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Abstract

This review primarily focuses on the long-term management guidelines for Kawasaki disease, 

specifically analyzing the 2024 American Heart Association (AHA) Scientific Statement and 
its updates from the 2017 version. A fundamental shift in the 2024 statement is the emphasis 
on peak z-score rather than the current coronary artery status for risk stratification. The updated 
guidelines also advocate for multimodal imaging, transitioning from an echocardiography-centered 

approach to the use of Coronary CT Angiography and Cardiac MRI to monitor calcification and 
silent myocardial ischemia. Regarding pharmacotherapy, the 2024 statement suggests considering 
statin therapy, particularly for those in Level 4 or higher, to stabilize the endothelium and reduce 
chronic inflammation. Furthermore, direct oral anticoagulants are now introduced as alternative 
antithrombotic options for select adult patients or those with challenges in warfarin management. 
For high-risk patients with giant coronary artery aneurysms (Level 4–5), the statement provides a 
detailed long-term surveillance algorithm involving dual antithrombotic therapy and functional stress 
testing. To ensure continuity of care, a structured transition protocol is emphasized to facilitate the 
seamless transfer of patients from pediatric to adult cardiology. Ultimately, the 2024 AHA Scientific 
Statement redefines Kawasaki disease as a chronic cardiovascular condition requiring a precision-
based, lifelong management strategy.
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Review

서론

가와사키병 환자에서 발열 시작 후 관상동맥 확장은 일반적으로 2–3주째에 최대 크기에 도달하
며, 일부 환자에서는 발병 후 최대 6주까지 직경이 계속 증가하기도 한다. 따라서 관상동맥이 최대 
크기에 도달 후 안정화되는, 급성기 종료 시점부터 가와사키병의 장기 관리가 필요하다. 
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특히 2024년 지침에서 강조된 점 중 하나는 관상동맥 합병증 위험이 극도로 높은 6개월 미만
의 영아나 초기 심초음파에서 이미 확장이 관찰되는 고위험군에 대한 '치료 강화'이다. 지침은 
이들 고위험군에서 면역글로불린 단독 요법보다는 스테로이드나 인플릭시맙(infliximab) 등을 
병용하는 초기 강화 치료를 적극적으로 고려할 것을 권고하고 있으며, 이는 급성기 염증을 신속
히 억제하여 최종적인 최대 z-score를 낮추는 것이 장기적인 예후 개선의 핵심임을 시사한다. 
이러한 배경하에 2024년 개정된 미국심장협회 지침은 특정 위험군의 예후를 새롭게 평가하고 
최신 영상 진단 기법과 약물 요법의 활용을 적극적으로 도입하였다[1,2]. 본 리뷰에서는 2017
년 이후 변화된 장기 관리 지침의 주요 내용을 분석하고, 특히 임상적 중요성이 높은 거대 관상
동맥류 환자에 대한 세부 관리 알고리즘을 중점적으로 다루고자 한다.

본론

1. 장기 관리 지침의 주요 변경 사항

1) 위험군 분류 체계: 최대 z-score의 강조 
2017년 지침에서 관상동맥의 변화를 z-score에 따라 Level 1에서 5까지 나누는 분류 체계를 

처음으로 소개하였으며(Table 1), 당시에는 주로 현 시점의 관상동맥 상태를 기준으로 위험도
를 평가하였다. 반면, 2024년 업데이트된 지침에서는 분류 체계 자체는 동일하게 유지하되, 진
단 이후 관찰된 최대 z-score를 기준으로 한 위험도 평가를 강조하고 있다. 이는 관상동맥류가 
시간이 흐르며 외관상 작아지는 '가짜 정상화(pseudo-normalization)'를 보이더라도, 혈관벽 
내의 병리적 변화와 그에 따른 혈전 위험은 지속된다는 점에 근거하고 있다. 

McCrindle et al.이 2020년 발표한 국제 가와사키병 레지스트리 데이터에서 이러한 업데이
트의 근거가 도출되었다[3]. 그 연구에서 1,651명의 환자를 분석한 결과, 협착이나 혈전 등의 
중증 합병증은 진단 시점의 크기와 상관없이 최대 z-score가 10 이상이었던 거대 관상동맥류 
환자군에 집중되었다. 따라서 초기 z-score가 높았던 환자들은 이후 혈관 크기가 줄어들더라도 
최대 z-score에 근거한 고위험군으로 장기 관리해야 한다.

