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Abstract
Kawasaki disease (KD) is an acute febrile vasculitis, mainly involving coronary arteries in children 
under the age of 5 years. KD causes coronary artery dilation and aneurysm in about 25% of untreated 
patients and is the leading cause of acquired heart disease at potential risk of angina or myocardial 
infarction. Among the 2024 American Heart Association guidelines of KD, newly updated based 
on the data since 2017, treatment guidelines of acute stage will be mainly described herein. They 
summarize several anti-inflammatory therapies, and primary intensification combination therapy 
for high risk patients with KD. In South Korea, the prevalence of KD is higher compared to USA. 
Because high risk factors of refractoriness and management situation are different from those of 
USA, the treatment guidelines need to be applied suitably. Furthermore, there are needs to find 
risk factors for intravenous immunoglobulin refractoriness of KD in South Korea and establish 
guidelines for KD patients through the national multicenter study. 
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Review

서론

가와사키병은 주로 관상동맥을 침범하는 급성 열성 혈관염으로 5세 미만의 소아에서 대부분 

발생한다. 혈관염으로 인해 관상동맥 벽의 약해진 부분이 늘어나면 관상동맥류를 일으킬 수 있고, 

치료하지 않은 가와사키병 환아의 약 25%에서 관상동맥 확장이나 관상동맥류가 발생한다[1]. 

늘어난 관상동맥에 혈전이 쌓이거나, 리모델링되면서 협착되거나 막히는 경우, 협심증, 심근경색을 

야기할 수 있는 중요 후천 심질환이다. 

국내 역학 조사(2015–2017년)에 의하면 5세 미만 인구 10만 명당 발생률은 194.7명으로 

미국의 18–25명에 비해 10배 이상 많다[2,3].

2017년 미국심장학회(American Heart Association, AHA) 지침 이후로 출판된 임상 자료를 

요약하여 2024년에 가와사키병의 진단, 급성기 치료, 심장 영상 검사, 장기 관리 등을 망라하여 

새로이 개정된 지침이 발표되었다[4].

https://crossmark.crossref.org/dialog/?domain=pdf&date_stamp=2025-12-31&doi=10.59492/kd.2025.3.2.e11
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본 원고에서는 개정된 2024 AHA 가와사키병 지침 중 급성기 치료를 중심으로 여러 항염증 

치료의 안전성과 용량, 고위험 환자에서 초기 급성 치료 시 강화 요법 등을 소개하고자 한다[4]. 

본론

일반적인 가와사키병의 경우 일차 치료로 정맥내 면역글로불린 주사(intravenous immunoglobulin, 

IVIG)와 아스피린(acetylsalicylic acid)을 사용한다. IVIG 종료 후 36시간 이후에도 열이 

지속되거나, 떨어졌다가 새로 나면 불응성(refractory) 혹은 저항성(resistant) 가와사키라고 

정의하며 관상동맥 합병증이 발생할 가능성이 높아진다[5].

북미 지역 한정으로 IVIG 불응성의 고위험군 기준을 새로이 정의하였다. 고위험군의 기준은 

6개월 이하의 연령, 첫 심장 초음파에서 좌전하행지(left anterior descending coronary 

artery)나 우관상동맥(right coronary artery) Z값이 2.5 이상으로 하고 있으며, IVIG에 다른 

항염증 치료를 추가하는 초기 강화 요법을 추천한다[4].

1. 일차 치료

IVIG 2 g/kg을 8–12시간 이상 주사하는 것이 표준 치료이다(Table 1). IVIG 투여 이후 발생 

가능한 여러 부작용에 대한 고려가 필요하다. IVIG에 의한 용혈성 빈혈은 투여 용량에 의존하고 

혈액형 O형보다 A, B 혹은 AB형에서 더 자주 발생한다[5,6]. 용혈성 빈혈을 줄이기 위해 

비만환자에서는 지방을 제거한 체중으로 용량을 정하는 것을 권고한다[6]. IVIG에 의해 생기는 

무균성 수막염은 일시적이고 후유증 없이 회복된다. IVIG가 홍역, 볼거리, 풍진, 수두 등 생백신의 

접종 효과를 떨어뜨리기 때문에 생백신 접종은 IVIG 투여 후 11개월 이후로 연기할 것을 권고한다. 

적혈구 침강 속도는 IVIG 투여 후 증가하기 때문에 IVIG 투여 후 염증 표지자로 적합하지 않다.

