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1)

서 론

가와사끼병은 1967년 일본에서 Kawasaki
1)
에 의해 처음 기술

된 급성 열성 발진성 질환으로 우리나라에서도 1973년 최초 보

고
2)

이후 최근에는 연간 3,000명 이상의 환자가 발생하는 것으

로 조사되고 있다
3)
. 가와사끼병의 예후에 있어 가장 중요한 요

인은 심혈관계 합병증 특히 관상동맥의 염증성 변화 유무로, 급
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성기에 심한 심근염, 동맥류 파열 등이 나타난 경우 사망에까지

이를 수도 있다
4, 5)

. 과거에는 환아의 15-25%에서 다양한 종류

의 심혈관계 합병증이 동반되는 것으로 알려졌으나, 면역 로불

린이 치료에 도입된 이후에는 대략 5%의 환아에서 발생하는 것

으로 보고되고 있다
6, 7)

. 관상동맥의 이상은 발열 후 1-2주경부

터 나타날 수도 있지만 발열 2주 이후에서 4주까지인 아급성기

에 그 출현빈도가 가장 높고 급사의 위험도 높다. 그러나 모든

임상증상이 소실되고 적혈구 침강속도가 정상화되는 회복기 이

후에도 관상동맥의 협착이나 혈전성 폐쇄가 나타날 수 있어 가

와사끼병은 젊은 성인에서 허혈성 심질환과 조기 동맥경화, 급사

등의 원인이 되기도 한다
8)
. 그럼에도 불구하고 아직 가와사끼병

환자에서 동반된 관상동맥 합병증을 회복기 이후 어떻게 추적

회복기 심초음파 검사상 관상동맥 내경 크기가 정상 범위인

가와사끼병 환자에서 추적관찰 방법에 대한 고찰
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Purpose :We performed the study to evaluate the value of the follow-up echocardiogram performed

6 months to 1 year after the onset of Kawasaki disease(KD), as recommended by American Heart

Association(AHA) guidelines, when echocardiograms in the convalescent period were normal.

Methods : Patients were selected from 147 cases diagnosed with KD at Pusan Paik hospital from

January 2000 to October 2003. A total of 45 KD patients belonged to AHA risk level I and II were

performed follow-up echocardiography. The patient's medical records and echocardiogram were re-

viewed. Additionally, we sought the opinion of pediatric cardiologists on the subject by means of a

multiple-choice survey.

Results : 37 children were belonged to AHA risk level I and the remaining 8 patients were belonged

to risk level II. Of these 45 children, none were noted to have abnormalities on later follow-up echo-

cardiogram. In the results of questionnaire, 37 percent of the participants advocate no follow-up after

convalescent period for risk level I, and 33.3 percent favor periodic follow-up with echocardiography

for risk level II up to one year. But there were no consensus about the diagnostic criteria of coro-

nary abnormalities and how to follow-up these patients.

Conclusion : All children with KD should have an echocardiogram at present and a follow-up study

6 to 8 weeks after the onset of fever. However, additional echocardiographies are not justified if the

6- to 8-week follow-up echocardiogram is normal. We would recommend that the more reasonable

diagnostic criteria for coronary abnormalities and the Korean guidelines for long-term cardiovascular

management and follow-up of KD need to be established. (Korean J Pediatr 2005;48:165-173)
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관찰할 것인가에 대한 방침은 정립되지 못한 상태에 있다. 미국

심장학회(American Heart Association, AHA)의 류마티스 열,

심내막염과 가와사끼병에 대한 소위원회(Committee on Rheu-

matic Fever, Endocarditis and Kawasaki Disease)에서는

1994년 관상동맥의 침범정도에 따라 환자들의 위험도를 구분하

여 추적관찰하는 권고안을 제시하 으나(Table 1)
8, 9)

가와사끼

병의 장기 예후에 대한 다양한 연구결과들이 계속 발표되면서

이를 임상에 그대로 적용해야 하는가에 대해 이견들이 제시되고

있다
10, 11)

.

이에 저자들은 가와사끼병 환아들의 대다수에 해당되는 정상

관상동맥 소견(AHA 위험도 1)을 보 거나, 급성기에 관상동맥

에 일시적으로 경미한 확장이 있었으나 이후 정상화 되었던

(AHA 위험도 2) 환아들에게 AHA의 권고 안에 따라 발병 후

6개월 이상 경과한 후 심장 초음파 검사를 시행하여 이전 검사

결과와 비교하 고 이를 통해 AHA 위험도 1, 2군의 환아들에

게 있어 회복기 이후의 추적 심초음파 검사의 유용성 정도를 확

인해 보고자 하 다. 아울러 설문조사를 통해 AHA 위험도 1, 2

군에 속하는 환자들의 진단과 추적관리 방법에 대한 국내 임상의

들의 의견을 함께 조사하여 본 저자들의 연구결과와 비교하 다.

대상 및 방법

1. 심초음파 검사

1) 대상

2000년 1월부터 2003년 10월까지 인제대학교 의과대학 부산

백병원 소아과에 가와사끼병으로 내원하여 심장 초음파검사를

실시한 환아는 모두 147명이었으며 이들의 의무기록을 후향적으

로 조사한 결과, 발열 2주 이내인 급성기와 발병 6-8주 사이인

회복기에 모두 심초음파 검사를 실시한 환아는 98명이었고 이

가운데 AHA 위험도 1 또는 2에 속하면서 발병 후 최소 6개월

이상 경과한 환아는 모두 84명이었다. 이들 가운데 전화 및 우

편 연락을 통하여 추적 심초음파 검사에 대해 설명한 후 보호자

가 동의하여 자발적으로 검사에 참여한 45명의 환아들을 대상으

로 추적 심장 초음파검사 및 심전도 검사를 시행하 다.

