
�������� �������� ��������

��������������

� 	 
 � �� 	 
 � �


 � � ��
 � � ��

�� � � � � ��	 
 � �



�� �� ��

���� �� �� �� �� �� �� �� 		 

 ��
�� 

 �� �� �� ��

��1961 1961 ������ �� �� �� �� �� ��
�� �� �� �� ��

���� � !� ! ""

���� # $# $ �� %% 3  3  && ~  5  ~  5  '' ((
��



�������� �������� �������� �������� � � � �� � � �� � � �� � � �� � � �� � � �� � � �� � � �

��������������������������������������������������

�� � � 	 
� � 	 
� � 	 
� � 	 
� � 	 
� � 	 
� � 	 
� � 	 


�� � � 
 �� �� � 
 �� �� � 
 �� �� � 
 �� � ����� � �� � �� � �� � � ����� � 
� � 
� � 
� � 
� � 
 �� �� � 
 �� �� � 
 �� �� � 
 �� � ����� � �� � �� � �� � � ����� � 
� � 
� � 
� � 


�� � � � � � � �� � � � � � �� � � � � � �� � � � � � � ����� � �  � � �  � � �  � � �  !!!!""""####$ %$ %$ %$ %� � � � � � �� � � � � � �� � � � � � �� � � � � � � ����� � �  � � �  � � �  � � �  !!!!""""####$ %$ %$ %$ % &&&&&&&&

�� � '� '� '� '� '� '� '� '

�� ( ) * + � � ,( ) * + � � ,( ) * + � � ,( ) * + � � ,( ) * + � � ,( ) * + � � ,( ) * + � � ,( ) * + � � ,



�������� �������� �������� �������� 								 







 ��������

��-------- ........ //////// 00000000 11111111 ,,,,,,,, 22222222 3333����44443333����4444 55555555 66666666 77777777 88888888

99999999 :::::::: ;;;;;;;; <<<<<<<< ======== >>>>>>>> ???????? @@@@@@@@ AAAAAAAA BBBB����CCCCBBBB����CCCC DDDDDDDD EEEEEEEE

FFFFFFFF 00000000 GGGGGGGG HHHHHHHH IIIIIIII JJJJJJJJ JJJJJJJJ KKKKKKKK LLLLLLLL MMMMMMMM NNNNNNNN OOOOOOOO PPPPPPPP

��QQQQQQQQ RRRRRRRR SSSSSSSS TTTTTTTT 25 % 25 % 00000000 //////// UUUUUUUU ;;;;;;;; VVVVVVVV WWWWWWWW XXXXXXXX 33333333
YYYYYYYY ZZZZZZZZ [[[[[[[[ \\\\\\\\ ]]]]]]]]^̂̂̂____^̂̂̂____ `̀̀̀̀̀̀̀ aaaaaaaa bbbbbbbb cccccccc EEEEEEEE dddddddd eeeeeeee

ffff����EEEEffff����EEEE dddddddd gggggggg hhhhhhhh iiiiiiii YYYYYYYY ZZZZZZZZ [[[[[[[[ \\\\\\\\ ]]]]]]]] GGGGGGGG ��������

DDDDDDDD jjjjjjjj �������� kkkkkkkk llll^̂̂̂llll^̂̂̂



Aneurym              Stenosis
2 yr



�������� �������� �������� �������� �������� 









���������� �������� �������� �������� ����������������(2 g/kg iv 12 hr)(2 g/kg iv 12 hr)
���������� �������� �������� �������� �������� �������� �������� �������� 								 







 �������� �������� 







 ��������
������������������������ �������� �������� �������� �������� �������� �������� �������� �������� �������� �������� �������� ��������
�������� �������� ��������         !!!!!!!! """"""""

���������� �������� 								 



����



����
��######## $$$$$$$$ %%%%%%%% 60 mg/kg/day tid or qid 60 mg/kg/day tid or qid �������� 








�������� �������� 







 �������� ��������
��&&&&&&&& $$$$$$$$ %%%%%%%% 33--5  mg/kg/day qd 5  mg/kg/day qd �������� �������� �������� ��������
�������� �������� �������� '''''''' ((((������������((((������������ �������� )))))))) �������� ******** ++++++++ ,,,,,,,,



����������������������������������������

m n o n p n q r s t r p u n p um n o n p n q r s t r p u n p um n o n p n q r s t r p u n p um n o n p n q r s t r p u n p u

v w x u y z r { wv w x u y z r { wv w x u y z r { wv w x u y z r { w | } p y u ~ z r � � u s � u w u p| } p y u ~ z r � � u s � u w u p| } p y u ~ z r � � u s � u w u p| } p y u ~ z r � � u s � u w u p

v � � } w u s � u p ~ { w p uv � � } w u s � u p ~ { w p uv � � } w u s � u p ~ { w p uv � � } w u s � u p ~ { w p u

