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摘  要 

川崎病(Kawasaki disease, KD)是一种常见于儿童的免疫性血管炎症，是儿童后天获得性心脏病的主要

原因。川崎病休克综合征(Kawasaki disease shock syndrome, KDSS)是川崎病的一种少见且严重亚型，

休克发生可能与高炎症反应、毛细血管持续渗漏、心肌功能障碍、对超抗原过度反应相关。KDSS常发生

在疾病早期阶段，临床症状不典型，常合并有多系统损害，容易误诊。因此，需提高临床医生对KDSS
的认识，早期诊断并及时治疗以控制其发生发展。本文就KDSS诊治进展进行综述。 
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Abstract 
Kawasaki disease (KD) is an immune vascular inflammation that is common in children and is the 
main cause of acquired heart disease in children. Kawasaki disease shock syndrome (KDSS) is a 
rare and severe subtype of Kawasaki disease. The occurrence of shock may be related to high in-
flammatory response, continuous capillary leakage, myocardial dysfunction, and overreaction to 
superantigens. KDSS often occurs in the early stage of the disease, with atypical clinical symptoms, 
often combined with multi-system damage, and easy to be misdiagnosed. Therefore, it is necessary 
to improve clinicians’ understanding of KDSS, in order to make early diagnosis and timely treat-
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ment to control its occurrence and development. This article reviews the progress in the diagnosis 
and treatment of KDSS. 
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1. 引言 

川崎病(Kawasaki disease, KD)是一种主要累及中小血管的急性免疫性血管炎症，好发于 5 岁以下儿

童，其诊断主要依据临床表现，但为非特异性。未经治疗的川崎病儿童约 25%发生冠状动脉损害，是儿

童后天获得性心脏病的主要原因[1]。随着对 KD 的认识，部分 KD 患儿在疾病早期出现与年龄相关的收

缩压持续下降 ≥ 20%，或出现低灌注临床表现，Kanegaye JT 于 2009 年将这部分 KD 首次定义为川崎病

休克综合征(Kawasaki disease shock syndrome, KDSS) [2]。其发病机制尚不明确，目前考虑可能与感染诱

发系统免疫激活后炎症因子瀑布样释放、血管内皮细胞损伤致持续性毛细血管渗漏、心肌炎及心肌功能

障碍、对超抗原的过度反应等相关[1] [3] [4]。目前报道 KDSS 发病率为 1.51%~7%，死亡率为 6.8%，性

别间无明显差异[1] [4] [5]。由于 KDSS 临床表现的非特异性，容易与脓毒性休克等混淆，但在发病机制、

治疗及预后方面完全不同[6]。故笔者将 KDSS 诊断、鉴别及治疗进展进行阐述，以期早期明确诊断，减

少误诊误治，改善预后。 

2. KDSS 诊断 

2.1. 临床特征 

KDSS 是在 KD 基础上出现持续收缩压下降、低灌注等血流动力不稳定表现，常合并多个脏器损害，

通常发生在 KD 病程急性早期，此期部分 KD 往往临床表现不完全，因此临床上 KDSS 初诊率较低，极

易误诊[4] [7] [8]。文献报道，相较于 KD，KDSS 患儿年龄较大，多为不完全 KD，发热持续时间更长，

颈部淋巴结病发生率更高，并发冠脉损害及其他系统损害率更高[3] [5] [7]。 
在 KDSS 并发症中，心血管并发症最为严重，主要包括冠脉损害、心肌炎、瓣膜炎、左心室功能障

碍、心包积液、心脏扩大等。Gamez-Gonzalez LB 等[4]对来自两个中心共计 103 例 KDSS 患者进行分析

发现 KDSS 冠脉损害发生率达 72.8%，包括冠状动脉扩张、冠脉瘤(65%)，其中 4.8%患儿进展为巨大冠

脉瘤，严重者可发生冠脉瘤破裂或心肌梗死；瓣膜炎致二、三尖瓣反流(以二尖瓣反流最为常见)；左心室

射血分数下降，心脏循环供血不足，可能是出现休克表现的原因之一。 
除心血管系统外，KDSS 合并消化系统表现者高达 76.4%，主要表现为呕吐、腹泻、腹痛、腹腔积液、

胆囊水肿、肠梗阻、胃肠道出血、肠穿孔、肠麻痹、肠系膜血管炎、腹膜炎，更有以腹部表现起病的不

完全川崎更容易误诊[4] [9]。Chang YH 等[10]报道 1 例初始表现及术后病理证实为急性阑尾炎患者，术

后持续发热和部分川崎病表现，并出现血流动力学不稳定表现，最后诊断为 KDSS。因此，以消化系统

为首要表现的不完全川崎病需警惕 KDSS。 
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KDSS 合并的呼吸系统表现有肺炎、胸腔积液甚至呼吸衰竭等；神经系统可出现无菌脑膜炎、颅神

