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● はじめに

川崎病の冠動脈障害経過観察に X 線心臓カテーテル

検査(CAG)が用いられているが放射線被爆があり，手技

にもリスクを伴う検査である．また施行後に貧血や心筋

梗塞発作が起こりやすく，川崎病という血管炎直後にカ

テーテル挿入した股動脈は血栓性閉塞をきたしやすい．

入院が必要で時間的，経済的，精神的負担が大きく経過

観察からの脱落例が多い．一方，MR coronary angiog-

raphy(MRCA)は手軽に外来で行え，被爆がなく造影剤

も使用せず，呼吸を止める必要がないため，乳幼児でも

睡眠中の仰臥静止で撮像が可能である
1)
．
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図 1 成人後の冠動脈瘤内変化(Ⅰ)

川崎病発症 5 歳 6 カ月，8 歳時に初回 CAG．20 歳までに 9 回の CAG が行れた．それまでほぼ変化なく，20 歳以後は

MRCAで経過観察されることになった．2回目 22歳のMRCA で左冠動脈瘤が拡大し，3回目では瘤は縮小し，Spiral BB

法で瘤内に血栓を認めた．4回目に血栓は縮小し，瘤の内腔はやや拡大化した．
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● MRCAによる経過観察

私どもは 1979年より 15 年間で 3,000 例以上の川崎病

の CAG を行った．1999 年以来は MRCA を 1,200 余例

(4カ月齢から 41歳)行い，経過観察は現時点で 244例，

MRCA 回数平均 3.4±2.2 回，期間 4.5 年±3.1 年であ

る．

経過観察に必要な情報は 1)冠動脈瘤の形態変化，血管

壁肥厚，瘤内血栓の描出
2)
．2)局所性狭窄

2)
の出現，進行

状態．3)閉塞，再疎通血管の描出
2)
．4)側副血行路の描

出．5)心筋虚血や心筋梗塞の有無とその範囲
3,4)

．6)バイ

パス適応の決定とその術後経過
4)
の 6 項目である．私ど

もは 4)を除く 5 項目で MRCA が有用であることをすで

に報告してきた
1〜4)

．CAGは 2．3．4)に有用であること

は明らかであるが，1)では巨大冠動脈瘤は造影剤が満た

されず瘤の辺縁は不明瞭で血栓や，末梢冠動脈の描出が

困難となるばかりでなく，造影剤注入中に心停止する危

険がある．MRCAの Black blood 法で血管壁のみならず

血栓の形態まで描出可能である(図 1，2)4)
．狭窄，閉塞，

再疎通などに至る障害の進展を血栓の経過観察からも観

察できる
3)
．MRCA による長期経過観察で血栓は比較的

短期間でさまざまに変化し，また遠隔期にも固定化する

ことなく変化し続けていることが初めて明らかにされた

(図 1〜3)．2)重度の局所性狭窄程度を MRCA で詳細に

分別することは不可能であるが，代わりに有意狭窄で生

じる心筋虚血や心筋梗塞を造影 MRIで検出可能であり，

心筋虚血出現例には治療を前提として CAG を勧めてい

る．3)閉塞瘤は CAG では描出されないが MRCA では

血栓で閉塞した瘤の形態がそっくり描出される．4)生来

の冠動脈から遠く離れて走行する側副血行路は MRCA

では描出が困難である．5，6)MR心筋造影は近年，最も

有用とされている分野であり心筋 viability の判定でバ

イパス適応が決定されている．私どもは術前後の経過観

察に MRCAとMR心筋造影を併用している
4)
．

●結語

以上より冠動脈障害の経過観察は，血管形成術が必要

となる段階までは MRCA が CAG に代わり得ると思わ
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図 2 成人後の冠動脈瘤内変化(Ⅱ)

5．6回目は血栓内に輪状の新生血管を認めた．10回目 31歳時，血栓内の腔は 2つ認められた．12回目，腔は再び 1つと

なり高信号の血栓を全周に認め，その外側に肥厚した血管壁を認めた．
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れる．しかし MRCA 検査の普及は遅々として進んでい

