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摘  要 

目的：探讨川崎病的少见并发症溶血性贫血的发病机制、临床特征以及治疗后效果，提高对该病的认识，

做到早期识别及治疗。方法：应用回顾性分析的方法，报道1例川崎病合并溶血性贫血患儿的临床表现、

体格检查、实验室检查及治疗反应并结合相关文献进行分析。结果：7月男性患儿，主要表现为发热、

皮疹、眼结合膜充血、口唇干裂及手足硬肿，心脏超声示双侧冠状动脉扩张，应用丙种球蛋白治疗出现

血红蛋白降低、网织红细胞计数升高，直接抗人球蛋白阳性，应用激素治疗后血红蛋白升至正常水平。

结论：溶血性贫血是川崎病应用丙种球蛋白治疗后的少见的并发症，接受高剂量的患者出现溶血的风险

更大，临床认识不足，早期识别和积极治疗不良反应具有重要意义。 
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Abstract 
Objective: To investigate the pathogenesis, clinical characteristics and treatment effect of hemo-
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lytic anemia, a rare complication of Kawasaki disease, so as to improve the understanding of this 
disease and achieve early recognition and treatment. Methods: Retrospective analysis was per-
formed to report the clinical manifestations, physical examination, laboratory examination and 
treatment response of a child with Kawasaki disease complicated with hemolytic anemia. Results: 
July male children, mainly characterized by fever, rash, eye combined with membrane hyperemia, 
lip weather-shack, and brothers hard swollen, echocardiogram in bilateral coronary artery ex-
pansion, application of gamma globulin treatment appear lower hemoglobin, reticulocyte count, 
anti globulin positive people directly, hemoglobin rose to normal level after application of hor-
mone treatment. Conclusion: Hemolytic anemia is a rare complication of Kawasaki disease after 
the application of gamma globulin therapy. Patients receiving high dose of hemolysis are at great-
er risk of hemolysis, and clinical understanding is insufficient. Early identification and active 
treatment of adverse reactions are of great significance. 
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1. 引言 

川崎病(Kawasaki disease, KD)，又称为黏膜皮肤淋巴结综合征(mucocutaneous lymph node syndrome, 
MCLS)，是 1967 年日本川崎富作医师首选报道，并以其命名的疾病[1]。临床表现多样，主要为发热、

皮疹、颈部非脓性淋巴结肿大、眼结合膜充血、口腔黏膜弥漫充血、杨梅舌、掌跖红斑、手足硬性水肿

等[2]。目前的一线的治疗方案是丙种球蛋白(2 g/kg)联合阿司匹林，可以降低冠状动脉损害的发生率。但

是丙种球蛋白治疗后发生免疫性溶血性贫血是其罕见的并发症。本文报道了 1 例川崎病合并溶血性贫血

患儿并结合相关文献复习，旨在使临床医师早期识别、早期治疗。 

2. 临床资料 

患儿，女，7 月，因“发热伴皮疹 5 天”于 2020 年 3 月于青岛大学附属医院入院。入院前 5 天出现

发热，热峰 39.4℃，4 次/天，伴全身散在浅红色皮疹，伴眼红、口唇发红、干裂，4 天前就诊于当地医

院，予“抗感染”治疗后效果欠佳。入院前 1 天就诊于我院门诊，完善血常规示：白细胞数 13.31 × 109/L，
中性粒细胞数 7.51 × 109/L，血小板 202 × 109/L，血红蛋白 76 g/L，CRP 19.93 mg/L；为求系统治疗以川

崎病待排收入院。患儿自发病以来，神志清，精神欠佳，饮食及睡眠一般，大小便未见明显异常，体重

无明显增减。 
体格检查：T：37℃，P：120 次/分，R：29 次/分；WT：10 kg，神志清，精神可。眼结合膜轻度充

血，口唇红。双肺呼吸音粗，无啰音。心率 120 次/分，心音有力，各瓣膜区未闻及杂音。腹软，无压痛

及反跳痛，肝脾未及。手足略硬肿。双下肢无浮肿。神经系统查体无异常。 
实验室检查：血常规 + CRP：白细胞数 20.37 × 109/L，中性粒细胞数 7.91 × 109/L，血小板 247 × 109/L，

血红蛋白 72 g/L，CRP 49.05 mg/L；降钙素原：0.47 ng/ml；网织红细胞计数：0.024 × 1012/L；血沉：29 mm/H；

直接抗人球蛋白实验：阳性；贫血相关检测：维生素 B12：97.46 pmol/L，余无异常；肝功、肾功、电解

质、EB 病毒抗体、尿常规、粪便常规未见异常。胸部 CT：双肺支气管血管束略增粗、模糊；双侧腋下
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多发略大淋巴结；心脏超声示：左冠状动脉主干近端内径约 0.27 mm，回旋支约 0.21 mm，右冠状动脉主

