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불응성 가와사키병에서 발생한 거대 관상동맥류와 초음파
를 통한 혈전 생성 감별의 어려움 
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Abstract
In Kawasaki disease, coronary artery complications increase the long-term morbidity and mortality. 
Coronary artery thrombosis can cause fatal outcomes, so rapid diagnosis and aggressive treatment 
are crucial. We report our experience of a patient with intravenous immunoglobulin-refractory Ka-
wasaki disease who developed a giant coronary aneurysm. Despite high-dose immunoglobulin ther-
apy, the patient developed giant coronary aneurysms measuring more than 10 mm in the left main 
coronary artery, left anterior descending artery, and right coronary artery. On echocardiography, 
hyperechogenic swirling with varying densities was observed , and antithrombotic agents were pre-
emptively administered due to suspicion of thrombosis. However, the diagnosis of spontaneous echo 
contrast, rather than thrombosis, was made through a combination of tests including cardiac com-
puterized tomography, fibrin degradation product, D-dimer, elektrokardiogramm, and regional wall 
motion abnormality on echocardiography. Accurate diagnosis of thrombosis through multiple tests is 
essential prevent unnecessary thrombolytic therapy.
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Case Report

서론

가와사키병은 소아연령에서 후천성 심질환의 가장 흔한 원인으로 알려져 있으며, 발병 원인이 

알려져 있지 않은 급성 전신 혈관염이다[1]. 가와사키병은 급성 심근 기능부전(acute myocardial 

dysfunction), 심혈관 허탈(cardiovascular collapse)이나 관상동맥류(coronary artery 

aneurysm), 관상동맥 혈전증(coronary artery thrombosis), 관상동맥 파열(coronary artery 

rupture) 등의 합병증이 발생할 수 있다[2]. 가와사키병의 1차 치료는 고용량의 면역 글로불린

(intravenous immunoglobulin, IVIG) 및 아스피린 병합 요법이며, 고용량의 면역글로불린을 치
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료를 적용한 이후 관상동맥 합병증의 발생률은 23%에서 4%로 급격히 감소하였다[3–5]. 하지만 

이중 10%–15%는 1차 면역글로불린 치료에 반응을 보이지 않으며, 치료 불응 환자의 3%–10%

에서 관상동맥 합병증이 발생한다고 보고된다[6]. 특히 관상동맥 혈전증은 치명적인 결과를 야

기하므로 빠른 진단과 급성기 항혈전요법은 매우 중요하다. 

본 연구에서 저자들은 거대 관상동맥류와 혈전증이 합병된 불응성 가와사키병 사례를 보고하

며, 거대 관상동맥류와 혈전증의 감별에 관한 문헌을 고찰하였다. 

증례

25개월 남아가 가와사키병이 의심되어 입원하였다. 이전에 건강했던 환아는 개인의원에서 4

일 전부터 발열에 대해 치료를 받았으나, 증상이 지속되고 2일 전부터는 양측 결막 충혈, 손발 

부종, 딸기 혀, 입술의 홍조와 균열을 보여 전원되었다. 환아의 신장은 85 cm, 몸무게는 11 kg

였다. 

입원 시 활력 증후는 혈압 85/64 mmHg, 심박수 135회/분, 호흡 24회/분, 체온 38.3 ℃

이었다. 환아는 잘 먹지 못하여 처져보였고 신체 진찰에서 상술한 가와사키병의 특징적인 증

상 외에 이상 소견은 없었다. 혈액검사에서 백혈구 9,990 /mm3, 혈색소 12.5 g/dL, 혈소판 

408,000 /mm3 확인되었고 적혈구 침강속도(erythrocyte sedimentation rate) 35 mm/h , 

C-반응단백(C-reactive protein) 25.31 mg/dL (정상 < 0.5 mg/dL)로 증가 소견을 보였다. 

임상적으로 완전형(complete) 가와사키병을 진단하고 정맥주사 면역글로불린(IVIG: 2 g/kg/

dose)과 아스피린(50 mg/kg/day) 치료를 시작하였다. 

하지만 IVIG 투여 종료 36시간 후에도 발열이 지속되어, 입원 4일째 두 번째 IVIG와 함께 정

맥주사 스테로이드(intravenous methylprednisolone, 2 mg/kg/day) 치료를 추가하였다. 심

초음파 검사에서는 좌측 전하행 관상동맥(left anterior descending coronary, LAD)의 확장

(2.3 mm, Z-score 2.02 [7])과 정상 좌측 주 관상동맥(left main coronary artery, LMCA 2.5 

mm)과 우측 관상동맥(right coronary artery, RCA 2.08 mm)을 확인하였다. 이후 환아의 발

열이 소실되어 경구 스테로이드(prednisolone 2 mg/kg/day)로 전환하였고, 입원 8일째 퇴원

하였다. 