ない．多施設で医師とMR技師が一致協力して簡単にだ

れもがより短時間で明瞭な画像の撮像を可能とする日，

MRCA が世界中で冠動脈画像のゴールドスタンダード

となると信じている．
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図 3 成人後の冠動脈瘤内変化(Ⅲ)

Volume rendering で 29 歳 9 回目は瘤が存在した部位に 2 本のセグメント狭窄(新生血管)が描出された(矢印)．さらに

12回目，瘤の流入口に局所性狭窄の出現を認めた(矢印)．成人期にも，冠動脈障害は変化し続けていることが示された．
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● はじめに

川崎病(KD)急性期治療における免疫グロブリン大量

療法(IVIG)によって冠動脈病変の発生率は 3〜10％程度

まで減少した
1)
．しかし IVIG後に炎症反応のみ遷延する

場合の明確な対応は示されていない．今回 IVIG 後に解

熱したが炎症反応高値が遷延，冠動脈拡張が進行し心筋

梗塞に至った例を経験したので報告する．

●症例

5 カ月男児．38℃台の発熱あり，第 2 病日より活気低

下し，近医を受診，尿路感染症疑いで前医を紹介受診し

た．尿路感染は否定的であったが，炎症反応高値であり

前医に入院した．入院時，体温 38.9 度以外に有意な身体

所見はなく，血液検査では炎症反応上昇(WBC 13400／

mL，CRP 10.95 mg／dL)，肝酵素上昇(AST 282 IU／L，
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図 1 心エコー検査(第 25 病日)

●第32回 関東川崎病研究会



663-665SIZ0522責桐.mcd  Page 2 14/04/25 14:17  v6.10

ALT 152 IU／L)を認めた．CTX投与で解熱せず，第 3病

日に皮疹，心エコー検査で冠動脈の輝度上昇があり不全

型川崎病と診断した，群馬スコア 8 点であり IVIG 2 g／

kg とアスピリン(ASA)に加えプレドニン(PSL)2mg／

kg／日を開始した．すぐに解熱したが，CRP は陰性化を

みなかった(最低値 CRP 1.49 mg／dL)．第 9 病日で再発

熱し，CRP 12.22mg／dL まで上昇，再度 IVIG 2 g／kgを

施行し第 10病日で解熱した．第 11 病日の心エコー検査

では冠動脈の拡大があり，抗血栓療法(シロスタゾール)

を開始した．左冠動脈 4.0 mm となったため第 18 病日

に当院へ転院した．転院後，発熱を含め KD症状はなく

CRP 2.47mg／dLであったが，経過観察した．第 23病日

に発熱したがすぐに自然解熱した．第 25 病日に CRP

8.56mg／dL まで上昇し，心エコー検査では右冠動脈

9.7mm，左前下行枝 6.3 mm までの瘤形成を認めた(図

1)．検査直後に検査室で呼吸停止し VF，蘇生となった．

同日緊急心臓カテーテル検査を施行，右冠動脈完全閉塞

を認めた(図 2)．右冠動脈にウロキナーゼ(4250 U／kg)

を計 4回投与し再疎通を確認した．治療後，致死的不整

脈はなかった．しかし第 27 病日の心エコー検査で左冠

動脈瘤内に血栓を認めたため，tPA(450 万 U／kg)の経静

脈投与を行った．血栓に変化はなく，第 31病日に心電図

で ST 上昇，血液検査で CKMB の再上昇があり，再度

tPAの経静脈的投与を行った．心エコー検査では心機能

低下や弁逆流はなく，現在はワーファリン投与調整を

行っている(図 3)．

●結語

本症例では初回 IVIG 後に解熱したが CRP の陰転化

はなかった．しかし KD症状がなかったため追加治療を

行わなかった．現在までに IVIG 後の WBC，好中球，

CRP の再上昇が瘤形成のリスクとなることや，IVIG 不

応例では WBC，好中球，CRP，NT-proBNP，単核球の

高値継続で追加治療が必要となることが報告されてい

る
2〜5)