干近端内径约 0.28 mm。 
入院后诊断为“川崎病；溶血性贫血”，入院后予丙种球蛋白(1 g/kg)同时辅以阿司匹林(45 mg/kg × 3

天)→(5 mg/kg 至出院)、双嘧达莫抗凝及抗感染治疗，患儿存在溶血性贫血，予甲强龙(1 mg/kg)调节免疫

反应，共住院治疗 10 天后患儿症状好转出院。出院后继续口服醋酸泼尼松并逐渐减量，小剂量阿司匹林

及双嘧达莫抗凝并定期检测血红蛋白水平，逐渐升至正常水平，持续监测心脏超声冠状动脉直径恢复至

正常水平。目前仍在持续随访过程中。 

3. 讨论 

川崎病是发达国家小儿后天性获得性心脏病的常见病因，多发于 5 岁以下患儿，且以男孩多见[3] [4]。
其发病率呈逐年上升趋势，日本 2012 年 5 岁以下儿童的发病率为 264.8/100,000 [5]。根据 2017 年指南，

依据发热>5 d 以上同时合并≥4项主要临床特征可以确诊为 KD，同时对于症状典型者，有经验的医生可

以在热程 3 d 作出诊断。 
川崎病患儿的主要病理改变是全身中小血管的炎性病变，尤其容易累及冠状动脉。目前川崎病的发

病机制尚不明确，研究表明，可能与免疫活化、炎症因子、血管内皮损伤、感染及遗传等多种因素相关

[6]。冠状动脉瘤破裂是 KD 的严重的并发症，目前国际一线治疗方法为丙种球蛋白联合阿司匹林。如果

第一次注射后发热持续时间 ≥ 36 小时，则可再次给予 IVIG 治疗，大约 10%~20%的患儿初始应用丙种球

蛋白治疗后出现持续发热。丙种球蛋白治疗川崎病的作用机制可能与抑制免疫炎症因子的释放以及调节

T、B 淋巴细胞的功能等相关[4]。川崎病产生抗红细胞自身抗体，发生溶血性贫血的机制可能与 Ts 功能

低下，Th 功能亢进相关[7]。 
1986 年，Bunin 等人首次报道了川崎病合并自身免疫性溶血性贫血[8]。文献显示，在接受 IVIG 治

疗的患者中发生率为 1.6%，易发生在应用大剂量(2~4 g/Kg/次)治疗的患者中[9] [10]。Nolan 等人总结了

10 例川崎病患儿均应用第二剂丙种球蛋白后出现溶血性贫血，且剂量越高症状越严重，约 2/3 的患者需

要输血治疗[11] [12]。文献表明非 O 型血的人易发生溶血，因血清中的 A/B 抗原少，输注丙种球蛋白后

中和抗体的能力下降[13]。Nakagawa 等人报道了 12 例中有 6 例(50%)发生于 A 型血，其中 Shimomura 报

道了 1 例 3 岁 A 型 KD 合溶血性贫血患儿，在血清检测出不规则 IgM 抗体，滴度为：1:64，且在红细胞

上检测到 M 抗原，表明抗 M 抗体也参与了 HA 的发展[14] [15]。 
丙球输注相关的溶血事件定义应用丙球后 Hb 减少>10 g/L，伴有支持溶血的免疫血液学或生化检查

[12]。该患儿以发热、眼结合膜充血、皮疹、手足硬肿为主要表现，且心脏超声提示冠状动脉扩张，诊断

川崎病明确。患儿在应用丙种球蛋白后血红蛋白持续下降，完善网织红细胞计数示明显升高，Coomb’s
试验示：直接抗人球蛋白试验阳性，考虑出现丙球相关溶血。报道的 KD 合并溶血性贫血患儿应用中、

短程激素治疗后血红蛋白可出现不同程度的恢复[16]。该患儿诊断明确后加用加用糖皮质激素治疗，持续

监测血常规变化，患儿贫血逐渐恢复至正常水平，未应用血液制品且未发生不良结局。 
丙种球蛋白应用后溶血性贫血比较少见，也可能因轻中度贫血症状不明显而容易漏诊，亦或是川崎

病合并了自身免疫性溶血性贫血；关于儿童丙球相关溶血的文献更少。本研究中患儿应用 1 g/Kg/次的剂

量便发生了溶血，因此，诊断为川崎病的患儿应密切监测血液学检查，因为川崎病本身易合并贫血，应

用丙球治疗的过程中也可能发生溶血，血红蛋白在治疗过程中不升反降需格外注意。 
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