급성기에 투여하는 아스피린은 항염증 목적으로 사용하며, 30–50 mg/kg의 중간 용량이나 

80–100 mg/kg의 고용량으로 투여하며 열 없이 48–72시간 유지될 때까지 사용한다[5]. 열이 

떨어진 후 항혈소판 목적으로 3–5 mg/kg 하루 한 번 저용량 아스피린을 6–8주간 사용한다(Table 

1)[4,5]. 급성기 중간 혹은 고용량 아스피린 투여로 관상동맥 합병증을 줄이지 못하며, 중간과 

고용량 아스피린 투여 용량에 따른 관상동맥 합병증 발생률도 차이가 없다[7,8]. 아스피린 투여 중 

비스테로이드성 소염제를 같이 투여하면 아스피린의 항혈소판 효과가 억제된다. 아스피린 알러지 

환자는 클로피도그렐(clopidogrel)을 대체 사용할 수 있다[9]. 관상동맥 Z값 5 이상의 중간 크기의 

관상동맥류에서 아스피린과 클로피도그렐을 동시에 투여하는 이중 항혈소판제를 고려할 수 있다[10].

2. IVIG 불응성 가와사키병의 치료

첫 IVIG 투여 종료 후 36시간 경과 후에도 열이 지속되거나, 없다가 새로 나는 IVIG 불응성 

환자에게는 corticosteroid, 종양괴사 인자 억제제(infliximab과 etanercept), anakinra, 

Table 1. Initial therapy for patients with Kawasaki disease

Agent Description Dose
IVIG Pooled polyclonal 

immunoglobulin
IV, 2 g/kg over 8–12 h; consider slower infusion in KD shock or 

myocardial dysfunction

Aspirin Acetylsalicylic acid PO, 30–50 mg/kg/day divided every 6 h; 3–5 mg/kg/day once afebrile 
for 48–72 h

Data from Jone et al. [4].
IVIG: intravenous immunoglobulin; KD: Kawasaki disease; PO: by mouth.
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cyclosporine 등 다양한 항염증 치료제를 이용하고 있으며, Table 2에 각 약제의 사용 용량, 

방법, 기간을 기술하였다(Table 2).

1) Corticosteroid

일본인을 대상으로 고바야시 점수를 적용한 RAISE (Randomized controlled trial to 

Assess Immunoglobulin plus Steroid Efficacy for Kawasaki disease) 연구에 따르면 IVIG 

저항성 고위험도 그룹에서 관상동맥 이상 발생률이 IVIG 단독 투여 시 23%에 비해, IVIG와 

prednisolone (하루 2 mg/kg을 세 번에 나누어 5일간 정맥 주사 후 열이 떨어지면 경구로 

바꾸어 복용하고, C-반응 단백이 5 mg/L 이하로 정상화되면 5일마다 절반으로 감량하여 

줄임)을 병합 투여 시 3%로 병합투여에서 낮았다[11].

2) Infliximab과 etanercept

KIDCARE (Kawasaki Disease Comparative Effectiveness) 연구에 따르면 저항성 

가와사키병 환자에서 infliximab (10 mg/kg IV)이 IVIG 2차 치료보다 짧은 열 기간, 낮은 

추가 치료 필요도, 덜 심한 빈혈, 짧은 입원 기간을 보여주었다[12]. 다기관 무작위 대조 연구의 

이차 분석에서 etanercept와 IVIG 병합 요법이 IVIG 단독 치료보다 1세 초과 환아에서 IVIG 

저항성의 빈도가 낮고, 관상동맥 확장의 진행이 적었다[13].

Table 2. Intensification therapy for intravenous immunoglobulin–resistant or high-risk patients with Kawasaki disease, and additional therapies for 
refractory disease 

Agent Description Dose Additional medical precautions
Intensification therapy

Prednisolone Corticosteroids as per RAISE IV, 2 mg/kg per d divided every 8 h for 5 d 
(maximum 60 mg/d) while hospitalized; then 
PO prednisolone 2 mg/kg per d divided 
every 8 h; slow tapering over 15 d (maximum 
30 mg/dose) once CRP normalized

Famotidine is given to prevent gastric 
ulcer

Methylprednisolone Corticosteroids as per North Ameri-
can studies

IV, 2 mg/kg per d divided every 12 h for 5 d 
(maximum 60 mg/d) while hospitalized; then 
PO prednisone 2 mg/ kg per d divided every 
12 h; once CRP < 1 mg/dL, corticosteroids 
are tapered over 2–4 wk with the dose cut in 
half every 5 d

Famotidine is given to prevent gastric 
ulcer

Infliximab Monoclonal antibody against TNFα IV, 10 mg/kg given over 2 h

Etanercept Soluble receptor that binds TNFα 
and TNFβ

SC, 0.8 mg/kg weekly × 3 doses

Additional therapies for refractory disease

Cyclosporine Inhibitor of calcineurin–NFAT path-
way

PO, 5 mg/kg per d divided every 12 h; check 2 
h level after 3rd dose (goal of 300–600 ng/
mL); start to taper (by 10% every 3 d) once 
patient afebrile, clinically improving, and 
CRP ≤ 1.0 mg/dL or 10 d of therapy, which-
ever is longer

