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摘  要 

川崎病(Kawasaki disease, KD)是一种病因不明且发病机制尚不清楚的一种疾病，又被称为粘膜皮肤淋

巴结综合征，其典型特征是急性系统性血管炎，主要发生在5岁以下儿童。患有该疾病的患者大多数预后

良好，但由于其远期对心血管的严重损伤，使得我们不得不对KD进行特别关注。 
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Abstract 
Kawasaki disease (KD) is a disease with unknown etiology and pathogenesis, also known as muco-
cutaneous lymph node syndrome, which is typically characterized by acute systemic vasculitis, 
mainly in children under 5 years of age. Most patients with this disease have a good prognosis, but 
we have to pay special attention to KD because of its serious long-term cardiovascular damage. 
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1. 引言 

川崎病(Kawasaki disease, KD)于 1967 年首次由川崎富作先生发现至今已有 57 年，经过学者们的不

断研究，仍未发现其具体的病因及发病机制，有流行病学资料显示多种病原如葡萄球菌、链球菌等为其

病因，但目前尚未得到证实。我们通常认为 KD 是一种良性自限性疾病，病理变化为全身性血管炎，最

易受累的属冠状动脉。且 KD 最严重的并发症或后遗症也是冠状动脉病变(CAL)的形成。近些年，川崎病

患者数目不减反增，幸运的是，随着大剂量静脉注射免疫球蛋白(IVIG)的增加，KD 患者中 CAL 的比例

呈下降趋势[1]。但仍有不少患者存在冠脉后遗症，也正如此 KD 的心血管远期预后及治疗渐渐引起临床

医师们的关注，本文就川崎病心血管远期并发症及其治疗进行综述。 

2. 心血管远期并发症 

2.1. 冠状动脉并发症 

KD 患者冠状动脉并发症，例如心肌梗死、冠状动脉扩张和冠状动脉瘤，继而可能致使狭窄或阻塞和

心肌梗死等长期后遗症[2]。KD 发病初期可使冠脉主要分支血管壁上的小营养动、静脉受到侵犯。如若

不及时诊治继而出现血管内皮水肿、血管壁平滑肌层及外膜炎性细胞浸润，导致弹力纤维和肌层断裂，

形成血栓和动脉瘤。1 月余，动脉炎症可逐渐消退，形成血栓和肉芽、使纤维组织增生、内膜增厚，冠状

动脉部分或全部阻塞。 
KD 所致的冠脉并发症及临床结局参考国内外文献对 CAA 大小的分类，主要是结合冠脉内径绝对值

及体表面积(BSA)校正的 Z 值进行的[3]，其中包括：1) 无冠脉扩张：Z 值始终 < 2.0；2) 仅有冠脉扩张：

2.0 ≤ Z 值 < 2.5，或初始 Z 值 < 2.0，随访期间 Z 值下降 ≥ 1.0；3) 小型冠状动脉瘤：2.5 ≤ Z 值 < 5.0，
或绝对直径 < 4 mm；4) 中型冠状动脉瘤：5.0 ≤ Z 值 < 10.0，或 4 mm ≤ 绝对直径 < 8 mm；5) 巨大冠

状动脉瘤：Z 值 ≥ 10.0，或绝对直径 ≥ 8 mm。 
约有 40%的患者在川崎病急性期可出现冠脉一过性扩张，Kato 等人[4]在对单纯冠脉扩张的川崎病患

