは，心筋トロポニンとくらべて
診断感度が低く，陽性化にはより強い組織障害を要する．
日本循環器学会の   「急性冠症候群診療ガイドライン（2018
年改訂版）」では，心筋トロポニンが測定できる条件下で
は，急性冠症候群（ACS）の診断に CK-MB測定を推奨
していない 159）.
ii．ミオグロビン
ミオグロビンは高感度で，心筋梗塞発症 1～ 2時間後に
上昇し，約 10時間で最高値となり，1～ 2日後に正常化す
る．早期診断に有用であり，救急外来診療で活用され再灌
流の検出にも優れている．一方，心筋特異性が低く，単独
のマーカーにはならない .
iii．H-FABP
ヒト心臓由来脂肪酸結合蛋白（H-FABP）は，心筋細胞
の細胞質に豊富に存在する低分子蛋白である．H-FABPは
その骨格筋含量が心筋含量に比較して少ないことから，ミ
オグロビンより心筋特異性が若干高い．全血迅速定性測定
では陰性予測値が高いことから，急性心筋梗塞の早期診断
やリスク層別化に用いられている．しかし，H-FABPの超
急性期の心筋梗塞の診断感度は高感度トロポニン値より若
干劣る．
b．心筋構造蛋白マーカー
i．TnT・TnI
心筋トロポニン T（TnT）は一部（約 6%）が細胞質に
可溶性分画として存在する．STEMIでは虚血早期の細胞
質からの遊出（発症 12～ 18時間後の第 1ピーク）と筋原
線維壊死（発症 90～ 120時間後の第 2ピーク）による 2
峰性の遊出動態を示し，1峰性の遊出動態を示す心筋トロ
ポニン I（TnI）とは異なる．TnTは，CK，CK-MBにくら
べ心筋梗塞診断の感度と特異度が高く，生化学検査の第 1
マーカーとされ，非 ST上昇型心筋梗塞（NSTEMI）の診
断と予後にも有用である 160, 161）．欧州心臓病学会（ESC）/

米国心臓病学会（ACC）では，心筋トロポニンが健常人の
99%値を超える一過性の上昇・下降を示す場合に心筋梗
塞と診断するとした 160）．高感度心筋トロポニン測定系は
従来のトロポニン系にくらべて測定精度が高く，発症 2時
間以内の超急性期の診断にも有用であることが示されてい
る．「急性冠症候群診療ガイドライン（2018年改訂版）」
では，ACSが疑われる胸部症状を示す患者の早期リスク
の層別化に，TnT，TnIを測定することを推奨している 159）．
また，発症時間が不明な患者では，来院時を発症時間とし
て心筋トロポニンを評価する 159）．
ii．MLC
ミオシン軽鎖（MLC）は筋原線維の壊死過程を反映し，
発症 4～ 6時間後から血中に流出し，2～ 5日後にピーク
となり，7～ 14日間異常値を持続する．
以上より，川崎病患者において心筋虚血，心筋梗塞にお
けるエビデンスは確立されていないが，「急性冠症候群診
療ガイドライン（2018年改訂版）」を参考にすると，ACS
が疑われる胸部症状を示す患者の早期リスクの層別化に
は，TnT，TnIの測定が有用であり，心筋トロポニンが測
定できる条件下では，CK-MBやミオグロビンの測定は推
奨されない 159）．

1.2

動脈硬化の診断
動脈硬化の診断には，脂質異常症やインスリン抵抗性の
診断が重要である．脂質異常症の指標として総コレステ
ロール（TC），LDLコレステロール（LDL-C），HDLコレ
ステロール（HDL-C），トリグリセリド（TG）があり，動
脈硬化の独立危険因子としてホモシステインが注目されて
いる．一方，メタボリック症候群の概念を小児期でも問題
とし，構成する危険因子の程度が軽くても数が多くなると
冠動脈硬化が進行することが示され，川崎病の既往歴ある
いは冠動脈障害が危険因子になるか今後も検討が必要であ
る．
川崎病遠隔期を対象としたメタ解析では，動脈硬化の危
険因子となりうる TC，LDL-C，TG，収縮期血圧のうち，
TCとLDL-C値が有意に高値であった 162）．
1.2.1
脂質異常症（表 8）
a．TC
成人の血清 TCは 200 mg/dL未満は正常，200～ 219 

mg/dLは境界域，220 mg/dL以上は異常である．なお，
日本動脈硬化学会は 2007年に「高脂血症の診断基準」を
「脂質異常症の診断基準」へ呼称を変更しており，血清 TC
値は血清HDLコレステロール値を含むことから，血清 TC
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値を診断基準から除外している．
b．LDL-C
粥状動脈硬化には酸化 LDLが深く関与する．成人の血
清 LDL-C値では，120 mg/dL未満は正常域，120～ 139 
mg/dLは境界域，140 mg/dL以上は異常である 163）.
c．HDL-C
血清 HDL-Cは，コレステロール逆輸送系において末梢
の過剰なコレステロールを肝へ輸送し，抗動脈硬化作用を
有する．HDLの質的・量的異常は動脈硬化防御機構が有
効に機能していないことを示す．成人の血清 HDL-Cは 40 
mg/dL以上を正常，40 mg/dL未満を低 HDL-C血症とす
る．脂質異常症の管理基準が日本動脈硬化学会から出され
ている 163）.
小児期の脂質異常症の判定基準には，米国の調査結果が
あるが，わが国の実情に合うか不明である．1993～ 99年
に 19都府県の 9～ 16歳を対象としたわが国の小児の脂質
異常症の基準を表 9に示す 163, 164）．急性期の血清 HDL-C
低下は以前から知られているが 165），冠動脈障害例の遠隔
期にも低下が指摘される 166）．

d．TG
高トリグリセリド血症では動脈硬化危険因子を生じやす
く，動脈硬化を促進すると考えられている．成人では血清
TGが 150 mg/dL以上を高 TG血症としている 163）．
e．川崎病遠隔期患者における脂質異常症
川崎病罹患後 7～ 20年における各種の動脈硬化指標を
対照群と比較したところ，川崎病既往者では TCとアポリ
ポ蛋白Bが高値であり，軽度の差であるが将来的な動脈硬
化進展性に注意を要するとされる 167）．
日本人成人における脂質異常症のリスク区分別脂質管理
目標値を表 9に示す 163）．成人に達した川崎病罹患者は，
これらの基準に達する可能性を低下させる生活管理を心が
ける．
1.2.2
ホモシステイン
高ホモシステイン血症は脳梗塞，心筋梗塞などの動脈硬
化性疾患の独立した危険因子である 168）．血漿ホモシステ
インの基準値は男性で 8.2～ 16.9μmol/L，女性で 6.4～
12.2μmol/Lで，閉経後に上昇する 169）.

1.2.3 
小児のメタボリック症候群の診断基準
わが国における小児のメタボリック症候群の診断基準は，
厚生労働省の生活習慣病対策総合事業として，表 10に示
す内容で 2006年にまとめられた 170）．

表 8　小児（小中学生）の脂質異常症の基準（空腹時採血）
総コレステロール（TC） 220 mg/dL以上

LDLコレステロール（LDL-C） 140 mg/dL以上

トリグリセリド（TG） 140 mg/dL以上

HDLコレステロール（HDL-C） 40 mg/dL未満

Okada T, et al. Pediatr Int 2002; 44: 596-601. に基づき，TC，LDL-C，TG は
95パーセンタイル値，HDL-Cは 5パーセンタイル値から設定されている．

（日本動脈硬化学会．2017 163）より）

表 9　脂質異常症のリスク区分別脂質管理目標値

治療方針の原則 管理区分
脂質管理目標値（mg/dL）

LDL-C Non-HDL-C TG HDL-C

一次予防
まず生活習慣の改善を行った後
薬物療法の適応を考慮する

低リスク ＜160 ＜190

＜150 ≧ 40

中リスク ＜140 ＜170

高リスク ＜120 ＜150

二次予防
生活習慣の是正とともに
薬物治療を考慮する

冠動脈疾患の既往 ＜100
　（＜70）＊

＜130
　（＜100）＊

＊ 家族性高コレステロール血症，急性冠症候群の時に考慮する．糖尿病でも他の高リスク病態を合併する時はこれに準ずる．
• 一次予防における管理目標達成の手段は非薬物療法が基本であるが，低リスクにおいても LDL-Cが 180 mg/dL以上の場合は薬物治療を考慮するとともに，家族性
高コレステロール血症の可能性を念頭においておくこと．

• まず LDL-Cの管理目標値を達成し，その後 non-HDL-Cの達成を目指す．
• これらの値はあくまでも到達努力目標値であり，一次予防（低・中リスク）においては LDL-C低下率 20～30%，二次予防においては LDL-C低下率 50%以上も目
標値となり得る．

• 高齢者（75歳以上）については文献 163）第 7章を参照．
（日本動脈硬化学会．2017 163）より）
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2．

心電図

【要旨】
• 安静時心電図は心臓血管後遺症を残す川崎病遠隔期
のフォローの基本検査のひとつである．前回心電図と
の比較により経過中の虚血イベントを検出できる（推
奨クラス I，エビデンスレベル C）．

• 運動負荷心電図は，それ自体の感度は高くないが簡
便に行え，日常生活運動強度の設定に参考になる点
で臨床的意義はあり，日常診療で有用である（CAL
のある症例：推奨クラス IIa，エビデンスレベル C．
虚血イベントが疑われる症例：推奨クラス I，エビデ
ンスレベル C）．

2.1

安静時心電図
免疫グロブリン療法（IVIG）が確立する以前は，急性
期に 43～ 100%の頻度で PR延長，深いQ波，QT延長，
相対的低電位，ST変化，T波平坦化などの心電図異常を
認めた 171, 172）．不整脈発生頻度は 1～ 6%で，頻脈性不整
脈や房室ブロック，脚ブロックであった 173–175）．現在では
早期治療により頻度は減少しているが，心電図異常を認め
た場合は遠隔期の経過観察が必要である．QTディスパー
ジョンについて冠動脈予後との相関が報告されてい

る 176–179）．冠動脈瘤を残した症例では心筋梗塞発症時に梗
塞部位に一致した異常 Q波，ST-T変化を認めるので，
CALを残した患者の定期フォローには有用である．

2.2

Holter心電図
急性期に不整脈を認めた場合や胸痛，動悸などを訴える
場合は施行する意義がある．また，運動負荷ができない乳
幼児に実施できる長所がある．不整脈，ST-T変化や異常
Q波の出現を検討する．

2.3

運動負荷心電図
運動負荷心電図は，簡便かつ比較的安全に行える点で小
児において臨床的意義は十分にある．安静時心電図を確認
し，心筋虚血を示唆する所見がある場合は実施を慎重に判
断する．幼児では，任意のテンポでジャンプさせる簡易運
動負荷心電図が報告されている 180）．年長幼児ではダブル
マスター（3分間）が可能だが，小児は運動耐用能が高い
ので十分な負荷にならないことがある．小学校低学年では
トレッドミル試験とエルゴメーター試験がおおむね実施可
能である．冠動脈瘤を伴う川崎病患者の心筋虚血の検出
では，運動負荷心電図の感度はかならずしも良好ではな
く181, 182），画像検査との併用が望まれる 2）．

2.4

その他の心電図検査
薬剤負荷体表面電位図，心磁図，平均加算心電図が過
去に研究されているが，いずれも現在の日常診療では汎用
されていない．
まれに，川崎病後に危険な心室性不整脈を呈する例があ
る．川崎病心臓血管後遺症患者の電気生理学的検査では，
洞機能および房室結節機能の異常が有意に多く発生してい
るが，かならずしも冠動脈狭窄や閉塞例に一致しておらず，
心筋炎や刺激伝導系への微小循環の異常が関与すると推
察される 183）．

3．

画像診断

【要旨】
• 心エコー法は侵襲の少ない検査で，冠動脈形態と左
室壁運動の観察に有用であり，遠隔期川崎病診療の

表 10　小児メタボリック症候群（6～15歳）の診断基準
下記の 1があり，2～4のうち 2項目を有する場合にはメタボリッ
ク症候群と診断する．

1．腹囲 80 cm以上＊

2．血清脂質

中性脂肪
かつ /または
HDLコレステロール

120 mg/dL以上

40 mg/dL未満

3．血圧

収縮期血圧
かつ /または
拡張期血圧

125 mgHg以上

70 mgHg以上

4．空腹時血糖 100 mg/dL以上
＊腹囲 /身長が 0.5以上であれば項目 1に該当するとする
小学生では，腹囲 75 cm以上で項目 1に該当するとする

（大関武彦ほか．2008 170）より）
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基本検査の 1つである（推奨クラス I，エビデンスレ
ベル C）．

• 心イベントリスク評価のための血管エコーを用いた血
管硬度評価は，CALを有する症例でエビデンスが蓄
積されている（推奨クラス IIa，エビデンスレベル B）．

• 心筋血流イメージングは，被曝と薬物負荷のリスクが
あるものの，心筋虚血の検出力が高く，CALのある
症例で有用性が高い（推奨クラス I，エビデンスレベ
ル B）．

• CTAは，被曝のリスクと心拍数コントロールの必要
性があるものの，短時間の撮影で冠動脈全体の形状
が把握でき狭窄の検出率も上がっている（推奨クラ
ス IIa，エビデンスレベル C）．

• MRIは，心拍数コントロールの必要性があり，撮影
時間が長く幼小児では鎮静の必要性があるものの，
被曝がない利点がある．MRAでは適切な撮影条件
で冠動脈形態の観察が可能である（推奨クラス IIa，
エビデンスレベル C）．

3.1

胸部 X線写真
病理学的には第 40病日以降の瘢痕形成期に石灰化が認
められるが 184），胸部 X線で認められるのは罹患後 1～ 6
年とされている 185）．正面像と側面像で確認することが必
要である．川崎病遠隔期フォローで紹介初診の際あるいは
川崎病の既往が不明な患者のスクリーニング検査として意
義があり，冠動脈に一致した球状の石灰化像を認めた場合，
川崎病によるCALが強く示唆され 186, 187），さらなる画像
検査による精査が必要である 185, 188, 189）．

3.2

心エコー法
3.2.1
安静時心エコー法
心エコー法は侵襲度が低く，繰り返して施行可能である
ため，川崎病診療の基本である．冠動脈拡大の経時的評
価 88, 190, 191），瘤内血栓の有無の評価に有用である 192）．冠
動脈の描出および計測法は Fuseらの方法が提唱されてい
る 193）．CALの発生しやすい部位を把握してもれなく観察
することが重要である（図 4）151）．協力が得られる範囲で
仰臥位，左側臥位，右側臥位と体位を変えることも重要で
ある．
冠動脈の拡大・瘤の診断に関して内径の正常値について，
絶対径に加えて Zスコアが用いられる 3）．遠隔期における

Zスコアを用いた評価の臨床的意義についてわが国でも報
告され，日米ともに，5未満の小動脈瘤にくらべ，10以上ま
たは実測値 8 mm以上の巨大瘤では不良であった 152，153）．
急性期に僧帽弁逆流症をしばしば合併し，その場合は心
エコー法によるフォローが必要である．弁置換術に至った
症例も報告されている 194）．
3.2.2
負荷心エコー法
運動負荷 195），ドブタミン負荷 196, 197），ジピリダモール
負荷 198）を行い，リアルタイムに左室壁運動を評価する．
ドブタミン負荷を中心に負荷心エコー法は虚血性心疾患の
診断法として確立された方法で，川崎病においても低侵襲
な虚血診断法およびその経過観察法として有用とされてい
る．
3.2.3
心イベントリスク指標としての血管エコー検査
成人の心イベントのサロゲートマーカーとしての血流依
存性血管拡張反応（FMD），脈波伝播速度（PWV），頚動
脈内膜－中膜肥厚（cIMT）の，川崎病遠隔期における意
義について多くの報告がなされ 199, 200），システマティック
レビューがなされている 156, 157）．CALを残した患者では血
管硬度が障害されており，これら検査は意義があるとされ
ている．一方，CALを有しない患者では評価が分かれて
いる．

3.3

核医学検査
川崎病後冠動脈狭窄性病変の診断法として負荷心筋単
光子放出型コンピュータ断層撮影（SPECT）は重要であり，
とくに十分な運動負荷が困難な幼児，低学年学童では薬物
負荷が利用されている 201–205）．冠動脈に狭窄病変を認めず
に心筋虚血が検出されることがあり，偽陽性が否定的であ
れば冠微小循環障害による心筋虚血が考えられる 206）．心
電図同期収集法 207）の導入で左室収縮能および拡張能や
左室壁運動など心機能や 208），心筋バイアビリティに関す
る検討が可能になった 209, 210）．ただし，心室容積 50 mL
以下の幼児では利用が難しい．また，心筋脂肪酸代謝イ
メージング（123I-BMIPP）211），心筋交感神経機能イメージ
ング（123I-MIBG）212,  213），ポジトロン放出型断層撮影法
（PET）133, 214, 215）が臨床応用されている．
小児では被曝線量低減を考慮して，心筋 SPECTでは塩
化タリウム（201Tl）ではなくテクネチウム心筋血流製剤（テ
クネチウム（Tc）-99mセスタミビ，テクネチウム（Tc）-99m
テトロホスミン）が推奨される 154, 216, 217）．201Tlの再分布像
は心イベントの予測 201）やバイアビリティ評価 218）に確立
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されたものであるが，Tc心筋血流製剤に比して約 8～ 10
倍の被曝線量が見込まれるため，現在は推奨されない 219）．
物理学的半減期はテクネチウム心筋血流製剤の 6時間に対
して，塩化タリウムは 73時間と長時間である．
3.3.1
テクネチウム心筋血流イメージング
推奨投与量は，小児核医学検査適正施行のコンセンサス
ガイドラインを参考とする 154）．算出量が最小量を下回るよ
うなら最小量を投与し，最大量は成人量を超えないように
留意すべきである．
良好な画像を得るための注意点を以下にあげる．これら
に留意してプロトコールを作成する．
① 撮像時体動過多時は再撮像を躊躇しない．
② 負荷時投与後 1 分間は最大負荷を継続する．
③ 肝臓集積の洗い出しのため，テクネチウム心筋血流製剤
投与後の乳製品などの飲食，および投与後 30分以上空

けての撮像．
④ 撮像時に左上肢を上げる背泳ぎ体位（Monzen体位）
による肝臓集積の近傍アーチファクト軽減 220）．

⑤ 撮像直前のソーダ飲水（胃の膨満）による腸管集積の
近傍アーチファクトの軽減．
3.3.2
心筋血流イメージングにおける薬物負荷法
従来からジピリダモールが使用されてきたが，アデノシ
ンが核医学診断用医薬品として認可されている．アデノシ
ンは 0.12 mg/kg/分（外国成績では 0.14 mg/kg/分）221）を
6分間の持続静脈内投与で使用する．アデノシン負荷では
喘息発作誘発や一過性の顔面紅潮の合併症があるが，半
減期は短く出現した場合は投与中止で症状は消失する 222）．

1,100 例の CAL の部位と頻度．% はその部位の頻度を示す．

図 4 川崎病における冠動脈瘤好発部位
（Suzuki A, et al. 1986 151）より改変）

© Springer-Verlag New York Inc 1986. https://www.springer.com/journal/246
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3.4

冠動脈 CT造影
近年普及している 320列多列検出器型 X線 CT装置

（MDCT）をはじめとして，機器・解析技術の進歩により
空間分解能が向上した．そのため，狭窄病変の評価精度は
向上し 223），CAG検査の一部を代換することが可能になっ
ている．末梢静脈からの造影剤注入で行われるため，CAG
に比して低侵襲である．MRAに比して冠動脈枝全体の観
察が可能で画像分解能も高い．完全閉塞に伴う側副血行路
の評価により有用だとする報告がある 224）．また撮像時間
が短く 225），鎮静が必要な乳幼児には大きなメリットである．
一方，放射線被曝，造影剤の使用，心拍調節のためのβ遮
断薬の使用といったデメリットがある．
近年は画質を担保しつつ被曝線量低減の努力が行われて
きた．320列MDCTを用いて実効線量を従来の 1/5に低
減することができたと報告されている 226）．また dual-
source CT（DSCT）を用いて実効線量を 1 mSv以下に抑
えることが可能となってきた 227, 228）．心拍コントロールの
ための検査前β遮断薬は，国内では半減期の短い静注薬が
使用可能となっている 229）．小児に施行する際は，各施設
で被曝線量低減のために低電圧撮影，心電図同期といった
設定の準備を行うべきである．また，β遮断薬の量や使用
法についてプロトコールを準備すべきである．

CTA検査時に，冠動脈壁の CT値から石灰化面積を計
測して算出するCTカルシウムスコアが冠動脈予後予測に
参考になると報告されている 230）．画像検査の推奨とエビ
デンスレベルを表 11に示す．

3.5

MRI
心臓MRIでは，冠動脈形態，心筋性状，心機能および
壁運動の検査が可能であり，成人領域においてはこれら 3
項目の評価は確立している．川崎病遠隔期においては冠動
脈形態の評価が主たる目的となる．Stress perfusionおよび
遅延ガドリニウム造影（LGE）といったMR心筋造影によ
る心筋性状評価 231–234），また cine MRIによる心機能・壁運
動評価 235）は，成人の虚血性心疾患の評価において高いレベ
ルで有用性が蓄積されているが川崎病への応用実績がまだ
少ないため，表 11には推奨，エビデンスレベルを掲載して
いない．冠動脈瘤を有する小児に冠動脈MRI（MRCA）/心
筋性状 /壁運動を含めた心臓MRIによる包括的評価が有
用であったという報告がある 236）．
川崎病冠動脈の描出は，CAGと比較して近位部で 86%
以上，すべての部位では 60%以上で評価が可能とされて

いる 233, 236–239）．画像分解能の限界で，90%以上の狭窄で
は途絶したように表示されることがあるので注意が必要で
ある．血管内腔，血管壁，血栓が明瞭に描出される Spiral 
BB（2D black blood spiral k-space order TFE）撮影や任
意の方向で血管形態を観察可能な VISTA-BB（volume 
isotropic TSE acquisition）撮影が形態評価に有用と報告
されているが撮影可能な施設は限られている 240）．

MRIは放射線被曝がない，MRAにおいては造影剤を使
用しない，壁性状の評価（壁在血栓と血管壁の性状）を明
瞭に描出できる，全周性石灰化があっても内腔の描出がで
きる，といったメリットがある 240）．一方，検査時間が長く
幼小児では鎮静が必要となる，高度狭窄程度を評価できる
ほど画像分解能が高くない，CTAに比して撮影条件の設
定に熟練が必要といったデメリットがある．鎮静不要の 8
歳以上では，成人同等の撮像で十分な画質が得られるとさ
れており，年長児以降でとくに有用な検査と言える．

MRI検査の前には埋込型の医療機器の存在をスクリー
ニングしておく．ヨード造影剤よりリスクは低いものの，ガ
ドリニウム造影剤も注意は必要である．まれであるが重篤
な合併症として腎性全身性線維症（NSF）が報告されてい
る 241）．ガドリニウムの脳内貯留の影響についても議論がさ
れているがまだ一定の結論は出ていない 242）．

3.6

PET
川崎病においては 15O-水を用いた PETでの検討が行わ
れ，CALがない症例でも灌流域の負荷時myocardial flow 
reserve（MFR）が低下し，冠血管抵抗が上昇することが
報告された 133, 214）．2012年に 13N-アンモニアを用いた
PETが保険適用となり，心筋血流シンチグラフィーよりも
高画質かつ低被曝で心筋血流量の絶対値を得られるように
なった．2015年に 18F-FDGを用いた，CTと組み合わせた
PET/CTスキャナーにより，巨大冠動脈瘤部の慢性炎症の
改善を評価した症例報告がされている 243）．