퇴원 일주일 후 외래에 방문했을 때, 추가적인 발열은 없었으나 환아는 처지는 양상과 다리의 

통증을 호소하였다. 심초음파 검사에서 거대 동맥류(giant aneurysm)가 LMCA, LAD, RCA

에서 확인되었고 좌측 회선동맥(left circumflex artery, LCx)에서는 작은 동맥류가 확인되었

다(Fig. 1). 환아는 다시 입원하였다. 스테로이드 복용 중단 후에 발열이 다시 발생되어 인플릭

시맙(infliximab 5 mg/kg)을 투여하였고, 프로프라놀롤(propranolol) 복용도 시작하였다. 혈

전 생성 예방을 위해 저 용량의 아스피린과 저분자량 헤파린(low molecular weight heparin, 

LMWH)의 예방적 용량(prophylaxis dose, 0.5 mg/kg bid)을 병용하였다. 두 번째 입원 3일

째 시행한 심전도에서 이상 소견이 관찰되었다. 상대적으로 높고 비대칭적인 T파(hyperacute 

T wave)와 함께 lead II, III, aVF 유도에서 ST 분절 상승이 관찰되었고, V1, V2, V3에서 ST 

분절 하강이 관찰되었다. LCx의 경색(infarction)을 의심하여 추적 심초음파 검사를 시행하였

으나, 다행히 LCx의 혈전(thrombosis)이나 폐색(occlusion)은 없었고 심기능도 정상이었다. 

그러나 미세 혈전 생성의 가능성이 있어, LMWH 치료 용량(1 mg/kg bid)으로 증량하였다. 

이후에 심전도 이상 소견은 관찰되지 않았다. 입원 17일째 심초음파 검사에서 LAD에서 고에

코 소용돌이 흐름(hyperechoic whirling flow)이 두드러지게 관찰되었다(Fig. 2). LAD 혈전
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을 의심하에 LMWH 대신 정맥주사 헤파린 투여를 시작하였다. 혈액 응고 관련검사는 정상 범

위(D-dimer 0.38 mg/L, fibrin degradation products 1.6 mcg/mL)으며, 심초음파 검사에

서 심근의 국소벽 운동장애는 없이, LAD의 정상 혈류가 확인되었다. 추적 심전도 검사에도 이

상 소견은 없었다. 하지만 심초음파 검사에서 지속적인 고에코 소용돌이 흐름이 관찰되었다. 감

별을 위해 시행한 심장 컴퓨터 단층촬영(computerized tomography, CT)에서는 LAD 내에 

혈전이 관찰되지 않아 자발 대비 영상(spontaneous echo contrast, SEC)으로 진단하였다. 환

아는 와파린(warfarin), 저용량 아스피린 및 프로프라놀론 치료를 유지하며 퇴원하였고, 6개월 

추적기간 동안 관상동맥의 혈전의 재발은 없었다. 

고찰

가와사키병에서 관상동맥 합병증은 가와사키병의 장기 유병률 및 사망률을 높이며 관상동

맥 혈전증은 치명적인 결과를 야기하므로 빠른 진단 및 적극적인 치료가 매우 중요하다[8–10]. 

Fig. 1. Echocardiography showing giant coronary aneurysms. (A) Diffuse severe dilatation of left main coronary artery (LMCA) and left anterior descending 
artery (LAD), diameter 19 mm. (B) Saccular small coronary aneurysm of left circumflex artery (LCx). (C) Giant coronary aneurysm of right coronary artery (RCA), 
diameter 11 mm. 

Fig. 2. Hyperechoic whirling flow in LAD, looks like tangled thread. (A) Parasternal short axis view. (B) 
Modified apical four chamber view. LAD, left anterior descending; MPA, main pulmonary artery.
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특히 거대 관상동맥류를 가진 환자의 경우 관상동맥 혈전증이 발생할 위험이 굉장히 높다

[11,12]. 늘어난 관상동맥 내부는 낮은 혈류 속도, 혈류 정체, 와류가 발생하고 혈소판, 응고인

자, 혈관 내피 세포의 활성화도 동시에 일어나 혈전 생성을 유발한다[7,8]. 한편 ‘SEC’는 심초음

파에서 볼 수 있는 현상으로 혈류 속도가 낮은 심장 내강이나 대혈관 내에서 다양한 밀도의 회

오리치는 회색 안개가 보이는 것을 말한다[7]. 이 SEC는 낮은 혈류속도를 일으키는 만성 심방

세동(chronic atrial fibrillation), 심근병증(cardiomyopathy), 심실 기능장애(ventricular 

dysfunction), 대동맥 박리(aortic dissection)와 같은 다양한 질환에서 관찰될 수 있다[13–

16]. 또한 fibrinogen이 증가하는 환경에서 적혈구의 응집이 더 잘 일어나 SEC를 더 잘 관찰할 

수 있다[8]. 

