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はじめに 

わが国の川崎病の患者数は年間 15,000人以上が報告され、増加傾向が続いています。発見者の

川崎冨作先生は、大変残念なことに本年 6 月 5 日に亡くなられました。川崎病の原因はいまだに

不明であり、原因診断ができないため、現在も、川崎先生が着目された臨床症状に基づいて診断

されています。 

「診断の手引き」は、1970年に初版が発行され、2002年に改訂 5版となった後 15年以上経過

し、診療の実態に合わない部分も見られたため、日本川崎病学会で改訂委員会を組織し、2019年

5月に改訂 6版が発行されましたので、そのポイントを解説させていただきます。 

 

 川崎病の診断の手引きは、「主要症状と診断方法」「参考条項」「備考」から構成されています。

今回の改訂の目的としては、早期に正確な診断を行うことを勧め、現在約 20％にみられる不全型

川崎病（以下「不全型」とします。）の診断方法を、できるだけ統一すること、さらに改訂 4版の

まま 30年以上経過した参考条項の見直しを行うこととしました。 

 

主要症状での主な変更点は、発熱の日数を記載しなくなったことと、発疹の中に BCG接種痕の

発赤を含めるようにしたことで、改訂 5 版で進められた、早期診断、早期治療を可能にすること

を目的としています。 

熱に関する記述は、これまでは「5 日以上続く発熱（ただし、治療により 5 日未満で解熱した



場合も含む）」とされてきましたが、川崎

病の標準的治療である、免疫グロブリン

大量静注療法（以下 IVIGとします。）に

よって、早期診断例では早期治療が増加

し、最新の全国調査では 36％の例で第 4

病日以前に IVIG が開始されていまし

た。それに伴い、冠動脈病変の発生率は

低下しており、この傾向を維持するため

に、改訂 6版としては、発熱について日

数に条件をつけないこととしました。こ

れまで、他に 4 症状あるものの、発熱 5

日目になるまで待機していた例を早期診

断しやすくなると思われます。 

 

次に、BCG接種痕の発赤ですが、これ

は以前から、初期診療において、川崎病

に非常に特徴的な症状である という意

見が多かった症状ですが、出現する年齢

が限定されることと、欧米では BCG が

定期接種されていないことから、これま

で参考条項としていました。近年は、接

種を行っているアジア、中南米諸国から

川崎病の報告が増えており、この所見が

初期診断に非常に有用であるとの意見が

多く、今回の改訂では、全身的な不定形発疹がない場合でも、それを補う所見として、「発疹（BCG

接種痕の発赤を含む）」と変更しました。この所見は初発症状として現れることがほとんどであり、

より早期に主要症状の１項目を満たす例が増えてくると思われます。 

 

さて、不全型の定義についてですが、委員会の中でも、どのような例を不全型としているか意

見が分かれましたが、委員全員が一致していた意見として、主要症状が 3 つ認められ、かつ冠動

脈病変が認められる場合には不全型として診断し治療を行うべきであると考えていました。また、

ほとんどの委員が、4 つの主要症状があれば、冠動脈病変がなくても不全型として診断し治療を

行うべきであると考えていました。そこで今回は、この 2 つのパターンを不全型と診断して治療

を進めるよう勧奨することとしました。 



それ以外の場合には、十分な鑑別診断

を行い、次の参考条項の最初の群に挙げ

られた所見の有無を確認して検討してい

ただきたいと思います。 

 

【冠動脈病変の定義】 

 主要症状が 4つまたは 3つである場合

には、冠動脈病変の有無が診断に関わっ

てきます。現在、冠動脈病変の診断は全

て心エコーによって行われており、2016

年に発行された日本人小児の冠動脈内径

標準値により、Z スコアによる評価が可

能になり、+2.5以上を冠動脈病変として

定義することとしました。 

 

参考条項の改訂は大幅に行われ、臓器

別の所見を列挙する形式から、各所見の

臨床的意義によって分類し直しました。 

特に最初にまとめた所見は、川崎病に

比較的特異性が高いものと思われ、主要

症状での診断に迷う場合に有意義な所見

と考えてください。 

ここでは、最初の項としてまとめた川

崎病に特異性が高いと思われる所見と、

一般的な判定の目安を述べます。 

 

病初期の肝トランスアミナーゼの上昇 

ALT（GPT）値が 50 IU / L を超える患者の割合は、6か月から 4歳までの患者では約 30％に

見られ、10％以上が 200 IU / L より高値を示すとされています。IVIG後は速やかに改善するこ

とが多いと思われます。 

 