．本症例では IVIG 後に無症候ながら CRP 上昇が

遷延し，冠動脈瘤の拡大につながった可能性がある．

KD では IVIG 後に症状以外に CRP や WBC 上昇などの

変化が治療反応性，追加治療の判断に重要であると考え

られる．無症候ながら血液データの異常が改善しない例

ではより頻回の瘤拡大や血栓形成評価が必要であり，実

心臓 Vol.46 No.5(2014)664
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図 2 冠動脈造影(第 25 病日)
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際に追加治療の指標としてどのようなデータを使用する

かはさらなる症例の集積が必要である．
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● はじめに

近年，さまざまな免疫調節異常症の疾患概念が明らか

になりつつある．病初期に川崎病(KD)主要 5 症状を呈

し，当初 KDと診断された自己免疫性リンパ増殖症候群

(autoimmune lymphoproliferative syndrome：ALPS)を

疑う症例を経験した．

● 症例

1 歳 0 カ月の男児．既往歴として 7 カ月時に原因不明

の発熱，肝機能障害，高 CRP血症で入院歴あり．発熱 5

日目，眼球結膜充血以外の KD主要 5 症状が出現し前医

にて KD と診断され免疫グロブリン療法(IVIG)を施行

された．一旦解熱するも第 7 病日に再度発熱を認め当院

へ転院した(図 1)．転院時にも前医と同様の KD 主要症

状を認めた他に肝脾腫を認めた．第 8 病日に KDに対し

追加 IVIG を施行し主要症状の改善を認めたが，第 11病

日に発熱，全身性紅斑，頸部のみならず腋窩・鼠径部を

も含めた全身リンパ節腫脹を認めた．血液検査ではリン

パ球優位な白血球数上昇，血小板数低値，低補体血症，

sIL-2R高値を認めた．EBウィルスなどの感染症や血球

貪食症候群(hemophagocytic syndrome：HPS)，または

免疫異常症の可能性を考え，メチルプレドニゾロン

(mPSL)パルス療法を施行した．しかしステロイドパル

ス療法 2日目に全身の多形滲出性紅斑様の中毒疹を認め

た．mPSL によるコハク酸アレルギーを疑い，プレドニ

ゾロン内服に変更し中毒疹は改善したが，発熱と全身リ

ンパ節腫脹は持続した．ウィルス抗体価や PCR検査，細

菌学的検索から各種感染症は否定的であり，経過より

HPSの可能性を考慮し，デキサメタゾン，シクロスポリ

ンの投与を開始し症状は軽快した．その後ステロイド量

を漸減し，第 52病日で退院，現在外来通院中である．

また，低補体血症やフェリチン値増加が軽度であった

点から，HPS以外の免疫異常症を疑い精査を行ったとこ

ろ，免疫複合体高値，自己抗体陽性(抗 ssDNA抗体，抗

dsDNA 抗体)を認め，CD3
＋TCRab

＋CD4
−CD8

−
細胞

(double negative T cell)の増加の特異的所見から ALPS

を疑った．ALPS とは，細胞死シグナル伝達系の一つで

ある Fas／FasL シグナル伝達系の遺伝子異常によって活

性化細胞のアポトーシス障害をきたす疾患である
1,2)(図

2，下線は本症例で認めた所見)．現在，診断確定のため

遺伝子検索中である．

●考察

HPSは免疫調節異常症の中でも代表的な疾患であり，

稀に KDに合併し，致死的な経過を辿るため早期鑑別が

重要となる
3,4)

．そこで当院での過去 20 年間における血

球貪食症候群 26 症例を検討したところ約 30％(8 例)に

4 つ以上の主要症状を認めた(図 3)．内 3 例は当初 KD

と診断され IVIGを投与されたが全例不応であった．

●結語

KD は主要症状より診断されるため主観的な判断に委

ねられる．特に IVIG 不応の場合には経過や主要症状以

外の身体所見，検査所見から川崎病診断の手引きによる

参考条項と比較することで血管炎以外の病態の可能性を

考える必要がある
5)
．
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図 1 経過表

病因：Fas/FasLシグナル伝達系遺伝子異常によるアポトーシス障害

ALPSに見られる所見
　リンパ球系の増殖・蓄積
　　肝脾腫
　　リンパ節腫脹
　自己免疫性疾患
　　自己免疫性血球減少
　　糸球体腎炎、自己免疫性肝炎
　　皮疹、血管炎、関節炎
　検査成績
　　double negative T cell増加
　　sIL－2R高値
　　自己抗体の検出
　　高γグロブリン血症