4．

心カテーテル検査

4.1

CAG

【要旨】
• 心筋虚血所見の認められる患者ではCAGを行う（推
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奨クラス I，エビデンスレベルA）．
• PCIや CABG後は，12ヵ月以内に CAGを行う（推
奨クラス IIb，レベル C）．

•急性期に中等大～巨大冠動脈瘤を残した患者では，
定期的に CAGを行う（推奨クラス IIa，エビデンス
レベル C）．

• 心筋虚血所見が明らかでなくても，冠動脈MRI検査
や冠動脈 CT検査など，他の非侵襲的検査で冠動脈
の有意狭窄が疑われる患者では CAGを行う（推奨

クラス IIa，エビデンスレベル C）．
• 心エコー図など非侵襲的検査で冠動脈内血栓の疑わ
れる患者では，CAGとともに血栓溶解療法を行う
（推奨クラス IIb，エビデンスレベル C）．

川崎病の検査でもっとも侵襲性が高い CAGは，冠動脈
内腔の詳細な画像評価を可能とし，狭窄の程度，予後予測，
治療適応を評価する冠動脈評価のゴールドスタンダードであ
る 127, 244-246）．しかし，冠動脈MRI検査や冠動脈 CT検査

表 11　川崎病における画像検査の推奨とエビデンスレベル

検査項目および適応についてのコメント 推奨 
クラス

エビデンス
レベル

1．運動負荷心電図

CALのない症例で症状のないもの IIb C
CALのある症例で症状のないもの IIa C
虚血イベントが疑われる全症例 I C

2．安静心エコー法

CALのない症例で症状のないもの I C
CALのある症例で症状のないもの I C
虚血イベントが疑われる全症例 I C

3．血管エコーによる血管硬度評価
CALのない症例で症状のないもの IIb B
CALのある症例で症状のないもの IIa B

4．負荷心エコー法 

CALのない症例で症状のないもの IIb C
CALのある症例で症状のないもの IIa C
虚血イベントが疑われる症例 I C

5．心筋血流イメージング

CALのない症例で症状のないもの IIb C
CAL退縮の症例で症状のないもの IIa C
CALのある症例で症状のないもの I B
虚血イベントが疑われる全症例 I B

6．CTA

CALのない症例で症状のないもの IIb C
CAL退縮の症例で症状のないもの IIa C
CALのある症例で症状のないもの IIa C
虚血イベントが疑われる全症例 IIa C

7．MRA

CALのない症例で症状のないもの IIb C
CALのある症例で症状のないもの IIa C
虚血イベントが疑われる全症例 IIa C

心臓カテーテル造影検査

CALのない症例で症状のないもの III C
CALのある症例で症状のないもの IIa C
虚血イベントが疑われる全症例 I A
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など他の非侵襲的検査の進歩により川崎病冠動脈障害の
確認，経過観察を目的とした検査数は近年減少してきてい
る．
また，CAGは冠動脈狭窄の機能的重症度や CALの生
理学的異常を直接的に示すものではない．したがって最近
の CAGは，経皮的冠動脈インターベンション（PCI）の
術前，術中，術後や冠動脈バイパス術（CABG）の術前後
での検査として，単独の検査としてではなく，血管内エ
コー法（IVUS），圧力センサー付きガイドワイヤーによる
冠内圧測定，ドプラガイドワイヤーによる冠血流速測定
（FFR，iFR）などの冠動脈狭窄の機能的重症度評価の検
査を伴うようになった 127, 244）．
4.1.1
心筋虚血所見を認める患者に対する 
　PCIや CABG前後の評価
各種負荷検査で心筋虚血を認める患者においては，

CAGは PCIの適応を決定する術前検査として安全かつ有
効に行うため，血管形成術の施行中，施行後の効果判定と
経過観察に必要とされる 203, 247–249）．とくに川崎病の冠動脈
狭窄に対する PCIは再狭窄率が高く，術後早期に狭窄をき
たす例があるため，施行後の確認検査は重要である 250, 251）．
4.1.2
冠動脈障害の程度，経過観察
米国心臓協会（AHA）の重症度分類 2）と同様に，本ガ
イドラインの「川崎病 CALの重症度分類」（表 5）は急性
期の心エコー図を含む画像診断に基づいており，もはや冠
動脈瘤の大きさを測るために CAG検査は必須とされてい
ない．しかし，他の画像診断技術を用いたとしても，冠動
脈瘤の大きさだけでなく，形態や，位置，数などを詳細に
把握しておくことが，その後の経過観察の手段，期間，治
療法の決定などのために望ましい．
また，経過観察中に内膜肥厚により瘤が退縮し，造影上
は内腔が正常な血管所見となった場合，いままでは治癒と
みなされ経過観察を中止されてきたが，発症後 10年余を
経ても内皮機能低下が認められ 104, 144），実際にACSを発
症した例も報告されている 252）．したがって，CAGによる
内腔評価だけでなく，冠動脈MRI検査や冠動脈 CT検査
による冠動脈壁構造の経過観察の継続が必要である（第 3
章 3. 画像診断を参照のこと）．
一方，川崎病遠隔期の冠動脈狭窄は瘤の流入口，流出口
部に好発する 137, 253）．狭窄の評価には多方向からの造影が
必要である．有意狭窄は主要冠動脈枝で内径 75%以上，
左冠動脈主幹部で内径 50%以上の狭窄とされており，有
意狭窄例では，心筋虚血症状が出現しなくても個々の症例
の狭窄進行速度に応じて 6ヵ月から数年の間隔で各種画像

検査を行うことが望ましい 137, 253）．
川崎病では諸検査による心筋虚血の検出率が低く，心筋
虚血の初発症状として突然死が起こりえるため 137, 253, 254），
心筋虚血所見がなくとも左冠動脈前下行枝の 75%以上の
狭窄では，PCIが考慮される 249）．
冠動脈障害例の約 16%に完全閉塞が認められるが，閉
塞しても臨床的には無症状で，経過観察のルーチンの造影
で初めて明らかにされることもまれではない 137）．閉塞例に
はかならず造影上で側副血行路が認められる．しばしば虚
血所見が陰性となるほど著しい側副血行路の発達が認めら
れるのが，川崎病による閉塞の 1つの特徴として知られて
いる．しかし，成長するに及んで心筋虚血の検査所見や症
状が出現してくる例もあり，慎重な経過観察が必要である．
また一見，正常冠動脈とみられるものでも，順行性の造影
画像で気づかれない細い 1分枝の閉塞が，対側枝からの側
副血行路の描出で明らかにされることもあり，静脈相に至る
までの十分な時間を追って撮影することが必要である255）．
また，小児における冠動脈MRI検査や冠動脈 CT検査
などで，狭窄性病変が疑われた場合，CAGを行うことが
望ましい．
4.1.3
ICT
中等瘤～巨大瘤の心エコー図での経過観察中に，無症状
の患者で瘤内血栓が認められ，血栓溶解のための心臓カ
テーテル検査，CAGが行われることがある．血栓はもや
もやと造影剤がにじむものから，陰影欠損となり血栓とし
て読影されるのが難しい例もある．このような場合でも冠
動脈内血栓溶解療法（ICT）により陰影欠損が消失する例
もあり，血栓が認められればすみやかに ICTが試みられる
のが望ましいと報告されてきた 256–258）．しかし，成人の急
性心筋梗塞において，血栓溶解療法は冠動脈内投与ではな
く，経静脈投与が標準治療となっており 159），小児もこれ
に準ずるものと考えられる．
4.1.4
CAGの不利益
CAGの不利益としては，侵襲的手技による合併症発生，
不必要な PCIの増加，それに伴う医療費の増大などが挙
げられる．一般に成人の CAGの合併症としての死亡率は
0.2%以下で，脳血管障害，心筋梗塞，出血などの合併症
は 0.5%以下とされている 259）．
当然，X線 CT検査と同様に発育期にある小児対する
放射線被曝線量はできるだけ低減する努力をすべきであ
る 260, 261）

また川崎病患者で巨大冠動脈瘤を残しワルファリン内服
中の患者のカテーテル検査を行うときには，大腿動脈穿刺
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部血腫や仮性動脈瘤などの血管損傷を生じやすいので注意
を要する 262）．

4.2

左室造影による心機能検査

【要旨】
•非観血的検査により左室機能が評価できない患者に
左室造影を行う（推奨クラス IIa，エビデンスレベル
C）．

•左室収縮能の評価が必要な患者に，CAGとともに左
室造影を行う（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．

虚血性心疾患においては CAL枝数と左室機能は長期予
後に影響する重要な要因である 263）．左心室内圧，心拍出
量，左心室容積，駆出率などの測定により心機能を評価す
る．左室造影法は左室機能，とくに局所機能異常判定の標
準治療であり，壁運動が残存していることは生存心筋の証
明となる．
従来より，左室造影は左室収縮能評価法の標準的検査法
として施行されてきた．しかし，近年の非侵襲的画像診断
技術の進歩により，これらは左室造影以外でも可能となっ
た．とくに心エコー法の目覚ましい進歩は，ベッドサイド
で 3次元方向での局所収縮能のみならず局所拡張機能の評
価も可能としており 264, 265），単独での心機能評価を目的と
した左室造影は行われない．

一方，左室造影のメリットとしては，心エコー図検査と
異なり，ほとんどすべての患者で再現性の高い良好な画像
を記録できることが挙げられる．左室造影による合併症の
危険性が低いと予想される場合には，CAGに伴って左室
造影を施行してもよいと思われる．不明瞭な心エコー画像
しか得られない患者においては左室造影が有用である．

 今後エビデンスの確立が求められるもの

•どこまで低年齢の患者で非侵襲的画像診断が CAGの
代替となりうるか．

•どの程度の心臓血管後遺症を残した患者に，どのよう
な頻度で画像診断や心筋虚血評価を行うか．

•無症状の患者で，心エコー検査で冠動脈瘤内血栓を
疑う時の対応．

5．

検査・診断のまとめ

川崎病遠隔期の検査法の推奨クラスとエビデンスレベル
を表 11に，検査実施頻度の目安について表 7にまとめた．
日本循環器学会の「慢性冠動脈疾患診断ガイドライン
（2018年改訂版）」246）および AHAのステートメント 2）も
参照されたい．

第4章　治療

心臓血管後遺症のある川崎病患者では，症状の改善と心
イベントの予防・治療を目標とした虚血性心疾患の管理が
重要である．虚血性心疾患は，冠動脈の狭窄や閉塞により
心筋が必要とする酸素が不足する状態（心筋虚血）で，狭
心症と心筋梗塞に大別される．前者には安定狭心症（労作
性狭心症および冠攣縮性狭心症）と不安定狭心症，後者
には急性心筋梗塞と陳旧性心筋梗塞があり，不安定狭心症
と急性心筋梗塞をまとめて急性冠症候群（ACS）と称する．

成人のACSは，心電図所見に基づき，非 ST上昇型急性冠
動脈症候群 159）とST上昇型心筋梗塞（STEMI）に分類 143）

されているが，わが国では統一したガイドライン 159）が作
成されている．
川崎病の心筋虚血は，冠動脈瘤における血栓性閉塞と内
膜肥厚による流入部・流出部の内腔狭窄によって生じ 143），
薬物療法や非薬物療法の対象となる．以下では薬物療法を，
抗血小板薬・抗凝固薬，冠血管拡張薬・抗狭心症薬，血
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栓溶解薬などの心筋虚血に対する直接的な治療と，アンジ
オテンシン変換酵素（ACE）阻害薬，アンジオテンシン II
受容体拮抗薬（ARB），スタチンなどの障害血管に対する
間接的な治療に分けて記述する．非薬物療法には，侵襲
的治療としてカテーテル治療（バルーン拡張術，ステント
留置術，ロータブレータなど）と冠動脈バイパス手術
（CABG）がある．
川崎病を含め小児の虚血性心疾患に対する臨床研究は
後ろ向き研究や前向き研究でも少数例のものがほとんど
で，成人に対するエビデンスを参考に，わが国でも欧米で
も 2, 266）経験的な治療が行われているのが現状である．し
かし，粥状動脈硬化による高齢者の虚血性心疾患の知見が，
冠動脈炎のリモデリングによる川崎病の小児・若年成人に
外挿できるかどうかは明らかでない．また成人における多
くの薬が小児では未承認・適応外となっており，これらの
薬剤の保険適用を目指す質の高い臨床研究を発展させるべ
きである．その基盤として，冠動脈瘤を伴う川崎病患者の
レジストリー研究が内外で開始されている．
本ガイドラインでは，未承認・適応外の医薬品・医療機
器の使用に関して倫理委員会申請などの必要な手続きは各
施設の方針に委ねることとし，わが国では未承認・適応外
であることのみを明記する．

1．

薬物療法

1.1

心筋虚血に対する薬物療法
心筋虚血の薬物療法の目標は，心筋の酸素供給の増強か
酸素需要の減少に分けられる267）．酸素供給を増強する薬物
には，血栓塞栓症を抑制する抗血栓薬と解除する血栓溶解
薬，および冠動脈を拡張する硝酸薬と攣縮を防止するカル
シウム拮抗薬がある．抗血栓薬は抗血小板薬と抗凝固薬に
大別され，抗血小板薬はACSや粥状血栓など動脈血栓に，
抗凝固薬は深部静脈血栓や心房細動時の左房内血栓など
静脈血栓に用いられる．酸素需要を減少する薬物には，心
拍数や後負荷を低下させるβ遮断薬，カルシウム拮抗薬，
レニン･アンジオテンシン系阻害薬などがある．
冠動脈瘤を伴う川崎病では，アスピリンをはじめとする
抗血小板薬の投与を基本とし，おもに巨大瘤や心筋梗塞の
既往例に抗凝固薬を追加する 2, 268）．川崎病に対する血栓
溶解薬は，冠動脈瘤内に生じた血栓の溶解による心筋梗塞
の防止，閉塞した血管の再開通による心機能の改善などを

目的に投与される．硝酸薬，β遮断薬，カルシウム拮抗薬
は，冠血流の増加や心筋の酸素需要の減少により，川崎病
の狭心症に対しても有用と考えられる．レニン･アンジオ
テンシン系阻害薬とスタチンに代表される脂質異常症治療
薬は，障害血管に対する作用もあるので次項で述べる．

1.2

障害血管に対する薬物療法

【要旨】
• CAL合併患者に対し，冠動脈イベントの予防として
スタチンを投与する（推奨クラス IIb，エビデンスレ
ベル C）．

• CAL合併患者に対する狭窄性病変出現予防として，
ACE阻害薬，ARBを投与する（推奨クラス IIb，エ
ビデンスレベル C）．

1.2.1
スタチン
スタチンにはコレステロール値の制御のみならず，抗炎
症作用，抗酸化作用，血液凝固抑制，血栓溶解促進といっ
た多面的薬理作用を有していることが報告されており，血
管内皮機能改善作用に関する有効性が広く期待されてい
る 269–272）．Lactobacilius casei細胞壁菌体成分（LCWE）
による川崎病類似血管炎モデルにて，アトルバスタチンが
T細胞の活性と増殖，TNF-αの産生，MMP-9の活性化を
抑制する 273）ことから，川崎病による冠動脈障害に対して
修復的な効果を発揮することが期待されている．米国心臓
協会（AHA）の川崎病ステートメント2）では，小瘤以上を
有する患者に対してはスタチンの予防的投与を考慮すると
されている（推奨クラス IIb，エビデンスレベル C）．現在，
日米で冠動脈瘤合併川崎病患者に対するアトルバスタチン
の安全性と有用性を検討する臨床試験が実施されており，
その結果が待たれる．
1.2.2
ARB・ACE阻害薬
動脈瘤の近位，遠位端，または冠動脈瘤が複数個存在す
る場合には，瘤間に有意な狭窄性病変が形成されることが
多々ある．これは，血管再構築の一環として内膜を中心と
した肥厚によるものであり，血管壁に局在するレニン・ア
ンジオテンシン系（RAS）の作用に負うところが大きいと
される．アンジオテンシン IIは，アンジオテンシン II-1型
受容体を介して，血管平滑筋細胞の増殖肥大，細胞外基
質産生促進，酸化ストレス亢進，接着分子や増殖因子の産
生亢進，サイトカイン，ケモカインの産生亢進などの作用
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が発現される 2, 274）．冠動脈瘤を有する症例に対して，内膜
の過増殖による狭窄性病変の出現を阻止する目的で，アン
ジオテンシン II受容体拮抗薬（ARB）のカンデサルタン
（0.2～ 0.3 mg/kg/日）を瘤出現後数日内から投与開始し，
有効であったとの報告がある 275）．

 今後エビデンスの確立が求められるもの

冠動脈瘤合併川崎病患者に対するスタチン，ARB/ACE
阻害薬などの安全性ならびに冠動脈瘤退縮，心イベント
予防などの有効性

1.3

抗血小板薬・抗凝固薬（表 12）

【要旨】
• 急性期の有熱時には中等量（30～ 50 mg/kg/日，分

3），解熱後には低用量（3～ 5 mg/kg/日，分 1）の
アスピリンを経口投与し，発症後 2～ 3ヵ月間継続
する（推奨クラスⅠ，エビデンスレベル C）．

• 冠動脈瘤が残存する症例には，低用量アスピリンの
経口投与を継続する（推奨クラス I，エビデンスレベ
ル C）．

• 中等瘤，巨大瘤の症例に対し，クロピドグレル，チク
ロピジン，ジピリダモールなどの抗血小板薬を低用量
アスピリンに併用する（推奨クラス IIa，エビデンス
レベル C）．

• 巨大瘤，急性心筋梗塞の既往，瘤内の血栓形成があ
る症例に対し，ワルファリンを低用量アスピリンに併
用し，INR 2.0～ 2.5を目標に投与量を調整する（推
奨クラス I，エビデンスレベル C）．

1.3.1
抗血小板薬
川崎病急性期の血小板数は，発症直後には減少傾向を示
し（重症例ほど低値），回復期には増加する．血小板凝集
能や血小板由来マイクロパーティクルの検討によれば，血
小板数は第 31～ 40病日でおおむね正常化し，血小板の活
性化は発症後 2～ 3ヵ月以上持続するので 276, 277），全例に
この期間は抗血小板薬を投与し，冠動脈瘤が残存した例で
は血栓形成や虚血性心疾患の予防目的で抗血小板薬を継
続する．
a．アスピリン
シクロオキゲシナーゼ -1をアセチル化して阻害し，血小
板凝集を促進するトロンボキサンA2の産生を抑制するこ

とにより抗血小板作用を示す．成人の虚血性心疾患に対し
高いレベルのエビデンスがあり 159, 278），小児でも心臓血管
後遺症を含む川崎病に対する保険適用がある．アスピリン
は急性期治療として確立された薬剤であり，川崎病と診断
され発熱があれば，中等量（30～ 50 mg/kg/日，分 3）の経
口投与を開始する．解熱後は低用量とし（3～ 5 mg/kg/日，
分 1），冠動脈病変（CAL）がなくても発症 2～ 3ヵ月後
まで，ある場合は退縮するまで内服を継続する．
添付文書上，過敏症の既往，消化性潰瘍，出血傾向，ア
スピリン喘息などは禁忌であるが，重篤な肝障害は禁忌で
なく慎重投与である．Reye症候群との関連性が示唆され
ているため，水痘・インフルエンザに罹患した際は中断す
る方が望ましい．アスピリン中止後も，シクロオキゲシナー
ゼ -1の阻害は細胞寿命（8～ 10日）の間は持続し，新た
に産生された血小板が大勢を占めるまで薬効は数日以上続
くことから 278），通常は他の抗血小板薬に変更する必要は
ないと考えられる．
b．ジピリダモール
おもにホスホジエステラーゼの阻害を介するサイクリッ
クアデノシン一リン酸（cAMP）濃度の上昇作用により，
血小板抑制作用を示す．小児の川崎病 CALは，添付文書
に記載されていないが保険償還の対象で，2～ 5 mg/kg/
日を 1日 3回で分割経口投与する．成人の虚血性心疾患で
は，臨床効果が証明されていないため単独での使用は推奨
されていない 159, 278）．正常な冠動脈が拡張し，狭窄した冠
動脈の血流が悪化する盗血現象を起こす可能性があり，狭
心症状の悪化に注意する．
c．チクロピジン・クロピドグレル
抑制性 G蛋白質と共役するアデノシン二リン酸（ADP）
受容体（P2Y12）の阻害によりアデニル酸シクラーゼの抑
制を解除し，cAMP濃度の増加により血小板抑制作用を示
す．いずれも小児の保険適用はなく，経皮的冠動脈形成術
（PTCA）を行う成人の虚血性心疾患に，クロピドグレルの
保険適用がある．チクロピジンより副作用が少ないこと，
アスピリンとの併用効果が実証されていることから，成人
ではクロピドグレルを使用することが多い．小児では，チ
クロピジンは 2～ 5 mg/kg/日，1日 2～ 3回，クロピド
グレルは 0.2～ 1.0 mg/kg/日，1日 1回を経口投与する．
0～ 24ヵ月齢の乳幼児では，0.2 mg/kg/日で十分な効果
が得られたという報告がある 279）．血栓性血小板減少性紫
斑病，無顆粒球症，重篤な肝障害などの副作用が早期に出
現する可能性があるため，開始後 2ヵ月間は 2週に 1回程
度の血液検査を行う．
d．その他
以下の抗血小板薬は，小児にも成人の虚血性心疾患にも
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表 12　川崎病心臓血管後遺症における抗血小板薬・抗凝固薬の使用法と注意点

薬剤名 おもな適応 一般的な用法・用量 おもな禁忌・慎重投与，副作用

抗血小板薬

アスピリン

川崎病による心臓血管後
遺症，狭心症，心筋梗
塞，冠動脈術後の血栓塞
栓の抑制

3～5 mg/kg/日，1日 1回，経口投
与，川崎病急性期では 30～50 mg/
kg/日，1日 3回に分割経口投与
【成人】1錠 81 mg（腸溶錠では
100 mg），1日 1回経口投与

【禁忌・慎重投与】川崎病の禁忌は，過敏症，消化
性潰瘍，出血傾向，アスピリン喘息など．肝・腎障
害，心機能異常などは慎重投与．
【副作用】ショック，出血，中毒性表皮壊死融解症，
血球減少，喘息発作，肝障害，消化性潰瘍など．水
痘・インフルエンザに罹患した際は中断するほうが
望ましい．

フルルビプロフェ
ン

川崎病や心臓病に対する
適応はない

3～5 mg/kg/日，1日 3回に分割経
口投与＊

【成人】1回 40 mg，1日 3回経口投
与

【禁忌・慎重投与】消化性潰瘍，重篤な肝・腎障害・
心機能不全・高血圧，過敏症，アスピリン喘息など．
【副作用】ショック，急性腎不全，胃腸出血，再生
不良性貧血，喘息発作，中毒性表皮壊死融解症など．

ジピリダモール 狭心症，心筋梗塞

2～5 mg/kg/日，1日 3回に分割経
口投与＊

【成人】1回 25 mg，1日 3回経口投
与

【禁忌・慎重投与】過敏症，アデノシンとの併用は
禁忌．低血圧，重篤な冠動脈疾患は慎重投与．
【副作用】ショック，出血，中毒性表皮壊死融解症，
血球減少，喘息発作，肝障害，消化性潰瘍など．キ
サンチン系製剤は作用を減弱し，アデノシンは作用
を増強する．

チクロピジン
血管手術および血液体外
循環に伴う血栓塞栓の治
療・血流障害の改善

2～5 mg/kg/日，1日 2～3回に分
割経口投与＊

【成人】200～300 mg/日，2～3回
に分割経口投与

【禁忌・慎重投与】出血，重篤な肝障害，白血球減
少症，過敏症，高血圧など．
【副作用】血栓性血小板減少性紫斑病，無顆粒球症，
重篤な肝障害が出現することがあるので，開始後
2ヵ月間は 2週に 1回，血液検査を行う．この他，
血球減少，出血，中毒性表皮壊死融解症，消化性潰
瘍，腎不全，間質性肺炎，SLE様症状など．