Use Neoral (not generic cyclosporine, 
due to variable absorption); should 
not be administered with statins given 
both are metabolized by cytochrome 
P450, which may increase side 
effects

Anakinra Recombinant interleukin 1b recep-
tor antagonist

IV/SC, 10 mg/kg per d (IV divided q12 h pre-
ferred to SC) while hospitalized; wean once 
ready for discharge (5 mg/kg per d for 1 d, 
then stop)

Second dose of IVIG IV, 2 g/kg given over 8–12 h Increased risk of hemolytic anemia with 
A, B, and AB blood types

Cyclophosphamide Alkylating agents block DNA repli-
cation

IV, 10 mg/kg per d in 1 or 2 doses Adequate hydration needed; consider 
rheumatology consult

Data from Jone et al. [4].
RAISE: randomized controlled trial to assess immunoglobulin plus steroid efficacy for Kawasaki disease; PO: by mouth; CRP: C-reactive protein; IV: intravenous; IVIG: intravenous 
immunoglobulin; NFAT: nuclear factor of activated T cells.
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3) Anakinra

가와사키병 급성기 환아에서, interleukin-1 경로 유전자가 높게 발현되는 것을 근거로 하여 

interleukin-1 차단제가 치료에 사용되어 왔다[14]. 임상 2상 연구에서 16명의 불응성 가와사키병 

환아에게 하루 2–6 mg/kg의 anakinra 피하주사가 견딜 만하게 투여되고 열이 떨어짐을 

보고하였다[15].

4) Cyclosporine

Cyclosporine은 calcium-driven calcineurin–nuclear factor of activated T cells 

(NFAT) 경로를 차단하는 특이 T 세포 차단제로 가와사키병 치료법으로 연구되어 왔다. 

IVIG 저항성 고위험 환자에서 IVIG와 cyclosporine (5 mg/kg/day for 5 days)을 

병합치료했을 때, IVIG 단독치료군보다 불응성 가와사키병 빈도는 높았으나 관상동맥 합병증 

발생률이 낮았고 부작용은 차이가 없었다[16]. 단 cyclosporine 투여 군에서 재발로 인해 추가 

치료율이 높았다. 북미에서는 보통 5일보다 좀 더 오래 투여한다(Table 2). Cyclosporine 투여 

시 저마그네슘혈증을 줄이기 위해 경구 마그네슘 보충이 필요하다.

3. 고위험 환자에서 초기 강화 요법

고위험 환자(초기 관상동맥 Z값 2.5 이상, 6개월 미만 영아)에게는 급성기 첫 치료부터 

이중 강화 치료를 권장한다[17]. IVIG에 추가하는 약은 corticosteroid, 종양괴사 인자 

차단제(infliximab, etanercept), interleukin-1 길항제(anakinra), cyclosporine이 

포함된다(Table 2)[13,16,18–20].

1) 스테로이드와 infliximab

IVIG 단독요법과 corticosteroid 혹은 infliximab 병합 요법을 비교한 연구에서, 관상동맥 

Z값이 2.5 이상인 환자에서 병합 요법을 받은 군이 IVIG 단독 사용군에 비해 관상동맥 확장의 

진행이 적었다[21]. 다른 후향적 연구에서는 진단 시 관상동맥 Z값 2.5 이상인 환자에서 첫 

치료 시 IVIG에 infliximab (10 mg/kg) 혹은 methylprednisolone 주사 후 prednisolone 

경구 복용하는 1차 강화 병합 요법을 받은 환자 군에서 IVIG 단독 사용군보다 관상동맥 병변 

회복 가능성이 높았다[22,23].

2) Anakinra

관상동맥 이상이 있는 22명의 가와사키병 급성기 환아를 대상으로 한 1상과 2상 임상 연구에서 

anakinra (2–11 mg/kg per day)의 용량을 증가시키는 것이 정맥과 피하 주사 모두 안전했다. 

그리고 입원환자에게 8–12시간 간격으로 투여한 정맥주사는 지속적인 농도가 유지되었다[19].

3) Cyclosporine

가와사키병 관상동맥 부검 조직 유전자 발현 연구에서 세포독성 T 세포 전사 증가가 

cyclosporine에 의해 억제될 수 있다고 나타나 관상동맥 병변 환자에게 사용되어 왔다[24].

