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川崎病の病因検索および難治例に対する治療戦略
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要 旨 :川崎病は病理組織学的には系統的血管炎症候洋の範疇に属し, 中型血管である冠状動脈に最

も高頻度に病変を形成し, 小児期の虚血性心疾息を意起する原因不明の疾患である 4 歳以下の乳幼

月に多くみられ,本邦年間発症数は約14,000例にも上る 無治療で経過すると発症後 7 ～14日に約25%

に冠動脈拡張 嬉などの冠動脈病変を引き起こし, 不幸にもこの冠動lFK病変 (corontt arlcrv lcsionま

cン虹s) を併発した場合, 一生涯にわたって危期的な受診, カテーテル検査, 抗凝回業の服用を余儀

なくされ, それでもなお血桂症や動脈硬化症などによる突然死の危険性を争んでいる

これまで我々は, 川崎病の原因検索および CA L s を完全阻止する治療法の確立について長年研究

してきた 以前には, 原因検索として川崎病に特徴的な BC G 接種痕部の発赤にと日し, 本症の病因

としてス トレス貫白 (熱ショック賓白 :H SP) が大きく関与している知見を得た 種々の解析結果か

ら, 本症では細菌由来の H SP65と自己のストレス重白Pl に対する免寝反応が起こっており, 病態に

自己免浸的機構が関与している可能性を示した 最近では, 最新技術であるプロテオーム法を用いて

本疾息の病因貫白質を同定する研究を進めており, 引き続き原因検索を追究していく所存である

治療面では, 最初に Ctt s を予測する因子をベッドサイドの筒便な検査データから推測 し, 治療

抵抗性症例を選出することを目的とした研究をおこなった この結果, 白血球数, 好中球数, C R P

値の変化率が陽性であることが cA Ls の形成に関連することが判明した また, 大量ガンマグロブ

リン (IV IG ) 療法の効果を評価するため, これまでの公表データをすべて包合した M G 療法のメタ

アナリシス解析をおこなった この結果, 川崎病に対するIV IG は用量依存的に効果を示し, かつ単

回投与の方が CA L s の発症阻止に有効性を発揮することが実証された

次に, IVIG 療法に抵抗性を示す 「M G 不応例J の治療法を検討した 川崎病の炎症病態の形成に

炎vr. 性サイトカインが関与していることも判明しているため, 炎症性サイトカインの除去を目的に,

約140例の M G 不応例に血策交換療法を施行し, C tt s発生手を約 1 / 25に減少させることに成功し

た また最近, 抗リウマチ菜として開発された TN Fα遮断案 (インフリキシマブ) が, M G 不応の

川崎病症例に有効と報告され,当施設でも難治例に使用し良好な成績を収めている このことから我々

はIV IG 不応例にインフリキシマブを適用し, さらに不応な例にはallL策交換療法を行うという 「段階

的治療法」力S, 川崎病 CA Ls の併発を防止する最善の方法と考えている 今後は, この 「段階的治

療法」を推進し, 川崎病におけるCtt s形成を完全阻止できるよう十分に検討を行っていきたい

rよじめに

川崎病は病理組織学的には系統的血管炎症候群の範疇

に属 し, 中型血管である冠状動lFtに最も高頻度に病変

(coron叩 述ctt lCSiOns, 以下 C t t s) を形成し, 小児期

の虚血性心疾患を意起する原因不明の疾思であるこ) 本

疾患は1967年の川崎富作博士による報告以来, 新しい堤

息概念として周知されるまでに10年以上の年月が費やさ

れたが, 現在では H cnOch sch6皿clll紫班病についで小

児期では頻度の高い血管炎として認められている

本稿では, これまで我々が長年研究してきた川崎病の

病因検索結果および難治例に対する治療戦略について経

緯を含め言及する

1 疲学

屋代らの第20回川崎病全国調査成績によると, 本疾息
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