2) 멀티모달 이미징(multimodal imaging)을 활용한 모니터링
진단 및 추적 관찰 방법에서도 변화가 있다. 2017년에는 심초음파가 주된 도구였으며, CT나 

MRI는 특정 고위험군 환자군에게만 선별적으로 시행하였던 반면 2024년 권고에서는 다양한 
영상기법들의 조기 도입을 강조하고 있다.

관상동맥 CT 조영술은 관상동맥의 모든 분절을 시각화하며 동맥류와 혈전증을 신뢰성 있게 
평가하고 50% 이상의 관상동맥 협착을 발견할 수 있다는 장점이 있다. 최근 기술의 발전으로 1 
mSv 미만의 저선량 CT 촬영이 가능해지면서, 2024년 지침에서는 관상동맥 CT 조영술의 역

Table 1. Risk classification of coronary artery abnormalities

Risk classification Description (z-score or absolute dimension)

Level 1 No involvement at any timepoint (z-score < 2)

Level 2 Dilation only (z-score 2 to < 2.5)

Level 3 Small aneurysm (z-score ≥ 2.5 to < 5) 

Level 4 Medium aneurysm (z-score ≥ 5 to < 10, and absolute dimension < 8 mm)

Level 5 Large and giant aneurysm (z-score ≥ 10, or absolute dimension ≥ 8 mm)
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할이 격상되어서, 혈관벽의 석회화와 관상동맥 원위부의 병변을 확인하는 데 필수적인 도구가 
되었으며, 위험군에 따라 1–5년 주기로 차등 시행할 것을 권고하고 있다[4]. 아울러, 심장 MRI
는 소아에서 높은 심박수와 작은 혈관 크기 때문에 촬영이 어려울 수 있으며, 8세 미만의 소아
에서는 진정이 필요한 등 기술적인 제약이 있지만, 방사선 노출 없이 관상동맥을 시각화하고 심
실 기능 평가 및 조직 특성화를 가능하게 하는 장점이 있어서, 이러한 가치 또한 2024년 지침에
서 부각하여 명시하고 있다. 부가적으로, 침습적 조영술과 훌륭한 상관관계를 보이는 성인 대상 
ferumoxytol 조영 증강 MRA (magnetic resonance angiography)의 활용이 소개되었고, 단
순한 구조 파악을 넘어 T2 맵핑을 통한 심근 염증, T1 맵핑 및 지연 조영 증강(late-gadolinium 
enhancement, LGE)을 통한 심근 섬유화 등 조직 특성화 지표가 추가되었다[5,6]. 특히, 일반적
인 영상 검사상 심실의 수축 기능이 회복된 것처럼 보여도 CMR (cardiac magnetic resonance)
로 측정한 심실 변형률(strain)은 지속적인 감소를 보일 수 있다는 점이 지적되어 미세한 기능 이
상을 평가하는 CMR의 중요성이 좀 더 강조되었다[7].

3) 약물 요법의 확장: 스타틴과 DOAC (direct oral anticoagulants)의 도입
혈전 예방은 장기 관리의 핵심이며, 2024년 지침은 이를 위해 스타틴(statins)과 DOAC (직

접 경구 항응고제)의 사용 범위를 구체화하였다. 2017년에는 고위험군에서 아스피린과 와파린 
병용을 표준으로 제시하면서도 스타틴이나 DOAC에 대해서는 근거 부족을 이유로 신중한 입
장이었다. 최근 연구를 통해 스타틴이 혈관 내피세포 기능을 개선하고 만성 염증을 줄일 수 있
다는 근거가 추가로 확보되었으나[8], 대규모 무작위 대조 연구(randomized controlled trial, 
RCT)는 여전히 부족한 실정이다. 이에 따라 2024년 지침에서도 2017년과 유사하게 스타틴 투
여를 '고려(consider)'할 수 있는 수준으로 제시하고 있다. 다만, 2017년 지침이 Level 3부터 
스타틴 사용을 고려할 수 있다고 언급했던 것과 비교하여, 2024년 업데이트에서는 Level 4 이
상의 고위험군을 중심으로 스타틴 사용의 필요성을 보다 명확하게 기술하고 있다는 점이 특징
이다. DOAC에 대해서도, 최근 거대 관상동맥류 환자를 대상으로 리바록사반(rivaroxaban) 등
을 사용한 증례 시리즈에서 기존의 와파린 대비 안전성과 효과가 확인된 바 있어서, 와파린 조
절이 어려운 경우나 성인 환자에 한해 DOAC을 대안으로 고려해 볼 수 있음을 제안하고 있다
[9]. 이를 반영하여 2024년 제시된 단계별 권고안은 다음과 같다. Level 1–2는 급성기 이후 단
기 아스피린 복용 후 중단이 가능하나, Level 3는 장기적인 아스피린 단독 요법이 필요하다. 
Level 4–5의 고위험군은 아스피린과 항응고제(와파린 또는 저분자량 헤파린)의 이중 항혈전 요
법이 표준이며, 여기에 스타틴 투여를 고려할 수 있다.