经麻痹、严重如脑梗死等，但随访脑电图最终可恢复正常；血液系统如血小板下降、贫血、类白血病反

应、噬血细胞综合征；泌尿系统有无菌性脓尿、蛋白尿、急性肾损伤、间质性肾炎、急性肾功能衰竭等；

其他少见合并症如睾丸炎、胰腺炎、关节腔积液等[4]。 

2.2. 实验室指标 

与血流动力学稳定的 KD 相比较，KDSS 患儿的白细胞、中性粒细胞比例、C 反应蛋白升高更明显，

提示其全身炎症反应更为严重[3] [4] [6] [11]，这些炎症指标也与 IVIG 无反应及冠脉损害相关[12] [13]；
铁蛋白和新喋呤水平升高与单核巨噬细胞系统活化相关[8]，体现出强烈炎症反应；较低的白蛋白和血钠

下降可能与血管炎引起的持续毛细血管渗漏有关，是促进休克的发生发展的主要原因[9]。Schuster 等[14]
认为低钠血症可能是 KD 发生心脏病和休克的危险因素。D 二聚体升高可能致弥漫性血管内凝血，也是

KD 冠状动脉瘤和急性心肌梗死的危险因素。肌钙蛋白 I、NT-proBNP 的升高是心肌损伤、心功能不全的

表现[8] [15]，提示心源性休克可能参与 KDSS 发病。仇慧仙等[8] [15]报道年龄 > 3 岁、中性粒细胞比% > 
75%、白蛋白 < 30 g/L、NT-proBNP > 11,000 pmol/L 等指标为 KDSS 的独立危险因素。 

国内研究[16]发现，与 KD 相比，KDSS 患儿在 CD3+T 淋巴细胞、CD4+T 淋巴细胞较低，NK 细胞

和 B 淋巴细胞更高，提示 KDSS 存在更明显的细胞免疫功能紊乱。Li 等人[12]发现 IL-6 高于 66.7 pg/ml，
IL-10 高于 20.85 pg/ml，IFN-γ高于 8.35 pg/ml 是 KDSS 的高危因素。沈林云等[17]人研究结果显示 IL-6
和 IL-10 水平与 KDSS 休克出现时间呈正相关，这有助于 KDSS 的早期诊断。 

3. 影像学表现 

美国心脏协会最新建议，对于任何长时间不明原因发热、川崎病主要临床表现少于四项的患儿，心

脏彩超的结果可以为明确诊断提供帮助[1]，超声心动图不仅可以评估 KDSS 冠状动脉病变程度，也可以

发现左室射血分数下降、二尖瓣反流程度、心室扩大、心包积液等反映心脏受累程度的改变，由于其经

济性、无创性，在评估冠脉损害方面(内径值、Z 值)的高特异性及敏感性，现仍是川崎病诊断及随访的首

选影像学检查[18]。 
李薇玢等[8]发现相较于 KD 患儿，KDSS 患儿在急性期更易出现心脏收缩功能降低、冠状动脉扩张、

瓣膜反流(其中二、三尖瓣反流较常见)及少量心包积液；Gamez-Gonzalez LB [4]等的荟萃分析结果指出：

27.2% KDSS 患儿出现瓣膜反流，其中以二尖瓣多见，占 13.6%，20.4% KDSS 患儿存在心包积液，同时

44.6% KDSS 患儿左室射血分数 < 50%，49.5%患儿合并心脏衰竭。QIU 等[8]研究报道左室射血分数下降

是 KDSS 的预测因素。 
KDSS 患儿心电图较 KD 患儿更易出现室性早搏、房室传导阻滞、ST-T 段改变、PR 间期延长等[19]，

以上均提示存在心肌损害表现，临床早期完善以避免进展为恶性心律失常。 

4. 鉴别诊断 

由于 KDSS 是在 KD (多为不完全 KD)诊断基础上早期出现收缩压降低、低灌注甚至休克临床表现，

容易与脓毒性休克、巨噬细胞活化综合征、多系统炎症综合征等混淆，但在发病机制、治疗及预后方面

完全不同。因此，早期识别显得非常重要。 

4.1. 脓毒性休克(Sepsis Shock, SS) 

脓毒症是由病原微生物及其产物引起的全身炎症反应，脓毒性休克(SS)是在脓毒症的基础上出现的

严重循环、细胞和代谢异常[20]。临床表现为持续发热、炎症指标的增高、血流动力学紊乱、多脏器功能
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损伤。因此，容易与 KDSS 混淆。 
两者从病理生理学、发生发展到治疗方式都存在显著差异：① KDSS 为免疫性血管炎性疾病，血培