クロピドグレル

経皮的冠動脈形成術が適
用される虚血性心疾患
（ACS，安定狭心症，陳
旧性心筋梗塞）

0.2～1.0 mg/kg/日，1日 1回経口
投与＊

【成人】投与開始日に 300 mgを 1日
1回経口投与した後，維持量として
75 mgを１日１回経口投与

【禁忌・慎重投与】出血，過敏症，セレキシパグと
の併用などは禁忌．出血傾向，重篤な肝・腎障害，
高血圧などは慎重投与．
【副作用】 血栓性血小板減少性紫斑病，無顆粒球症，
重篤な肝障害が発現することがあるので，開始後
2ヵ月間は 2週に 1回，血液検査を行う．この他，
出血，消化性潰瘍，肝障害，間質性肺炎，血球減少
など．

抗凝固薬

ワルファリン
心筋梗塞症，静脈血栓症
などの血栓塞栓症の治療
および予防

12ヵ月未満：0.16 mg/kg/日，1歳
以上～15歳未満 : 0.04～0.10 mg/
kg/日，1日 1回経口投与，INR 2.0
～2.5を目標に投与量を調節＊

【成人】1～5 mg，1日 1回投与

【禁忌・慎重投与】出血，重篤な肝・腎障害，中枢
神経系手術後早期，過敏症，妊婦などは禁忌．肝炎，
下痢，心不全，敗血症，低血圧，新生児，悪性腫瘍
などは慎重投与．
【副作用】出血性合併症，皮膚壊死，肝障害，過敏
症など．食事の影響を受けやすく（納豆や青汁で効
果が減弱，摂食不良で増強），多くの薬剤と相互作
用を示す．

ヘパリンナトリウ
ム（未分画ヘパリ
ン）

心筋梗塞症，静脈血栓症
などの血栓塞栓症の治療
および予防

10～20単位 /kg/時を持続静注（初
めに 50単位 /kgを単回静注しても
よい），APTTまたは ACT 1.5～2.5
倍を目標に調節＊

【成人】10～30単位 /mLに希釈し
1.5 mL /分で開始後 1.0 mL /分で持
続投与，または 1回 5,000～10,000
単位を 4～8時間ごと静注

【禁忌・慎重投与】出血，重篤な肝・腎障害，中枢
神経系の手術・外傷の直後，過敏症，ヘパリン起因
性血小板減少症（HIT）などは原則禁忌あるいは慎
重投与．
【副作用】ショック，出血，血小板減少，血栓症，
肝障害，過敏症など．抗凝固薬，血栓溶解薬，抗血
小板薬などとの相互作用に注意．

＊添付文書上，小児の用法用量の記載はない．ただし，ジピリダモールは川崎病心臓血管後遺症には保険償還がある．
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保険適用はない．シクロオキゲシナーゼ阻害薬のフルルビ
プロフェンは，かつて川崎病急性期の肝障害時に経験的に
用いられていたが 280），アスピリンにくらべて肝障害が少な
いというエビデンスは乏しい．ホスホジエステラーゼ阻害
薬のシロスタゾールは，心拍数増加作用もあることから，
冠動脈の有意な狭窄がある例では使用に注意を要する 159）．
新しい P2Y12受容体拮抗薬のプラスグレル 281）とチカグレ
ロル 282）は，小児の鎌状赤血球症の血栓症などに対する報
告がある．
1.3.2
抗凝固薬
a．ワルファリン
ビタミンK類似の構造を有し，肝臓におけるビタミンK
依存性凝固因子の生成を阻害して抗凝固作用を示す．心筋
梗塞や静脈血栓症などの血栓塞栓症に対し，小児でも成人
でも保険適用がある．小児の投与量は，12ヵ月未満で 0.16 
mg/kg/日，1歳以上～ 15歳未満で 0.04～ 0.10 mg/kg/日，
1日 1回経口投与である．ワルファリンに対する感受性に
は個体差があり，同一個人でも変化するため，定期的にプ
ロトロンビン時間（PT）の国際標準比（INR）を用いて投
与量を調節する．胎児の催奇形性と出血傾向のリスクがあ
るため，妊婦への投与は禁忌である．ワルファリンの効果
は食事や薬剤の影響を受けやすく，納豆，青汁，ビタミン
K強化の人工乳では減弱し，母乳栄養や摂食不良の状態
では増強する．薬剤を併用する際は，添付文書や適正使用
情報 283）を参考に調整する．
川崎病におけるワルファリンの適応は，巨大瘤，急性心
筋梗塞既往，瘤内の血栓形成などで，INR 2.0～ 2.5を治
療域とし，年齢（乳児では出血のリスクが高い）や病態に
より適宜調整する 268）．実測値で中等瘤であっても，乳幼
児（体表面積 0.5 m2未満）の内径 6 mm以上では心イベ
ントが高率という報告もあり 89），Zスコアも参考にワルファ
リンの適応を考慮する．わが国の後ろ向き研究によれば，
ワルファリン・アスピリン併用群ではアスピリン群に比べ，
巨大瘤の心筋梗塞発症率が有意に低値で 285），また，ワル
ファリン・アスピリンの併用療法を行った巨大瘤 83例では
心筋梗塞の回避率が 1年で 92.5%，10年で 91.0%と比較
的良好であった 286）．
巨大瘤合併例では，心筋梗塞の多く（87.1%）は川崎病
の発症 2年以内に生じることから 136），この期間の抗凝固
療法は厳重に行うべきである．巨大瘤が残存した場合，ワ
ルファリンの投与は最低 5年間必要という報告もあるが 287），
適応となる動脈径や妥当な中止時期について一定の見解は
ない 268）．ワルファリンによる心筋梗塞予防の限界 136，153），
出血や血栓が高率といった問題 288）もあり，長期的な適応

についてはリスクとベネフィットを勘案して決定する．
b．ヘパリンナトリウム（未分画ヘパリン）
アンチトロンビン IIIを活性化し，トロンビンをはじめ第

IXa～XIIa因子およびカリクレインを阻害することによっ
て血液凝固を抑制する．血栓塞栓症の治療・予防などの保
険適用があるが，小児適応はない．小児では，当初から維
持量 10～ 20単位/kg/時を持続静注する方法と，初期に
50単位/kgを 10分以上かけて単回静注した後に維持量を
持続静注する方法がある 268）．出血のリスクを考慮し，より
低用量（5～ 8単位/kg/時）から開始し，適宜増量してい
る施設もある．本ガイドラインでは，わが国の成人のガイ
ドライン 278, 289）を参考に，活性化部分トロンボプラスチン
時間（APTT）の目標を対照値の 1.5～ 2.5倍とし，おおむ
ね 46～ 70秒（2.0倍とすれば 50～ 60秒程度）とするこ
とを推奨する 268）．出血（可能性を含む），重篤な肝・腎の
障害，中枢神経系の手術・外傷の直後，過敏症，ヘパリン
起因性血小板減少症（HIT）の既往などは原則禁忌である．
c．その他
ヘパリンあるいはヘパリン類似薬として，皮下注射製剤
のヘパリンカルシウム，アンチトロンビン IIIと結合し第
Xa因子を阻害して血液凝固を抑制する低分子ヘパリン，
ダナパロイド，フォンダパリヌクスなどがあるが，いずれ
も小児の保険適用はない．ビタミンKに依存せず凝固因子
を阻害する直接経口阻害型抗凝固薬（DOAC）として，ダ
ビガトラン，リバーロキサバン，アピキサバン，エドキサ
バンの 4種の薬剤が開発され，おもに成人の心房細動に対
し使用されている．いずれも小児適応はないが，リバーロ
キサバンは深部静脈血栓症と Fontan手術後に対する治験
が行われている．川崎病に対するDOACの臨床試験の開
発が期待される．

 今後エビデンスの確立が求められるもの

• アスピリンと他の抗血小板薬との併用療法の適応．
• 巨大瘤に対するワルファリンとDOACの比較．

1.4

冠血管拡張薬・抗狭心症薬（表 13）

【要旨】
CAL合併患者に対するACS発症予防を目的としたβ
遮断薬，Ca拮抗薬，硝酸薬の投与（推奨クラス IIb，
エビデンスレベル C）．
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1.4.1
β遮断薬
心筋梗塞後の再梗塞や突然死の予防，長期の死亡率の
低下を目的に投与される．心筋酸素需要の減少による抗狭
心症作用，拡張期冠血流増加，虚血の抑制，心イベントの
減少が認められる．ただし冠攣縮が存在すると考えられる
状況では，β受容体遮断によるα受容体作用の亢進が冠動
脈攣縮を増悪させる危険性がある．抗酸化作用がありα，
β遮断薬であるカルベジロールの有用性が成人や小児の心
不全で検討されてきた．川崎病患者においてもβ受容体選
択性のメトプロロール，ビソプロロールも有効性が示され
ている 287, 290）．AHAの川崎病ステートメント 2）では，巨
大瘤を有する患者に対してはβ遮断薬の予防的投与を考慮
するとされている（推奨クラス IIb，エビデンスレベル C）．
1.4.2
Ca拮抗薬
川崎病の心筋梗塞は安静時または睡眠時にも発症してお

り，冠攣縮を合併していると考えられる場合がある 291）．ま
た，成人領域では心筋梗塞後の狭心症や心筋虚血が認めら
れる患者に対しても長時間作用型 Ca拮抗薬のアムロジピ
ンを併用すると心イベントを減少させることが知られてい
るが，その使用はうっ血性心不全や，房室ブロックがない
場合に限られる
1.4.3
硝酸薬
遠隔期の冠動脈造影（CAG）における硝酸薬（硝酸イ
ソソルビド）による拡張能の検討では，動脈瘤残存部位と
冠動脈瘤消退部位の拡張能は，正常部位の拡張能 16～
19%に比べ，それぞれ 7～ 8%，11～ 14%と不良であり，
内皮細胞機能障害があると考えられ，急性虚血に対する拡
張効果は障害の強い病変部ではあまり期待できない．急性
心筋梗塞発作の際には舌下，経口で投与を試みる 292）．長
期使用により耐性が生じるため漫然と使用しない．

 今後エビデンスの確立が求められるもの

巨大瘤合併川崎病患者に対するβ遮断薬の心筋保護効
果．

1.5

血栓溶解療法・再灌流療法

【要旨】
• ACSの診断と重症度評価には心電図・心エコーに加
え BNPもしくは NT-proBNP，心筋トロポニン測定

を行う（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．
• STEMIや左脚ブロックを伴う急性心筋梗塞に対して
は，発症 12時間以内かつ来院から 2時間以内に再灌
流療法の実施を目指す．体格的に可能なら primary 
PCIが望ましいが，本症の好発年齢を考慮すると
primary PCIが困難な場合には血栓溶解療法が推奨
される（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．

冠動脈障害合併例のおもな死因は，動脈瘤流入部と流出
部における狭窄性病変と新鮮血栓による心筋虚血で，とく
に直径 8 mm以上のいわゆる巨大冠動脈瘤において血栓性
閉塞が生じやすい 136）．偶発的に無症候性冠動脈閉塞が発
見されることもあるが，急性心筋梗塞の発症と死亡は川崎
病発症から 1～ 2年以内が多い 293, 294）．川崎病遠隔期にお
いては，とくに巨大瘤では血管内皮機能異常，血流のうっ
滞，凝固・線溶系の異常などの因子があいまって血栓性閉
塞をきたすと考えられている 287, 295）．川崎病心臓血管後遺
症 CALに対する血栓溶解療法はエビデンスレベルの高い
研究が存在しないため，成人の粥状動脈硬化による虚血性
心疾患を対象とした研究成果をおもな拠り所とする．
従来，心筋虚血による病態は心筋壊死の有無により心筋
梗塞と狭心症とに分類されてきた．しかし心筋壊死の有無
は心筋バイオマーカーの経時的評価を行ってようやく確定
するものであることから，迅速な診断・治療を求められる
臨床の現場にはかならずしもそぐわない．本項では日本循
環器学会が中心となって作成した「急性冠症候群ガイドラ
イン（2018年改訂版）」159）に準じて，冠動脈内血栓により
急性心筋虚血を呈する病態をACSと包括する．ACSの診
断と重症度評価は成人のそれと同等であり，心電図上の
ST-T変化と心エコーでの局所壁運動の低下，心筋バイオ
マーカーの上昇，BNPないしNT-proBNPの上昇などによ
る．従来心筋梗塞の診断に利用されたクレアチニンキナー
ゼ（CK）とそのMB分画（CK-MB）は感度が低く，心筋
トロポニンが推奨される．

ACSの予後改善には，血栓溶解療法か経皮的冠動脈イ
ンターベンション（PCI）かを問わず，十分な再灌流
（TIMI3 flow）を得ることが重要である．成人の STEMI
に対する再灌流療法は，発症 12時間以内に行い得た場合
にとくに有効であることが知られ，いかに迅速かつ確実に，
合併症なく冠動脈血流を回復されるかが重要である．わが
国では欧米に比べ，医療資源にアクセスしやすいこともあ
り，血栓溶解療法を先行させることなく最初から PCIを選
択する primary PCIが一般的である．とくに病院到着から
90分以内の primary PCIは血栓溶解療法よりも予後を改
善するので推奨されている．
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表 13 川崎病心臓血管後遺症における冠血管拡張薬・抗狭心症薬の使用法と注意点

薬剤名 おもな適応 一般的な用法・用量 おもな禁忌・慎重投与，副作用

β遮断薬

カルベジロール

本態性・腎実質性高血圧
症，狭心症，虚血性心疾
患または拡張型心筋症に
基づく慢性心不全，頻脈
性心房細動

1回 0.05 mg/kg，1日 2回から開始
し，1回 0.1～0.4 mg/kg，1日 2回
経口投与まで漸増＊

【成人】狭心症では 1回 20 mg，1日
1回，慢性心不全では 1回 1.25 mg，
1日 2回から開始，漸増し 1回 2.5～
10 mg，1日 2回で維持

【禁忌・慎重投与】気管支喘息，糖尿病性アシドー
シス，高度の徐脈，心原性ショック，非代償性心不
全，肺高血圧による右心不全，妊婦などは禁忌．低
血糖，糖尿病，重篤な肝・腎機能障害などは慎重投
与．
【副作用】高度徐脈・完全房室ブロック，ショック，
心不全，肝機能障害，急性腎不全，中毒性表皮壊死
融解症，アナフィラキシーなど．

メトプロロール 狭心症，頻脈性不整脈，
本態性高血圧症

1～2 mg/kg/日，1日 2～3回に分
割経口投与＊

【成人】狭心症・頻脈性不整脈では 60
～120 mg/日，1日 2～3回に分割経
口投与

【禁忌・慎重投与】過敏症，糖尿病性アシドーシス，
高度徐脈，心原性ショック，肺高血圧による右心不
全，うっ血性心不全，妊婦などは禁忌．気管支喘息，
低血糖，糖尿病，重篤な肝・腎機能障害，徐脈，異
型狭心症などは慎重投与．
【副作用】心原性ショック，うっ血性心不全，房室
ブロック・洞機能不全，喘息，肝機能障害など．

カルシウム拮抗薬

ニフェジピン
本態性高血圧症，腎性高
血圧症，狭心症，異型狭
心症（CR錠）

1～2 mg/kg/日，1日 3回に分割経
口投与，徐放薬は 1日 1～2回経口
投与＊

【成人】1回 10 mg，1日 3回経口投与，
徐放薬は狭心症に対し 1回 20 mg，1
日2回（L錠），1回40～60 mg，1日1
回（CR錠）

【禁忌・慎重投与】過敏症，心原性ショック，妊婦
などは禁忌．大動脈弁・僧帽弁狭窄，過度の血圧低
下，重篤な肝・腎機能障害，うっ血性心不全などは
慎重投与．
【副作用】紅皮症，無顆粒球症・血小板減少，肝機
能障害，意識障害など．

アムロジピン 高血圧症，狭心症

6歳以上の高血圧に対し 1回 2.5 mg，
1日 1回経口投与
（6歳未満は適応外，0.06～0.3 mg/
kg/日，1日 1回＊）
【成人】1回 2.5～5 mg，1日 1回経
口投与

【禁忌・慎重投与】過敏症，妊婦は禁忌．過度の血
圧低下，肝機能障害，重篤な腎機能障害などは慎重
投与．
【副作用】劇症肝炎・肝機能障害，無顆粒球症・白
血球減少・血小板減少，房室ブロック，横紋筋融解
症など．

ジルチアゼム 本態性高血圧症，狭心
症，異型狭心症

1.5 mg/kg/日，1日 3回に分割経口
投与＊

【成人】狭心症に対し 1回 30 mgを 1
日 3回経口，1回 60 mgを 1日 3回
まで増量可

【禁忌・慎重投与】重篤なうっ血性心不全，2度以
上の房室ブロック，洞機能不全，過敏症，妊婦は禁
忌．うっ血性心不全，高度の徐脈，過度の血圧低下，
重篤な肝障害などは慎重投与．
【副作用】 完全房室ブロック・高度徐脈，うっ血性
心不全，紅皮症，肝機能障害など．

硝酸薬

硝酸イソソルビド
狭心症，心筋梗塞（急性
期を除く），その他の虚
血性心疾患

0.5～1 mg/kg/日，1 日 3～4回に
分割し経口投与，他の薬剤は成人量
を参考に体重換算して使用＊

【成人】1回 5～10 mgを 1日 3～4回
経口または舌下投与，徐放薬は 1回
20 mgを 1日 2回，経口投与，テー
プ薬は 1回 40 mgを 24～48時間ご
とに貼付，スプレー薬は 1回 1.25 mg
を口腔内に噴霧

【禁忌・慎重投与】重篤な低血圧，心原性ショック，
閉塞隅角緑内障，頭部外傷，高度の貧血，過敏症，
PDE5阻害薬との併用などは禁忌．低血圧，心筋梗
塞急性期，肺動脈性肺高血圧，肥大型閉塞性心筋症
などは慎重投与．
【副作用】低血圧，頭痛，動悸，めまい，紅潮など．

ニトログリセリン 狭心症，心筋梗塞，心臓
喘息

1回 0.1～0.15 mgを舌下投与＊

【成人】1回 0.3～0.6 mgを舌下投与，
数分間で効果不十分の場合は同量を
追加投与

【禁忌・慎重投与】同上．
【副作用】同上．

＊添付文書上，小児の用法用量の記載はない．ただし，カルベジロールは小児の慢性心不全，ニフェジピンは小児の高血圧に対し保険償還がある．
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しかし冠動脈瘤を合併した川崎病既往児 /者においては，
再灌流療法として血栓溶解療法と primary PCIのいずれを
優先すべきかについては十分なエビデンスがない．その理
由として，成人例に比し川崎病既往者におけるACSは症
例数が圧倒的に少ないことに加え，小児期のACSに的確
な primary PCIを実施できる施設が限られていることなど
が考えられる．さらに，巨大瘤によるACSでは，冠動脈
粥腫（プラーク）によるACSに比し，閉塞 /狭窄部位を通
過して冠動脈遠位へカテーテルを到達させることが熟練し
た循環器内科医をもってしても困難な場合があり，primary 
PCIを選択すべきかは慎重に判断すべきである．川崎病心
臓血管後遺症におけるACSは上述のごとく冠動脈瘤（と
くに巨大冠動脈瘤）内の新鮮血栓による血栓性閉塞による
こと，また成人に比し出血性合併症が少ないこと，および
体格の点で PCIに不利であることなどから，小児において
は血栓溶解療法が選択されることも多い．

STEMIや左脚ブロックを伴う急性心筋梗塞に対する血
栓溶解療法の効果は確立されており，発症 12時間以内で
あれば再灌流の時間が短いほど死亡率や合併症が減少す
る．発症 12時間以内かつ来院から 2時間以内に primary 
PCIが施行できない場合には全身投与による血栓溶解療法
が推奨される 159）．血栓溶解療法後 3～ 24時間以内に PCI
が可能な場合には，血栓溶解療法単独にくらべ治療効果が
高いので PCIが追加されるが，心停止を繰り返す場合や心
筋梗塞発症後の蘇生に長時間を要した場合には，出血のリ
スクを高めるので血栓溶解療法は相対的禁忌である．
血栓溶解薬にはウロキナーゼ，組織型プラスミノーゲン

活性化因子（tPA），改変型 tPAがある（表 14）．ウロキ
ナーゼはフィブリン親和性が低く線溶系活性を亢進する．
これに対し tPAはフィブリン親和性が高く，改変型 tPAは
血中半減期を延長させるので総投与量の減量と急速単回静
注が可能である．ただしステント留置など PCIを予定する
場合には，血栓溶解薬投与の適応を慎重に判断する必要が
ある．

  今後エビデンスレベルの確立が求められるもの

巨大冠動脈瘤によるACSに対する血栓融解療法と
primary PCIの適応と選択基準．

1.6

急性心筋梗塞に対する内科的初期治療

【要旨】
• 心筋梗塞発症後早期には可能なら primary PCI，困
難であればウロキナーゼ，tPAなどの全身投与による
血栓溶解療法（静注法）が推奨される（推奨クラス
I，エビデンスレベル C）．

• 静注法が効果不十分な場合，ICTの追加を考慮する
（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．
• 急性心不全に伴う循環不全に対し，利尿剤，ドパミ
ン，ドブタミン，PDE阻害薬（ミルリノンなど）を持
続静注する（推奨クラス I，エビデンスレベル B）．

• 小児期の急性心筋梗塞においてカルペリチド，ニコ

表 14 川崎病冠動脈瘤の血栓性閉塞に対する血栓溶解療法

適応 急性心筋梗塞発症後 12時間以内
無症候性冠動脈瘤内血栓

薬剤の種類

第三世代 モンテプラーゼ 遺伝子組み換え改変型 tPA

第二世代 アルテプラーゼ 遺伝子組み換え tPA

第一世代 ウロキナーゼ

投与法
経静脈的全身投与
十分な効果が得られない場合，ICT
を考慮する

投与量
静注法

モンテプラーゼ 2.75万 U/kg 2～3分で静注

アルテプラーゼ 29万～43.5万 U/kg （0.5～
0.75 mg/kg）

総量の 10%を 1～2分で静注，残りを 1時
間で点滴静注

ウロキナーゼ 1～1.6万 U/kg 30～60分で点滴静注

冠注法 ウロキナーゼ 0.4万 U/kg 10分間で冠動脈内注入．最大 4回まで

〈小児において安全性・有用性は確立されていない〉
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ランジル（ともに小児への適応はない）が成人同様
有用である可能性がある（推奨クラス IIb，エビデン
スレベル C）．