2) 방법

전형적인 가와사끼병의 진단은 일본 후생성의 가와사끼병

조사 소위원회(Kawasaki Disease Research Committee)
12)
와

2001년에 개정된 AHA
13)
의 기준에 의거하 으며, 비전형적 가

와사끼병은 5일 이상의 발열을 포함한 주증상이 4개 이하로 전

형적인 진단기준은 만족하지 못하나 임상적으로 가와사끼병이

의심되며 다른 유사한 질병이 배제되었을 경우로 하 다. 발열은

액와부에서 측정한 체온이 38℃ 이상 측정된 경우로 정의하 고

발열 일수는 발열이 시작된 날부터 계산하 다.

총 45명의 대상 환아들에 대한 추적 심초음파 검사는 1인의

소아심장전문의에 의해 지정된 1일 동안 이루어졌다. 관상동맥의

크기는 이면상 심초음파 검사(Acuson사, SEQUOIA C256)상

흉골연단축상(parasternal short axis view)에서 대동맥의 4-5

시 방향에서 좌주관상동맥(left main coronary artery), 좌전하

행동맥(left anterior descending artery) 및 좌회선동맥(left cir-

cumflex artery)의 크기를 관찰하고 우관상동맥(right coronary

artery)은 같은 상(view)에서 10-11시 방향에서 관찰하여 정지

화면에서 측정한 최대내경으로 표시하 다. 관상동맥의 이상은

1984년 일본 후생성 가와사끼병 소위원회에서 발표한 진단기준

Table 1. Classification and Guidelines for Long-Term Management of Patients with Kawasaki Disease by Degree of Maximal
Coronary Artery Involvement according to the American Heart Association9)

Risk
level

Definition Follow-up and diagnostic testing Invasive testing

I

II

III

IV

V

No coronary artery changes at

any stage of illness

Transient coronary artery ectasia

that disappears during the acute

illness

Small to medium solitary coronary

artery aneurysm

One or more giant coronary artery

aneurysms, or multiple small to

medium aneurysms, without ob-

struction

Coronary artery obstruction

None beyond first year unless cardiac dis-

ease suspected

None beyond first year unless cardiac dis-

ease suspected. Physician may choose to

see patient at 3-to 5-year intervals

Annual follow-up with echocardiogram±
*
electrocardiogram in first decade of life

Annual follow-up with echocardiogram±

electrocardiogram±chest X-ray±addition-

al electrocardiogram at 6-month intervals.

For patients in first decade of life, phar-

macologic stress testing should be con-

sidered

Echocardiogram and electrocardiogram at

6-month intervals and annual Holter and

stress testing

None recommended

None recommended

Angiography, if stress testing or

echocardiography suggests stenosis

Angiography, if stress testing or

echocardiography suggests stenosis;

elective catheterization may be done

in certain circumstances

Angiography recommended for some

patients to aid in selecting therapeu-

tic options; repeat angiography with

new-onset or worsening ischemia

*
± indicates with or without
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12)
인 5세 미만에서 관상동맥의 내경 최소 3.0 mm 이상, 5세 이

상에서는 4 mm 이상일 경우와 한 분절 내경이 근접부위 분절

내경의 1.5배 이상 또는 내강이 3 mm 미만일지라도 명확히 불

규칙할 경우로 하 다. 관상동맥 내경이 정상 내경의 1.5배 이하

로 커진 경우를 관상동맥 확장(ectasia)으로, 1.5배 이상 커진 경

우를 관상동맥류(aneurysm)로 정의하 다
9)
. 초기부터 심부전

등의 명확한 심장 기능의 이상소견이 보 거나 심각한 선천성

심기형이 동반된 경우는 조사에서 제외하 다. 가와사끼병의 재

발이 있었던 경우에는 관상동맥 병변이 없었던 경우에 한하여

조사대상에 포함시켰으며 가장 최근 발병 때의 심초음파 검사

결과를 분석하 다.

2. 설문조사

1) 대상

저자들은 대학병원급 의료기관에 근무하는 대한 소아심장학회

소속의 소아 심장 전문의들 가운데 지역적 분포를 고려하여 35

명의 표본을 대상으로 2004년 3월 설문조사를 실시하 으며 이

가운데 27명의 소아 심장 전문의들이 설문조사에 응하 다.

2) 방법

설문조사는 익명으로 서면을 통해 시행하 다. 설문은 총 6개

의 질문으로 구성되었고, 질문 1은 가와사끼병 환아에서 최초

심초음파의 실시 시기에 대한 것이었으며 질문 2, 4는 AHA 위

험도 1에, 질문 3, 5는 AHA 위험도 2에 속하는 환아에서 이후

심초음파 검사 실시 시기 및 임상적 추적관찰 방법에 대한 것이

었다. 관상동맥 이상 진단기준에 대한 질문 6에서는 복수응답이

가능하게 하 다(부록 참고).

3) 자료 분석

통계처리는 SAS version 8.1을 사용하 으며 모든 통계치는

평균±표준편차로 표시하 다. 급성기, 회복기 및 추적 심초음파

검사결과의 비교는 ANOVA 검정을 이용하 다. 설문조사 결과

부록 :설문 내용

가와사끼병 환아에서 심초음파 검사의 시행에 관한 설문 조사

소속 :

1. 전형적인 임상양상을 보이는 가와사끼병 환아에서 최초로 심초음파 실시하시는 시기는 언제입니까?

1) 진단 즉시

2) 발열 1-2주 이내

3) 아급성기(발열 2-3주 이내)

3) 회복기(발열 8주 후)

4) 기타

2. 가와사끼병으로 진단된 환아가 최초 심초음파 검사상 정상일 때(AHA risk level I : No coronary artery changes at any stage of

illness), 실제 임상에서 두 번째 및 그 이후의 추적 심초음파 검사는 언제 시행하고 계십니까?