リンパ球

FADD

Pro－caspase 10Pro－caspase 8

Caspase 10

Apoptosis

T cell

Fas リガンド
Fas

Activation

Caspase 8

自己免疫性リンパ増殖症候群（ALPS）

図 2 ALPS
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過去20年に当院で経験した血球貪食症候群

初発時川崎病主要症状 川崎病主要内訳

3症状以下5症状以上

11.6％
（3例）

19.2％
（5例）

69.2％
（18例）

4症状
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症例数
期間
年齢
最終診断

26例（男児13例、女児13例）
1993－2013年
4歳7カ月（2－14歳3カ月）
VAHS12例（内EBV6例）、悪性腫瘍3例、sJIA1例、その他10例

図 3 過去 20 年間に当院で経験した血球貪食症候群と川崎病主要症状との比較
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● はじめに

川崎病による巨大冠動脈瘤は，血栓形成を防ぐため，

長期の抗凝固療法を行う例が多い
1)
．今回，抗凝固療法

中の成人において，至適コントロールにもかかわらず筋

肉内血腫を経験したので報告する．

● 症例：急性期〜現在

24歳男性．家族歴に特記事項なし．4 カ月時に川崎病

の診断で入院した．第 6 病日に入院し，アスピリン内服

と，免疫グロブリンを 2 回投与したが，第 61 病日までに

両側(最大径：左 10mm，右 9 mm)の巨大冠動脈瘤を合

併した．アスピリン，チクロピジン，ジピリダモールを

投与していたが，左前下行枝および回旋枝に血栓形成あ

り，その都度ウロキナーゼを経静脈投与して血栓縮小後，

ワルファリンの内服を開始し第 75 病日に退院した．5歳

時，心筋梗塞を発症し左前下行枝への冠動脈バイパス術

を行った．9 歳時の心筋血流イメージングで虚血の所見

が進行し，回旋枝に対し経皮的冠動脈形成術を施行した．

巨大冠動脈瘤を残したバイパス手術後のため，抗凝固薬

の内服を続けながら，22 歳から当院循環器内科でのフォ

ローアップが開始し，公務員として就職した．

● 症例：今回の経過

歩行時間の多い勤務を続けながら，循環器内科に受診

していたが，定期受診の 1 週間後に右大腿部疼痛を自覚

し，3 週後に当科外来に相談に来た．疼痛部に腫脹を認

め，血液検査で貧血はなく，INR は 1.92 と抗凝固療法

の目標範囲であったが，MRI検査(図 1-2)で右大腿骨周

囲に長径約 10 cmの筋肉内血腫を認めた．安静とし経過

観察とした．1カ月後，再診時には疼痛，腫脹ともに改善

しており，再検した MRIで血腫はほぼ消失した．

●考察

川崎病後巨大冠動脈瘤に対する抗凝固療法中の出血性

副作用についての報告で
2,3)

，1 例は 4 歳時発症の径 36

mm の巨大冠動脈瘤合併例で，抗凝固療法中 15 歳時に

腹痛を認め，貧血あり，CTで卵巣出血と診断された．抗

凝固薬の内服を中止し輸血を行い回復した．いずれも排

卵日に一致して合併したため，経口避妊薬による排卵調

節を行い，抗凝固薬の内服を再開後も再出血していない．

2 例目は 6 歳時発症の径 10mm の巨大冠動脈瘤合併

例で，抗凝固療法中，19歳時に野球中にバット強振後か

ら腹痛を認め，貧血あり，CT で腹腔内出血と診断され

た．内服を 1回分中止したところ，貧血の進行なく，鉄

剤，ビタミン剤内服のみで改善した．

これらは抗凝固を中断したが，本症例は明らかな貧血

なく部位的にも重症ではなかったため，抗凝固療法継続

下で改善した．今後の勤務内容と抗凝固療法の調整に課

題が残る．

●結語

社会生活を始めた川崎病患者では，健常者と同等の職

務を求められるが，ワルファリンの出血性副作用は通常

の温和な社会生活でも発生しうる．軽度の愁訴は小児科

医に対してのほうが訴えやすいと思われ，注意が必要で

ある．
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右大腿骨周囲に境界不明瞭な
T1強調像で淡い高吸収域、
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図 1 画像検査所見(2012 9／1)
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図 2 画像検査所見(2012 10／13)
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● はじめに