小児では激しい啼泣や嘔吐などで心筋梗塞や狭心症が
判明したり胸痛を的確に訴えられないことがしばしばある．
したがって川崎病既往児，とくに心臓血管後遺症のある児
に上記の症状を認めた場合，胸部 X線撮影，12誘導心電
図，心エコー法，血液生化学検査などを積極的に行う必要
がある．来院直後には有意な ST-T変化が認められないこ
とがあり，心電図を経時的に記録することは重要である．
川崎病に合併する急性心筋梗塞の治療方針は，早期に虚
血心筋の再灌流を目指す点では成人のACSと同様である．
しかし，乳幼児期に心筋梗塞を発症した場合は primary 
PCIはしばしば困難で，かつ施行可能な施設への転送に時
間を要する場合もあり，ウロキナーゼないし tPAの全身投
与による血栓溶解療法（静注法）を選択せざるを得ない場
合も多い 268）．川崎病に限っての大規模研究はないが，成
人の STEMIでは発症 12時間以内で，かつ診断から 2時
間以内に primary PCIを施行できない時に全身投与による
血栓溶解療法が推奨される．ヘパリンは再灌流療法が施行
される以前からACSに有効とされ，ウロキナーゼや tPA
を投与した症例においても primary PCI施行時にはAPTT
モニタリング下でヘパリンの併用を考慮が推奨されてい
る 159）．2004～ 2009年の症例を対象とする厚生労働省研
究班全国調査では，無症候性冠動脈内血栓症には静注法，
STEMIを発症した 5例には冠動脈内血栓溶解療法（ICT）
が選択され（うち 1例は全身投与と併用），とくに発症数
時間以内で直径 10 mm以下の冠動脈瘤には ICTが効果的
であると報告された 296）．学童期以降の川崎病既往児が
ACSを発症した場合には，粥状動脈硬化に起因するACS
に準じて primary PCIを優先することが望ましい 2）．
一般的な内科的治療法として①酸素投与，②血管確保，
③鎮痛・鎮静，④循環動態の維持・回復（心原性ショッ
クへの対応），⑤抗心不全・抗不整脈などがある．胸痛の
持続は心筋酸素消費量を増大させるので，鎮痛・鎮静はと
くに重要である．
急性心不全やそれに伴う心原性ショック・低血圧・循環
不全に対し利尿剤・ドパミン・ドブタミン・PDE阻害薬
（ミルリノンなど）が持続静注されるが，カテコラミンによ
り後負荷を増さないよう慎重に投与する 159, 297）．再灌流療
法補助としてカルペリチド（心房性ナトリウム利尿ペプチ
ド）とニコランジルが注目されているが，小児期 ACSや
川崎病合併症におけるエビデンスはない．カルペリチドは
血管拡張作用・利尿作用を有し，急性心筋梗塞においては

心臓交感神経活性の改善，レニン・アンジオテンシン・ア
ルドステロン系（RAAS系）の抑制による左室リモデリン
グ防止効果が知られている．ニコランジルは primary PCI
の前もしくは後に投与することにより微小循環改善や慢性
期心機能改善効果が指摘されている 159）．カルペリチド，
ニコランジルともに心不全への適応はあるが，小児への適
応はない．

 今後エビデンスの確立が求められるもの

川崎病冠動脈瘤によるACSに対する血栓融解療法の適
応と効果，とくに年齢層ごとの至適治療法の選択

2．

非薬物療法（冠動脈血行再建術）

2.1

カテーテル治療（表 15）

【要旨】
• 急性心筋梗塞に対する緊急 PCIは，熟達した医師に
より，緊急 CABGが可能な施設で施行することが推
奨される（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．

• 待機的 PCIは，心筋虚血が検出される場合に適応と
なる．

• 冠動脈石灰化を伴う局所性狭窄にはロータブレータ
（高速回転式経皮経管アテレクトミーカテーテル，

PTCRA）が適している（推奨クラス IIa，エビデンス
レベル C）．

• 小児患者では，アプローチやリファレンスの血管径が
細いことが制限因子である．

• 川崎病冠動脈障害の特徴である高度石灰化と巨大瘤
に対する対処に注意が必要である．

粥状硬化による虚血性心疾患の冠動脈血行再建術にお
いて，PCIは冠動脈バイパス術（CABG）とともに大きな
役割を果たしている 298–300）．川崎病によるCALでは，対
象が乳幼児を含む小児期から成人期に至るまで年齢層の幅
が広い．老年期までの寿命を担保し，生涯にわたる良好
なQOLを維持することを最終目標とする．冠血行再建を
必要とする患者の割合は，川崎病既往者の 1%未満であ
る 301, 302）．体格の小さな小児では，アプローチやリファレ
ンスの血管径が小さいため，使用できるガイディングカ
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テーテルやデバイスが限られ，選択できる手技は限定さ
れる 303）．また，その標的病変の形態は巨大冠動脈瘤や高
度の石灰化病変を合併し，多様である．川崎病による
CALに対する PCIの方法・手技は，成人の虚血性心疾患
における PCIと比較し，確立されているわけではない．患
者数が少ないためエビデンスレベルは低い．
2.1.1
緊急 PCI
a．目的
閉塞責任血管の再灌流により急性心筋虚血を改善し，心
筋梗塞巣を最小範囲にとどめることにより心機能を保持
し，急性期心イベントによる救命と遠隔期予後の改善をは
かる 294, 304）．
b．適応
発症から 12時間以内の急性心筋梗塞が適応となるが，
できるだけ早期の再灌流を目指す 159）．

c．手技
i．血栓溶解療法

PCIが実施困難な体格の小児患者や発症早期に PCIの
実施が困難と判断した場合は，冠動脈内または経静脈的血
栓溶解療法を行う（第 4章 1.5 血栓溶解療法・再灌流療法
を参照のこと）．
ii．primary PCI
専門施設で PCIに熟練した術者により施行されるべきで
ある．血行動態については，比較的安定している場合と心
原性ショックを含む不安定な場合がある．緊急時の左室補
助循環や CABGが可能な体制が必要である．
① 血栓吸引療法
川崎病による急性心筋梗塞の病態は，巨大瘤内の血栓性
閉塞が主体である．巨大瘤内の血栓は多量で新たな血栓の
出現が持続し，血栓吸引のみでは再灌流ができない場合が
ある 305）（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．ヘパリン
やアルガトロバンなどの抗凝固薬やバルーン形成術の併用
が必要である．
② 古典的経皮的血管バルーン形成術（POBA）
責任 CALの狭窄度が軽度で閉塞原因が血栓主体である
場合や，血栓溶解療法のみで再灌流が得られない場合はバ
ルーン形成術が有用な場合がある 145）（推奨クラス IIb，エ
ビデンスレベル C）．
③ ステント留置術
初期成績は有効と報告されているが，長期成績は不明で
ある 306, 307）．巨大瘤内の血栓が多量である場合，病変の血
管径を過小評価することがあるので，留置に際しては，血
管内エコー法（IVUS），光干渉断層法（OCT）による正確
な評価が必要である．高度の石灰化を伴う狭窄病変では，
遠隔期に新生瘤や，ステントの断裂（stent fracture），ステ
ントのmalappositionが出現する場合がある 308–310）．救命
を目的とする以外は回避する方が望ましい．
2.1.2
待機的 PCI
a．目的
症状，心筋虚血を改善し，心イベントを抑制する．
b．適応

75%以上の局所性狭窄があり，胸痛などの症状を伴う
か，運動負荷試験，薬物または運動負荷による心筋
SPECT，プレッシャーワイヤーを用いた血流予備量比
（FFR），瞬時血流予備量比（iFR）などの各種モダリティ
（心エコー検査，CT，MR，PET）による心筋虚血が検出
され，心筋バイアビリティがある 203, 249）．
c．参考所見
・ トレッドミル検査による虚血所見

表 15 川崎病心臓血管後遺症におけるカテーテル治療の
 推奨とエビデンスレベル

推奨 
クラス

エビデンス
レベル

緊急 PCI

血栓溶解療法（小児） I C
血栓溶解療法（青年期以降） IIa C
血栓吸引療法 IIa C
POBA IIa C
ステント（BMS） ＊ ＊

ステント（DES） ＊ ＊

血管内イメージングによる評価 IIa C
待機的 PCI

POBA（石灰化を伴わない局所性狭窄） IIa C
PTCRA（石灰化を伴う局所性狭窄） IIa C
ステント（BMS） ＊ ＊

ステント（DES) ＊ ＊

DCB ＊ ＊

CTO ＊ ＊

CABG術後吻合部狭窄 I C
血管内イメージングによる評価 IIa C
機能的虚血評価（FFR， iFR） IIa C
＊ 川崎病心臓血管後遺症における推奨とエビデンスレベルは確立されていない．
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・ 機能的狭窄度評価 FFR＜ 0.80や iFR＜ 0.89 127,  311）

・ 経胸壁心エコーによるATP負荷冠血流予備能（CFR＜
2.0）303）

d．手技
i．POBA
川崎病罹患後 2～ 3年以内の早期に生じる，動脈瘤や石
灰化を伴わない局所性狭窄に対して有用である 203, 247, 250,  

312–314）．川崎病罹患後年数が経過し，冠動脈壁が石灰化を
伴い硬化している場合，効果は乏しい．症例数が少ないた
め，エビデンスレベルは低い．局所性狭窄の原因は細胞線
維性内膜肥厚である．川崎病罹患後早期には，浮腫性で細
胞外マトリックスが豊富であるため，バルーンにより内膜
肥厚を圧縮し，8気圧程度の拡張で，有効な最小血管腔径
（MLD）を得ることが可能である．しかし，冠動脈瘤合併
例では，直後の成績は良好であっても，1年以内に無症候
性閉塞をきたした症例が報告されている．川崎病罹患後数
年以内の適応症例は，ほとんどの場合幼児で，体格に見合
うガイディングカテーテルは市販されていないので，独自
に成型する必要がある．また，左前下行枝近位部の病変に
対する拡張術においては，バルーン長径が短いものであっ
ても乳幼児の体格では左冠動脈主幹部に係るため，注意が
必要である（推奨クラス IIb，エビデンスレベル C）．
ii．ロータブレータ（高速回転式経皮経管アテレクト
ミーカテーテル，PTCRA）
川崎病罹患後年数を経過するにつれ，冠動脈壁の石灰化
は高度になる．ロータブレータは，石灰化を伴う局所性狭窄
に対して適している 250, 315–317）．高速回転による differential  
cuttingの原理により冠動脈壁を研削し，冠動脈のコンプラ
イアンスを変え，バルーンによる拡張を可能とする．石灰
化病変は病変長が短く，冠動脈穿孔，末梢塞栓による合併
症は成人の動脈硬化性病変に比較して少ないが，熟達した
医師により施行されるべきである．対象は体格が成人に達
した青年期以降の患者である．ロータブレータの Burrの
サイズは 1.25～ 2.25 mmであるので，ロータブレータの
みでは，Burrサイズ以上のMLDを得ることはできない．
病変の狭窄径によりBurrサイズを決定し，サイズアップ
する．ガイドカテーテルは 6 Fr以上となるため，体格の小
さな小児では，アプローチの血管径と病変部位のリファレ
ンスの血管径により，Burrサイズが制限されうる 303）．
Burrサイズが小さい場合，十分なMLDを得ることができ
ないため，初期成績は良好でも遠隔期に無症候性閉塞や再
狭窄が生じうる 315）．1年後の再狭窄は 10～ 30%に見ら
れるが，再狭窄に対する再経皮的冠動脈回転性アブレー
ション（PTCRA）以降 15年では再狭窄はなかったという
報告がある 315, 317）．しかし，それ以上の長期報告はない．

10 atm以上の高圧バルーンによる後拡張は，遠隔期に新生
瘤の原因となりうるので避ける 318）（推奨クラス IIa，エビ
デンスレベル C）．
iii．ステント留置術
ベアメタルステント（BMS）や薬剤溶出ステント（DES）
留置の初期成績は良好であるとの症例報告が散見される
が，遠隔期成績の報告は少ない 141, 319–325）．DES留置後は
アスピリンとチエノピリジン系抗血小板薬 2剤併用療法
（DAPT）の少なくとも 6ヵ月以上の継続が推奨されている．
川崎病による局所性狭窄は加齢とともに石灰化が高度に
なり進行性である．再狭窄，遠隔期の新生瘤やステント
フラクチャー，ステントのmalappositionが報告されてい
る 308, 309, 323, 324）．長期予後は不明であるため，ステント留
置については慎重に判断されるべきである．
iv．グラフト狭窄に対するバルーン形成術

CABG後の内胸動脈グラフト狭窄に対するバルーン血管
形成術は，グラフトの閉塞を防ぐことができる．小児では
血管径が細く，native flowとの競合のため，CABG術後
のグラフト吻合部狭窄が進行し，術後 1～ 2ヵ月にグラフ
トの閉塞をきたしうる．グラフト吻合部狭窄に対して
POBAは有用である 326）（推奨クラス I，エビデンスレベル
C）．
v．慢性完全閉塞（CTO）に対する PCI
完全閉塞病変があっても良好な側副血管が発達してい
る場合が多く，側副血行を利用した逆行性アプローチ
（retrograde approach）による成功例が報告されている327–329）．
しかし，これらの報告ではDESステント留置を併用してお
り，初期成績は良好であるが，遠隔期は閉塞している場合
が多い．必要性，手技の侵襲度と効果について十分に検討
されるべきである．再疎通血管像によるセグメント狭窄
（braid-like lesion）に対する適応の可否についても不明で
ある 309）．
2.1.3
血管内イメージングと機能的虚血評価
PCIのガイドとして，診断，手技の選択，術前後の評価
のため，血管内イメージング 318）と機能的虚血を測定する
FFR，iFRがある 311）（推奨クラス IIa，エビデンスレベル
C）．血管内イメージングには，IVUS，OCTがある（推奨
クラス IIa，エビデンスレベル C）．最小内腔面積の計測や
血管壁の性状を正確に評価することができる．デバイスや
ステント径の選択，術後評価に有用である．OCTは近赤
外線と光学技術を応用した画像診断法で，IVUSよりも高
い解像度であるが，可視深達度は低い．内科領域の PCI
は，FFRまたは iFRによる機能的虚血をガイドに PCIを
施行することが推奨されている 127）．川崎病によるCALに
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おいて報告は少ないが，病変ごとの虚血の判定が可能で，
成人例においては有用である．
2.1.4
PCIと CABGの選択
成人の安定型虚血性心疾患では，一枝病変では PCIが，
左主幹部 /多枝病変では，SYNTAXスコア，糖尿病の有
無によりPCIまたは CABGが推奨される 127）．しかし，狭
窄病変の形態，手技の侵襲度，合併症，年齢，体格，性別，
服薬アドヒアランス，出産などを含むライフプラン，長期
予後，費用を考慮し選択する 251, 303）．冠動脈瘤を伴う局所
性狭窄において，PCIによる狭窄の解除により虚血の改善
は得られる．しかし，冠動脈瘤の併存例では血栓性閉塞の
リスクは残存するため，心筋梗塞を予防することはできない．
CABGは，1年開存が得られれば 20年以上の開存が期待で
き，病変部が完全閉塞しても冠血流は保持される 303）．PCI
は native血管を修復し必要な血管腔を確保しようとする手
技であり，CABGは冠血流を確保するために別経路を作
成する手段であるため，根本的に方法は異なる．両者の手
技の成功を得るための最適介入時期は，合併症のリスクも
含めるとやや違いがある．PCIは長期的には再狭窄があり
うるので，再介入が必要となりうる．PCI後は抗血栓薬の
継続は必須であるため，服薬アドヒアランスが良好な患者
でなければならない．

 今後求められるエビデンス

• 緊急 PCIの遠隔期成績と予後．
• PTCRAの遠隔期成績と予後．
• ステント留置の遠隔期成績と予後．

2.2

外科治療（表 16）

【要旨】
• 臨床的な虚血症状や心筋梗塞，心筋シンチグラフィ
における虚血所見もしくは FFRによる評価で，虚血
もしくは有意狭窄を有する左前下行枝，回旋枝への，
左もしくは有茎右内胸動脈によるCABG（推奨クラ
ス I，エビデンスレベル B）．

• 臨床的な虚血症状や心筋梗塞，心筋シンチグラフィ
における虚血所見もしくは FFRによる評価で，虚血
もしくは有意狭窄を有する右冠動脈に対して，有茎内
胸動脈もしくは有茎胃大網動脈を使用した CABG
（推奨クラス IIa，エビデンスレベル B）．
• 左主幹部病変もしくは左前下行枝近位部，3枝病変，

2枝病変へのCABG（推奨クラス I，エビデンスレベ
ル B）．

• 心筋梗塞の既往や低心機能，PCIに不適な病変など
は，PCIよりCABGを考慮すべき要因となる（推奨
クラス I，エビデンスレベル B）．

• CABGに際しては，人工心肺の使用（conventional）
が推奨される（推奨クラス I，エビデンスレベル B）．

2.2.1
CABGの適応
長期間効果が持続するCABGを，機を逸することのな
いタイミングで行うことにより，心機能が保たれ，良好な
予後が期待できる．Kitamuraらによれば，手術適応は，
75%以上の狭窄を有し，心筋梗塞や心電図変化，薬剤や
運動負荷によるシンチグラフィや心電図で虚血が認められ
るものが適応としている 330）．また，病変枝数に関しては，
Tsudaらの報告では，12歳未満川崎病患者に対する
CABGの報告では，1枝 42例（59%），2枝（30%），3枝
（8%）であり 331），とくに PCIによる治療の信頼性が確立
されていない小児期においては，手術の安全性は高いこと
を考慮すると，多枝病変にこだわる必要はない．12歳未満
に対するCABGの検討で，CABGは PCIよりこの年齢層
では好ましいと述べている 331）．とくに PCIの有効性が確
かでない小児若年例に対しては，ACSに対してもCABG
が第一の選択肢となりうる 332）．

CALの狭窄度は，グラフトの開存性に影響する重要な
因子である．とくに，中等度から軽度狭窄枝に対する
CABGは，50%狭窄の枝では，グラフト閉塞することが多
く，LAD以外の 75%未満の枝についても，機能的に閉塞
することが多い 331）．このため，術前の狭窄度の評価が重
要である．成人 CALの評価では，肉眼的な狭窄度評価の
信頼性は低下し 333），FFRによる機能的な評価が主体と
なっている．しかし，小児期患者における FFR測定はいま
だ一般的に行われておらず，その有効性の評価もこれから
の重要な課題である．FFRの導入は，少ないグラフト本数
でも，開存性が高まり，結果として，狭心症の再発や無駄
なグラフト消費を回避することができる 334-336）．Ogawaら
は，機能的狭窄度の評価としての FFRと冠血流予備能
（CFR）については，川崎病においても有用であり，cut-

off値は，非川崎病と同等で，CFR 2.0，FFR 0.75が適切
であると報告している 128）．また，負荷シンチグラフィによ
る虚血の有無など，冠動脈の病変だけでなく，評価方法に
より適応を決めることが，グラフトの開存性や，グラフト
を無駄に消費せずに有効活用するために重要である．
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2.2.2
グラフト開存率とグラフト選択
成長期にある小児患者においては，有茎内胸動脈や右冠
動脈末梢部へは右胃大網動脈（GEA）など有茎動脈グラ
フトが優れた開存性を示すことが明らかとなった．
Kitamuraらによると，静脈グラフトの 1，10，25年の開存
率はそれぞれ 84.4%，57.2%，51.5%で 337），グラフトその
ものが経年的に劣化することから，近年は使用が回避され
ている．大伏在静脈（SVG）と内胸動脈（ITA）の長期開
存率を比較すると，ITAの開存率は，左前下行枝（LAD）
へのバイパスとLAD以外へのバイパスともに開存率が著
しく高い 331, 337）．グラフトの開存率は，ITAは 20年で
87%，SVGは 20年で 44%，GEAは 5年で 86%であっ
た 330）．非 LADにも ITA/GEAは 20 年 87%，SVGは
44%であった 330）．
年齢による ITA開存率への影響を見ると，10歳以上と
未満で 93%，86%（P＝0.16），SVGでは，10年で 58%，
25%（P＝0.004）で，手術時年齢によりグラフト開存率に
差が認められる 330）．

川崎病 114例における 25年の経過観察期間で，狭窄度
が緩いことにより ITAが string signを呈したのちに，狭
窄の進行に伴って ITAの内腔径が回復したものは 4例認
められた 330）．Tsudaらは，12歳未満に対するCABGの検
討で，ITAグラフトの長期開存率は，10年，20年でそれ
ぞれ 87.1%，87.1%であったと報告している 331）．体格の
変化，成長とともに ITAは成長し延長するが 338, 339），SVG
は成長せず相対的に短縮するため，開存しても吻合部や
自己冠動脈の変形が生じうる 337, 339, 340）．小児においても
両側 ITAの利用は安全で有効である 341, 342）．

ITAでは，血栓閉塞がほぼ起こらないため，冠動脈瘤の
性状や他の重要な枝との関係を考慮したうえで，抗凝固薬
や抗血小板薬を減量もしくは緩和しうる可能性がある．
2.2.3
CABGの術式選択
Jeongらは 20例の川崎病への CABGの成績を報告して
いる．このうち，25%にあたる 5例に対してオフポンプで
の CABGを行っている．バイパス 44本のうち 4本（9%）
のグラフトに機能不全があり，標的冠動脈枝の再血行再建

表 16 川崎病心臓血管後遺症における外科治療の適応

CABG

冠動脈の中枢部に高度閉塞性病変が存在するか，または急速な進行を示し，心筋虚血が証明される場合
は CABGが有効な治療法となりうる．使用されるグラフトとしては，左右の有茎内胸動脈を第一に考慮
し，次いで有茎右胃大網動脈が推奨される．

冠動脈造影所見 : 
もっとも重要な検査であるが，閉塞もしくはほぼ閉塞の病変でなければ，肉眼的狭窄度だけでなく，
FFRや coronary flow velocity reserve（CFVR），心筋シンチグラフィなど，機能的な評価を加味するこ
とで，治療成績が向上する．

領域の心筋の生存性（バイアビリティ）:
狭心症の存在，心電図所見，タリウム心筋シンチグラフィ，断層心エコー図所見，左室造影所見（局所
壁運動），造影MRI，造影 CTなどから総合判定する．
以下の冠動脈枝に有意な狭窄～閉塞を認めるときに CABGを考慮する．

1．左冠動脈主幹部
2． 多枝（2，3枝）
3．左前下行枝近位部
4．危険側副路状態（jeopardized collaterals）

その他，適応を決定するうえで以下の状態を考慮する．
① 心筋梗塞既往例で，第 2回目，第 3回目の梗塞が考えられる状態や，明らかな虚血が認められる
際には，適応は拡大しうる．たとえば右冠動脈系単独への外科治療なども考慮される．

② 冠動脈閉塞部の再開通（recanalization），側副路（collateral）形成のある場合は慎重に観察し，心
筋虚血所見の強い場合には外科治療を考慮する．

③ 移植グラフトの遠隔期開存性を考慮し，低年齢児ほど適応決定は慎重に行う．内科的管理が行え
れば，冠動脈造影を適宜反復して慎重に追求し，患児の成長を待つが，重症例では，1～2歳での
手術も行われている．この場合でも有茎内胸動脈グラフトの使用が勧められる．

僧帽弁閉鎖不全症 僧帽弁手術内科的治療に抵抗し，長期存続する重症僧帽弁閉鎖不全症では，弁形成術や弁置換術の適応
となりうる．

びまん性低収縮状態～重症心不全 重篤なびまん性低収縮状態にある場合には，CABGだけでなく，その後に心臓移植も選択肢となりうる
ため，長期の補助循環や補助心臓に対応できる施設との連携が重要となる．