1) 아급성기(발열 2-3주 이내) 만

2) 아급성기(발열 2-3주 이내)와 회복기(발열 8주 후)

3) 아급성기(발열 2-3주 이내), 회복기(발열 8주 후), 6개월 후

4) 아급성기(발열 2-3주 이내), 회복기(발열 8주 후), 6개월 후, 12개월 후

5) 기타

3. 가와사끼병으로 진단된 환아가 최초 심초음파 검사상 비정상일 때(AHA risk level Ⅱ: transient coronary artery ectasia that

disappears during the acute illness), 실제 임상에서 두 번째 및 그 이후의 추적 심초음파 검사는 언제 시행하고 계십니까?

1) 아급성기(발열 2-3주 이내)

2) 아급성기(발열 2-3주 이내)와 회복기(발열 8주 후)

3) 아급성기(발열 2-3주 이내), 회복기(발열 8주 후), 6개월 후

4) 아급성기(발열 2-3주 이내), 회복기(발열 8주 후), 6개월 후, 12개월 후

5) 기타

4. AHA risk level I(No coronary artery changes at any stage of illness)으로 진단된 가와사끼병 환아에게 실제 임상에서 추적 검

사는 어떻게 시행하고 계십니까?

1) 8주경 정상이라면 더 이상 추적 검사는 하지 않는다.

2) 심질환이 의심되지 않으면 1년까지만 추적검사 시행

3) 1-2년 마다 외래 추적관찰(clinically, EKG, echocardiogram)

4) 3-5년 마다 외래 추적관찰함(clinically, EKG, echocardiogram)

5) 기타

5. AHA risk level II(transient coronary artery ectasia that disappears during the acute illness)으로 진단된 가와사끼병 환아에게

실제 임상에서 추적 검사는 어떻게 시행하고 계십니까?

1) 8주경 정상이라면 더 이상 추적 검사는 하지 않는다.

2) 심질환이 의심되지 않으면 1년까지만 추적검사 시행

3) 1-2년 마다 외래 추적관찰(clinically, EKG, echocardiogram)

4) 3-5년 마다 외래 추적관찰함(clinically, EKG, echocardiogram)

5) 기타

6. 관상동맥이상을 진단함에 있어 어떤 기준으로 이상여부를 판단하고 계십니까?

1) 나이 기준(5세 미만에서 내경 3 mm 이하, 5세 이상에서 내경 4 mm 이하)

2) 체중 기준(12.5 kg 이하에서 내경 2.5 mm 이하, 12.5-27.5 kg에서 내경 2.5-3 mm, 27.5 kg 이상에서 내경 3-5 mm)

3) body surface area 기준

4) 내경은 정상이라도 근접 부위보다 1.5배 이상 혹은 불규칙한 경우

5) 기타
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는 각 질문에 대한 응답을 백분율로 나타내었고 AHA 위험도에

따른 응답률의 차이는 McNemar's test를 이용해 비교하 다.

P값이 0.05 미만인 경우에 통계적 유의성이 있는 것으로 판단하

다.

결 과

1. 연령 및 성별 분포

조사대상 환아 45명의 발병 당시 연령은 최소 5개월에서 최

대 7세로 평균 연령은 29.7개월이었고 이 중 5세 미만은 41명

(91.1%), 5세 이상은 4명(8.9%)이었다. 성별에서는 남아 26례

(57.8%), 여아 19례(42.2%)로 남녀비는 1.4 : 1이었으며, 이 중

AHA 위험도 1의 환아는 37례(82.2%), AHA 위험도 2의 환아

는 8례(17.8%) 다.

2. 임상 경과

환아들의 평균 발열 기간은 평균 7.3일(4-16일)이었다. 총 45

명 중 본원에서 입원치료한 환자는 모두 35명으로 이 중 34명은

진단 당시 정맥용 면역 로불린을 2.0 g/kg/day의 용량으로 12

시간에 걸쳐 투여받았다. 아스피린은 진단 당시부터 열이 떨어질

때까지 100 mg/kg/day를 4회 분복하 고 해열이 되면 50 mg/

kg/day로 감량하 으며 심초음파 검사상 관상동맥이 정상으로

확인되면 3-5 mg/kg/day로 감량하여 1일 1회 복용하는 방법으

로 8주간 투여하 다. 발열기에 타 병원에서 진단받고 정맥용

면역 로불린을 투여받은 후 본원으로 전원된 10명의 환아들도

저용량 아스피린을 동일하게 투여받았다. 대부분의(91.1%) 환아

들에게 정주 면역 로불린이 1회 투여되었으나 1례(2.2%)에서

는 면역 로불린을 투여하지 않고 임상증상이 호전되어 회복기

심초음파 검사에서 정상이 확인될 때까지 저용량의 아스피린만

을 8주간 투여하 다. 3례(6.7%)에서는 면역 로불린 투여 48

시간 후에도 38℃ 이상의 발열이 지속되거나, 재발열이 나타나

면역 로불린을 1회 더 투여하 다. 면역 로불린 재투여 후

에도 발열이 지속된 1례에서는 메틸 프레드니솔론 정주요법을

병행한 후에 임상증상이 호전되었다. 환아들 중 비전형적인 가와

사끼병으로 진단된 경우는 면역 로불린 투여를 받지 않은 1례

를 포함한 2례 다. 가와사끼병이 재발되어 본원을 내원한 경우

는 4례(8.9％) 고 이 중 1례는 3번째 재발이었다.

3. 심초음파 검사 결과

급성기 심초음파 검사는 발열 시작 후 평균 11.2일(6-16일)에

시행되었으며 회복기 심초음파 검사는 발열 후 평균 8.8주(5-14

주)에, 추적 심초음파 검사는 평균 22.2개월(발병 6개월-3년)에

시행되었다.

