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摘  要 

川崎病在儿童中较常见，是儿童时期后天性心脏病最常见的原因，川崎病休克综合征则较少见，抢救难

度大，我科近期收治一例川崎病休克综合征，该患儿不仅合并多系统功能损害还有巨噬细胞活化综合征，

病初明确诊断较困难，经过积极完善相关检查后明确诊断，并且从入院即予积极抢救治疗，故治疗疗效

较好，患儿住院治疗15天后治愈出院。出院后随访无特殊，正常上学与生活。 
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Abstract 
Kawasaki disease is the most common cause of acquired heart disease in childhood. Kawasaki 
disease shock syndrome is less common and difficult to rescue. Recently, a case of Kawasaki dis-
ease shock syndrome was admitted to our department. The child was not only complicated with 
multiple system dysfunction, but also macrophage activation syndrome. It was difficult to make a 
dear diagnosis at the beginning. After actively improving the relevant examinations, the diagnosis 
was made and the patient was actively rescued from admission, the treatment effect was good. The 
child was cured and discharged after 15 days of hospitalization. Follow-up after discharge showed 
no special with normal school and life. 
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1. 引言 

川崎病是儿童时期后天性心脏病最常见的原因，因其对冠状动脉的损害，一直深受儿科医生关注。

川崎病休克综合征(Kawasaki disease shock syndrome, KDSS)较为少见，抢救难度大，而合并巨噬细胞活化

综合征(macrophage activation syndrome, MAS)在临床上更为少见，死亡率高。国外学者报告的 MAS 病死

亡率高达 8% [1] [2]。我科近期收治一例，抢救成功，现报道如下。 

2. 病例资料 

患儿男，6 岁，因“发现颈部包块、咳嗽 5+天，发热 4+天。”于 2022 年 05 月 31 日入院。有阵阵

干咳，有痰不易咳出，咳嗽剧烈时呕吐 2 次，为少许胃内容物，热峰为 39℃，伴头痛，精神饮食差。入

院查体：体温 38.0℃，脉搏 102 次/分，呼吸 33 次/分，血压 72/38mmHg。神志清醒，急性面容，精神差，

查体欠合作，轻度气促，轻微鼻翼煽动，无发绀，无三凹征。面色苍白，皮肤黏膜无黄染，左侧颈部可

触及 2 cm*1.5 cm 淋巴结，质中，边界清，活动度可，无波动感。腋窝及腹股沟均可触及肿大淋巴结。双

眼球结膜充血。无杨梅舌，咽部充血，双侧扁桃体 II°肿大，未见分泌物。颈软。双肺呼吸音粗，未闻

及干湿啰音。心音有力，心律齐，无杂音。腹部平软，全腹无压痛、反跳痛，肝脾肋下未触及，未触及

腹部包块，移动性浊音(−)。莫菲氏征(−)，麦氏点压痛(−)。四肢指(趾)端无硬肿、脱屑，无掌跖红斑。肢

端凉，无大理石样花斑，毛细血管再充盈时间约 5 秒。 

3. 住院经过 

入院后考虑“严重脓毒症，脓毒性休克、重症肺炎？”，血气分析示“pH 7.50，Po2 76.00 mmHg，
Pco2 16.50 mmHg，HCO3- 12.70 mmol/L，FiO2% 23，ABE-9.50 mmol/L”，有创动脉血压监测“血压波

动在 70~80/32~43mmHg”，无创心功能监测“有效血容量不足、外周阻力降低”，立即予复方醋酸钠林

格注射液、白蛋白扩容、抗休克治疗；入院 1 小时内给予美罗培南抗感染；并在充分扩容的基础上先后

给予肾上腺素及去甲肾上腺素缩血管治疗。检验结果回示：血常规：白细胞 2.81*109/L，中性分叶粒细

胞百分比 73.50%，红细胞 4.21*1012/L，血红蛋白 102 g/L，血小板 23*109/L，C 反应蛋白 62.42 mg/L。血

沉 5 mm/h，降钙素原 9.220 ng/ml，铁蛋白 > 3000 ng/ml。凝血分析：凝血酶原时间 18.80 S，纤维蛋白原

0.817 g/L，活化部分凝血酶原时间 72.80 S，凝血酶时间 24.80 S，血浆纤维蛋白(原)降解产物 49.00 ug/ml，
D-二聚体 15.99 mg/L。 