その他 まれな合併症として，心タンポナーデ，左室瘤，末梢動脈の瘤形成，閉塞性病変がみられ，手術適応と
なることがある．
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回避率は 10年 86.5%で，ITAは 40本で 3本に閉塞が認
められた 343）．
川崎病でない成人 CABGでは，オンポンプ対オフポン
プのランダム化比較試験が行われている．Kobayashiらは，
オンポンプ対オフポンプの比較で，動脈グラフトの開存率
に差はなかったとしている 344）．人工心肺使用が標準的な
欧米の論文では，オフポンプの方がグラフト本数が少なく，
開存率が低い傾向にあり，早期から遠隔期の再血行再建や
心イベントの発生が多いとする報告もある 345–347）．また，
オフポンプがとくに有用であると認められているのは，超
高齢者や透析，慢性閉塞性肺疾患（COPD）など高リスク
例に対してである．川崎病に対するCABGでは，成人～
高齢者例と比較し，脳梗塞など人工心肺によるリスクが低
い，血管径が小さく血管壁も薄いため手技的に難易度が高
い，超長期間の開存性が期待されること，などの特徴を考
慮すると，ほとんどの症例で，あえてオフポンプで手術を
行うメリットは乏しい．さらには，手術時年齢が著しく若
く，本来は活動的な日常生活を送り，手術後から超長期に
わたるグラフトの開存と機能が求められる．また，身長や
体格が変化する年齢の患者には，グラフト血管も伸長し変
化に適応する性質を有するなど，求められるグラフト採取
の質，吻合の質が高いことを強く認識するべきである．
2.2.4
CABGの成績
治療方針を決定する内科外科合同のハートチームカン
ファレンスを経て，手術適応が決まるが，その後，動脈硬
化による成人例に CABGを行っている成人心臓外科チー
ムが担当することも多い．日常に実践される外科治療をそ
のまま適用するのではなく，対象となる疾患や患者の違い
を認識し，その結果として，エビデンスを解釈し手術方法
を選択するべきであろう．
a．早期成績
川崎病に対するCABGの早期成績は，小児においても良
好である．心筋梗塞既往や低心機能例，緊急例含め，報告
では死亡率はほぼ 0%で，手術の安全性は高い 330, 341, 348）．
ITAを使用した CABGの早期開存率はきわめて良好であ
るが，小児例においては，ITA，標的冠動脈枝が細く，グ
ラフト吻合部など狭窄をきたすことがある．術後のカテー
テル検査もしくは造影 CTによる評価と，必要に応じて
PCIを行うことで，遠隔の開存につなげることも可能と
なる 349, 350）．
b．遠隔期成績（生存率，心イベント回避率）

Kitamuraらによると，CABG後 114例の 10，20，25
年後の生存率は，98%，95%，95%とおおむね良好であっ
たが，依然心イベントが主要な死因であった．心イベント

（死亡，心筋梗塞，狭心症，失神，心室性不整脈，PCI，再
CABG）の回避率は，10，20，25年後で 81%，67%，
60%であった 330）．
2.2.5
PCIと CABG
PCIの技術は向上し，川崎病に対しても有効性が報告さ
れている 315）．Mutaらは，わが国での調査結果から，最初
の冠動脈治療として，カテーテル治療とCABGを比較す
ると，生命予後には差はなく，治療後の再血行再建に関し
ては，CABGで頻度が低かった。また，12歳以下で虚血
を有する例では PCIの優位性はなく，CABGが有効であっ
たとしている 251）．

Dionneらは，カナダの 5施設の結果を集計し，PCIと
CABGの結果を比べたところ，再血行再建と死亡の回避
率では，CABGは 10年 100%であったのに対し，PCIで
は，50%以下で，有意に劣っていたとしている 351）．Tsuda
らは，12歳未満に対するCABGの検討で，この年齢層で
は PCIよりもCABGが好ましいと述べている 331）．

CABG後に吻合部や冠動脈枝に狭窄を認めた際には，
PCIが有用である 337）．
2.2.6
冠動脈瘤に対する外科治療
川崎病に合併する冠動脈瘤では，血流速度の低下やよど
みによる血栓形成から，しばしば血管閉塞や心筋梗塞の原
因となる．このため，ワルファリンなど抗凝固薬の内服を
行うことが多い．一方で，瘤壁は肥厚し基本的に破裂のリ
スクは考慮する必要がないことから，川崎病に関連しない
冠動脈瘤，とくに，肺動脈などに流入する冠動脈瘻に合併
する壁が菲薄・脆弱な冠動脈瘤に対する取扱いとは明確に
区別する必要がある．血栓形成のリスクを軽減し，抗凝固
薬を安全に中止するために，バイパス吻合とともに，冠動
脈瘤の切除や末梢を結紮する手術が報告されているが 352），
バイパスグラフトはただちに自己冠動脈の代替とはなりえ
ず，心筋梗塞がおきることもある．また，瘤壁を部分切除
して，瘤化した血管を正常径に近づける手術も報告されて
いるが，血栓形成は血流だけの問題でなく，内膜の機能障
害などが関与しており，外科治療についての有効性は確立
されていない 353）．
2.2.7
虚血に伴う合併症に対する外科治療
僧帽弁閉鎖不全症に対する弁形成術・置換術，重症心不
全例には，心臓移植の適応となりうる．
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 今後エビデンスが求められるもの

• CABG後グラフト開存例において，吻合部より近位
側の冠動脈瘤血栓化の頻度と心イベントとの関連性
について．

• CABG後の最適な抗凝固療法ならびに抗血小板療法
と，冠動脈瘤の位置や瘤径との関係．

3．

治療法のまとめ（表 17）

治療法のまとめとして，それぞれの治療の推奨とエビデ
ンスレベルを川崎病重症度分類別（表 5b）に表 17にまと
めた．今後のエビデンスの蓄積が期待される．

第5章　ライフステージに応じた経過観察

1967年の川崎病の報告以来，50年余りが経過した．川
崎病全国調査から，川崎病既往成人は，1998年 33,688人
から 2014年 136,960人（総既往者数の 45.9%）へと，最
近 15年で約 4倍に増加し，川崎病既往者の約半数に達す
る 354, 355）．一方，免疫グロブリン療法（IVIG）の導入前か

ら導入初期の心臓血管後遺症の合併率が 17.2～ 18.7%と
高かったことから，要経過観察と考えられる登録された心
臓血管後遺症例（退縮例も含む）は，現在 15,000人以上
存在すると推測される．最近の日本循環器学会の循環器疾
患実態調査では，2012～ 2016年の 5年間で，川崎病既往

表 17　川崎病心臓血管後遺症における治療法の
 推奨とエビデンスレベル

重症度分類 推奨 
クラス

エビデンス
レベル

アスピリン

IV，V I C

III IIb C

I，II III C

その他の抗血小板薬

IV，V IIa C

III IIb C

I，II III C

抗凝固薬

IV，V IIa C

III IIb C

I，II III C

冠拡張薬，
抗狭心症薬

V IIa C

IV IIb C

I，II，III III C
スタチン
ARB
ACE阻害薬

III，IV，V IIb C
I，II III C

PCI

Vb I C

Va IIb C

I，II，III，IV III C

CABG

Vb I B

Va IIb C

I，II，III，IV III C
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者の急性冠症候群（ACS）の発症数は 92件 /年，カテー
テル治療ないしバイパス手術件数は，60件 /年に及んでい
る 356）．日米の報告では，40歳未満の若年成人の心筋梗塞
例における川崎病心臓血管後遺症が関連する割合は，5.0～
9.1%と報告され 2），川崎病の心臓血管後遺症は，成人領
域の臨床現場の問題となっている 5）．
以上のことから，川崎病後冠合併症の管理は，学校生活，
思春期から若年成人への移行期，壮年以降の成人期と生涯
に渡り，生涯医療の観点からのライフステージに応じた経
過観察が重要と考えられる．しかし，とくに成人期の心臓
血管後遺症の病態，診療実態は不明であり，後ろ向き研究，
少数の冠動脈イベント例のケースシリーズなどの報告が主
体である．したがって，川崎病心臓血管後遺症の小児期を
中心とした自然歴と成人の虚血性心疾患のエビデンスを参
照しながら，学校における管理，薬物療法，非薬物療法，
生活管理，妊娠出産への対応が，個々に臨床像に応じてな
される．しかし，川崎病後の遠隔期冠動脈病変（CAL）は，
成人病に伴う虚血性疾患で認められる典型的な粥腫とは病
理学的に異なるとされること 2），思春期，若年成人以降の
加齢，冠動脈危険因子の心臓血管後遺症の病態への影響
が不明であることなどの考慮が必要である．さらに診療実
態として，成人例の多くを占める川崎病未診断例（疑診断
例）などの問題がある 5）．また診療離脱例も問題となり，
成人移行に際して，移行期に特有の社会心理学的特徴を踏
まえたシームレスな成人診療への移行支援体制の整備が重
要である．経過観察の間隔と評価法，CALの重症度分類
に応じた薬物療法，非薬物療法は，「第 5章 3. 成人期の管
理」で述べる．

 今後求められるエビデンス

• 川崎病後正常冠動脈例で，川崎病は生涯医療上の動
脈冠危険因子となるか．

• 川崎病後冠動脈障害では，成人期に粥状硬化が合併
しやすいか．

• 川崎病急性期直後，どの程度の冠動脈拡大が成人期
の若年性 ACSの危険因子となるか．

1．

学校における管理

【要旨】
• 川崎病既往者の学校生活管理について，CALの重症
度別にまとめた．

• 川崎病 CALの（重症度）評価には，古くから使用さ
れてきた厚生省基準（1983年）と，近年提唱され定
着しつつある Zスコアがあり，本ガイドラインでは Z
スコアと厚生省基準を併記した．

• 重症度分類 I，II群（拡大性病変がなかった群）は，
E可で運動制限なし．

• 重症度分類 III群（退縮群）も，瘤を含む拡張性病変
が正常化した症例群であり，E可で運動制限なし．

• 重症度分類 IV群（冠動脈瘤残存群）は，狭窄病変
がない病変残存群であるので，E可が基本であるが，
10≦ Z，または内径 8 mm以上の巨大瘤が残存して
いる場合は，Dまたは E禁を原則とする．

• 重症度分類 V群（狭窄性病変残存群）は，基本的に
はさまざまなレベルの運動制限があり，小児循環器
医の指示に従う．

川崎病既往者の長期予後の詳細はまだ不明の点が多い．
急性期早期におけるいかなるレベルの CALが，中・長期
的に臨床的上問題となるかの報告もまだ少なく 136, 140, 150,  

153, 357），十分な情報，エビデンスは存在しない．川崎病既
往者の生活管理を決める指標は，CAL合併の有無，さら
に合併する場合はその重症度である（第 1章 3. 重症度分
類を参照のこと）．近年，わが国からもAHAからも体格に
合わせた冠動脈拡張・病変の評価であるZスコアが提示さ
れている 2, 3）．
わが国では川崎病急性期 CALの重症度評価には，厚生
省基準（1983年）79）が長く使用されてきた経緯がある．さ
らに，近年 Zスコア 2, 3）が登場し，臨床現場ではこの 2つ
に基準が混在している状態である．このように川崎病 CAL
評価基準は統一されていない状況となっているが，本ガイ
ドラインでは Zスコアと厚生省基準を併記して（表 18），
学校における管理基準について述べる．
川崎病既往者の学校生活における管理指導については，
家族，学校関係者，医療従事者（主治医）が，その児の病
状について十分に情報共有することが重要である．これは，
平成 23年版学校生活管理指導表（図 5）357a）や川崎病急
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性期カード（図 6）357b）を主治医から教育現場に提出する
ことで情報共有されるが，管理区分 D以上の制限が必要
な場合，家人，学校関係者，主治医が面談しておくことが
望ましい．
1.1

急性期に CALがないと
診断されている児
重症度分類 I・II群 : 急性期に拡大性病変がなかった群

（発症後第 30病日までの一過性拡張を含む）．
Zスコア分類（＜ 2.5），実測値 3 mm未満，または 3 

mm未満の局所性拡張．
1.1.1
管理指導
生活・運動面での制限はない．近年，川崎病既往者で，
急性期からCALを認めなかった症例の経過観察機関は 5
年とされている．したがって，この 5年間は，管理区分は
「E可」とする．その後は，「管理不要」でよい．発症後 5
年経過した時点で小学校入学している場合は学校生活管理
指導表を作成し，5年経過が，入学前の場合は急性期カー
ドに管理不要の旨を備考欄に日付を入れて追記しておく．
1.1.2
長期の経過観察
発症後 5年間異常がなければ終了とする．

1.2

退縮群（Regression群）
重症度分類 III群 : 発症第 30病日においても拡大以上の瘤
形成を残した症例で，その後，経過観察中に両側冠動脈所見
が完全に正常化し，かつ，狭窄性病変が存在しない症例群．
1.2.1
管理指導
生活，運動面での制限はしない．学校生活管理区分「E
可」（第 5章 1. 1. 1 管理指導を参照のこと）．
1.2.2
長期の経過観察
学校生活終了時（高校生活終了時）には，CT，MRIな
どの画像検査の受けておくことが望ましい．退縮を認めた
場合でも，内径 6 mm以上の瘤では 10，20年以上の経過
で，石灰化病変の出現や，狭窄性病変への進展が認められ
るため，定期的なチェックを怠ってはならない．

1.3

冠動脈拡張・瘤の残存群
重症度分類 IV群 : 発症 30病日以降においても拡大以上
の瘤形成を残した症例で，その病変が残存しているが狭窄
性病変を合併しない症例群．
① Zスコア分類（2.5≦Z＜5），実測値 3 mm以上，4 mm
未満

② Zスコア分類（5≦Z＜10），実測値 4 mm以上，8 mm

表 18 学校における川崎病の管理基準

CAL 重症度分類＊ Zスコア分類 実測値 生活・
運動管理 長期経過観察

1．急性期に CALなし群
（第 30病日までの一過性拡張を含む） I，II Z＜ 2.5

3 mm未満
3 mm未満の局所性拡張 E可 5年を目処に終了

2．退縮群（Regression群） III
発症１ヵ月において冠動脈拡張残存
（発症１ヵ月以降に正常化） E可 （内科へ引き継ぎ）

3．冠動脈拡張・瘤の残存群 IV

2.5≦ Z＜ 5 3 mm以上，4 mm未満 E可 内科へ引き継ぎ

5≦ Z＜ 10 4 mm以上，8 mm未満 E可 内科へ引き継ぎ

10≦ Z 8 mm以上 Dまたは E禁 内科へ引き継ぎ

4．狭窄性病変群 V

　　a．心筋虚血の所見（－） V（a）

巨大瘤（－） Z＜ 10 4 mm以上，8 mm未満 E禁 内科へ引き継ぎ

巨大瘤（＋） 10≦ Z 8 mm以上 Dまたは E禁 内科へ引き継ぎ

　　b．心筋虚血の所見（＋） V（b） A～D部活禁 内科へ引き継ぎ

　　c．心筋梗塞の既往（＋） V（b） A～E部活禁 内科へ引き継ぎ

〈受診間隔は小児循環器専門医の判断〉
＊ : 表 5参照
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▼

運
動

会
、

体
育

祭
、

球
技

大
会

、
ス

ポ
ー

ツ
テ

ス
ト

な
ど

は
上

記
の

運
動

強
度

に
準

ず
る

。

　
　

　
▼

陸
上

運
動

系
・
水

泳
系

の
距

離
（
学

習
指

導
要

領
参

照
）
に

つ
い

て
は

、
学

校
医

・
主

治
医

と
相

談
す

る
。

雪
遊

び
、

氷
上

遊
び

、
ス

キ
ー

、
ス

ケ
ー

ト
、

水
辺

活
動

雪
遊

び
、

氷
上

遊
び

ス
キ

ー
・
ス

ケ
ー

ト
の

歩
行

、
水

辺
活

動
ス

キ
ー

・
ス

ケ
ー

ト
の

滑
走

な
ど

文
　

化
　

的
　

活
　

動
体

力
の

必
要

な
長

時
間

の
活

動
を

除
く
文

化
活

動
右

の
強

い
活

動
を

除
く
ほ

と
ん

ど
の

文
化

活
動

体
力

を
相

当
使

っ
て

吹
く
楽

器
（
ト

ラ
ン

ペ
ッ

ト
、

ト
ロ

ン
ボ

ー
ン

、
オ

ー
ボ

エ
、

バ
ス

ー
ン

、
ホ

ル
ン

な
ど

）
、

リ
ズ

ム
の

か
な

り
速

い
曲

の
演

奏
や

指
揮

、
行

進
を

伴
う

マ
ー

チ
ン

グ
バ

ン
ド

な
ど

水
に

慣
れ

る
遊

び

（
水

か
け

っ
こ

、
水

に
つ

か
っ

て
の
電
車
ご

っ
こ

な
ど

）

浮
く
・
も
ぐ

る
遊

び

（
壁

に
つ

か
ま

っ
て

の
伏

し
浮

き
、

水
中

で
の

ジ
ャ

ン
ケ

ン
・
に
ら
め

っ
こ

な
ど

）
水

に
つ

か
っ

て
の

リ
レ

ー
遊

び
、

バ
ブ

リ
ン

グ
・
ボ
ビ

ン
グ

な
ど

変
化

の
あ

る
動

き
を

つ
な
げ

た
表

現
（
ロ

ッ
ク

、
サ

ン
バ

な
ど

）

ま
ね

っ
こ

遊
び

（
飛

行
機

、
遊
園
地

の
乗

り
物

な
ど

）
リ

ズ
ム

遊
び

（
弾

む
、

回
る

、
ね
じ

る
、

ス
キ

ッ
プ

な
ど

）

ジ
ャ

ン
グ

ル
ジ

ム
を

使
っ

た
運

動
遊

び
雲
梯

、
ろ

く
木

を
使

っ
た

運
動

遊
び

マ
ッ

ト
、

鉄
棒

、
跳

び
箱

を
使

っ
た

運
動

遊
び

軽
い

リ
ズ

ム
ダ

ン
ス

、
フ
ォ

ー
ク
ダ

ン
ス

、
日
本

の
民
謡

の
簡
単

な
ス

テ
ッ
プ

１
・
２

年
生

３
・
４

年
生

５
・
６

年
生

体
ほ
ぐ

し
の

運
動

多
様

な
動

き
を

つ
く
る

運
動

遊
び

体
ほ
ぐ

し
の

運
動

多
様

な
動

き
を

つ
く
る

運
動

体
ほ
ぐ

し
の

運
動

体
力

を
高
め

る
運

動

３
・
４

年
生

５
・
６

年
生

ゲ
ー

ム
、

ボ
ー

ル
ゲ

ー
ム

・
鬼

遊
び

（
低

学
年

）

ゴ
ー

ル
型

・
ネ

ッ
ト
型

・
ベ

ー
ス

ボ
ー

ル
型
ゲ

ー
ム

（
中

学
年

）

ボ
ー

ル
運

動

１
・
２

年
生

３
・
４

年
生

１
・
２

年
生

走
・
跳

の
運

動
３

・
４

年
生

陸
上

運
動

５
・
６

年
生

浮
く
動
作

（
け
伸

び
な

ど
）

泳
ぐ

動
作

（
連
続

し
た

ボ
ビ

ン
グ

な
ど

）

体
の

バ
ラ

ン
ス

を
と

る
運

動

（
寝
転
ぶ

、
起

き
る

、
座

る
、
立

つ
、

ケ
ン

ケ
ン

な
ど

の
動

き
で
構

成
さ

れ
る

運
動

な
ど

）

体
の
柔
ら

か
さ

を
高
め

る
運

動
（
ス

ト
レ

ッ
チ

ン
グ

を
含

む
）
、

軽
い
ウ
ォ

ー
キ

ン
グ

用
具

を
操
作

す
る

運
動

（
用

具
を

つ
か

む
、
持

つ
、

回
す

、
降
ろ

す
、

な
わ

な
ど

の
動

き
で
構

成
さ

れ
る

遊
び

な
ど

）

巧
み

な
動

き
を
高
め

る
た
め

の
運

動

（
リ

ズ
ム

に
合
わ
せ

て
の

運
動

、
ボ

ー
ル

・
輪

・
棒

を
使

っ
た

運
動

）

そ
の
場

で
ボ

ー
ル

を
投
げ

た
り

、
つ

い
た

り
、
捕

っ
た

り
し

な
が
ら

行
う

的
当

て
遊

び
ボ

ー
ル

を
蹴

っ
た

り
止
め

た
り

し
て

行
う

的
当

て
遊

び
や
蹴

り
合

い

陣
地

を
取

り
合

う
な

ど
の
簡
単

な
鬼

遊
び

基
本

的
な
操
作

（
パ

ス
、

キ
ャ

ッ
チ

、
キ

ッ
ク

、
ド

リ
ブ

ル
、
シ
ュ

ー
ト

、
バ

ッ
テ
ィ

ン
グ

な
ど

）

簡
易
ゲ

ー
ム

（
場

の
工
夫

、
用

具
の
工
夫

、
ル

ー
ル

の
工
夫

を
加
え

、
基
本

的
操
作

を
踏

ま
え

た
ゲ

ー
ム

）

ゲ
ー

ム
（
試
合

）
形
式

力
試

し
の

運
動

（
人

を
押

す
、
引

く
動

き
や

力
比
べ

を
す

る
動

き
で
構

成
さ

れ
る

運
動

）
基
本

的
な

動
き

を
組

み
合
わ
せ

る
運

動

時
間

や
コ

ー
ス

を
決
め

て
行

う
全
身

運
動

（
短

な
わ

、
長

な
わ

跳
び

、
持
久

走
）

ウ
ォ

ー
キ

ン
グ

、
軽

い
立
ち
幅

跳
び

ゆ
っ

く
り

と
し

た
ジ
ョ
ギ

ン
グ

、
軽

い
ジ
ャ

ン
プ

動
作

（
幅

跳
び

・
高

跳
び

）
全

力
で

の
短

距
離

走
、
ハ

ー
ド

ル
走

助
走

を
し

た
走

り
幅

跳
び

、
助

走
を

し
た

走
り
高

跳
び

い
ろ

い
ろ

な
歩

き
方

、
ゴ

ム
跳

び
遊

び

定
義

《
軽

い
運

動
》
　
同

年
齢

の
平
均

的
児
童

に
と

っ
て

、
ほ

と
ん

ど
息

が
は

ず
ま

な
い
程

度
の

運
動

。

《
中

等
度

の
運

動
》
　
同

年
齢

の
平
均

的
児
童

に
と

っ
て

、
少

し
息

が
は

ず
む

が
息
苦

し
く
な

い
程

度
の

運
動

。
パ

ー
ト
ナ

ー
が

い
れ
ば

楽
に

会
話

が
で

き
る
程

度
の

運
動

。

《
強

い
運

動
》
　
同

年
齢

の
平
均

的
児
童

に
と

っ
て

、
息

が
は

ず
み
息
苦

し
さ

を
感
じ

る
ほ

ど
の

運
動

。

そ
の

他
注
意

す
る
こ

と

１
・
２

年
生

ま
ね

っ
こ

遊
び

（
鳥

、
昆
虫

、
恐
竜

、
動
物

な
ど

）

運 　 　 動 　 　 領 　 　 域 　 　 等
水

遊
び

浮
く
・
泳
ぐ

運
動

水
泳

表
現

リ
ズ

ム
遊

び

表
現

運
動

* 体 つ く り 運 動 ボ ! ル 運 動 系 器 械 運 動 系

走
・
跳

の
運

動
遊

び
ケ

ン
パ

ー
跳

び
遊

び
全

力
で

の
か
け

っ
こ

、
折

り
返

し
リ

レ
ー

遊
び

低
い
障
害
物

を
用

い
て

の
リ

レ
ー

遊
び

全
力

で
の

か
け

っ
こ

、
周

回
リ

レ
ー

、
小
型
ハ

ー
ド

ル
走

短
い
助

走
で

の
幅

跳
び
及

び
高

跳
び

体
を
移

動
す

る
運

動
遊

び

（
這

う
、

走
る

、
跳
ぶ

、
は
ね

る
な

ど
の

動
き

で
構

成
さ

れ
る

遊
び

）

体
の

バ
ラ

ン
ス

を
と

る
運

動
遊

び

（
寝
転
ぶ

、
起

き
る

、
座

る
、
立

つ
な

ど
の

動
き

で
構

成
さ

れ
る

遊
び

な
ど

）

用
具

を
操
作

す
る

運
動

遊
び

（
用

具
を
持

つ
、
降
ろ

す
、

回
す

、
転

が
す

、
く
ぐ

る
な

ど
の

動
き

で
構

成
さ

れ
る

遊
び

な
ど

）

３
・
４

年
生

　
　