4. 가와사키 쇼크 증후군

저혈압, 관류 저하, 심근 기능 장애가 나타나는 가와사키병을 가와사키 쇼크 증후군이라고 

하며 높은 C 반응 단백, 저알부민혈증, 혈소판 감소증이 더 많이 동반된다[25,26]. IVIG 투여 
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후 혈역학적 불안정성은 빠르게 회복되며 IVIG 저항성과 관상동맥 이상의 위험도가 높은 점을 

감안해서 초기 강화 병합 요법을 고려할 필요가 있다.

5. 관상동맥류의 추가 치료 

1) Cyclophosphamide

Cyclophosphamide는 항염증 치료에도 불구하고 진행하는 거대 관상동맥류 환자에서, 

다른 치료에 반응하지 않는 환자에 사용되어 왔다[27]. 투여 시 충분한 수액요법이 필요하다.

2) 스타틴(statin)

스타틴은 항산화와 항염증의 다면적 효과로 내피세포 항상성을 증진시키고 내피세포가 

중간엽세포(mesenchymal cell)로 전환되는 것을 차단하여 가와사키병 급성기에 이로울 수 있다.  

관상동맥 Z값 2.5 이상인 2세 이상 가와사키병 환아를 대상으로 하는 atorvastatin 1상과 

2상 임상연구에서 34명의 환자들이 하루 0.125–0.75 mg/kg으로 용량을 증가하면서 6주까지 

안전하게 치료받았다[28].

6. 항응고요법

거대 관상동맥류 환자들은 급성기와 만성기 모두에서 동맥 내강에 혈전 위험이 있어 

항혈소판제(아스피린 단독이나 클로피도그렐 병합요법)와 항응고제[와파린(warfarin)]이나 

저분자량 헤파린(low molecular weight heparin, LMWH)를 투여한다. 소아에서 사용할 때, 

와파린은 국제표준화비율을 맞추기가 어렵고 LMWH은 하루 두 번 피하주사에 따른 통증으로 

힘들다[29].

직접 경구용 항응고제(direct oral anticoagulant, DOAC)는 혈전 예방에 가능한 대체제로 

임상적으로 유의한 출혈과 혈전 발생이 모두 적고 하루 한 번이나 두 번 체중당 용량으로 

경구 복용하고 모니터링 필요성이 낮다는 장점이 있다[30]. 그리고, 다른 약이나 음식간의 

상호작용이 거의 없어 소아에서 사용에 유리하다. 3개월간 시행한 무작위 투여 시험에서, 

치료 관련 부작용은 일반 항응고제 치료 환자에서 41.4%(58명 중 24명), edoxaban 투여 

환자에서는 46.8%(109명 중 51명)로 나타나 큰 차이가 없었다[30]. 심장병 소아 192명을 

대상으로 1년간 apixaban을 투여한 연구에서는 큰 부작용 없이 안전하였으며, 연구 대상 

환아의 14%를 차지했던 가와사키병 환자에서 혈전색전증 발생은 없었다[31]. DOAC 복용 중 

발생한 심한 출혈에 프로트롬빈(prothrombin) 농축액과 해독제인 안덱사넷 알파(andexanet 

alfa)를 사용할 수 있다[32].

7. 새로이 추가된 치료 지침 

2024 AHA 지침의 큰 변화중 하나는 북미 한정으로 가와사키병의 진단 시 관상동맥류 

고위험군에 대한 기준을 정립한 것이다. 고위험군 환아에서, 최초 치료 시 IVIG와 추가 

항염증제 병합 사용으로 관상동맥류 발생 위험을 줄일 수 있다고 기술하였다. 또한 최근의 연구 

데이터를 바탕으로 항염증제의 용량과 투여 경로를 새로이 정리하였다(Table 3). 성인에서 

사용하는 경구 항응고제 DOAC을 가와사키 병 환아의 관상동맥류 항응고요법에 적용하여 

와파린과 LMWH의 편리하고 안전한 대체제로 기술하였다.
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결론

개정된 2024 가와사키병 지침에서는 고위험 환자에서 초기 치료 시 강화 요법을 

강조하고 있고 여러 항염증 치료의 안전성과 용량을 기술하고 있다. 우리나라는 미국에 비해 

가와사키병의 발생 빈도가 높고, 인종에 따른 위험요인이 다를 수 있으며, 실제 임상에서의 

치료 여건이 다르므로, 2024 AHA 지침을 국내 여건에 맞게 적용해야 한다. 추후 전국 

다기관 연구를 통해 한국인에 해당하는 고위험 요인을 찾아내고, 국내 사정에 적합한 치료 

가이드라인을 정립하는 노력이 필요하겠다.
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