经以上治疗后休克有所纠正，血压升至 90~95/58~62mmHg，毛细血管再充盈时间 < 3 s，但患儿一

直高热，双眼球结膜充血，行心脏彩超检查：左冠状动脉主干开口径约 3.5 mm，左冠状动脉前降支开口

径约 2.6 mm，右冠状动脉开口径约 2.8 mm。Z (LCA) = 2.774，Z (LAD) = 1.605，Z (RCA) = 1.895 (正常

参考值：Z < 2.0)。肺动脉稍宽；肺高压(轻–中度)；心包积液(微量)。结合丙氨酸氨基转移酶 269 U/L，
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白蛋白 29.3 g/L，脑自然肽 N 端前体蛋白 4414 pg/ml，诊断“不完全川崎、川崎休克综合征”明确，立即

给予人免疫球蛋白(2 g/kg)冲击治疗。由于患儿血小板 23 × 109/L，凝血酶原时间 18.80 S，纤维蛋白原 0.817 
g/L，活化部分凝血酶原时间 72.80S ，故暂未使用阿司匹林治疗。检查中同时发现全血细胞减少(白细胞

2.93*109/L，血小板 23*109/L，血红蛋白 90 g/L)，白蛋白(29.3 g/L)下降，纤维蛋白原(0.587 g/L)减少，甘

油三脂(2.96 mmol/L)增高，铁蛋白(>3000 ng/ml)增高，虽骨髓检查无嗜血现象，但要考虑合并有巨噬细

胞活化综合征，给予甲泼尼龙琥珀酸钠(15~30 mg/kg)冲击治疗。并给予补充凝血因子、小剂量低分子肝

素钙抗凝、保肝、奥美拉唑及血凝酶护胃等治疗。 
患儿在人免疫球蛋白和甲泼尼龙琥珀酸钠治疗当天体温降至正常，DIC 纠正后予阿司匹林肠溶片口

服。经 15 天治疗后患儿痊愈出院。出院 19 天随访冠状动脉恢复正常。每月随访血小板均正常，于出院

2 个月后停用阿司匹林。 

4. 讨论 

川崎病休克综合征(Kawasaki disease shock syndrome, KDSS)，目前较为统一的定义是由 2009 年

Kanegaye 等提出的 KDSS 的诊断标准：出现持续性的收缩压过低(新生儿 < 60 mmHg，1 月~12 月 < 70 
mmHg，1 岁~10 岁 < 70+ (年龄 × 2) mmHg，10 岁以上 < 90 mmHg)、临床上出现低灌注表现者(心动过

速、毛细血管充盈时间延长、肢端凉、脉弱、少尿、神志改变等)，同时接受过扩容或者血管活性药物治

疗或者收入 ICU 治疗的川崎病患儿[3]。完全川崎病依据临床表现(发热、球结膜充血、杨梅舌、唇皲裂、

淋巴结肿大、皮疹及肢端肿胀)即可确诊，而不完全川崎病早期识别及诊断较困难，若首先未诊断川崎病，

那么川崎病休克综合征更不容易想到，往往容易诊断为“脓毒休克综合征”，从而延误治疗。 
川崎休克综合征发生的机制目前尚不完全明确，临床上大多参照脓毒性休克进行治疗，在扩容的基