　
▼

指
導

区
分

、
”
E
”
　
以
外

の
児
童

の
遠
足

、
宿
泊

学
習

、
修

学
旅

行
、
林

間
学

校
、
臨
海

学
校

な
ど

の
参
加

に
つ

い
て

不
明

な
場
合

は
学

校
医

・
主

治
医

と
相

談
す

る
。

１
・
２

年
生

３
・
４

年
生

補
助

具
を

使
っ

た
ク

ロ
ー

ル
、

平
泳
ぎ

の
ス

ト
ロ

ー
ク

な
ど

基
本

的
な

技

マ
ッ

ト
（
前
転

、
後
転

、
開
脚
前
転

・
後
転

、
壁
倒
立

、
補
助
倒
立

な
ど

）

跳
び

箱
（
短

い
助

走
で

の
開
脚

跳
び

、
抱
え
込

み
跳

び
、
台

上
前
転

な
ど

）

鉄
棒

（
補
助
逆

上
が

り
、
転
向
前
下

り
、
前
方
支
持

回
転

、
後
方
支
持

回
転

な
ど

）

連
続

技
や

組
合
せ

の
技

５
・
６

年
生

ク
ロ

ー
ル

、
平

泳
ぎ

浮
く
運

動
（
伏

し
浮

き
、
背
浮

き
、

く
ら
げ
浮

き
な

ど
）

泳
ぐ

動
作

（
ば

た
足

、
か
え

る
足

な
ど

）

５
・
６

年
生

そ
の
場

で
の
即
興

表
現

基
本

的
な

動
作

マ
ッ

ト
（
前
転

、
後
転

、
壁
倒
立

、
ブ

リ
ッ

ジ
な

ど
の
部

分
的

な
動
作

）

跳
び

箱
（
開
脚

跳
び

な
ど

の
部

分
的

な
動
作

）

鉄
棒

（
前

回
り
下

り
な

ど
の
部

分
的

な
動
作

）

強
い

動
き

の
あ

る
日
本

の
民
謡

図
5
a　
学
校
生
活
管
理
指
導
表
（
小
学
生
用
）

学
校

管
理

を
行

う
上

で
の

管
理

指
導

の
指

標
を

示
す

も
の

で
あ

り
，

運
動

強
度

に
合

わ
せ

て
，

A:
 在

宅
・

入
院

加
療

が
必

要
，

B:
 登

校
は

で
き

る
が

運
動

は
不

可
，

C:
 軽

い
運

動
は

可
，

D:
 中

等
度

の
運

動
ま

で
可

，
E: 

強
い

運
動

も
可

，
に

分
類

し
，

さ
ら

に
運

動
ク

ラ
ブ

活
動

の
可

否
を

記
入

す
る

．
小

学
生

用
（

a）
と

中
学

・
高

校
生

用
（

b）
が

あ
る

．
（

日
本

学
校

保
健

会
 3

57
a）

よ
り

）
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第 5章　ライフステージに応じた経過観察

昭
和

氏
名

平
成

年
組

印

＊
体
つ
く
り
運
動
：
レ
ジ
ス
タ
ン
ス
運
動
（
等
尺
運
動
）
を
含
む
。

体
力
を
相
当
使
っ
て
吹
く
楽
器
（
ト
ラ
ン
ペ
ッ
ト
、
ト
ロ
ン
ボ
ー
ン
、
オ
ー
ボ
エ
、
バ

ス
ー
ン
、
ホ
ル
ン
な
ど
）
、
リ
ズ
ム
の
か
な
り
速
い
曲
の
演
奏
や
指
揮
、
行
進
を
伴

う
マ
ー
チ
ン
グ
バ
ン
ド
な
ど

運 　 　 動 　 　 領 　 　 域 　 　 等

＊
体
つ
く
り

　
　
　
▼
運
動
会
、
体
育
祭
、
球
技
大
会
、
ス
ポ
ー
ツ
テ
ス
ト
な
ど
は
上
記
の
運
動
強
度
に
準
ず
る
。

　
　
　
▼
指
導
区
分
、
”
E
”
　
以
外
の
生
徒
の
遠
足
、
宿
泊
学
習
、
修
学
旅
行
、
林
間
学
校
、
臨
海
学
校
な
ど
の
参
加
に
つ
い
て
不
明
な
場
合
は
学
校
医
・
主
治
医
と
相
談
す
る
。

野
外
活
動

雪
遊
び
、
氷
上
遊
び
、
ス
キ
ー
、

ス
ケ
ー
ト
、
キ
ャ
ン
プ
、
登
山
、

遠
泳
、
水
辺
活
動

水
・
雪
・
氷
上
遊
び

ス
キ
ー
、
ス
ケ
ー
ト
の
歩
行
や
ゆ
っ
く
り
な
滑
走
平
地
歩
き
の
ハ
イ
キ
ン
グ
、
水
に

浸
か
り
遊
ぶ
な
ど

登
山
、
遠
泳
、
潜
水
、
カ
ヌ
ー
、
ボ
ー
ト
、
サ
ー
フ
ィ
ン
、
ウ
イ
ン
ド
サ
ー
フ
ィ
ン
な
ど

文
　
化
　
的
　
活
　
動

体
力
の
必
要
な
長
時
間
の
活
動
を
除
く
文
化
活
動

右
の
強
い
活
動
を
除
く
ほ
と
ん
ど
の
文
化
活
動

武
　
道

礼
儀
作
法
、
基
本
動
作
（
受
け
身
、
素
振
り
、
さ
ば
き
な
ど
）

基
本
動
作
を
生
か
し
た
簡
単
な
技
・
形
の
練
習

基
本
動
作
を
生
か
し
た
動
き
の
激
し
さ
を
伴
わ
な
い
ダ
ン
ス
な
ど

応
用
練
習
、
試
合

定
義

《
軽
い
運
動
》
　
同
年
齢
の
平
均
的
生
徒
に
と
っ
て
、
ほ
と
ん
ど
息
が
は
ず
ま
な
い
程
度
の
運
動
。

《
中
等
度
の
運
動
》
　
同
年
齢
の
平
均
的
生
徒
に
と
っ
て
、
少
し
息
が
は
ず
む
が
息
苦
し
く
な
い
程
度
の
運
動
。
パ
ー
ト
ナ
ー
が
い
れ
ば
楽
に
会
話
が
で
き
る
程
度
の
運
動
。

《
強
い
運
動
》
　
同
年
齢
の
平
均
的
生
徒
に
と
っ
て
、
息
が
は
ず
み
息
苦
し
さ
を

感
じ
る
ほ
ど
の
運
動
。

そ
の

他
注

意
す
る

こ
と

学
校
行

事
、

そ
の

他
の
活
動

ダ
ン
ス

創
作
ダ
ン
ス
、
フ

ォ
ー

ク
ダ
ン
ス

基
本
動
作
（
手
ぶ
り
、
ス
テ
ッ
プ
、

表
現
な
ど
）

各
種
の
ダ
ン
ス

発
表
会
な
ど

現
代
的
な
リ
ズ
ム
の
ダ
ン
ス

ハ
ン
ド
ボ
ー
ル

サ
ッ
カ
ー

ラ
グ

ビ
ー

　
　

ゴ
ル
フ

基
本
動
作
（
軽
い
ス
イ
ン
グ
な
ど
）

ク
ラ

ブ
で
球
を

打
つ
練
習

柔
道
、

剣
道
、
相

撲

ベ
ー
ス

ボ
ー
ル

型

ソ
フ
ト
ボ
ー
ル

基
本
動
作

（
投
球
、

捕
球
、

打
撃
な
ど
）

野
球

基
本
動
作
を
生
か
し
た
簡

易
ゲ
ー
ム

（
ゲ
ー
ム
時
間
、

コ
ー
ト
の

広
さ
、
用

具
の

工
夫
な
ど
を

取
り

入
れ
た

連

携
プ
レ
ー
、

攻
撃
・
防

御
）

ネ
ッ
ト
型

バ
レ
ー
ボ
ー
ル

基
本
動
作

（
パ
ス
、
サ
ー

ビ
ス
、
レ

シ
ー

ブ
、
ト
ス
、
フ

ェ
イ
ン
ト
、
ス
ト
ロ
ー

ク
、

シ
ョ
ッ
ト
な
ど
）

卓
球

球 　 　 技

ゴ
ー
ル

型

バ
ス
ケ
ッ
ト
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未満
③ Zスコア分類（10≦Z），実測値 8 mm以上
1.3.1
管理指導
巨大瘤を合併しない①，②の症例群は，生活，運動面
での制限はしない．学校生活管理指導表は「E可」とする．
しかしながら，抗血小板薬および抗凝固薬を 2剤以上処方
されている症例では，コンタクトスポーツを禁止とする．
巨大瘤が残存する③の症例群は，「D」または「E禁」で，
原則として運動制限が必要である．

CALが退縮すれば（第 5章 1. 2 退縮群［Regression
群］）に準じる．
狭窄病変が出現すれば（第 5章 1. 4 冠動脈狭窄病変群）
を参照する．
1.3.2
長期の経過観察
学校生活終了まで定期的検査を実施する（6ヵ月～ 1年
毎）．将来的には内科へ引き継ぐ．検査間隔，検査内容は

症例によって勘案する．
心エコー所見と冠動脈所見がかならずしも一致しないこ
とがあるので，拡張・瘤の残存する症例では，一度は造影
検査による評価が望ましい．薬物治療については表 17を
参考に小児循環器科医が勘案する．

1.4

冠動脈狭窄病変群
重症度分類 V群：冠動脈造影検査で冠動脈に狭窄病変
を認める症例群．
この群の症例は，基本的に運動制限が必要であり，小児
循環器科医による継続した経過観察と学校生活管理につい
ての指示を受けることが必要である．
1.4.1
狭窄性病変（+），心筋虚血の所見（--）の症例
重症度分類V（a）群 : 諸検査において虚血所見を認めな
い症例．

図 6 川崎病急性期カード
（日本川崎病学会 357b）より）
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a．管理指導
学校生活管理指導表は，巨大瘤（－）は「E禁」，巨大瘤
が残存する場合は，「D」または「E禁」．
薬物治療の必要性について説明し，服薬を守るよう指導
する．ワルファリンで INRを 2～2.5にコントロールして
いる場合は，生活面・運動面でも出血傾向の副作用に注意
が必要である．また，虚血時の症状，対応についても指導
する．運動制限については，検査による評価を行うことが
必要である．
巨大瘤が残存している場合には，基本的には運動部活動
に参加しないこととする．管理指導表は「D」とする．発
症後 1年以降で変化がない場合には「E禁」もありうる．
1.4.2
狭窄性病変（+），心筋虚血の所見（+）の症例
重症度分類V（b）群 : 諸検査において明らかな虚血所見
を有する症例．
a．管理指導
運動制限が必要であり，状態により「D」以上の区分で
判断する．運動部活動は「E禁」とする．運動負荷検査の
評価，心筋虚血の評価などにより，「A」～「D」区分の判
断をする．服薬の重要性についても十分に指導する．カ
テーテル治療やバイパス手術を行った場合には，その結果
により管理指導表の区分を変更してもよい．
1.4.3
心筋梗塞の既往がある場合
重症度分類V（b）群 : 諸検査において明らかな虚血所見
を有する症例．
a．管理指導
生活，運動面の制限は必要である．状態により「A」～

「E」区分とする．基本的には運動部活動は「禁」が望まし
い．管理指導表の「A」～「E」区分の判断は心機能評価な
どを参考にする．生活面では，薬物治療による出血傾向な
どの副作用についても指導する．
1.4.4
長期の経過観察（a，b，c含む）
学校生活終了まで定期的検査を実施する．さらに内科へ
必ず引き継ぐ．検査間隔，検査内容は症例によって表 7，
表 11を参考に小児循環器医が勘案する．

1.5

冠動脈以外の病変について
1.5.1
弁膜症
小児循環器の評価で，生活，運動面での制限の必要性に
ついて考慮する．心機能評価，手術適応評価が必要となる．

心エコー検査で軽快したものは，「管理不要」としてよい．
1.5.2
不整脈
小児循環器科医の評価で，生活，運動面での制限の必要
性について考慮する．心機能に問題がなく，心筋虚血の可
能性がなければ，不整脈の管理指導基準 358）に準じる．心
機能，心筋虚血などに問題があれば総合的に判断する．
1.5.3
冠動脈以外の動脈瘤
部位・程度により，小児循環器科医が評価し，経過観察
する．
1.5.4
心臓手術後について
CABG，弁手術，心臓移植などの術後については，小児
循環器科医による経過観察および管理指導が必要である．
1.5.5
予防接種について
移行抗体が影響するワクチンは，麻疹，風疹，おたふく
かぜ，水痘とされている 359）．これらの生ワクチンは，流行
がなければ，原則的には IVIG施行後 6ヵ月以降の実施が
望ましい．
1.5.6
動脈硬化予防のための生活習慣について
将来的に動脈硬化の危険因子になるとの懸念もあり，生
活習慣予防のために指導を行うことが望ましい．「川崎病
急性期カード」（図 6）を渡すときに指導することが望まし
い．

1.6

循環器内科への引き継ぎ
心臓血管後遺症が残存している場合，成人期には循環器
内科医に診療を依頼する必要がある．病状や薬剤服用の継
続性の必要性について本人（あるいは家族）に十分に説明
し，経過観察が途絶えないようにすることが重要である．
診療離脱例（いわゆるドロップアウト症例）を作らないよ
うに細心の注意が必要である．

 今後求められるエビデンス

CALをもつ小児が安全に学校生活を送るための，CAL
重症度分類に基づくそれぞれの管理基準と長期予後．



52

川崎病心臓血管後遺症の診断と治療に関するガイドライン

2．

AYA世代の管理（移行医療）

【要旨】
• AYA世代の管理では診療離脱例（いわゆるドロップ
アウト）の回避が最重要課題である（推奨クラス IIa，
エビデンスレベル C）．

• 移行医療においてAYA世代の自立性を促す管理を心
がける必要がある（推奨クラス IIb，エビデンスレベ
ル C）．

• AYA世代個々の成長タイムラインを基盤とした移行
チェックリストが有用である（推奨クラス IIa，エビ
デンスレベル C）．

AYA（adolescent and young adult）世代の移行医療の
重要な背景として，AYA世代特有の精神心理的構造，
AYA世代が直面する就学，就労，一人暮らし，結婚および
妊娠・出産のライフイベントがある．各イベントが診療離
脱例と密接に関連していることが AYA世代の特徴である．

2.1

AYA世代の定義と人口背景
思春期（adolescent）はおおむね 12～18歳，若年成人

（young adult）はおおむね 10代後半～20代前半とされて
いる．AYA世代の年齢定義で，下限は 12～15歳，上限
は 24歳との記載が多いが，29歳あるいは 39歳としてい
るものもある 360）．わが国のAYA世代人口（14.6%）は 15
歳未満小児人口（12.2%）を上回っている 361）．
2.2

小児慢性疾患を抱える AYA世代と
移行医療
慢性疾患の生存率向上を背景として，小児期に特別な治
療を必要とした AYA世代の移行医療が重要なテーマと
なっている 362）．また，AYA世代は単なる小児期から成人
期への時間軸としての中間点としてだけでなく，思春期世
代としての精神思考の成熟やアイデンティティの確立など
の特有な課題が存在する 363）ため，AYA世代の発達段階
に沿った適切なケアが求められる．
先天性心疾患の成人を対象とした，心イベントを主要原
因とする予定外入院では，AYA世代が全体の 58%を占め
るとの報告があり，AYA世代の背景にある妊娠，医療保

険や雇用の問題についての重要性が指摘されている 364）．
また，先天性心疾患のAYA世代の診療離脱例は予定外入
院になる高リスクとの報告が散見される 365, 366）．さらに，
先天性心疾患のAYA世代の死亡は成人期移行直後に発生
しやすく，この世代の未熟性との関連を指摘している 367）．
これらは川崎病心臓血管後遺症の移行医療のモデルとして
疾患背景が類似しており参考にすべきである．

2.3

川崎病心臓血管後遺症と移行医療
2.3.1
患者数の推移
川崎病全国調査による全登録数は 30万人を超え，20歳
以上の登録数は 12万人とされている 368）．AYA世代の管
理の重要性が示唆される．
2.3.2
臨床経過の特徴とアドヒアランス
冠動脈二枝病変や高度狭窄合併例であっても無症状で
経過することが多い．とくに右冠動脈完全閉塞は定期画像
診断で初めて気づかれることもあり，無症状の心イベント
として閉塞後再疎通の経過をとることが多い．これはアド
ヒアランス不良に関連し，怠薬，さらには診療離脱例に進
展する可能性がある．
2.3.3
移行医療の実態
川崎病学会運営委員が川崎病学会の会員に対して実施し
たアンケート調査によれば，約 90%が心臓血管後遺症の
移行医療を必要とする患者を抱え，40%以上が心臓血管
後遺症患者の診療離脱例を経験していた 369）．15歳以上の
川崎病重症心臓血管後遺症の心筋血流イメージングからみ
た診療離脱例の報告 370）では，5年間受診歴のない症例を
診療離脱例と定義しており全体の診療離脱例は 43%，検
査時 20歳未満では 61%と高頻度であった．いずれも
AYA世代の川崎病心臓血管後遺症管理の重要性を示唆し
ている．
2.3.4
移行医療管理の要点
診療離脱例回避が重要であり，以下の 4点について考え
る必要がある．
a．小児科医と成人診療科医師間のバリア
循環器内科医（成人診療科医師）にとって慢性冠動脈疾
患は専門領域であり，疾患介入のバリアは低いと推測され
る．そのなかで川崎病心臓血管後遺症に特有の側副循環の
形成などの情報提供をすれば，循環器内科医による川崎病
心臓血管後遺症への望ましい介入を果たせる可能性が高
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い．
別のバリアとして，幼小児期から治療介入を必要として
きたAYA世代の精神心理的ケア，とくに保護者との依存
関係の強いAYA世代のケアに対する成人診療科医師の困
惑があげられる 371）．72%の小児科医が，成人期移行した
患者の担当は循環器内科医と小児科医で共有されることが
望ましいとの報告もあり 369），これらの背景を反映している
可能性がある．
b．システムとしてのバリア
診療サマリー作成がバリア克服手段の第一にあげられ
る．小児科医による過去の検査所見や管理計画を包括した
移行のためのサマリー作成 372）は有用である．心臓カテー
テル検査による選択的冠動脈造影（CAG）だけでなく，心
エコー法 373, 374），冠動脈 CT造影 189, 229），MRアンギオグ
ラフィー 238），心筋血流イメージング 203, 210）所見も有用で
ある．サマリーを基盤としてAYA世代管理のゴールと問
題点を小児科医と循環器内科医のディスカッションにより
新規に記載できれば，アクティブ・プランとして共有でき
システムバリア克服手段となる．
また，AYA世代の保険診療についてはシステムとしての
大きな課題である．
c．移行医療に関連する患者医師関係
小児科医および成人診療科医師が患者の成長タイムライ
ンを考慮し，AYA世代に必要な教育要素を知らなければ
ならない．2017年の米国小児学会による声明では，AYA
世代には幼小児期から引き続いての疾患認識に関する教育
が重要であるとともに，「自立性の醸成（fostering 
independence）」をあげている 375）．AYA世代になっても
患者自身を無視した保護者と担当医師の一方的なやり取り
などは「自立性の醸成」を妨げる可能性がある．また，six 
core elementsとして移行準備から実践への成長タイムライ
ンに即した小児およびAYA世代教育が推奨されている 371）．
一方，AYA世代とその家族は長期にわたり診療を継続
してきた小児科医への依存心を有している可能性があり，
「自立性の醸成」とともに考慮しなければならない．これらは
川崎病心臓血管後遺症移行医療でも認識すべき背景である．
d．移行チェックリスト

AYA世代にとって移行医療タイムラインの中で何が必要
であるかの可視化が重要であり，医療的内容だけではなく
教育的要素や職業選択などについて実用的な計画が必要
になる 376）．先天性心疾患の成人への移行医療に関する提
言 377）は川崎病心臓血管後遺症移行医療としても参考にな
り，それを基盤とした川崎病に関する移行チェックリスト
例（表 19）を提示する 378）．

3．

成人期の管理

3.1

治療
3.1.1
成人期の経過観察と薬物療法

【要旨】
• 川崎病の病初期から冠動脈瘤を伴わない例は，長期
経過観察の適応外（推奨クラス IIa，エビデンスレベ
ル C）であるが，冠危険因子の管理教育が推奨され
る（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．

• 川崎病回復期に冠動脈瘤を伴う例（成人期に心筋虚
血所見を伴わない場合）は，移行医療の対象となる
例の大部分であり，長期経過観察（推奨クラス IIa，
エビデンスレベル B）と症例に応じて薬物療法（第 4
章 1. 薬物療法を参照のこと）の適応となる．成人例
では，抗炎症効果を考慮してスタチンが併用されるこ
とも多い（推奨クラス IIb，エビデンスレベル C）．症
例に応じて抗血小板療剤の 2剤併用（推奨クラス
IIb，エビデンスレベル C），巨大瘤，急性心筋梗塞の
既往，瘤内の血栓傾向がある例にワルファリンの併用
（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）がなされるが，
高齢者などで，出血性合併症の考慮が必要である．

表 19 川崎病移行期の伝達・準備事項
1. 自身の川崎病の既往歴，合併症，イベント，治療歴

2. 冠合併症の検査内容

3. 薬物の内容，効果と副作用

4. 長期予後

5. 生涯医療の必要性

6. 移行の必要性

7. 起こりうる症状

8. 生活管理（食習慣，運動，喫煙，飲酒，肥満防止）

9. 進学，就職

10. 結婚，妊娠出産，遺伝

11. 救急を要する症状と受診先

12.
社会保障制度（医療給付制度），保健（社会保険，国民保険，
生命保険）

13. 生活上のスキルの養成（交渉，自己決定，問題解決）
（三谷義英．2018 378）より）
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退縮瘤症例の長期経過観察（推奨クラス IIa，エビデ
ンスレベル C）が勧められる．

• 成人期に虚血所見を伴う冠動脈狭窄例，心筋梗塞，
心不全および重症不整脈のある例は少数ながら最重
症例であり，川崎病の自然歴と成人の動脈硬化の指
針に準拠して，個別の対応がなされる．

• 川崎病既往の不明な成人冠動脈瘤症例は実数として
多く，その診断には小児循環器医と循環器内科医の
連携が重要である．

• 退縮瘤の長期リスクの階層化とリスクに応じた長期
フォローの必要性の有無は今後の課題である．

川崎病心臓血管後遺症の成人期の経過観察の方針に関
して，小児期の CALの重症度分類に応じた経過観察と成
人期の特徴，成人例の入手可能な情報に基づき検討される．
川崎病後遠隔期の経過観察と薬物療法は，川崎病の自然歴
と成人の冠動脈疾患の薬物療法に準じて行われている．
a．川崎病の病初期から冠動脈瘤を伴わない例
病初期から冠合併症を伴わない川崎病例は，現在では川
崎病既往者の 97%以上を占める 6）．長期経過によるCAL
の重症度分類では，重症度分類 I群，拡大性変化がなかっ
た群（急性期を含めて拡大性変化を認めない例）と重症度
分類 II群，急性期の一過性拡大群（第 30病日までに正常
化する一過性拡大を認めた例）を含む．現在，この分類の
症例は長期経過観察の適応外と考えられている（推奨クラ
ス IIa，エビデンスレベル C）．これを支持するデータとし
て，川崎病既往小児の心疾患に関連した遠隔期死亡例のほ
ぼ全例に冠動脈瘤を伴うこと 379），病初期から正常例にお
いて，成人期の ACSの報告は見られないことが挙げられ
る 5）．しかし，冠動脈瘤のない例でも軽度血管炎が存在
し 380），また現時点で，成人の粥状動脈硬化による心筋梗
塞の好発年齢に達した川崎病既往者症例は少ないと言え
る．したがって，川崎病後正常冠動脈例が，生涯医療上の
冠危険因子になるかは現時点で不明であり，定期通院を中
断する場合にも，冠危険因子の管理教育が推奨される（推
奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．また，家族，本人と
協議により個々に対応し，希望に応じて成人期での数年ご
との非侵襲的検査による経過観察と生活管理は考慮して
もよい．
b．川崎病回復期に冠動脈瘤を伴うが，成人期に
 心筋虚血所見を伴わない例
長期経過によるCALの重症度分類では，重症度分類 III
群退縮瘤症例（冠動脈瘤の退縮例），重症度分類 IV群冠
動脈瘤の残存例，重症度分類 V群（a）虚血所見のない冠
動脈障害例が含まれ，移行医療の対象疾患の大部分を占め