급성기 심초음파 검사상 이상소견을 보인 경우는 모두 26례

(57.8%)로, 경미한 승모판막 및 삼첨판막의 역류나 소량의 심막

액 저류를 보인 경우가 24례(53.3%), 관상동맥 확장을 보인 경

우는 8례(17.8%) 으며 이 중 6례는 경도의 판막역류나 심막액

저류가 동반되어 있었으며 심기능의 저하를 보인 예는 없었다.

단순 흉부 방사선 사진에서 심비대의 소견을 보이거나, 심전도상

이상을 보인 경우는 없었다. 회복기 심초음파 검사에서는 급성기

에 관상동맥 확장이 관찰되었던 8례를 포함한 모든 환아에서 관

상동맥 소견은 정상이었다. 초기 검사에서 경미한 이상을 보 던

26례 중 24례는 정상 심초음파 소견을 보 으며 경도의 판막 역

류가 남아있는 2례에서도 그 정도가 모두 감소하 다. 1례에서

경도의 승모판막 및 삼첨판막의 역류 소견이 새로이 나타났으나

특별히 심기능의 저하를 의심할 만한 소견이나 임상증상은 없었

다. AHA 권고안에 따라 발병 6개월 이후 시행된 추적 심초음

파 검사에서는 이전 검사에서 경도의 판막 역류가 있었던 1례에

서 삼첨판막과 승모판막의 역류가 남아있는 소견을 보 으나 관

상동맥의 병변이 새로이 나타난 경우는 없었다. 그러나 4례에서

는 새로운 심낭 삼출 및 판막의 역류가 미량 관찰되었고 1례에

서는 이전에는 관찰되지 않았던 이속성 각차단(bifascicular bun-

dle branch block)이 심전도 검사상 나타났으나 관상동맥 내경

은 정상 범위 으며 심장질환을 의심할 만한 다른 임상증상이나

소견을 보이지는 않았다(Table 2).

조사 기간 동안 본원에서 심초음파를 시행받은 전체 환아

147명 중 4.8%에 해당하는 7례(조사 대상 환아 45명 중에서는

5례)에서는 대동맥에서 바로 좌전하행동맥과 좌회선동맥으로 분

지되는 변이가 관찰되었는데 이들을 제외한 40명을 대상으로 좌,

우관상동맥의 평균 내경을 구하 다. 5세 미만과 5세 이상으로

구분하여 급성기, 회복기 및 추적관찰기간의 내경을 비교하여 보

았으나 통계적으로 유의한 변화는 없었다(Table 3).

4. 설문조사 결과

저자들이 설문조사를 의뢰했던 대학병원급 의료기관의 소아

심장 전문의 35명 가운데 24개 병원에 소속된 27명의 소아 심장

전문의들이 설문에 응답하 다.

설문조사 결과 전형적인 가와사끼병 환자에서 최초 심초음파

검사는 대부분 진단당시 시행하 으며(77.8%) 일부에서는 발열

1-2주경에 시행하는 것으로(22.2%) 나타났다. AHA 위험도 1군

으로 판단된 경우, 추적 심초음파 검사는 발열 2-3주 경과 발열

8주경 실시한 후 중단한다는 답변이 가장 많았으며(48.2%), 발

Table 2. Echocardiographic Results

≤2 wk
*
(%)

(n=45)
8 wk(%)
(n=45)

Follow-up(%)
(n=45)

Normal

Trivial to mild VR†

and/or scanty PE☨

Coronary ectasia

19(42.2)

24(53.3)

8(17.8)

42(93.3)

3( 6.7)

0( 0.0)

40(88.9)

5(11.1)

0( 0.0)

*
wk : weeks, †VR : valvular regurgitation - mitral, tricuspid or
aortic valvular regurgitation were included, ☨PE : pericardial
effusion
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열 2-3주와 발열 8주에 실시한 이후 발병 6개월에서 12개월 사

이에 1회(18.5%) 또는 2회(14.8%)의 추가 검사를 실시하는 경우

도 있었다. 외래에서의 추적관찰은 발열 8주경 심초음파 검사가

정상이면 더 이상 하지 않거나(37.0%), 1년까지만 추적관찰 하

는 경우(33.3%)가 대부분이었다(Table 4). AHA 위험도 1인 환

자군에서 총 시행하는 평균 심초음파 검사 횟수는 2.3회이었다.

AHA 위험도 2군의 환자들에 대해서는 병원에 따라 심초음

파 검사의 실시 시기에 약간의 차이는 있었으나 대체로 발열

2-3주경, 발열 8주경 그리고 발병 6개월에서 12개월 사이에 1회

(37.0%) 또는 2회(51.9%)의 추가 검사를 실시한다는 답변이 가

장 많았다. 외래에서의 추적관찰은 특별히 심질환을 의심할만한

소견이 없다면 1년까지만 추적관찰하는 경우(33.3%)가 가장 많

았다. 그러나 1-2년마다 주기적으로 심전도 검사와 외래 추적관

찰을 시행한다거나(29.6%) 3-5년마다 주기적으로 추적관찰 한다

(18.5%) 등의 응답도 비교적 많았고, 발열 8주에 심초음파 검사

를 시행한 후에는 외래 추적관찰을 중지한다(18.5%)는 상반된

응답도 상당수 존재하 다. AHA 위험도 2인 환자군에서 시행

하는 평균 심초음파 검사 횟수는 3.4회 다.

환자들의 추적관찰 방법에 있어 AHA 위험도에 따른 차이가

있는지 비교한 결과, 발병 8주경에 심초음파 검사를 시행한 후

추가 검사는 하지 않는다는 응답은 AHA 위험도 1군에서 높았

으며(P=0.0009), 발병 6개월에서 1년 후까지 추적 심초음파 검

사를 실시한다는 응답은 AHA 위험도 2군에서 유의하게 높았다

(P=0.0016). 외래 추적관찰 방법에 있어서는 AHA 위험도 1군

환자들은 발병 8주까지만 외래 추적관찰 한다는 응답이 많았다

(P=0.0253)(Table 4). 전체 응답자 27명 중 18명(66.6%)은 외래

추적관찰의 지속 시기나 방법에 있어서 AHA 위험도 1군과 2군

의 환아들을 구분하지 않는다고 응답하 으며 이 중 8명(29.6%)

은 추적 심장 초음파 검사의 횟수나 검사간격 또한 차이를 두지

않았다.