础上可根据患儿心脏收缩功能情况适当选择。心脏收缩功能正常者可首选去甲肾上腺素，心脏收缩功能

明显下降者可优先选择多巴酚丁胺或肾上腺素，必要时可联用 2 种血管活性药物，药物应用剂量和疗程

主要根据血压控制情况适当调整[4]。川崎病的一线治疗为大剂量 IVIG 加糖皮质激素冲击治疗，严重患

儿英夫利昔单抗、阿那白滞素、环孢素或血浆置换可作为替代方案。研究显示高危患儿(包括 IVIG 抵抗、

首次发病年龄 < 12 个月、炎症标志物异常升高、存在休克症状、存在冠状动脉瘤、Kobayashi 评分 > 5
分)早期启动糖皮质激素治疗有益，可降低 CALs 和 IVIG 耐药发生[5]。 

噬血细胞综合征 (hemophagocytic syndrome, HPS) 亦称噬血细胞性淋巴组织细胞增生症

(hemophagocytic lymphohistocytosis, HLH)，是一种进行性加重伴免疫功能紊乱的单核巨噬系统反应性增

生的组织细胞病，累及多个系统器官，主要表现为持续发热、肝脾淋巴结肿大、全血细胞减少及骨髓、

肝、脾、淋巴结组织发现噬血现象[6]。其中继发于风湿免疫性疾病的 HLH 被称为巨噬细胞活化综合征

(macrophage activation syndrome, MAS) [7]。 
MAS 的诊断尚无统一定义。2005 年 Ravelli 等提出关于 SOJIA 并发 MAS 初步诊断指南：a) 临床表

现：可出现激惹、乏力、定向障碍、头痛、惊厥等中枢神经系统功能紊乱；紫癜、黏膜出血、皮下出血；

肝肿大(右锁骨中线肋下 ≥ 3 cm)。b) 实验室检查：AST > 59 U/L；WB ≤ 4 × 109/L；PLT ≤ 262 × 109/L，
纤维蛋白原 ≤ 2.5 g/L。c) 骨髓穿刺细胞学检查发现具嗜血活性的巨噬细胞或组织细胞。d) 临床表现参

考指标：持续发热不退；脾脏肿大；全身淋巴结肿大；不对称关节炎改善症状。e) 实验室参考指标：血

沉下降、贫血、ALT 增高、LDH 增高、FDP 阳性、黄疸、低钠血症、高甘油三酯血症、白蛋白减低、血

清铁蛋白增高。具备 2 项或以上实验室指标或 2 项以上临床/实验室指标可诊断 MAS [8]。胡秀芬等[9]于
2006 年报道 2 例 KD 并发 MAS，文献检索国外报道总结以下临床特点：a) KD 并发 MAS 男性多见；b) 一
般发病年龄 5.5 岁，年龄偏大；c) 皮疹多伴有发热经久不退；d) 发热持续时间长；e) MAS 一般发生在
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川崎病病程 2 周后；f) 肝脾明显肿大，并发 MAS 右肋下多 > 3 cm，短期可迅速增大；g) 冠脉损伤发生

率并不比普通 KD 患者显著增加；h) IVIG 治疗无反应 KD 并发 MAS 机率增高[10] [11] [12]。综合以上标

准，此患儿符合，故及时诊断并治疗，入院后予扩容、去甲肾上腺素升血压、人免疫球蛋白、新鲜冰冻

血浆、人血白蛋白及小剂量低分子肝素钙抗凝等对症支持治疗后，有良好疗效。 

5. 结语 

总之，KDSS 是川崎病的一种严重类型，大多合并多系统功能损害，该患儿诊断 KDSS 明确，不仅

合并多系统功能损害还有 MAS，在临床工作中较少见，早期识别及诊治相对困难。该患儿入院时病情危

重，临床表现不典型，病初诊断川崎病不明确，考虑“脓毒性休克”，经积极的相关检查结果回报后才

进一步诊断“KDSS 伴 MAS”。因此，对于 KDSS 及 MAS 的早期识别、早期治疗需高度重视，这对挽

救患者生命和提高生活质量至关重要。而治疗中无创心功能监测及有创动脉血压监测对于拟定方案、及

时调整用药，有极大的帮助。 
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