る．小児期に冠動脈瘤のある例では，遠隔期に退縮瘤も含
めて内膜肥厚を伴うことが病理学的に報告されている 101）．
遠隔期に造影上正常であっても，内皮障害 103, 104），慢性炎
症 381, 382），血管内エコー検査で多様な内膜病変 383）を認め，
退縮瘤であっても成人期に初めて発症するACSの責任病
変である症例報告があり，長期の冠リスク管理と経過観察
が必要である．以上から，成人期の CAL例（冠動脈瘤残
存，虚血所見のない狭窄性病変）では，遠隔期の指針に
従った長期経過観察（推奨クラス IIa，エビデンスレベル
B）と薬物療法（第 4章 1. 薬物療法を参照のこと）の適応
となる．成人例では，抗炎症効果を考慮して 382），スタチ
ンが併用されることも多い（推奨クラス IIb，エビデンスレ
ベル C）．小児の遠隔期には，症例に応じて抗血小板薬 2
剤併用（推奨クラス IIb，エビデンスレベル C）286），巨大瘤，
急性心筋梗塞の既往，瘤内の血栓傾向がある例にワルファリ
ンの併用（推奨クラス IIa，エビデンスレベルC）286），高齢者
など成人例においては，出血性合併症も考慮した対応が必
要である．退縮瘤症例は例数が多く，成人期の退縮瘤例の
長期経過観察（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）が
勧められ，薬物療法の適応は，リスクに応じて症例毎に検
討される 5）．
c．成人期に虚血所見を伴う冠動脈狭窄例，心筋梗塞，
 心不全および重症不整脈のある症例
この群は，長期経過によるCALの重症度分類では，重
症度分類 V群（b）虚血所見を有する冠動脈狭窄群ないし
心筋梗塞既往例であり，移行医療症例の最重要例である．
前述の川崎病の自然歴と川崎病性でない成人の動脈硬化の
指針に準拠して，病態に応じた個別の対応がなされ，継続
した加療が必要である．定期的診察と年 3～ 4回の非侵襲
的な虚血の検査，適宜，冠動脈画像診断（冠動脈造影検
査，MDCT，MRI）が望ましい．
d．川崎病既往の不明な成人冠動脈瘤症例
実臨床において，若年成人で冠動脈瘤のある症例で，川
崎病の既往が不明である例が多く，川崎病性と考えられる
成人期ACSの半数を占める．わが国における川崎病の急
性期診断例は，第 1回川崎病全国調査の際の川崎病診断の
手引きが発表された 1970年頃（前述），川崎病の急性期冠
動脈合併症の診断に基づく経過観察例は，冠動脈造影検
査，心エコー診断が報告された 1975～ 80年頃からと考
えられる 384, 385）．川崎病の既往症例で典型的な冠動脈瘤の
ある場合は，川崎病心臓血管後遺症の診断が可能であり，
小児循環器科医と循環器内科医の連携が重要である．川崎
病の既往が不明な場合は，確定診断は困難であるが，他の
二次性の冠動脈瘤が除外できれば川崎病心臓血管後遺症
と扱われることが多い．成人の冠動脈瘤の原因として，動
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脈硬化性 50%，先天性 30%，炎症性（川崎病，高安動脈炎，
全身性エリテマトーデス［SLE］など）15%，遺伝性結合
組織病（Marfan症候群，Ehlers–Danlos症候群），全身性
症候群（Noonan症候群，Williams症候群），外傷性（胸部
外傷，カテーテル治療）と報告され 386, 387），個別の臨床的
評価が必要である．遠隔期に冠動脈瘤を伴わない狭窄性病
変，退縮瘤例では，CAG，MDCTなどを用いた画像所見
（巨大冠動脈瘤，リング状石灰化，閉塞後際疎通像，重度
の内膜肥厚）から診断が試みられるが 101），川崎病の診断
が困難なことが多い．川崎病による冠動脈障害に準じて加
療される．

 今後求められるエビデンス

• 移行医療の対象となる川崎病後冠動脈障害例におけ
る，抗血小板療法，抗凝固療法，スタチンの有益性．
さらに，抗血小板療薬 2剤併用（DAPT），ワルファ
リン投与の不利益性の有無．

• 川崎病既往不明の成人における川崎病既往ないし川
崎病性 CALの診断法．

• 退縮瘤の長期リスクの階層化とリスクに応じた長期
フォローの必要性の確立．

3.1.2
非薬物治療
a．カテーテル治療

【要旨】
• 若年発症のACSにおいて，川崎病によるCALに起
因するかどうか鑑別診断が必要である．

• 治療方針について，熟練した冠動脈インターベンショ
ン医，心臓外科医，川崎病の心合併症を理解した小
児循環器科医により合同で検討することが望ましい
（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．

成人の虚血性心疾患では，ACSの発症，とくに ST上昇
型心筋梗塞（STEMI）に対する治療は，わが国では主とし
て primary PCIが施行されている 159）．1980年代から冠動
脈疾患集中治療室（CCU），door to balloon timeの体制の
進歩により，ACSの救命率は向上してきた．一方，生活習
慣の変化により，若年性心筋梗塞の割合が増加している．
川崎病は報告されてから 50年以上が経過し，生活習慣病
による虚血性心疾患を呈する年齢層における患者が増加し
てきた．小児期に川崎病罹患によるCALがあっても無症
状に経過し，加齢に伴い CALに起因するACSを発症し，
救急病院に搬送されうる．成人の虚血性心疾患に占める割

合は低いが，若年発症の ACSでは原因として川崎病の
CALを鑑別するべきである 317）．若年発症のACSのうち，
この患者群は約 5～ 10%と報告されている 317, 388）．
近位部の石灰化した冠動脈瘤やセグメント狭窄などの特
徴的所見がある場合は川崎病によるCALを疑う 389）．また，
若年で冠危険因子がなく，瘤がない場合でも，主要冠動脈
近位部に石灰化がある場合には，川崎病による冠動脈瘤の
退縮病変の可能性もあるので，小児期の川崎病の既往を確
認する必要がある 390）．粥状動脈硬化性疾患においても
約 5%に拡大性病変がみられるので鑑別診断が必要であ
る 391）．川崎病による冠動脈瘤の場合，加齢に伴い，瘤に
一致した高度の石灰化を伴っている．粥状動脈硬化に起因
する場合は，冠動脈にびまん性に石灰化病変があり，石灰
化の分布においてやや違いがある 392）．
成人の虚血性心疾患では，PCIの成績が血栓溶解療法を
上回り，primary PCIにおいて薬剤溶出ステント（DES）
を留置する手技がスタンダードである 159）．しかし，川崎病
によるCALにおいて，ステント留置のエビデンスは乏し
い．血栓吸引療法，経皮的バルーン血管形成術なども選択
されうる 317）．迅速に PCIが可能な施設への搬送が困難で
あれば，血栓溶解療法も考慮する．選択的 CAGで，血栓
が主体であるのか，高度の石灰化を伴う局所性狭窄がある
のか，血管内イメージングによる画像診断による評価が必
要である．若年の場合，ステント留置については緊急の救
命のため以外は避ける方が望ましい 317, 393）．
重症虚血に伴う心原性ショック，致死性不整脈による血
行動態の破綻に対して，救命のために迅速に大動脈内バ
ルーンポンプ（IABP），経皮的心肺補助装置（PCPS）な
どの左室補助循環の導入が必要である．また，施設要件が
あるが補助循環用ポンプカテーテルインペラ（IMPELLA）
や静動脈体外膜型人工肺（VA-ECMO）もある 159）．PCI
による虚血の解除後血行動態が安定するまで，CCUにて
厳密な呼吸，循環管理を行う．強心剤，抗不整脈薬などに
よる薬物治療に加え，ACE阻害薬，β遮断薬，ハンプなど
により心室の adverse remodelingを軽減する．慢性心不全
に対しては，適応を満たせば心臓再同期療法（CRT），致
死的不整脈に対しては，アブレーション，植込み型除細動
器（ICD）などのデバイス治療 394–396），重症心不全が改善
しない場合は，補助人工心臓である左心補助装置（LVAD），
心臓移植が考慮される．
熟練した冠動脈インターベンション医，心臓外科医，川
崎病の心合併症を理解した小児循環器科医により合同で検
討する（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．川崎病によ
るCALの自然予後はいまだ不明である．緊急時の介入は
必須であるが，川崎病によるCALは，ACSの発症時以外
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は無症状である．手技による効果，合併症のリスク，手技
の質，成功度を熟慮し，生命予後，QOLの改善につなが
ると判断される場合に施行されるべきである．川崎病とい
う疾患が報告されて 50年を過ぎたばかりであり，この患
者群の自然歴，生命予後は不明である．個々の症例につい
て，現時点での最適な方法を選択し，初期成績に加え，遠
隔期成績を蓄積していかなければならない．

 今後求められるエビデンス

• 川崎病による冠動脈障害をもつ患者の自然予後と，
PCIを受けた患者の長期予後．

• ACS発症患者の長期予後．

b．外科治療

【要旨】
• 左前下行枝への in-situ（左）内胸動脈を使用した血
行再建（推奨クラス I，エビデンスレベルA）．

• 両側内胸動脈を左冠動脈領域に使用した血行再建
（推奨クラス I，エビデンスレベル B）．
• 回旋枝が低形成で右冠動脈が優位であるときの右内
胸動脈の右冠動脈への使用（推奨クラス IIa，エビデ
ンスレベル C）．

• 高度狭窄（90%以上）を有し run-offのよい右冠動
脈，回旋枝領域への胃大網動脈の使用（推奨クラス
IIa，エビデンスレベル C）．

小児期～若年成人の虚血性心疾患においては，川崎病は
主要な原因である．成人期の川崎病に伴う冠動脈への外科
治療に際しては，とくに冠動脈の狭窄度評価や手術適応に
ついては，基本的には日本循環器学会「安定冠動脈疾患の
血行再建ガイドライン（2018年改訂版）」に準拠するが，
川崎病における特徴は，若年で余命が通常 20から時には
50年と長く，近位側に冠動脈瘤を伴うこと，狭窄が冠動脈
の中枢部にあること，などが挙げられる．成人では，成長
の要素を加味する必要がなく，橈骨動脈（RA）や大伏在
静脈（SVG），1本のグラフトを複数の枝に吻合するシーケ
ンシャル（sequential）吻合，複数のグラフトを組み合わ
せて延長したり，Y型に枝を作成するコンポジット＝複合
グラフト（composite graft）など，最善のグラフト材料や
デザインを選択し完全血行再建を前提として手術方針をた
てる．
i．グラフトの選択
左前下行枝へのバイパスは，開存性と生命予後への観点
から同所（in-situ）内胸動脈（ITA）を使用することが原

則である 397）．とくに川崎病においては，若年で長期開存
が期待され手術リスクも低いことから，動脈グラフトが推
奨される 398）．さらに，多くの観察研究やメタ解析から，回
旋枝や右冠動脈にも第二の動脈グラフトを使用することは，
SVGより予後を改善する．第二の動脈グラフトとして，右
内胸動脈（RITA），RA，右胃大網動脈（GEA）が候補と
なる．2019年に報告されたART研究では，術後 10年間
の全死亡，心イベント（死亡，心筋梗塞，脳梗塞）回避に
おいて，両側 ITAの優位性はなかった 399）．しかし，川崎
病では超長期の術後開存性が求められ，狭窄部位も比較的
近位部に多いなど，内胸動脈の必要性，開存するための条
件がそろっているため，川崎病におけるCABGでは，第
二の動脈グラフトとしては RITAを第一に考慮するべきで
ある．実際に，わが国での両側 ITAを積極的に使用した
36年間の治療成績によれば，多枝 CABG後 30年におけ
る生存率は 91.0%ときわめて良好であった 400）．狭窄度の
評価が唯一の課題といえるが，FFRなど近年では精度が向
上している．この第二の動脈グラフトの標的枝は，左冠動
脈（LCA）領域とするのが一般的である 401–405）．回旋枝の
性状や灌流領域により，右冠動脈への使用も妥当であ
る 406, 407）．
成人期における川崎病に対するCABGでは，RAも選
択肢となりうる 408）．RITAとRAと比較研究では，開存率
には RAとRITAに差はなく，RITAには胸骨創感染のリ
スクがある．心イベントや生存率については，どちらが優
位かは議論が定まっていないことから，RAは ITAの状態
によっては重要な選択肢となりうる．RAと SVGの比較試
験の結果では，RAの開存率は SVGよりおおむね良好だ
が，SVGでは冠動脈の狭窄度に影響されないのに対し，
RAは狭窄が 90%未満であると，閉塞や string signが生
じやすい 409）．手術時年齢が平均約 15歳，92例の検討に
よれば，RAの開存率は SVGより良好で有用であったとし
ている 400）．
長期予後の解析から，両側 ITAに加えて，第三の動脈
グラフトによる予後の改善が認められるとしている 410–415）．
これには，まず GEAを考慮すべきである．中等度狭窄
枝のバイパスに使用した際には，グラフトの血流不足の懸
念が生じうるため，適応の選択が重要である．冠動脈枝
狭窄が 80%以上 416, 417），90%以上 418），右冠動脈近位部の
狭窄 419），狭窄部の最小内腔径が 1.1 mm以下 420），などの
報告がある．

SVGの使用は，成人期にも川崎病に対しては推奨され
ない．静脈グラフトの開存率は，川崎病では，10年で
57%と報告され 337），また 10～12歳以上の報告では，
SVGの開存率は変性の進行が認められ，ITAの開存率よ
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り有意に低かった 301, 421）．
通常は中枢側を上行大動脈に吻合するため，グラフト内
腔圧が高く血流が豊富である．一方で，血栓形成や内膜過
形成による閉塞や，静脈壁の硬化による遠隔期の閉塞も起
きやすい．冠動脈枝の狭窄度の影響が小さいため，中等度
狭窄のとくに右冠動脈領域には，若年者でも最善の選択と
なりうる 420, 422）．また，内胸動脈では十分なバイパス血流
が得られない，心筋梗塞急性期など血管抵抗が上昇してい
る状態にも有用である．
小児期 CABG後，成人期には，再手術の適応となるこ
ともある．Kitamuraらの報告では，最長 25年の経過観察
で 114例のうち 9例に再 CABGを施行し，グラフト閉塞 7
例，新規狭窄病変の進行が 2例であった 330）．
ii．シーケンシャル吻合，複合グラフト
動脈グラフトは，抗血栓性に優れ長期開存性が期待でき
るが，本数や長さには限界がある．回旋枝や右冠動脈にそ
れぞれ複数の病変に対して，1本のグラフトで 2ヵ所以上
吻合する必要が出て来うる．Dionらは，ITAによるシーケ
ンシャル吻合の平均約 10年の追跡で，良好な開存と再血
行再建の少なさを報告した 423）．上行大動脈に中枢吻合さ
れたACバイパスグラフトでは予備能が豊富でグラフト内
圧が高く，とくに静脈グラフトは狭窄度の影響は受けにく
いため，標的枝の狭窄が中等度でも適用することができる．
複合グラフトは，基本的に動脈グラフト同士を組み合わ
せて，複数の冠動脈枝への血行再建をする手術法で，限り
ある動脈グラフト血管を最大限活用できるメリットがある
が，競合血流（competitive flow）*が起きやすいため，適
切な症例および標的冠動脈枝の選択が重要である．とくに
Y型（もしくは T型）では，吻合された複数の標的冠動脈
枝の狭窄度などが複雑に関係しているが，前下行枝へのグ
ラフト開存性を障害しないことが求められる 424）．

Fujitaらは，川崎病の若年者に対しても，RAなど動脈
グラフトによるY型複合グラフトは有用で開存も良好で
あったと述べている 400)．Glineurらは，両側 ITAを用いて
Y型の複合グラフトを作成すれば，より多くの枝に内胸動
脈でのバイパス吻合が作成でき，冠動脈イベントの回避に
有効であったとしている 425)．

＊ 自己冠動脈血流とバイパス血流との競合でバイパス血流が乏
しくなる現象で，結果としてグラフト閉塞のリスクが高まる

iii．オフポンプ手術
人工心肺を使用しない（オフポンプ）手術のメリットは，
脳合併症や腎不全など重要臓器の障害の回避であり，川崎
病などの比較的若年者では，メリットが得られにくいもの
と想定される．麻酔科も含めたチームでのオフポンプ手術

への習熟度，吻合手技の正確性や吻合部の位置など，血行
再建のクオリティが維持される状況に限り，オフポンプ手
術が妥当かもしれない．
iv．冠動脈瘤への外科治療
川崎病による冠動脈瘤は，破裂の危険性はきわめて低い
とされるが，一方で，瘤内での血栓形成や血栓閉塞により，
心筋梗塞の原因となる．造影 CTは冠動脈瘤の形態と狭窄
病変の評価に有用である 189）．
一方で，超急性期だけでなく，拡大～破裂例の報告もあ
り 139），成人例では，遠隔期に拡大した 5～ 6 cmの冠動脈
瘤においては，破裂のリスクを考慮するべきかもしれな
い 426）．手術の適応とすべき瘤径については明らかとなっ
ていない．

3.2

生活指導・運動指導

【要旨】
成人期川崎病患者においても成人の粥状動脈硬化を促
進させる冠危険因子に対しては，徹底的な生活習慣の
改善や運動指導を行う．

一般的に，成人の粥状動脈硬化を促進させる冠危険因子
の存在はよく知られているが，成人期に達した川崎病患者
の後炎症性動脈硬化を有したCALの進行や予後に対して
影響する冠危険因子の存在は特定されておらず，不明であ
る．成人期に達した後炎症性動脈硬化を有した川崎病患者
においても，粥状動脈硬化の冠危険因子を避けられない可
能性があり，少なくとも成人の粥状動脈硬化を促進させる
冠危険因子に対しては，徹底的な生活習慣の改善や運動指
導を通して冠危険因子のコントロールを図るべきである．
3.2.1
生活習慣の改善，冠危険因子の治療
後炎症性動脈硬化を有した成人期川崎病患者において
も，各種ガイドラインに準拠した成人の粥状動脈硬化を惹
起する冠危険因子の除去に努める．
a．高血圧症
日本高血圧学会の高血圧治療ガイドライン 2019 427）では
血圧レベルを 4段階に整理し，120/80 mmHg未満を「正
常血圧」，120～ 129/80 mmHg未満を「正常高値血圧」，
130～ 139/80～ 89 mmHgを「高値血圧」，140/90 mmHg
以上を「高血圧」とした．
成人期川崎病患者における降圧目標は，合併症がある患
者の降圧目標と同じく130/80 mmHg未満とする．降圧目
標に到達していない場合，まず生活習慣の改善など非薬物
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療法を行い，それでも降圧が不十分なときに薬物治療を行
うことが推奨される．
薬物治療は，心疾患を合併する高血圧の治療に準ずる．
とくに，心機能障害を認める場合，早期よりACE阻害薬
を考慮する．
生活習慣の修正項目は，以下の通りである．
① 減塩 : 6 g/日未満．
② 野菜・果物 : 野菜・果物を積極的に摂取する．ただし，
重篤な腎障害を伴う患者では高カリウム血症をきたすリ
スクがあるので，積極的摂取は推奨しない．糖分の多い
果物の過剰な摂取は，肥満者や糖尿病などのカロリー
制限が必要な患者では勧められない．

③ 脂質 : コレステロールや飽和脂肪酸の摂取を控える．
④ 脂肪酸 : 魚（魚油）の積極的な摂取や高純度エイコサペ
ンタエン酸（EPA）の服用．

⑤ 減量 : BMI＜25 kg/m2（BMIは体重［kg］÷身長［m］
÷身長［m］で算出される）．

⑥ 運動 : 有酸素運動（ウォーキング，速歩，水泳，エアロ
ビクスダンス，スロージョギング，サイクリング，ベン
チステップ運動など）を中心に定期的（毎日 30分以上
を目標に，少なくとも週に 3日は実施する）に行う．心
機能障害がある場合は，適切な運動処方に基づく（第 5
章 3. 2. 2 運動指導を参照のこと）．

⑦ 節酒 : エタノール換算で男性は 20～ 30 mL/日以下，女
性は 10～ 20 mL/以下．

⑧ 禁煙 : 受動喫煙の防止も含む．
b．脂質異常
・ 日本動脈硬化学会「動脈硬化性疾患予防ガイドライン

2017年版」163）に基づき，表 20のように脂質異常症を
定義する．

・ 冠動脈瘤など CALがある場合，LDLコレステロール管

理目標は，二次予防に準ずる．
・ リスク区分別脂質管理目標は，一般成人と同様に以下の
通りとする（表 9）．

・ 冠動脈瘤を認める場合，スタチンや高純度 EPAに加え，
必要があればエゼチミブやヒトプロ蛋白質転換酵素サブ
チリシン /ケキシン 9型（PCSK9）阻害薬の適応も検討
する．

c．高血糖
・ 日本糖尿病学会「糖尿病治療ガイド 2018-2019」 428）に準
拠する．

・ 早朝空腹時血糖 126 mg/dL以上，75 g経口糖負荷試験
（OGTT）で 2時間値 200 mg/dL以上，随時血糖値 200 

mg/dL以上，HbA1c（NGSP）が 6.5%以上のいずれか
が満たされれば「糖尿病型」とする．

・ 血糖コントロールの目標値を，合併症予防のための
目標値である HbA1c（NGSP）＜ 7.0%とし，でき
れば血糖正常化を目指す目標値である HbA1c
（NGSP）＜6.0におく．
・ 治療は，DPP-4阻害薬やビグアナイド薬，チアゾリ
ジン薬，スルホニル尿素（SU）薬，グリニド薬，α-
グルコシダーゼ阻害薬など病態に合わせた経口血糖
降下薬を適時選択する．なお，陳旧性心筋梗塞に伴
う低心機能例に対しては SGLT2阻害薬の使用も検
討する．

d．喫煙
・ 喫煙は，喫煙病（依存症＋喫煙関連疾患）という全
身疾患であり，すべての川崎病既往患者に対し受動
喫煙も含めた禁煙が必要である．

・ ニコチンを含む電子タバコや加熱式タバコの使用も
禁忌であり，通常のタバコ同様，禁煙の対象となる．

・ 禁煙の指導ならびに治療方法に関しては，「禁煙ガ

表 20 脂質異常症診断基準（空腹時採血）＊

LDLコレステロール
140 mg/dL以上 高 LDLコレステロール血症

120～139 mg/dL 境界域高コレステロール血症＊＊

HDLコレステロール 40 mg/dL未満 低 HDLコレステロール血症

トリグリセリド 150 mg/dL以上 高トリグリセリド血症

Non-HDLコレステロール
170 mg/dL以上 高 non-HDLコレステロール血症

150～169 mg/dL 境界域高 non-HDLコレステロール血症＊＊

 ＊  10時間以上の絶食を「空腹時」とする。ただし水やお茶などカロリーのない水分の摂取は可とする．
＊＊ スクリーニングで境界域高 LDL-C血症，境界域高 non-HDL-C血症を示した場合は，高リスク病態がないか検討し，
治療の必要性を考慮する．

• LDL-Cは Friedewald式（TC-HDL-C-TG/5）または直接法で求める．
• TGが 400 mg/dLや食後採血の場合は non-HDL-C（TC-HDL-C）か LDL-C直接法を使用する．ただしスクリーニ
ング時に高 TG血症を伴わない場合は LDL-Cとの差が＋ 30 mg/dLより小さくなる可能性を念頭においてリスクを
評価する．