����������������

� � ��� � ��� � ��� � ��

� 	 �
� 	 �
� 	 �
� 	 �


� � 
 � �� � 
 � �� � 
 � �� � 
 � �

� � � �� � � �� � � �� � � �

� � � � � �� � � � � �� � � � � �� � � � � �



W h e n  i n i t i a l  t r e a t m e n t  f a i l sW h e n  i n i t i a l  t r e a t m e n t  f a i l s
�� 10% of patients10% of patients
�� I V I G  ag ain 2 g m / k gI V I G  ag ain 2 g m / k g
�� S ter oidS ter oid
�� 30 mg/kg/day IVD 230 mg/kg/day IVD 2--3 h o u r s ,  f o r  13 h o u r s ,  f o r  1 --3 3 
c o n s e c u t i v e  daysc o n s e c u t i v e  days
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S u p p l e m e n t  L a b o r a t o r y  S u p p l e m e n t  L a b o r a t o r y  
c r i t e r i ac r i t e r i a

�� A l b u m in < =  3  g / d LA l b u m in < =  3  g / d L
�� A nem ia for  ag eA nem ia for  ag e
�� E l ev ation of al anine am inotr ansfer aseE l ev ation of al anine am inotr ansfer ase
�� P l atel et after  7  d ay s > =  4 5 0, 000 /  m mP l atel et after  7  d ay s > =  4 5 0, 000 /  m m 33
�� B l ood  c el l  c ou nt > =  15 , 000 /  m mB l ood  c el l  c ou nt > =  15 , 000 /  m m 33
�� U r ine > =  10 w h ite c el l s / H P FU r ine > =  10 w h ite c el l s / H P F
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M e e t i n g 
mo di f i e d 
c r i t e r i a
No Yes

M e e
t i n g  
c r i t e r
i a

N
o 19 21
Y
e
s

2 5 7



D i f f e r e n t i a l  D i a g n o s i sD i f f e r e n t i a l  D i a g n o s i s
�� Viral infectionsViral infections
�� Measles, adenovirus, enterovirus, EBVMeasles, adenovirus, enterovirus, EBV

�� S carlet fev erS carlet fev er
�� S S S SS S S S
�� T ox ic sh ock  sy nd rom eT ox ic sh ock  sy nd rom e
�� B acterial cerv ical ly m p h ad enop ath yB acterial cerv ical ly m p h ad enop ath y
�� D ru g  allerg yD ru g  allerg y
�� S tev enS tev en--J oh nson sy nd rom eJ oh nson sy nd rom e
�� J R AJ R A
�� R ock y  M ou tain sp otted  fev erR ock y  M ou tain sp otted  fev er
�� L ep tosp riosisL ep tosp riosis
�� M ercu ry  h y p ersensitiv ity  reactionM ercu ry  h y p ersensitiv ity  reaction
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R i s k  S t r a t i f i c a t i o n s  ( A H A )R i s k  S t r a t i f i c a t i o n s  ( A H A )
Risk Level T h er a p y P h y sic a l A c t ivit y
I ( n o  c o r o n a r y  a r t e r y  c h a n g e  
at any stage of illness)

N ot b eyond  1 st 6-8  w k s N o r estr ic tion b eyond  1 st 6-8  
w k s

I I  ( tr ansient c or onar y ar ter y 
ec tasia d isap p ear s w ith in 1 st
6-8  w k s)

N ot b eyond  1 st 6-8  w k s N o r estr ic tion b eyond  1 st 6-8  
w k s

I I I ( 1  sm all-m ed iu m  c or onar y 
ar ter y aneu r ysm / m aj or  
c or onar y ar ter y)

L ow  d ose asp ir in ( 3 -5  
m g/ k g/ d ay),  at least u ntil 
aneu r ysm  r egr ession 
d oc u m ented

F or  p atients <  1 1  y/ o,  N o 
r estr ic tion b eyond  1 st 6-8  w k s;  
1 1 -2 0  y/ o gu id ed  b y b iennial 
str ess test;  c ontac t or  h igh -
im p ac t sp or ts d isc c ou r aged

I V ( > =  l lar ge or  giant 
aneu r ysm ,  or  m u ltip le or  
c om p lex  aneu r ysm  in sam e 
c or onar y ar ter y,  w ith ou t 
ob str u c tion

L ong ter m  antip latelet and  
w ar far in ( I N R  2 -2 . 5 ) or  L M W H
( antifac tor  X a 0 . 5 -1 . 0  U / m L ) 
sh ou ld  b e c om b ined  in giant 
aneu r ysm s

C ontac t or  h igh -im p ac t 
sh ou ld  b e av oid ed ;  p h ysic al 
ac tiv ity gu id ed  b y str ess test

V  ( c or onar y ar ter y 
ob str u c tion)

L ong ter m  asp ir in;  w ar far in or  
L M W H  if giant aneu r ysm  
p er sists;
C onsid er  b eta-b loc k er s

C ontac t or  h igh -im p ac t 
sh ou ld  b e av oid ed ;  p h ysic al 
ac tiv ity gu id ed  b y str ess test



New Concepts from IX IKDSNew Concepts from IX IKDS
�� Humane genome mapHumane genome map
�� I nf l i x i mab  ( T N FI nf l i x i mab  ( T N F --al ph a A b )  f or  r ef r ac t or y  al ph a A b )  f or  r ef r ac t or y  
K DK D
�� R ec ons i d er i ng of  s t er oi d  i n ac ut e R ec ons i d er i ng of  s t er oi d  i n ac ut e 
t h er apyt h er apy


