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摘  要 

川崎病(Kawasaki disease, KD)是一种自限性的全身性血管炎，好发于冠状动脉，是儿童获得性心脏病

的主要病因。近年来川崎病的发病率呈上升趋势，其发病的具体病因、机制还未完全明确，由于其可以

发生冠状动脉的损害，所以对其的诊断和治疗尤为重要。本文就川崎病的病因、病理、诊断、治疗和预

后进行综述。 
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Abstract 
Kawasaki disease (KD) is a kind of self-limited systemic vasculitis, which usually occurs in the co-
ronary arteries and is the main cause of acquired heart disease in children. In recent years, the in-
cidence of Kawasaki disease is on the rise, but the specific etiology and mechanism of the disease 
are not completely clear. Since it can cause coronary artery damage, it is particularly important to 
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diagnose and treat Kawasaki disease. This paper reviews the etiology, pathology, diagnosis, 
treatment and prognosis of Kawasaki disease. 
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1. 前言 

川崎病(Kawasaki disease, KD)是一种急性、自限性的全身性血管炎，主要临床表现为发热、口腔黏膜

改变、皮疹、颈部淋巴结肿大、球结膜充血和肢端改变等。KD 在世界各国均有发生，以亚裔人群发病率

为高，主要发生在 5 岁以下的儿童，具有性别差异，男性多于女性[1]。有流行病学研究显示，近年来 KD
发病率在许多国家尤其是亚洲国家内呈明显上升趋势，其季节流行性也较为显著[2]。本病病理变化为全

身性血管炎，好发于冠状动脉。在发达国家，KD 已经成为儿童获得性心脏病的主要病因[3]。所以对于

川崎病的早期诊断及早期干预治疗对于降低儿童心血管疾病的发生率具有重要意义。 

2. 病因 

KD 的病因不明，流行病学资料提示立克次体、丙酸杆菌、葡萄球菌、链球菌、逆转录病毒、支原体

感染等为其病因，但均未能证实。目前认为具有遗传特质的个体在某种感染原的触发下产生了异常的免

疫反应是 KD 的可能机制[4]。亚裔人群尤其是日裔的发病率较其他人种明显更高，这可能意味着 KD 的

发病存在基因易感性，宿主的易感基因可能在对感染因素引起的异常免疫级联反应中起重要作用[5]。 

3. 病理 

KD 的病理变化为全身性血管炎，好发于冠状动脉。病理过程主要分为以下几个阶段。病变初期是起

始于管腔内的小动脉周围炎症，可以看见以中性粒细胞为代表的炎性细胞浸润。随后出现冠状动脉主要

分支全层血管炎，弹性纤维和肌层断裂，可形成血栓和动脉瘤。逐渐动脉炎症消退，血栓和肉芽形成，

导致冠状动脉部分或完全阻塞，可引发心梗。数月至数年后，病变逐渐愈合，阻塞的动脉可能再通。 

4. 诊断 

目前 KD 的诊断主要根据发热、球结合膜充血、唇充血皲裂、草莓舌、手足硬性水肿、多形性皮疹、

颈部淋巴结肿大等临床表现。但并不是所有患儿均具有上述症状，部分患儿临床表现不典型，导致 KD
诊断困难。 

4.1. 完全性川崎病 

经典的完全性川崎病的诊断标准为在发热大于 5 天的基础上，伴下列 5 项临床表现中的 4 项者，并

排除其他疾病后，即可诊断为川崎病(① 非化脓性双眼结合膜充血；② 多形性皮疹；③ 急性期掌跖红

斑、手足硬肿，恢复期指/趾端膜状脱皮；④ 口唇充血、皲裂，草莓舌；⑤ 非化脓性颈淋巴结肿大) [6]。
如 5 项临床表现中不足 4 项者，但超声心动图有冠状动脉损害者，亦可确诊为川崎病。2020 年日本的川
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崎病协作组对川崎病的诊断标准进行了第 6 次修订，新版指南完全性川崎病的诊断标准为：满足 6 项临

床表现(① 发热；② 非化脓性双眼结合膜充血；③ 皮疹；④ 急性期掌跖红斑、手足硬肿，恢复期指/
趾端膜状脱皮；⑤ 口唇充血、皲裂，草莓舌；⑥ 非化脓性颈淋巴结肿大)中的 5~6 项者，无论是否发生