养阴性，抗生素治疗无效，以大剂量 IVIG、糖皮质激素抗炎治疗为主，而 SS 是细菌感染引起，血培养

多阳性，以抗感染治疗为主；② KDSS 为分布性、心源性休克或混合休克[11]，经扩容及血管活性药物

后可迅速纠正，早期治疗预后好，而 SS 发生休克往往意味着疾病进入失代偿阶段，针对休克治疗持续时

间更久，病死率较高[21]；③ KDSS 往往伴有左室射血分数降低、二尖瓣反流及冠脉损伤，而 SS 较为少

见。心脏超声有助于早期鉴别[3]。 
Alyssa Power 等[21]对 9 例 KDSS 及 18 例 SS 的对照研究结果显示：相较于 SS，KDSS 入院前病程

较长、合并其他共患病少及入院时血小板计数更低，而超声心动图中心室功能障碍、瓣膜炎及冠脉扩张

更常见。徐梅先等[6]的病例对照研究提示较 SS，KDSS 患儿血红蛋白及血小板升高、右房室瓣反流和冠

状动脉损伤发生率更高。二者血小板计数结果的不同考虑可能与药物使用、年龄等因素相关。 

4.2. 巨噬细胞活化综合征(Macrophage Activation Syndrome, MAS) 

MAS 是由淋巴细胞、巨噬细胞和促炎因子过度激活引起的严重炎症反应，是并发于多种风湿免疫性

疾病的噬血细胞性淋巴组织细胞增生症(hemophagocytic lymphohistiocytosis, HLH)的特殊类型，主要表现

为长时间发热、皮疹、肝脾肿大，其标志性特征包括肝功能障碍、乳酸脱氢酶升高、凝血功能障碍、低

纤维蛋白原血症、高铁蛋白血症、高甘油三酯血症、全血细胞减少[22]。并发于 KD 的 MAS (KD-MAS)
发病率为 2%，是另一种少见且严重的川崎病亚型，可出现在 KD 的任一阶段[22] [23]。 

KD-MAS 和 KDSS 临床特征部分重叠，如持续发热、高炎症反应、多系统损害，及相较 KD 其 IVIG
耐药率、CAA 发生率和死亡率更高等[11]，KD-MAS 也可与 KDSS 合并存在[4] [23]，故部分学者认为可

能代表发病机制重叠，即细胞因子风暴综合征(cytokine storm syndrome, CSS) [24]。但二者临床表现也有

不同之处：① 脾肿大是 MAS 的特征表现，但在 KDSS 中少见；② 除心血管并发症外，KDSS 以胃肠道

并发症多见，而 KD-MAS 以神经系统受累表现如烦躁嗜睡等常见[22]；③ KD-MAS 合并高铁蛋白血症，

骨髓、肝脾、淋巴结中噬血细胞检出率高达 88% [22]，因此在怀疑合并 MAS 且除外相关禁忌症情况下尽

量完善骨髓穿刺协助诊断。这些临床表现的不同意味着 KD-MAS 与 KDSS 并非同一病理生理进展方向，

具体发生机制有待更进一步的研究。 

4.3. 儿童多系统炎症综合征(Multisystem Inflammatory Syndrome in Children, MIS-C) 

MIS-C 于 2020 年 4 月由 Riphagen 等人首次报道，最初被描述为川崎样病，目前有美国 CDC、英国

RCPCH 及 WHO 提出的三种诊断，包含持续发热、炎症标志物升高、多器官系统受累、可能接触 COVID-19 
感染者病史或有 SARS-CoV-2 感染史(英国 RCPCH 未明确要求该点)、除外其他诊断[25]。这些诊断都是

基于临床症状，与 KDSS 部分重叠。MIS-C 患者最常表现为发热、胃肠道、粘膜皮肤、心肺、神经系统

受累。74.6%患者出现胃肠道症状，如腹痛、呕吐、腹泻等，神经系统表现如头痛，心血管系统累及表现

以心肌炎、心功能下降、心包积液、瓣膜反流等为主，而呼吸系统表现轻微[26]。 
KDSS 与 MIS-C 实验室检查也有相似之处，如 C 反应蛋白升高，血细胞计数异常(淋巴细胞减少、中

性粒细胞增多、轻度贫血、血小板减少)、肝酶轻度升高、凝血功能障碍和 D-二聚体升高，肌钙蛋白、

BNP 等心肌损伤标志物升高明显[26]。Consigio 等[27]报道了 MIS-C 患者的炎症反应在 T 细胞亚群、一

些细胞因子和与动脉损伤相关的生物标志物方面与 KD 不同。 
结合目前研究现状[25] [26] [28] [29]，可通过以下几点鉴别：1) 多数 MIS-C 患者在发病前 2~6 周有