복수 응답이 가능했던 관상동맥 이상의 진단 기준에 대한 설

문에서는 5세 미만에서 내경 3 mm 이상, 5세 이상에서 내경 4

mm 이상을 병변으로 판단한다는 답변이 가장 많았고(21명, 77.8

%) 이 중 10명(37%)은 근접 부위보다 내경이 1.5배 이상이거나

내경이 불규칙한 경우도 이상으로 판단한다는 복수 응답을 선택

하 다. 일부에서 체중이나(4명, 14.8%) 체표면적을 기준으로(1

명, 3.7%) 삼는다고 응답했다.

고 찰

가와사끼병에 동반될 수 있는 관상동맥 병변의 진단 및 이후

추적관찰에 있어서, 관상동맥의 뚜렷한 확장이나 거대 관상동맥

류 등 치명적인 합병증이 발생한 경우 관상동맥 조 술 등의 침

습적인 검사를 포함하여 장기간 규칙적인 추적관찰을 시행하여

야 한다는 원론적인 사실에 대해서는 어느 정도 의견의 일치가

이루어져 있으나
14)
, 면역 로불린이 치료에 도입된 후 가와사끼

Table 3. Coronary Artery Dimensions by Period

Coronary artery dimensions by period P
value≤2 wk

*
8 wk Follow-up

Age(<5 yr†)

LCA(mm)☨

RCA(mm)§

Age(≥5 yr)

LCA(mm)

RCA(mm)

2.17±0.35∥

1.91±0.28

2.24±0.19

2.05±0.10

2.03±0.35

1.81±0.26

2.20±0.28

2.03±0.33

2.12±0.25

1.88±0.21

2.30±0.14

2.20±0.14

0.19

0.22

0.80

0.49

*
wk : weeks, †yr : years, ☨LCA : Left main coronary artery,
§RCA : Proximal right coronary artery, ∥Values are expressed
as means±SD

Table 4. Participants' Opinion Distribution
*

Question/options
Opinion(%)

P value
AHA† risk level I AHA risk level II

Times for the follow-up ECHO☨

1. 2-3 weeks after onset

2. 2-3 weeks and 8 weeks after onset

3. 2-3 weeks, 8 weeks, and 6 months after onset

4. 2-3 weeks, 8 weeks, 6 months, and 1 year after onset

5. Others

Clinical follow-up

1. No follow-up beyond initial 8 weeks

2. No follow-up beyond the 1st year unless cardiac disease is suspected

3. Clinically every 1-2 years

4. Clinically every 3-5 years

5. Others

2( 7.4)

13(48.2)

5(18.5)

4(14.8)

3(11.1)

10(37.0)

9(33.3)

5(18.5)

3(11.1)

0( 0.0)

0( 0.0)

2( 7.4)

10(37.0)

14(51.9)

1( 3.7)

5(18.5)

9(33.3)

8(29.6)

5(18.5)

0( 0.0)

NS§

0.0009

NS

0.0016

NS

0.0253

NS

NS

NS

NS

P<0.05,
*
Answer proportions(%) for each question represent the cumulative replies of participants who provided a single choice

per question. Refer to the Appendix for full text of the questions and answers, †AHA : American Heart Association, ☨ECHO :
echocardiogram, §NS : not significant
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병 환아들의 대다수를 차지하게 된 관상동맥 병변이 없거나

(AHA 위험도 1) 급성기에 일시적으로 관상동맥의 경미한 확장

이 있었으나 발병 8주 이후 회복기의 심초음파 검사상 정상화

되었던(AHA 위험도 2) 환아들의 그 이후의 추적관찰 방법에

대해서는 객관적 자료의 부족으로 인해 통일된 의견이 아직 없

는 상태이다. AHA에서는 1994년 제시한 가와사끼병 환아의 추

적관리 지침
9)
을 통해 모든 가와사끼병 환아에서 진단 당시와 발

열 6-8주경 반드시 심장 초음파검사를 시행하도록 권고하 다.

그리고 위험도 1군과 2군에 속하는 환아들은 처음 6-8주 동안

3-5 mg/kg/day의 저용량 아스피린 투여 이후 발병 6-12개월

사이에 심장초음파검사를 1회 더 시행하고 특별히 심장질환이

의심되지 않는 한 발병 1년이 될 때까지만 추적관찰하면 충분한

것으로 하고 있고, 위험도 2군에서는 의사의 재량에 따라 3-5년

마다 심전도 검사 등을 하면서 외래 추적관찰할 수도 있다고 하

다. 그러나 국
15)
에서는 모든 가와사끼병 환아에서 진단 당

시, 2주째, 그리고 6주째 각각 심초음파 검사를 시행하도록 하면

서, 회복기 심초음파상 관상동맥류가 없을 때 발병 6주 이후 아

스피린 투여는 중지하지만 이후 최소 매 2년마다 평생 동안 주

기적인 추적관찰을 하도록 하고 있다. 그러나 Kato 등
14)
은 가와

사끼병을 10년 이상 장기 추적관찰한 결과, 초기 혈관 조 검

사상 정상 관상동맥 소견을 보 던 경우 추적관찰에서 심장의

이상이 나타난 예가 없었다고 보고하면서 장기 추적관찰의 필요

성에 대한 의문을 제기하 고 Tuohy 등
10)
과 Scott 등

11)
은 심초

음파 검사상 정상이거나 초기에 관상동맥확장이 보 다가 발병

1-2개월 이내에 정상화된 환자들에서는 추적 검사상 이상 소견

이 나타나지 않음을 보고하면서 비용-효과적인 측면을 고려하여

발병 6-12개월 사이의 추적 심초음파 검사를 시행하지 않는 것

으로 AHA 지침을 개정할 것을 주장하 다. 본 연구에서도 회

복기 심초음파 검사상 관상동맥의 병변이 없었던 대상 환아들

가운데 추적 검사상 비정상 관상동맥 소견이 나타난 경우는 없

었으며 5세 미만에서 3 mm, 5세 이상에서 4 mm를 관상동맥

확장의 진단기준으로 삼은 일본 후생성의 진단기준에 의거하여

5세 미만과 이상에서 각 시기에 따른 관상동맥 내경의 변화 유

무를 비교하 으나 통계적으로 유의할만한 관상동맥 내경 크기

의 변화는 없었다.