冠状动脉损伤，均可诊断为完全性川崎病；若患儿仅满足上述 6 项临床表现中的 4 项，则需冠状动脉超

声证实存在冠状动脉损伤，才可诊断为完全性川崎病[7]。 

4.2. 不完全性川崎病 

不完全性川崎病的诊断标准为在发热大于 5 天的基础上，其他 5 项临床症状仅满足 2~3 项，且除外

其他疾病[6]。婴儿发热 ≥ 7 天且无其他原因可以解释者，需要考虑不完全 KD 的可能[3]。 

5. 治疗 

KD 的治疗目标是降低炎症反应，预防血栓形成。所以对于符合川崎病诊断标准的患者应尽早开始治

疗。目前阿司匹林和静脉注射丙种球蛋白(intravenous immunoglobulin, IVIG)仍然是治疗 KD 的主要药物。

IVIG 在 KD 中的成功使用使冠状动脉损害(coronary artery lesion, CAL)的发生率降至约 4%，但仍有

10%~20%的患儿初次使用 IVIG 后仍持续发热超过 36 小时或再次发热，称为 IVIG 无反应型 KD [1]。 

5.1. 阿司匹林   

阿司匹林具有抗炎、抗血小板凝集和抗氧化的作用，已用于临床治疗 KD 很多年[8]。目前对于阿司

匹林的具体用法还存在争议。在川崎病的急性期，初始剂量美国使用 80~100 mg/(kg∙d)，日本、西欧使用

30~50 mg/(kg∙d)，研究证实两种方案无差异(IIa 类，C 级)，在热退 48~72 小时或病程 14 天后改为小剂量

3~5 mg/(kg∙d)，维持 6~8 周且冠状动脉恢复正常后停用[1]。使用阿司匹林治疗 KD 的患儿可能出现胃炎、

上消化道出血、贫血等不良反应，所以对于阿司匹林的最佳用药剂量和时间也存在争议[9]。近年来有多

项研究结果均表明，与低剂量阿司匹林相比，中、高剂量阿司匹林在预防 CAL 发生方面并无优势[9]。此

外，儿童长期大剂量使用阿司匹林可能诱发瑞氏综合征，所以用药期间应加强对患儿的病情观察，加强

对家属的健康教育[10]。 

5.2. 静脉注射免疫球蛋白(Intravenous Immunoglobulin, IVIG) 

IVIG 治疗 KD 的机制目前还不完全清楚，主要与通过 Fc 受体、淋巴细胞和树状突细胞介导的抗炎

作用有关[11]。研究证实治疗浓度下的免疫球蛋白可通过抑制免疫应答，降低肿瘤坏死因子的表达，从而

降低冠状动脉损害的发生率[12]。急性期 KD 患儿予以 IVIG 可显著降低冠状动脉损伤的风险[13]。2017
年美国心脏病协会指出病程 10 天内诊断 KD 的患者应尽早使用 IVIG，推荐 IVIG 单剂 2 g/kg，10~12 小

时持续静脉输入[1]。但是在病程 10 天以后诊断的患者，ESR 增快或 CRP > 30 mg/L 伴发热或冠状动脉瘤

者，需应用 IVIG；无发热、炎性指标正常、冠状动脉正常者，不用 IVIG (IIa 类，B 级) [1]。使用 2 g/kg IVIG
的患者，11 个月内不宜接种麻疹、腮腺炎、风疹和水痘疫苗。 

5.3. 糖皮质激素 

糖皮质激素作为经典的抗炎药物，具有很强的抗炎和免疫抑制的作用，在多种血管炎相关疾病的治

疗中发挥重要作用[14]。糖皮质激素在 KD 治疗中的应用一直存在争议，一般用于 IVIG 治疗无效的补救

措施。最初的研究认为川崎病患儿应用糖皮质激素会增加冠状动脉瘤的风险[15]，从而限制了其在初始治

疗中的运用。近年来研究证实糖皮质激素能够缩短 KD 的热程，降低 CAL 的风险[16]。2017 年美国心脏

协会首次提出糖皮质激素可用于预估 IVIG 无反应和冠状动脉瘤高风险患者的初始治疗[1]。糖皮质激素
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在 KD 的初始治疗中应用泼尼松和甲泼尼龙较多，应用地塞米松的相关研究较少[14]。泼尼松剂量多采用

1~2 mg/(kg∙d)；甲泼尼龙多选择 20~30 mg/(kg∙次)的冲击治疗[17]。单次甲泼尼龙冲击联合 IVIG 治疗不应

作为常规方案(III 类，B 级)；对预估并发冠状动脉瘤或者 IVIG 无反应高危患者，初始治疗可以考虑糖皮

质激素联合 IVIG (2 g/kg)以及阿司匹林的治疗方案(IIb 类，B 级) [1]。 

5.4. IVIG 无反应的治疗 

KD 在急性期虽经积极治疗，但仍有 10%~20%的患儿对首次 IVIG 无反应[18]。IVIG 无反应患儿 CAL
的发生率较 IVIG 敏感的患儿更高，因此对于此类患儿如何使用正确有效的方法治疗以降低 CAL 的发生

率十分重要。对于 IVIG 无反应患儿的治疗方案尚无统一的标准，但随着近年来不断的深入研究，很多学

者发现联合使用糖皮质激素、肿瘤坏死因子(TNF) α 抑制剂及钙调神经磷酸酶抑制剂等二、三线药物对

IVIG 无反应型川崎病效果较好，在一定程度上能降低并发症的发生[19]。 

6. 预后 

川崎病是自限性疾病，多数预后良好。约有 50%~95%的中小冠状动脉瘤可逐渐回缩，应长期随访，

若动脉瘤持续存在，有出现狭窄、血栓的可能[4]。巨大冠状动脉瘤一般不能恢复到正常[20]。此外 KD
血管病变的转归也未明确，但即使恢复正常，血管壁也可能发生了不可逆的损害，后期有诱发心梗的可

能[21]。一项日本的回顾性研究结果显示有 KD 病史的患者相较于普通患者会在冠状动脉风险评分较低时

发生急性冠状动脉综合征，且发病年龄更小[22]。所以对于川崎病的诊断我们需要更加的严谨，对于治疗

需要更加的规范，对于预后和远期的随访需要更加的关注。 

7. 展望 

目前对于 KD 的诊治已经取得了一定的进展，但其具体发病机制还尚未明确，还需要我们未来的不

断探索。相信随着对 KD 发病机制的不断深入研究，对于 KD 的防治也会取得更进一步的进展。 
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