2. 거대 관상동맥류 환자에 대한 세부관리 알고리즘
2024년 업데이트된 진료지침에서는 고위험군인 Level 4–5 환자를 위해 구체적인 관리 알고

리즘을 제시하였다.

1) 항혈전 및 약물 치료 전략
거대 관상동맥류 환자는 거대한 혈관 확장에 따른 혈류 정체와 만성적인 내피세포 손상으로 

인해 혈전 형성 위험이 매우 높으므로, 강력한 이중 항혈전 요법이 필수적으로 요구된다.
기본적인 표준 요법은 저용량 아스피린과 와파린 또는 저분자량 헤파린(low molecular 

weight heparin, LMWH)을 병용하는 것이다. 와파린 사용 시 목표 INR (international nor-
malized ratio)은 2.0에서 3.0 사이를 유지할 것이 권고되며, 와파린의 용량 조절과 빈번한 채
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혈이 어려운 영유아 환자의 경우에는 에녹사파린(enoxaparin)과 같은 LMWH이 고려된다. 최
근 와파린 조절이 어렵거나 성인기에 접어든 환자들을 대상으로 리바록사반(rivaroxaban) 등 
DOAC의 사용 경험을 보고한 결과들을 근거로 업데이트된 2024년 지침은 항응고 요법의 선택
지를 확대했다[9]. 기존에 주로 고려되던 성인 환자뿐만 아니라, 연령과 관계없이 Level 5 상태
이거나 Level 5에서 Level 4 크기로 감소하는 과정에서 혈전 형성이 의심되는 상황이라면 와파
린 대신 DOAC의 사용을 적극적으로 고려할 수 있도록 명시하였다. 다만, 이러한 특수 상황을 
제외한 일반적인 소아 거대 관상동맥류 환자의 표준 항응고 요법은 여전히 풍부한 임상 근거를 
가진 와파린임을 재확인하였다.

또한, 2024년 지침은 항혈전제 외에도 스타틴 투여를 Level 4 이상의 환자에게 권하고 있다. 
이는 환자의 기저 콜레스테롤 수치와 관계없이, 스타틴이 가진 다각적 효과(pleiotropic ef-
fects)를 통해 혈관 내피세포를 안정화하고 만성적인 혈관 염증을 억제하기 위함이다[8].

2) 영상 감시 및 기능적 허혈 평가
거대 관상동맥류는 시간이 경과함에 따라 혈관벽이 비후되거나 석회화가 진행되면서 내경이 

좁아져, 외관상 크기가 줄어든 것처럼 보이는 '가짜 정상화' 현상이 나타날 수 있다. 관상동맥류 
Z-점수 10 이상인 환자에서 10년 추적 관찰 시 50%를 초과하는 내강 좁아짐, 관상동맥 혈전
증, 주요 심혈관 합병증의 누적 발생률은 각각 20 ± 3%, 18 ± 2%, 14 ± 2%로 나타났다[3]. 
2017년 지침에서는 거대 관상동맥류(Level 5, z-점수 ≥ 10 또는 절대 내경 ≥ 8 mm) 환자에
게 6개월마다의 임상 및 심초음파 평가와 더불어 매년 정기적인 허혈 평가를 시행하도록 권고
하였다. 다만, 이러한 정기적 검사는 주로 고위험군에 집중되었으며, 그 외 환자군에서는 주로 
증상이 있거나 허혈이 의심되는 경우, 혹은 심기능 이상이 발견될 때 추가적인 검사를 시행하는 
경향이 있었다. 2024년 지침은 관상동맥류 Z-점수가 10 이상(특히 20 이상)이거나 가지 분기
점이 복잡한 환자를 최상위 고위험군으로 특정하였으며, 이들에게는 허혈을 시사하는 임상 증
상이 없더라도 주기적인 심근 허혈 감시를 적극 시행할 것을 권고한다. 정밀하게 감시하기 위해 
2024년 지침은 체계적인 영상 진단 스케줄을 제시하였다.