그러나 Paridon 등
16)
은 초기 검사상 정상 관상동맥 또는 급

성기에 일시적으로 관상동맥의 경미한 확장만을 보 던 가와사

끼병 환아들에서도 운동 시 심근 관류 검사에서 각각 37%, 67

%에 이르는 이상소견이 나타남을 보고하 다. 그 외에도 여러

연구자들이 심초음파 검사상 관상동맥의 병변이 발견되지 않았

던 환자들에서도 유발 검사, 혈관내 초음파 검사 등에서 혈관내

피의 증식 및 기능의 이상, 관상동맥의 적절한 확장 장애 등이

나타남을 관찰하 고 이로 인한 동맥 경화증, 허혈성 심질환 등

의 위험이 있으므로 모든 가와사끼병 환아에서 장기 추적관찰이

필요하다고 주장하 다
17-20)

. Kahwaji 등
21)
에 따르면 실제 미국

내 소아심장 전문의들도 AHA 지침과는 달리 위험도 1군 환자

에게는 61%, 위험도 2군에서는 3-5년마다 추적관찰하는 44 %

를 포함한 80% 이상이 발병 1년 이후에도 추적관찰을 시행하고

있으며, 이 비율은 관상동맥이 심초음파상 형태학적으로 정상이

라도 기능적 이상이 있을 수 있다는 연구결과를 제공한 후에 더

욱 증가했다고 하 다. 본 연구에서 국내 소아심장 전문의들을

대상으로 시행한 설문조사에서는 추적 심초음파 검사는 AHA

위험도 1군에서는 발병 8주, 2군에게는 발병 6-12개월까지 실시

한다는 응답이 가장 많았다. 외래 추적관찰은 발병 8주까지만

시행한다는 응답이 위험도 1군에서 위험도 2군에 비해 유의하게

높기는 하 으나, 이는 AHA의 지침과는 상당한 거리가 있는

것이다. AHA 위험도 2군 환자들의 추적관찰에 있어서도 최소

발병 1년까지 외래에서 관찰하거나 1-2년 또는 3-5년마다 주기

적으로 추적관찰을 시행하고 있다는 응답도 고루 존재하여 다양

한 견해를 나타냈다. 또한 각 의료기관들 사이의 차이 뿐만 아

니라 동일한 의료기관 근무자에서 조차 서로 다른 응답이 존재

하는 것이 관찰되었는데, 이는 가와사끼병 환아들의 추적관찰 방

법에 대한 논의가 충분히 이루어지지 못하고 있음을 나타내는

것으로 생각된다.

일반적인 이면상 심초음파 검사가 급성기 근위부 관상동맥의

형태를 보는데 있어서는 민감도와 특이도가 거의 100%에 가까

운 매우 정확한 검사이나 원위부의 관상동맥을 상화하거나 관

상동맥 내막의 정확한 형태와 기능을 판단하기 어렵다
22)
는 사실

을 고려한다면 회복기 심초음파 검사가 정상인 경우 AHA 권고

안에 따라 6-12개월 사이에 추적 검사를 실행한다고 하더라도

더 이상의 유용한 임상적인 정보를 얻지 못할 가능성이 높다.

따라서 AHA 위험도 1, 2군에 속하는 환자들에서 장기적으로

추적관찰을 할 때에는 심초음파 검사 보다는 관상동맥의 기능을

평가할 수 있는 다른 적절한 검사가 필요할 수도 있을 것으로

여겨진다.

한편, 또 한 가지 중요한 문제는 가와사끼병에서 동반된 관상

동맥 이상의 정도에 따라 치료 및 향후 추적관찰 방법이 달라질

수 있음에도 불구하고 관상동맥 병변의 진단기준이 아직 통일되

지 못하 다는 것이다. 임상적으로 널리 이용되고 있는 일본 후

생성의 진단기준
12)
도 - 비록 본 연구에서도 이에 의거하여 심장

초음파 검사 결과를 판독하 으나 - 여러 가지 문제점을 가지고

있다. 1984년 발표된 일본 후생성의 진단기준은 관상동맥의 정

상 크기는 소아의 체표면적이나 체중이 늘어날수록 따라서 늘어

남
23)
에도 불구하고 나이에 따라 5세 이상과 미만의 2군으로 단

순하게만 구분하고 있고, 인접 혈관의 1.5배 이상이라는 기준도

모호한 부분이 있으며, 어느 지점에서 관상동맥의 내경을 측정할

것인가에 대한 정확한 해부학적 위치도 규정하지 않고 있다. 그

리고 좌, 우 관상동맥 중 해부학적으로 우세(dominance)한 쪽은

그렇지 않을 때보다 내경이 더 큰 경향이 있으며 관상동맥의 분

지에 있어서도 개인에 따라 정상 변이가 존재할 수도 있는데
24, 25)

이런 변수들은 전혀 고려되지 않고 있다. 저자들의 경우 조사기

간 중 가와사끼병으로 본원에서 심초음파를 시행받은 총 인원인
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147명 중 7명(4.8%)에서 대동맥에서 좌전하행동맥과 좌회선동맥