川崎病の再発例は，第 22 回川崎病全国調査によると

3.5％(男 3.7％，女 3.3％)であるが，頻回再発例は非常

に稀である．検索し得た限り，1994 年に伊達らが川崎病

6 回罹患例を報告
1)
している．それ以外では 4 回罹患例

の報告が 9例
2)
で，5 回罹患例の報告はない．今回，川崎

病に 5回罹患した 7 歳男児例を経験したので報告する．

● 症例

症例は 7歳 10カ月の男児．川崎病既往 4 回．冠動脈瘤

はない．

現病歴：第 1 病日，37.6℃の発熱と咽頭痛あり．第 2

病日，体温 39.0℃で左頸部の腫脹を認めた．第 4 病日，

眼球結膜充血，手掌紅斑が出現．第 6 病日，体温 38.1℃，

両腕と大腿に発疹を認め，川崎病主要症状 6／6 項目から

川崎病と診断し当科に入院した．

入院時現症：身長 134.9 cm，体重 26.7 kg，体温

39.0℃，血圧 114／68 mmHg，脈拍 104／分，活気あり．口

腔は発赤し，左頸部に 2 cm 大のリンパ節を触知した．

呼吸音・心音・腹部所見に異常なく，BCG接種部位の発

赤もなかった．

入院時検査所見：白血球 12,300，血沈 63 mm／時，

CRP 4.8mg／dLと炎症反応は上昇していた．また，心臓

超音波検査で，右冠動脈径 4.1 mm と拡大を認めた(図

1)．検尿，胸部エックス線，心電図に異常はなかった．

入院後経過：第 6 病日から，免疫グロブリン大量静注

療法(IVIG)2 g／kg とアスピリン 30 mg／kg／day の内服

を開始した．翌日には解熱し，第 8 病日にほぼ症状は消

失した．心臓超音波検査で右冠動脈径 3.8mm と縮小傾

向を確認し，第 14病日に退院した．2カ月後の冠動脈造

影で冠動脈病変は認めなかった．

●考察と結語

川崎病再発例の特徴として，①初発時の年齢が低い．

②初発時に心後遺症を残した患児に多い．③初発より重

症で心後遺症は初発例の約 2 倍多い
3,4)

などが知られて

いる．本症例 5 回の臨床経過と比較すると(表 1)，初発

年齢は 2歳 9カ月と比較的遅い発症で，治療に関しても，

疫学報告と異なり，初発は IVIG 不応であったが，その

後は，IVIGの単回投与もしくは，アスピリンのみで軽快

している．有熱期間は 1・2回目より 3回目以降で短かく，

心後遺症も，2 回目と 5 回目に一過性の冠動脈拡張を認

めた．また，再発例の報告では不全型を含むものが多い

が，本例は 3回目のみ不全型で，他は確実例であった．

川崎病(再発例)の病態は現在も解明されておらず，今

後も，川崎病頻回再発例の蓄積とともに，その臨床的特

徴や遺伝学的な検討を行うことが重要と考えられる．
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図 1 心臓超音波検査(第 6病日)

LVEF 68％，心嚢液(−)，AR(−)，MR(−)，冠動脈の輝

度亢進あり．

左：右冠動脈 4.1mm

右：左主冠動脈 3.1mm，前下行枝 2.7mm，回旋枝 2.7

mm

RCA 起始部
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6／5
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表 1 臨床経過のまとめ
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(−)

(＋)

6日

(5)

5／6

四肢(−)

4y1m

4回目

4／76／7

熱／咽頭痛

RCA 4.1mm

LMCA 3.1mm

(＋)

6日

(5)

6／6

7y10m

5回目

IVIG(g／kg)

12,3009,80010,50011,00010,100入院時WBC(／mL)

4.833.441.821.234.12入院時 CRP(mg／dL)

5／73／71／7

2ASA のみASA のみ12＋2＋1