해부학적 평가를 위한 관상동맥 CT 조영술의 경우, Level 4 및 5의 고위험군은 1–3년마다, 
Level 3의 중등도 위험군은 3–5년마다 시행할 것이 권고된다. 이는 심초음파로 확인하기 어려
운 혈관 내 혈전 유무와 혈관벽의 석회화 정도를 파악하는 데 필수적이다. 이와 더불어 기능적 
허혈 평가는 관상동맥 협착으로 인한 실제 심근 혈류의 저하 여부를 판단하는 지표로서 장기 추
적 관찰 항목에 포함되어야 한다. 가장 기본적인 운동부하 심전도 외에도, 운동 또는 약물 부하
를 통해 국소 벽운동 장애를 평가하는 부하 심초음파와 심근의 혈류 분포를 시각화하는 핵의학 
심근 관류 영상[single photon emission computed tomography (SPECT) 또는 positron 
emission tomography (PET)] 등이 주요 진단 도구로 활용된다. 특히 부하 심장 MRI (stress 
perfusion CMR)는 아데노신(adenosine) 등의 약물 부하를 통해 방사선 노출 없이 심근 관류 
결손과 섬유화 정도를 동시에 평가할 수 있어 그 중요성이 부각되고 있다. 2024년 지침은 고위
험군 환자에서 허혈을 시사하는 임상 증상이 없더라도 이러한 기능적 평가를 1–2년마다 정기
적으로 시행할 것을 권고한다. 가급적 환자의 실제 운동 능력을 함께 평가할 수 있는 운동 부하 
방식을 우선적으로 고려하며, 이를 통해 환자 본인도 인지하지 못하는 '무증상 심근허혈(silent 
ischemia)'을 조기에 발견함으로써 심근경색이나 급사와 같은 치명적인 심혈관 이벤트를 예방
하는 것이 거대 관상동맥류 장기 관리의 핵심 전략이라 할 수 있다.
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3) 성인기 이행(transition) 및 생활 관리
가와사키병은 '완치'가 아닌 '평생 관리'가 필요한 질환이라는 관점을 강조했다. 2017년의 원

론적인 언급에서, 2024년 지침은 구체적인 이행 프로토콜을 제시한다. 환자는 자신의 위험도를 
z-점수 수치로 정확히 인지해야 하며, 고혈압이나 이상지질혈증 같은 추가적인 심혈관 위험 인
자 관리가 병행되어야 한다. 운동의 경우 Level 1–2는 제한이 없으나, Level 3–5는 고강도 운동 
전 반드시 전문가의 상담과 기능적 허혈 평가가 선행되어야 하며 경쟁적인 격렬한 운동은 제한
된다.

결론

이번 2024년 가와사키병 진료지침 업데이트에서 가장 눈에 띄는 변화는 위험도 산정의 기준
을 현재의 혈관 상태가 아닌 과거의 '최대 z-score (peak z-score)'로 설정한 점이다. 이는 혈
관 크기가 정상화된 것처럼 보이는 상태에서도 혈관벽의 병리적 변형과 혈전 발생 위험은 여전
히 잠재되어 있다는 연구 근거를 반영한 결과이다. 따라서 임상 현장에서는 환자의 진단 초기 
기록을 철저히 관리하여, 가장 심했던 시점의 중증도를 바탕으로 평생의 추적 관찰 강도를 결정
해야 한다. 또한, 심초음파를 넘어 관상동맥 CT 조영술과 심장 MRI 같은 다양한 영상 검사들을 
적극 활용하는 것이 '무증상의 심근허혈'과 혈관벽의 석회화를 조기에 발견하고 위험을 낮추는 
데 기여할 것으로 생각된다. 이와 함께 고위험군에서의 스타틴 투여 고려와 DOAC의 가능성 제
시는 단순한 항혈전 요법을 넘어 혈관 내피세포의 기능을 보호하고 염증을 조절하는 데 의미를 
둔다.

가와사키병은 소아청소년과에서의 치료로 종결되는 병이 아니며, 성인 심장내과로의 체계적
인 이행과 지속적인 다학제적 접근이 필수적이다. 환자가 자신의 위험도를 정확히 인지하고 평
생에 걸친 심혈관 건강 관리의 주체가 되도록 교육하는 '이행 프로토콜'의 준수는 향후 가와사
키병 생존자들의 장기적인 예후를 결정짓는 핵심적인 요소가 될 것이다.
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