으로 바로 분지되는 변이가 관찰되어 통계에서 제외하 는데, 이

는 관상동맥 이상이 없음에도 좌주관상동맥의 내경이 실제보다

크게 보이는 오류를 유발할 수 있기 때문이다. De Zorzi 등
26)
은

일본 후생성의 기준에 의하면 관상동맥에 문제가 없는 것으로

진단되는 가와사끼병 환아들도 체표면적을 기준으로 측정한 정

상 소아의 관상동맥의 크기와 비교했을 때 ＋2 표준편차를 넘는

경우가 약 30%에 이른다고 보고하 다. 일부의 연구자들은 일

본 후생성의 기준외에도 체중이나 체표면적에 따라 정상치를 달

리한 기준에 의해 관상동맥 이상유무를 진단하거나, 관상동맥 혈

관벽의 음 이 증가하여 나타나는 혈관 주위 밝음(perivascular

echo brightness, PEB)이 관상동맥 병변에 선행할 수 있기 때

문에 PEB가 관찰되는 경우까지도 관상동맥 병변으로 판단하기

도 하며
10, 11)

Tan 등
27)
은 관상동맥 확장을 용이하게 판단할 수

있는 지침으로 관상동맥-대동맥 지수의 사용할 것을 제시하기도

하 으나, 아직 임상에서 널리 쓰이지 않고 있는 상태이다. 본

연구의 설문조사 결과에서도 1984년 일본 후생성의 진단기준을

일부 혹은 전적으로 이용한다는 응답이 많았으나 체중이나 체표

면적에 따른 기준을 단독 혹은 병용한다는 응답도 다양하게 있

었다.

가와사끼병의 합병증으로는 관상동맥의 병변 외에도 심근염,

심막액 저류, 판막염 등도 나타날 수 있다. 이는 급성기에 가와

사끼병 환자의 약 반수에서 병발된 심근염에 의해 나타날 수 있

는 소견으로, 드물게 심한 판막 기능부전으로 인해 판막 치환술

이 필요한 경우도 있으나 대부분 일시적이며 관상동맥류의 발생

이나 중증도와는 직접적인 관련이 없는 것으로 알려져 있다
28)
.

본 연구에서도 약 53%의 환아에서 경도의 승모판막 및 삼첨판

막의 역류나 소량의 심낭 삼출이 초기 심초음파 검사에서 동반

되어 있었으나 그 정도가 경미하여 임상적인 의미는 크게 없는

것으로 판단되었다. 추적관찰 도중에 소수의 환아에서 새로 발견

된 미량의 판막 역류나 심낭삼출 소견은 가와사끼병의 합병증으

로 보기에 무리가 있으며 정확히 규명할 수는 없었으나 바이러

스 성 감염 등의 다른 원인에 의해 발생하 을 것으로 생각되며

또한 이는 일부 정상 소아에서도 발견될 수 있는 소견이기도 하

다
29)
. 또한 가와사끼병 환아에게 심전도 검사를 시행하 을 때

초기에는 발열에 비례하지 않는 동성 빈맥, QRS 크기의 감소,

T 파의 평탄화, PR 간격과 QT 간격의 연장, 부정맥 등이 동반

될 수 있으며 추적관찰 시에는 심근의 허혈이나 경색소견이 나

타날 수 있으나
9)

본 연구에서는 추적검사시 이전에는 관찰되지

않았던 이속성 각차단을 보인 1례 외에 심전도상 이상소견을 보

인 경우는 없었다.

본 연구 결과 회복기 심초음파 검사상 관상동맥의 병변이 없

었던 경우에는 이후 추적 검사에서도 이상 소견을 보이지 않았

으며, 관상동맥 내경 크기에 있어서도 통계학적으로 유의한 변화

는 없는 것으로 나타나 이전의 다른 연구결과들
10, 11)

과 일치하는

소견을 보 다. 그러나 본 연구에는 몇 가지 제한점들이 있다.

먼저 조사 대상인 AHA 1, 2군의 환아들 중 상당수가 이후 추

적 검사에서 탈락되어, 환아를 동반한 보호자가 병원까지 내원하

는 적극적인 참여가 가능했던 45명에서만 추적 검사를 시행할

수 있었으므로 조사에 포함된 환아의 수가 적었다. 이는 일부는

비교적 고가인 심초음파 검사에 대한 경제적 부담이 원인이었던

것으로 생각되며, 일부는 AHA 위험도 3 이상의 관상동맥 합병

증을 동반한 환자들에 비해 상대적으로 경하다고 생각한 AHA

위험도 1, 2군의 환자 및 보호자들이 추적 검사의 필요성을 충

분히 인지하지 못한 것에 그 원인이 있다고 생각된다. 두 번째

는 본 연구에서 적용한 일본 후생성의 관상동맥 병변 진단기준

의 내용이 단순히 나이를 기준으로만 하여 추적관찰 기간 동안

의 환아 성장에 따른 관상동맥 내경의 증가가 적절히 반 될 수

없었다. 세 번째로 본 연구에서는 관찰자간 변이(interobserver

variability)와 관찰자내 변이(intraobserver variability)를 최소

화 하기 위해 추적 심초음파 검사를 1인의 검사자에 의해 하루

동안에 시행하 으나, 검사자의 피로도가 변수로 작용하여 오히

려 오차를 유발하 을 수도 있다. 한편 본 저자들이 대학병원급

의료기관에 근무하는 소아 심장 전문의들을 대상으로 시행하

던 설문조사 결과에서는 관상동맥 병변을 판단함에 있어서 기관

에 따라 여러 진단 기준이 혼용되어 사용되고 있고 외래 추적관

찰 기간 및 방법에 있어서도 AHA의 권고안을 따르기보다는 검

사자에 따라 다른 다양한 방법을 적용하고 있는 것으로 나타났

다. 이는 관상동맥 병변의 진단에 있어 동일한 환자에 대해서도

검사자에 따라 다르게 판단할 우려가 있으며 경우에 따라 불필

요한 검사를 유발하거나 반드시 시행하여야 할 추적관찰을 하지

못하여 문제가 될 수도 있을 것으로 생각된다. 따라서 가와사끼

병의 장기예후에 있어서 회복기 심초음파 검사가 정상이었던 환

자군에 대해서도 대한 소아 심장학회나 한국 가와사끼병 연구회

등의 학회차원의 다기관 조사가 이루어져야 할 것으로 여겨지며,

이를 통해 관상동맥 이상의 진단에 있어 좀더 합리적인 기준의

제정 및 우리나라 실정에 맞는 적절한 추적관찰 지침을 제정하

는 것이 필요하리라 생각된다.