（日本動脈硬化学会．2017 163）より）
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イドライン（2010 年改訂版）」429），「禁煙治療のため
の標準手順書第 6 版」430）に準拠する．

e．心理的ストレス
・ 学校，職場における心理的ストレスの減少・除去に
努める．規則正しい生活をし，睡眠も十分に確保す
る．
3.2.2
運動指導
近年，成人の粥状動脈硬化に起因する冠動脈疾患に対し
ては，積極的な心臓リハビリテーションが望まれ，その成
果を着実に上げている．しかし，成人期での川崎病心臓血
管後遺症患者に対しては，その大部分が時間的制約のある
比較的若年者であることもあり，心臓リハビリテーション
を効果的に実践している症例はまれであると思われる．今
後，心機能障害を伴う成人期での川崎病心臓血管後遺症患
者を対象に，心臓リハビリテーションの励行と心臓リハビ
リテーション施設の充実が望まれる．
心臓リハビリテーションの具体的な運動処方，運動指導
に関しては，「心血管疾患におけるリハビリテーションに関
するガイドライン（2012年改訂版）」431）に準拠する．

 今後エビデンスの確立が求められるもの

成人期での川崎病心臓血管後遺症患者に対する心臓リ
ハビリテーションの効用に関する全国規模のレジスト
リー研究の実施．

3.3

妊娠・分娩・出産

【要旨】
• 患者が授産年齢に達したときに，出産に関連するリス
クを説明する．川崎病既往で冠動脈障害のない場合
は，妊娠分娩にさしつかえない（推奨クラス I，エビ
デンスレベル C）．

• 狭窄性病変による心筋虚血のある患者は，妊娠前に
冠血行再建術を考慮する（推奨クラス IIa，エビデン
スレベル C）．

• 心筋虚血，心筋障害，心機能低下のある患者では，
妊娠後期，分娩時，分娩前後の循環動態の変化，心
室性不整脈の出現に注意し，状態に応じて帝王切開
を考慮する（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．

• 小児循環器科医，循環器内科医，産科医は協力し，
個々のケースに応じて心イベントに備える体制を整え
る（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．

3.3.1
妊娠，分娩における諸問題
妊娠後，母胎の循環動態，血液凝固・線溶系は週数を経
て変化する．循環血液量は，妊娠前にくらべて 40～ 50%
増大する．妊娠時には凝固因子が増加し，線溶系には抑制
傾向がみられ，血栓形成のリスクが高くなる．分娩時，痛
みにより交感神経系が緊張し，心負荷がかかる状態になる．
分娩前後の急激な変化は心機能に影響を与え，循環動態が
安定するまでに 4～ 6週間かかる 432）．川崎病心臓血管後
遺症をもつ患者の妊娠，分娩時の注意点は，妊娠，分娩の
変化に対応できる心機能であるか，抗血栓療法を中心とす
る妊娠中に服用する薬剤の問題と分娩様式の選択，妊娠，
分娩前後に発症しうる心イベントに対する対処である 433）．
患者が授産年齢に達したとき，冠動脈障害，心筋虚血，
心筋障害の評価を行い，出産のリスクをできるだけ少なく
できるよう妊娠前に治療し，出産に対する対応，リスクに
ついて説明する．ワルファリン内服患者では，十分な説明
と出産計画が必要である．画像診断については，妊娠 12
週以降では心臓，冠動脈MRI検査が可能である 434）．この
患者群の出産については，患者集団は小さくエビデンス
に乏しいが，これまでに重篤な心イベントの報告は限られ
る 435–437）．川崎病冠動脈障害が疑われた患者が，分娩後
10日に急性心筋梗塞を発症し，CABGを受けたという症
例報告がある 438）．一方，冠動脈障害が認識されずに出産
している場合もある．
3.3.2
分娩
NYHA心機能分類 I度，心筋虚血がなければ，出産は
可能である（推奨クラス I，エビデンスレベル C）．心機能
低下（左室駆出率 40%以上 50%未満）がある場合は，循
環動態の変化による心機能の増悪に注意が必要である 439）．
心筋虚血がある場合は，分娩時の心負荷による虚血をでき
るだけ軽減しなければならない．
分娩様式は，心機能が正常範囲で虚血がない場合は，産
科的適応により分娩方法を選択する．心機能低下のある患
者の分娩では，血行動態，心電図の変化を厳重に監視する．
経腟分娩では，分娩第 2期のいきみによる心負荷のリスク
を避けるため，鉗子分娩，吸引分娩，硬膜外麻酔が有用で
ある 439）（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．母体に自
覚症状がある場合，心筋虚血がある場合は，帝王切開を考
慮する（推奨クラス IIa，エビデンスレベル C）．心イベン
トを発症した場合は血行動態の安定化をはかり，心イベン
ト後の心機能，全身状態により，経腟分娩か帝王切開，硬
膜外麻酔か全身麻酔かを選択する 435, 440）．
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3.3.3
妊娠中，分娩前後の薬剤
妊娠時に冠動脈瘤内の血栓形成のリスクが非妊娠時より
高くなるかどうかについては不明である．妊娠前，妊娠中，
分娩前後の抗血栓療法，その他の薬剤については有益性と
副作用によるデメリットを考慮しなければならない．副作
用として，胎児への催奇形性と分娩時の出血，乳汁への移
行が問題となる 439）．
a．抗凝固薬・抗血小板薬
i．アスピリン
低用量のアスピリン（60～ 81 mg/日）は母体の血小板
凝集を抑制し，新生児の血小板凝集や肺循環には影響を与
えない 441）．冠動脈障害があり抗血栓療法が必要な場合，
妊娠中はアスピリン投与（81～ 100 mg）で慎重に経過観察
し，妊娠 37～ 38週に中止する 437）（推奨クラス I，エビデ
ンスレベルC＊）．

＊ おそらく安全であると考えられているが，添付文書には分娩
12週未満は禁忌と記載されているので，説明と同意が必要で
ある439）．

ii．ワルファリン
催奇形性は用量に依存し，中等量以上（5 mg/日以上）
の内服によると報告されている 442, 443）．第 1三半期には骨，
軟骨形成異常，子宮内発達遅延などが生じうる．第 2～ 3
三半期では，出血性合併症による中枢神経系異常や死産率
が上昇する．胎児の臓器が形成される妊娠初期の 12週ま
でと分娩前の 34～ 36週以降は中止する．ワルファリンの
中止により，血栓形成をきたす可能性が高い場合は，ヘパ
リンの皮下注を考慮する 437, 439, 444, 445）．
b．その他の薬剤

ACE阻害薬は催奇形性があるため中止する 446, 447）．そ
の他の薬剤については，治療上の有益性が危険性を上回る
と判断される場合にだけ使用する．心機能低下症例では，
子宮収縮抑制薬として使用されるβ作動薬の使用について
は注意する．
3.3.4
心イベント
リスクのある患者については，小児循環器科医，循環器
内科医，産科医は協力し，個々のケースに応じて心イベン
トの発症に対して備える体制を整える（推奨クラス I，エ
ビデンスレベル C）．
a．急性心筋梗塞
心イベントのうち，急性心筋梗塞の発症に強く関連する
のは巨大瘤である．成人期川崎病の冠動脈障害による心筋
梗塞の頻度は低く，この患者群の妊娠中の急性心筋梗塞の

頻度についても不明である 438）．近年，動脈硬化の若年化，
出産年齢の高齢化がみられ，冠危険因子を複数あわせもつ
患者に発症しうる 440, 448）．妊娠中毒症に伴う合併症の症状
との鑑別が必要である．心筋梗塞が発症した場合，予後は心
イベント後の血行動態の安定化の有無による440, 449）．器官形
成期を過ぎた妊娠 20週以降であれば，橈骨動脈アプロー
チ（TRA）によるカテーテルインターベンションが可能で
ある 438）．仰臥位となり妊娠子宮が下大静脈を圧迫し，下
半身からの静脈還流を妨げ，心拍出量が減少し血圧が低下
する下大静脈症候群がみられることがあり，体位に気をつ
ける 439）．
b．不整脈
心筋障害，心機能低下，心筋虚血のある患者では，妊娠
後期，分娩時，分娩前後の循環動態の変化に伴い心室性
不整脈が出現しうる．第 2～ 3三半期にHolter心電図に
よる検査を施行し 450, 451），非持続性心室頻拍，持続性心室
頻拍が出現する場合はβ遮断薬内服などの治療を考慮す
る 451）

 今後求められるエビデンス

• 川崎病による冠動脈障害をもつ患者の妊娠・分娩に
関連する心イベント発症の頻度と予後．

• 川崎病による冠動脈障害と妊娠中の抗凝固療法の必
要性．

3.4

成人患者の診療体制

【要旨】
• 内科医，とくに循環器内科医が成人期川崎病の病態
を深く理解することが重要．

• 小児科での経過観察後，臨床経過と検査所見を内科
と小児科で共有することが必要．

• 川崎病心臓血管後遺症に加え，粥状動脈硬化症を併
発した，より複雑化した病態の出現．

成人期川崎病患者に対する診療が一般内科医中心となっ
ていく現状を鑑み，以下の点での問題があげられる．①内
科医の成人期川崎病心臓血管後遺症に対する理解と経験
の浅さ，医師以外のコメディカルを含む医療関係者に対す
る成人期川崎病心臓血管後遺症の情報不足，②成人期川
崎病心臓血管後遺症の特殊な病理，病態と，専門医不足，
そして，③心臓リハビリテーションなど，効果的な治療法
を実践するための連携と施設の充実，などである．
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第 5章　ライフステージに応じた経過観察

3.4.1
内科医の川崎病に対する理解
一般内科医では，乳児期に急性期の川崎病を診断，治療
する機会はまれであるので，川崎病急性期の病態の理解は
不十分であると思われる．しかし，川崎病を一般の小児科
医が診断できるようになってから 35年以上が経過し，乳
幼児期に川崎病に罹患した患者が成人に達しつつある．さ
らに，17歳の少年が成人の川崎病を発症した症例報告 452）

もあり，今後ますます内科医，とくに循環器内科医が成人
期川崎病の病態を深く理解することが重要になりつつある
と考えられる．したがって，とくに内科医を対象とした専
門医の育成が必須である．また，医師以外のコメディカル
を含む医療関係者に対しても，成人期川崎病心臓血管後遺
症の教育は必要であり，定期的なセミナーなどで理解を深
める活動が大切である．
3.4.2
小児科医と循環器内科医との連携
小児科での経過観察後，成人した症例に関しては，その
臨床経過と検査所見を内科と小児科で共有することが必要
である．そのため，内科医は小児科医と連携を密に取り
合って，とくに循環器内科が連携し，成人期川崎病心臓血
管後遺症症例の診断と治療，そして，予後の追跡を行うこ
とが必要である．
3.4.3
若年者冠動脈瘤，心筋梗塞と川崎病
冠動脈瘤のある症例で注目すべき点は，虚血性心疾患の
発症時期は，その大半が川崎病の疑われる症状の発現時期
より平均 20年もあとであることである 453）．つまり，冠動

脈瘤はあるが臨床症状のない小児科領域の川崎病症例が思
春期以後，成人となったあとで虚血性心疾患を生じる 454）．
また，川崎病では心筋梗塞が狭心症より多く，冠動脈瘤に
由来した特徴と考えられる．以上から，心筋梗塞や心血管
症状のある若年成人者をみたら，幼少時に川崎病の既往が
あるか確認するべきである 455）．このためには，小児期に
おける診療情報を的確に保存し，開示するシステムが必要
と考える．
3.4.4
成人型心筋梗塞との比較
成人型心筋梗塞のおもな原因は，粥腫の崩壊と血栓形成
であると考えられている．しかし，川崎病の病理所見で興
味深いことは，著明な動脈硬化にも関わらず，高度の粥状
動脈硬化病変はみられないことである 456）．したがって現
在のところ，川崎病心臓血管後遺症が粥状動脈硬化の促進
因子か否かは不明である．また，川崎病心臓血管後遺症患
者の CALのリモデリングは，川崎病発症数年後も継続し，
内膜増生と新生血管が認められる．これは，若年動脈硬化
患者の所見と異なる 109）．川崎病心臓血管後遺症を疑わせ
る巨大冠動脈瘤を含む重症 3枝病変の症例報告もあり 457），
成人期川崎病心臓血管後遺症患者の CALのリモデリング
は，今後問題となると考えられる．
近年，川崎病心臓血管後遺症に加え，粥状動脈硬化症を
併発した，より複雑化した病態の出現が今後予想されてお
り，特殊な成人期川崎病心臓血管後遺症の病理，病態を理
解して治療できる専門医の要請が望まれる．その教育にあ
たっては，小児科医の協力なしでは達成できないと考えら
れる．
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第6章　粥状動脈硬化との関連

1．

粥状動脈硬化への進展（病理）

【要旨】
• 川崎病心臓血管後遺症は血管炎後の後炎症性動脈硬
化症と呼ばれるもので，成人における粥状動脈硬化
症とは成因，病態，病理組織像のいずれにおいても
大きく異なる（推奨クラス I）．

• 川崎病心臓血管後遺症には血管内皮障害が継続して
存在するため，粥状動脈硬化症の促進因子になりう
る．

• 川崎病症例の成人におけるACSでは，血栓形成は粥
腫の破綻によるものよりも内膜のびらんに起因する場
合が多い（推奨クラス I）．

• 後炎症性動脈硬化症と粥状動脈硬化症との関連につ
いては，まだ一定の見解はない．

1.1

後炎症性動脈硬化症と粥状動脈硬化症
川崎病心臓血管後遺症はすなわち血管炎の瘢痕治癒像
であり，後炎症性動脈硬化症と呼ばれる．したがって，粥
状動脈硬化症とは成因，病態，病理組織像いずれにおいて
も大きく異なるが，川崎病既往患者が成人期に達した時，
生活習慣病としての粥状動脈硬化症が川崎病心臓血管後
遺症にどのようにオーバーラップするかという点について
は明らかになっていない点が多い．
中等大以上の動脈瘤を形成した場合には，動脈瘤退縮例
を含めて遠隔期にも内皮細胞機能障害や慢性炎症反応が持
続することが指摘されている 102–104, 458）．血管内皮細胞障害
に対する局所の反応は粥状動脈硬化症の発生病態と共通
するものであり，急性期動脈炎を経た後に血管炎後遺病変
を残した場合には，正常とは異なる血管構造異常が血管機
能異常や血流障害を招来する．その結果として内皮障害が

もたらされ，粥状動脈硬化症を促進させることは十分に考
慮し得る．遠隔期管理において，血管内エコー法（IVUS）
や光干渉断層法（OCT）は動脈病変の組織性状を評価す
ることが可能であり，動脈炎後遺病変においては冠動脈瘤
退縮動脈にも内膜肥厚が存在すること，局所性狭窄部位
では高度の内膜肥厚や石灰化が観察されることなどが報
告されている 459, 460）．デバイスの所見と実際の組織像との
対比については検討の余地が残されてはいるものの，今後，
動脈炎後遺病変と粥状動脈硬化症との関連を解析するうえ
でも有力なツールになることが期待される．

1.2

病理組織学的所見
遠隔期においても後炎症性動脈病変はリモデリングが継
続することが示されている 109）が，後遺病変に加わる粥状
動脈硬化症についての報告は限られる．
① 冠動脈瘤を形成した成人症例の剖検検索では，巨大動
脈瘤が残存する場合，瘤壁には微小石灰化やコレステ
リン結晶を含む壊死物質，泡沫細胞の集簇，出血など
進行した粥状動脈硬化病変が観察される 107）．これは年
齢を一致させた非川崎病例の粥状動脈硬化症に関する
報告と比較すると高度であるとされている 461）．一方，
動脈瘤部に生じた血栓性内腔閉塞の立場から見た場合，
血栓形成機序は粥腫破綻よりも脂質成分に乏しい線維
組織からなる内膜のびらんに起因する場合が多い．この
ように急性血栓性冠閉塞に至る病態は川崎病心臓血管
後遺症と非川崎病成人との間で異なる可能性がある．

② 瘤退縮動脈や血栓性閉塞後の再疎通血管においても緻
密な線維性組織から成る肥厚内膜内に泡沫細胞の小集
簇や血漿成分の染み込みなどが観察されるものの，高度
の粥状動脈硬化病変は証明されていない 107）．

③ 後炎症性動脈硬化症と粥状動脈硬化症との関連につい
ては，いまだに一定の見解がない．川崎病心臓血管後
遺症，なかでも瘤退縮例を含む拡張性変化を残さない
症と粥状動脈硬化症との関連については今後も継続し
た検討が必要である．
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2．

粥状動脈硬化への進展（臨床）

【要旨】
• CALを有している症例では，冠動脈内皮機能障害が
存在している（推奨クラス IIa）．

• CALを有する症例では粥状動脈硬化症への進展が否
定はできず，動脈硬化促進因子の排除などの生活指
導が必要である．

2.1

川崎病遠隔期の動脈硬化と
一般的な動脈硬化との違い
一般的な動脈硬化は Rossの血管内皮障害反応仮説で説
明される 107）．反応性の炎症が病態形成のスタートであり，
慢性炎症と酸化ストレスの亢進をはじめさまざまなメカニ
ズムが複合的に関与した結果，動脈硬化が惹起されると考
えられている．高血圧や高血糖などにより血管内皮細胞表
面のグリコカリックスが障害されるとバリア破綻が生じる．
血球走化因子により内皮障害部位に誘導された単球は，接
着分子を介して内皮下へ遊走しマクロファージに分化す
る．血中から取り込まれた酸化 LDLを細胞内に蓄積し泡
沫細胞へと変性し，これらの細胞が血管内膜へ集簇するこ
とで粥腫が形成される．これが成人の動脈硬化症（粥状動
脈硬化）とよばれる粥状動脈硬化の本態である．
川崎病でみられる動脈硬化はおもに石灰化を伴った硝子
化線維組織を主体とする後炎症性動脈硬化である 462）．こ
れは粥状動脈硬化とは組織学的に明らかに異なり，川崎病
血管炎の長期予後を論じる際に議論になることが多い．近
年の積極的な臨床研究や病理学的検索により 463），遠隔期
症例における粥状動脈硬化様病変の存在が少なからず証明
されつつあり，そのオーバーラップについては今後のさら
なる検討が待たれる．

2.2

川崎病遠隔期における血管障害の評価
2.2.1
血管障害マーカーによる評価
CAL残存群は CAL非残存群および川崎病既往のない
対照群と比較して高感度 C反応性蛋白（CRP）は有意に
高く，CAL残存例では冠動脈に微小ながらも炎症が存在

することが示唆される 464）．また，CAL退縮例においても，
高感度 CRP高値が持続し炎症が持続しているとの報告が
ある．川崎病遠隔期症例，とくに CAL残存例では微小な
炎症が存在し，動脈硬化へ早期に進展する可能性がある．
また，CAL残存例の遠隔期は酸化ストレスの状態にあり，
血管内皮細胞障害の発現や進展に関与している可能性が考
えられる．さらに，その他のマーカー（酸化 LDL，urinary 
Nox/Cre，ADMA，vVW，接着分子，MMP，ホモシステ
イン）も内皮機能障害の評価に利用されている .

2.2.2
画像による形態学的評価
冠動脈の形態学的評価には経胸壁エコー法（TTE）や冠
動脈造影（CAG）が用いられていたが，IVUSの出現によ
り詳細な評価を行うことが可能となった．IVUSの使用に
より，従来の検査で異常が指摘されていなかった血管に内
膜肥厚が存在することが明らかとなった．さらに，詳細な
病理学的検討が可能である virtual histology IVUS（VH-
IVUS）を用いて青年期川崎病症例におけるCALを検討
した報告がある 383）．退縮瘤と冠動脈瘤では線維性病変が
主であったが，内膜肥厚とともにある程度の石灰化を伴っ
ていた．また，病変部位が重症であるほど，石灰化ととも
に線維性肥厚でない不均一な成分が認められ，動脈硬化病
変に類似している所見の存在が報告されている．
頚動脈エコーによる川崎病遠隔期における頚動脈内膜－
中膜肥厚についての報告もみられる 465）．動脈硬化の代替
指標とされる頚動脈の内膜－中膜肥厚度は，CAL残存の有
無にかかわらず，川崎病既往例は既往のない対照例に比較
して有意に高値を示し，脈波伝播速度（PWV）や LDLコ
レステロールとのあいだに正の相関関係が認められた．
多列検出器型 X線 CT装置（MDCT）やMR冠動脈造
影（MRCA）はより低侵襲な評価が可能であり，川崎病遠
隔期に高頻度に生じる血管の石灰化は，これらの検査で評
価可能である 189）．石灰化病変は内膜肥厚に付随して認め
ることが多く，狭窄性病変に関連する所見として重要であ
る．
2.2.3
血管内皮機能による評価
近年，血管内膜肥厚といった形態的変化を生じる前段階
において機能的障害を評価することに注目が集まっている．
動脈の硬度の評価に PWVが有効とされ，成人領域では動
脈硬化の指標として用いられている．川崎病遠隔期におい
て上腕動脈－足首動脈間 PWV（baPWV）を検討した文献
が散見されるが，川崎病既往群はコントロール群に比べて
有意に高値を示し，CALの有無には左右されなかったと
いう報告や 466），CAL残存例のみで有意に高値を示したと
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いう報告もある．
血管弾性を評価する PWVより血管内皮由来 NOの放出
を誘発する反応性充血（reactive hyperemia）を用いた血
流依存性血管拡張反応（FMD）のほうがより鋭敏に血管
機能障害を検出すると考えられ，薬剤などの介入試験評価
にも用いられている．
成人領域では，糖尿病，脂質異常症，高血圧，喫煙，加
齢などの血管内皮細胞障害因子を伴うグループでは
%FMDは有意に低下する．川崎病遠隔期においても
%FMDが低下するといった報告が散見されており 467），冠
動脈正常症例と対照群の 2群間に有意差を認めず，CAL
残存例の FMDは対照群に比較して低下傾向にあるとする
報告が多い．

2.3

遠隔期症例における動脈硬化
CAL残存例では血管の内皮機能障害ないし形態的障害

をきたしている可能性は高く，その強度や範囲は急性炎症
後血管リモデリングの程度によると考えられる．現時点で
遠隔期症例での粥状動脈硬化の存在ははっきり証明されて
おらず，エビデンスは多くない．したがって粥腫を伴わな
い動脈硬化性病変が主となり，時として石灰化を伴う狭窄
性病変が将来の虚血性心イベントのリスクが増加する可能
性がある．
一方で，川崎病類似血管炎モデル動物において高コレス
テロール食を負荷したところ，粥状動脈硬化の発症を確認
したという報告がある 468）．これは川崎病遠隔期症例に脂
質異常症などの他の動脈硬化危険因子が加わると，若年成
人における動脈硬化の発症と進展が容易に起こり，いずれ
は粥状動脈硬化へとつながる可能性を一部示唆しているも
のと考えられる．動脈硬化促進因子の重複には注意を払う
べきであり，少なくとも遠隔期症例に禁煙などの生活指導
は必須である．

まとめ

本ガイドラインのまとめとして，川崎病の重症度分類別
にそれぞれの検査の頻度，治療，生活指導を表 21に整理
して示した．川崎病の遠隔期を扱う医療者の参考になれば
幸いである．一方，重症度が高くなるほどさまざまな障害
が合併することが考えられ，症例に応じた個別の管理が専
門医に求められる．本ガイドラインの示す方針は一般論で

あることを念頭に，個々の症例に最善と考えられる方策で
対処していってもらいたい．川崎病の遠隔期治療・管理は
まだまだエビデンスレベルが低いものが多く，本ガイドラ
インでも強い推奨度を示すことができた治療は非常に限ら
れている．今後エビデンスの蓄積が急務であることを強調
しておきたい． 
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