가와사키병에서 발생한 거대 관상동맥류의 경우 낮은 혈류 속도 및 증가된 피브리노겐

(fibrinogen)은 SEC 현상을 야기할 수 있어 심초음파 검사에서 초기 혈전과 SEC를 구분하

는 것이 매우 중요함과 동시에 어려움이 있다. 심장 CT 및 파종 혈관내 응고(disseminated 

intravascular coagulation, DIC) 검사, 심초음파 검사에서 국소 벽 운동장애 여부 등 여러 진

단 검사를 이용한 정확한 평가가 필요하며, 이를 통해 불필요한 혈전용해요법(thrombolytic 

therapy)을 방지하도록 노력해야 한다.

References

1.	 McCrindle BW, Rowley AH, Newburger JW, Burns JC, Bolger AF, Gewitz M, et al. Diag-
nosis, treatment, and long-term management of Kawasaki disease: a scientific statement for 
health professionals from the American Heart Association. Circulation. 2017;135:e927-99.

2.	 Fukazawa R, Kobayashi J, Ayusawa M, Hamada H, Miura M, Mitani Y, et al. JCS/JSCS 2020 
guideline on diagnosis and management of cardiovascular sequelae in Kawasaki disease. Circ J. 
2020;84:1348-407.

3.	 Furusho K, Sato K, Soeda T, Matsumoto H, Okabe T, Hirota T, et al. High-dose intravenous 
gammaglobulin for Kawasaki disease. Lancet. 1983;2:1359.

4.	 Newburger JW, Takahashi M, Burns JC, Beiser AS, Chung KJ, Duffy CE, et al. The treatment 
of Kawasaki syndrome with intravenous gamma globulin. N Engl J Med. 1986;315:341-7.

5.	 Newburger JW, Takahashi M, Beiser AS, Burns JC, Bastian J, Chung KJ, et al. A single intra-
venous infusion of gamma globulin as compared with four infusions in the treatment of acute 
Kawasaki syndrome. N Engl J Med. 1991;324:1633-9.

6.	 Kobayashi T, Inoue Y, Takeuchi K, Okada Y, Tamura K, Tomomasa T, et al. Prediction of in-
travenous immunoglobulin unresponsiveness in patients with Kawasaki disease. Circulation. 
2006;113:2606-12.

7.	 Yu JJ, Choi HJ, Cho HJ, Kim SH, Cheon EJ, Kim GB, et al. Newly developed sex-specific Z 
score model for coronary artery diameter in a pediatric population. J Korean Med Sci. 2024; 
39:e144.

8.	 Yoo BW. Antithrombotic therapy in Kawasaki disease. Kawasaki Dis. 2023;1:e15.
9.	 Rastegar R, Harnick DJ, Weidemann P, Fuster V, Coller B, Badimon JJ, et al. Spontaneous 

echo contrast videodensity is flow-related and is dependent on the relative concentrations of 
fibrinogen and red blood cells. J Am Coll Cardiol. 2003;41:603-10.



Giant Coronary Aneurysm and Thrombosis in Kawasaki Disease

https://www.e-kd.org https://doi.org/10.59492/kd.3.1.e7

Kawasaki Dis

5 / 5

10.	 Giglia TM, Massicotte MP, Tweddell JS, Barst RJ, Bauman M, Erickson CC, et al. Prevention 
and treatment of thrombosis in pediatric and congenital heart disease: a scientific statement 
from the American Heart Association. Circulation. 2013;128:2622-703.

11.	 Koren G, Rose V, Lavi S, Rowe R. Probable efficacy of high-dose salicylates in reducing coro-
nary involvement in Kawasaki disease. JAMA. 1985;254:767-9.

12.	 Tanoshima R, Hashimoto R, Suzuki T, Ishiguro A, Kobayashi T. Effectiveness of antiplatelet 
therapy for Kawasaki disease: a systematic review. Eur J Pediatr. 2019;178:947-55.

13.	 Su D, Wang K, Qin S, Pang Y. Safety and efficacy of warfarin plus aspirin combination therapy 
for giant coronary artery aneurysm secondary to Kawasaki disease: a meta-analysis. Cardiolo-
gy. 2014;129:55-64.

14.	 Dionne A, Dahdah N, Singh-Grewal D, Burgner DP, Newburger JW, de Ferranti SD. An-
ti-thrombosis management of patients with Kawasaki disease: results from an international 
survey. Int J Cardiol. 2020;307:154-8.

15.	 Gupta AA, Leaker M, Andrew M, Massicotte P, Liu L, Benson LN, et al. Safety and outcomes 
of thrombolysis with tissue plasminogen activator for treatment of intravascular thrombosis in 
children. J Pediatr. 2001;139:682-8.

16.	 McCandless RT, Minich LL, Tani LY, Williams RV. Does abciximab promote coronary artery 
remodeling in patients with Kawasaki disease? Am J Cardiol. 2010;105:1625-8.