요 약

목 적:가와사끼병의 치료에 면역 로불린이 도입된 이후

환자의 대부분이 회복기 심초음파 검사에서 정상 관상동맥 소견

을 보이게 되었으나 그 장기 예후는 아직 불분명하며 추적관찰

방법도 아직 표준화되지 못한 상태이다. AHA에서는 이 환자군

을 위험도 1 또는 2로 분류하고 발병 6-12개월경의 추적 심초

음파 검사와 발병 1년까지 외래 추적관찰을 권하고 있다. 본 연

구는 이 추적 심초음파 검사의 유용성 정도를 알아보고자 하

으며, 실제 임상에서는 이들 환자가 어떻게 추적관찰되고 있는지

조사하여 그 결과를 비교하 다.

방 법: 2000년 1월부터 2003년 10월까지 인제대학교 부속 부

산백병원 소아과에 가와사끼병으로 내원하 던 환아 147명 중

- 171 -
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급성기와 회복기 심초음파 검사결과 AHA위험도 1, 2에 해당되

며 발병 후 최소 6개월 이상의 경과를 가진 환아 중에서 심초음

파 및 심전도 검사를 시행할 수 있었던 45례를 대상으로 하여

의무기록과 심초음파 검사 결과를 분석하 다. 아울러 국내 소아

심장전문의들에게 관상동맥 병변의 진단 기준 및 AHA 위험도

1, 2군에 속하는 환자들의 추적관찰 방법에 대한 설문조사를 실

시하 다.

결 과:

1) 45례의 대상 환아들의 발병 당시 연령은 5개월에서 7세(평

균 29.7개월), 남녀비는 1.4 : 1이었고 평균 발열 기간은 7.3일이

었다. 이 중 AHA 위험도 1군은 37례(82.2%), AHA 위험도 2

군은 8례(17.8%)이었다. 　

2) 급성기 심초음파 검사는 평균 발열 후 11.2일에 시행되었

다. 24례(53.3%)에서 경한 판막 역류나 소량의 심막액 저류를

보 고 관상동맥 확장은 8례(17.8%)에서 나타났다. 회복기 검사

는 평균 발열 8.8주에 시행되었고 모두 심초음파 검사상 정상

관상동맥 소견을 보 으며 경도의 판막 역류가 3례(6.7%)에서

관찰되었다. 추적 검사는 발병 후 평균 22.2개월에 시행되었고

관상동맥 소견은 모두 정상이었다. 5례(11.1%)에서 심낭 삼출

및 판막의 역류가 미량 관찰되었고 1례에서는 심전도에서 이속

성 각차단이 나타났으나 심근 경색, 허혈의 소견이나 심기능의

저하는 없었다. 5세 미만과 5세 이상에서 각각 급성기, 회복기,

추적관찰기간의 좌, 우 관상동맥의 평균 내경을 비교하 으나 통

계적으로 유의한 변화는 없었다(Table 2, 3).

3) 설문조사의 응답자는 27명이었으며 AHA 위험도 1군에게

는 회복기 심초음파 검사까지만 실시한다는 응답이 가장 많았고

(48.2%) 외래 추적관찰은 회복기 이후 중단하거나(37.0%), 발병

1년까지만 하는 경우(33.3%)가 대부분이었다. 평균 심초음파 검

사 횟수는 2.3회 다. AHA 위험도 2군에게는 회복기 이후 발병

6개월에서 12개월 사이에 1회(37.0%) 또는 2회(51.9%)의 추가

검사를 실시하는 것으로 나타났다. 외래 추적관찰은 1년까지만

하는 경우(33.3%)가 가장 많았으나 다양한 답변이 있었다(Table

4). 평균 심초음파 검사 횟수는 3.4회 다. 관상동맥 이상의 판

단은 5세 미만 내경 3 mm 이상, 5세 이상에서 내경 4 mm 이

상을 병변으로 판단한다는 답변이 가장 많았다(77.8%). 그러나

개인의 선호도에 따라 응답에 차이가 있었다.

결 론:본 연구에서 회복기 심초음파 검사상 정상 관상동맥

내경을 보 던 환자들은 발병 6개월 이후 실시한 추적 검사에서

도 관상동맥 내경의 변화는 없는 것으로 나타나 AHA에서 권고

하는 발병 6-12개월 사이의 추적 심초음파 검사는 유용성이 떨

어지는 것으로 판단된다. 임상의들을 대상으로 한 설문조사에서

는 AHA 위험도 1군에서는 회복기 이후에 심초음파 추적검사를

하지 않는 병원이 많은 것으로 나타났으나 AHA 위험도 2군에

서는 발병 1년까지 추적 심초음파 검사를 하는 병원이 더 많은

것으로 나타났다. 앞으로 초기 심초음파 검사상 정상이었던 가와

사끼병 환자군의 장기예후와 추적관찰 방법에 대해 더 많은 수

의 증례를 대상으로 한 다기관 조사를 통해 관상동맥 이상의 진

단 기준의 표준화 및 적절한 추적관찰 지침을 제정할 필요가 있

는 것으로 사료된다.
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