SARS-CoV-2 感染的直接或间接证据。2) MIS-C 患者发病年龄较大(64.5% > 5 岁)，中位数年龄 10 岁，常
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见于非洲或西班牙裔，而在 2019 冠状病毒病(Coronavirus Disease 2019, COVID-19)同样流行的亚洲地区

少见。3) MIS-C 心血管系统表现以心肌炎、心功能下降、心包积液、瓣膜反流等为主，冠脉病变的发生

率为 8%~13%，其发生冠脉瘤中约 93%为小型，而 KDSS 冠脉扩张及冠脉瘤更为严重。4) MIS-C 休克时

仅扩容疗效往往不佳。5) MIS-C 休克患者淋巴细胞计数下降更为明显，发热持续时间较短，其升高的铁

蛋白也有助于诊断。6) MIS-C 更易表现出腹痛及神经性头痛。7) 由于循环休克，KDSS 患儿对血管活性

激动剂的需求也更高。 

5. 治疗 

目前暂无标准 KDSS 治疗方案，在临床实践中，多采用抗炎基础上联合抗休克治疗。包括控制高炎

症反应、保护冠状动脉及脏器、恢复有效循环灌注。 
1) 抗炎治疗与 KD 不同，KDSS 炎症反应剧烈，其 IVIG 无反应发生率高，同时也是 IVIG 无反应、

再次 IVIG 无反应及冠状动脉瘤的独立危险因素[5]。目前推荐的一线治疗方案是给予标准剂量丙种球蛋

白(intravenous immune globulin, IVIG) 2 g/kg 及糖皮质激素治疗。糖皮质激素作为经典抗炎药物，具有强

大抗炎效果及免疫抑制作用，在川崎病治疗中，一般作为初始 IVIG 治疗无反应后的二次补救治疗方案，

Burns JC 等[30]人报道糖皮质激素治疗可以缩短 KD 热程、增加 CRP 下降率、减低冠状动脉病变风险，

且没有明显不良反应，建议 KDSS 患儿应更早使用。糖皮质激素的使用剂量可以按照 IVIG 无反应型川崎

病的治疗方案，选择 30 mg/kg∙d (连用 3 d)冲击治疗，或小剂量(2 mg/kg∙d 3 次/天)长程递减方案。生物制

剂如肿瘤坏死因子抑制剂、IL-1 阻滞剂，免疫抑制剂如环孢素、甲氨蝶呤，以及血浆置换等在 KDSS 中

的应用目前仅见于小部分个案报道，可作为三线替代方案酌情使用。 
2) 抗休克治疗由于毛细血管渗漏可能参与 KDSS 的休克发生，致使血容量减少，因此，抗休克治疗

包括适量液体复苏及血管活性药物。KDSS 可能存在心功能障碍，因此在液体复苏前需要进行评估，以

免加重心脏负荷。临床液体复苏一般使用晶体液，但考虑到低白蛋白血症是 KDSS 的常见表现，可输注

白蛋白提高胶体渗透压，以帮助维持血压稳定。血管活性药物首选去甲肾上腺素，考虑心源性休克时可

使用多巴胺、肾上腺素等。多数 KDSS 在单个或两种血管活性药物联合使用及液体复苏后可迅速纠正，

但对于部分危重患者，可能需要额外的支持治疗，包括机械通气甚至是体外膜肺氧合(ECMO)支持心肺功

能，恶性心律失常植入临时起搏器等[1] [7]。 

6. 预后 

KDSS 的预后主要与心肌炎及心肌功能、冠脉损害及多系统损害的严重程度相关。现有的小样本研

究的随访结果提示，经早期诊断及治疗的 KDSS 患儿，其心血管异常结果在亚急性期或恢复期消失，整

体预后良好[11]。但对于发生冠脉瘤患儿，仍应警惕发生血栓形成、狭窄和阻塞、心肌梗死的风险[18]。
目前报道均为小样本资料，关于 KDSS 的预后仍需要更大样本量的随访研究。 

7. 小结与展望 

KDSS 是 KD 的重症表现之一，以发生休克、强烈炎症反应、累及多脏器系统为特征。休克可以发

生在 KD 明确诊断之前，极易与其他致休克疾病混淆，因此对于持续发热和血流动力学不稳定、伴有部

分 KD 临床特征、抗生素治疗无效的患者，应警惕 KDSS，并及时完善心脏彩超、心肌损伤标志物等检

查。疾病早期识别、积极抗炎抗休克治疗将有助于改善 KDSS 患者预后。 
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