乳児の尿沈渣における白血球の増加 

必ずしも乳児に限定される所見ではありませんが、初診時尿検査の白血球増加はしばしば見ら

れ、川崎病では尿培養は陰性で、無菌性白血球尿が不全型を早期に疑うきっかけになるとされて

います。白血球尿を認める頻度は 79.8％とも言われます。乳児期の KDを疑わせる所見として有



用です。 

 

回復期の血小板増加症 

よく知られている所見で、経過中の血小板数の最高値は、患者の約 60％が、50万以上の血小板

数を示すとされています。 

 

BNPまたは NT-pro BNPの上昇 

近年、種々のバイオマーカーが報告される中で、BNPまたはNT-pro BNPは、心不全と炎症の

両方の重症度を反映し、結果も迅速に得られ、診断に有異議であると報告されています。カット

オフ値により、66～98％の感度があるとされますが、正常値は、施設や患者の年齢で異なること

に注意が必要です。 

他に多くの有力なバイオマーカーがありますが、臨床的な迅速性の面では、今後、プロカルシ

トニン、D ダイマー、HDL コレステロール、コリンエステラーゼ、sIL-2R などは、データの集

積によって、診断に役立つ可能性があると考えられます。 

 

心エコー検査による僧帽弁逆流（MR）または心嚢液 

冠動脈以外の心臓合併症として診断上、有意義な所見で、全国調査では、心エコー検査による

MR の発生率は、急性期 7.1％、心嚢液の発生率は 10％未満であると報告されているが、主要症

状とともに出現していれば KDの可能性は考えるべきです。 

 

胆嚢水腫 

初期症状として、胆嚢腫大は特徴的であるが、消化器症状が重症化しないうちに発見される例

が多いためか、最近あまり強調されていません。小児における胆嚢腫大の評価基準は、5歳未満で

の正常上限は、短軸（前後径）で 3.0 cm、長軸（長さ）で 5.0 cm、および胆嚢壁の厚さ 3.0 mm

が目安と考えられます。 

 

低アルブミン血症または低ナトリウム血症 

これらは血管炎による血漿漏出に伴う KD の特徴的な所見であり、ともに冠動脈病変や IVIG

不応例のリスク因子とされていますが、病日の影響が大きく、検査値の偏差が小さいため、実用

的で信頼できるカットオフ値の決定が難しい面があります。全国調査によれば、初診時の血清ア

ルブミン濃度は、26.3％の例で 3.2mg/dL未満、62.6％が 3.6mg/dL未満でした。初診時の血清ナ

トリウム濃度は、約 60％で 134mEq/L未満でした。 

 

今後課題として残った点として、これらの特徴的所見のカットオフ値を組み合わせて、KD と

それ以外の発熱疾患とを鑑別するアルゴリズムやスコアリングの研究が必要と思われます。 



また、参考条項の 2～3群として、改訂 5版までの参考条項をもとに、危急度が高い所見、免疫

グロブリン抵抗性に強く関連し不応例予測スコアを参考にすることが望ましい所見、さらに非特

異的だが川崎病で見られることがある所見としてまとめ直し、各所見の臨床的な意義を明確にし

ました。 

 

最後に【備考】についてですが、ここには、患者家族に説明すべき本疾患の疫学的に重要な事

項として、0.1%未満ではあるが死亡例がありうること、再発率、同胞発症もあることを説明する

よう、これまで同様に記載してあります。男女比については現在もやや男児に多いことは同じで

あるが、診断時に特に説明する意味を持

たないと考え、今回は削除しました。 

また、主要症状の一つである非化膿性

頸部リンパ節腫脹について、これまで年

少児では頻度が 65％とやや低いと記載

していましたが、今回は、不全型の早期

診断の一助になるよう、3 歳以上ではむ

しろ頻度が高く同症状が 90％以上に見

られることや、発熱と共に初発症状である例が多いこと、その超音波検査所見が多房性であるこ

となどを記載して注意を喚起しました。 

 

以上、約 15年ぶりに改訂した「川崎病診断の手引き改訂 6版」の主な変更点について解説いた

しました。この改訂によって、これまで診断がつけられず川崎病の治療を行う機会を逸したため

に心合併症を残すような例が、適切な時期に診断され治療を受けて、合併症なく回復できること

を期待します。 

 

 

 

「小児科診療UP-to-DATE」 

http://medical.radionikkei.jp/uptodate/ 