儿随访中，发现其心电图、胸片等均未发现存在心血管后遗症，此表明冠脉的一过性扩张可在数月余即

自行恢复正常。KD 可导致约 4/5 的中小型 CAA [5]，1996 年 Kato 等人[4]在对川崎病导致 CAA 患儿的

随访结果中显示，146 例患儿中超 80%为中小型 CAA，约 17%为巨大 CAA，其中约 55%患儿最终恢复正

常，该 55%的患儿均为中小型 CAA，其中 90%在 2 年内恢复至正常。时艳艳等人[6]在川崎病合并冠状动

脉转归患者的研究中发现，KD 合并的 CAL 随着时间推移呈现动态变化，CAL 有 53.7%可在病程 3 月内

恢复正常，63.5%在 6 个月内恢复，72.8%在 1 年内可恢复，94.2%在 5 年内可恢复，其中仅有冠脉扩张和

小型动脉瘤的预后最好，恢复最快。巨大 CAA 在 CAA 中占比虽不足 10% [5]，但其为最严重的冠脉并发

症。杜忠东等人关于 KD 合并左冠脉主干完全闭塞[7]的一例病例中提及当患儿年龄偏大且症状表现不典

型为冠状动脉并发症的高危因素。熊宇等人[8]在对 101 例冠状动脉瘤患儿的随访中得出结论，KD 的冠
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状动脉瘤更常见于冠状动脉前和左前降支的中段。CAA 合并 KD 患儿的不良心脏事件发生率和死亡率较

高，且长期预后很差。巨大 CAA 一旦破裂是致命的，且可能在发病早期即发生冠状动脉破裂。KD 死亡

率主要发生在抗凝治疗不足的早期病例和未接受常规治疗的患者。尽早行超声心动图检查可以为评估该

病的进展和预后提供可靠的信息[9]。 

2.2. 心肌炎 

川崎病虽不是心肌炎，但其病情在发展过程中可并发心肌炎，有报道指出，川崎病患儿在该疾病急

性期并发心肌炎的概率约为 50% [10]。Harada 等[11]对在发病后 40 d 内死亡的川崎病患者的心肌组织进

行病理分析后发现，川崎病的心肌病变以间质性水肿、小血管扩张和炎症细胞浸润为特征，与病毒性心

肌炎不同的是，其大多数情况下心肌细胞是没有被破坏的。Yutani 等[12]对 201 例川崎病患儿进行右心室

内膜活检，又在 5 年后对其中的 37 例患者再次进行了心内膜活检，结果显示心肌炎症仍然存在。此两位

学者的研究都表明了 KD 患儿心肌炎症是广泛且持续存在的。虽然所有 KD 患者的组织学标本都可以找

到心肌炎的证据，但只有少数患者有临床症状。 

2.3. 心脏瓣膜病 

心脏瓣膜病的病理学基础为瓣叶、乳头肌及其腱索的异常瓣或瓣环扩大。是川崎病的另一重要并发

症，可导致充血性心力衰竭，严重的可致患者死亡。研究表明并发心脏瓣膜病变的 KD 患者热程较长、

病情重、冠脉病变的发生率较高[13]。KD 急性期轻度、无杂音的瓣膜病变常可自行缓解无需特殊治疗。

但当合并顽固性充血性心力衰竭的瓣膜病变时需及时治疗。 

2.4. 川崎病休克综合征(KDSS) 

有极少部分的 KD 患者，在疾病的急性期出现血压下降，甚至发病时就以休克为主要表现，这是川

崎病的另一种临床表现形式——川崎病休克综合征(KDSS) [14]。其在临床上不常见，但很严重。该种疾

病是在诊断 KD 的基础上，表现为灌注不良或收缩性低血压。受影响儿童的收缩压持续低于同龄儿童的

正常低收缩压值(≥20%)，需要扩容或血管活性药物将血压维持在正常范围内[15]，其发病率小于 10% [14]。
典型特征是休克、低血压、左心室收缩功能受损、二尖瓣反流、消耗性凝血病，以及 CAL 风险显著增加

和对静脉注射免疫球蛋白(IVIG)治疗无反应[16]。KDSS 的发病机制很复杂，往往比 KD 有更强的炎症反

应，易患冠状动脉疾病和多器官功能障碍[15]。邱慧仙等人[17]在研究中发现，川崎病患者中，KDSS 患

者比无 KDSS 的患者更容易发生心脏损伤，并且左心室射血分数低可能与 KDSS 的发生有关。Maddox 等

人计算了 2006~2018 年美国四个大型医学数据库中的 KD 患者数据，发现 KDSS 的发病率为 2.8%~5.3%，

近年来呈上升趋势[18]。因 KDSS 发病率低，导致对该疾病的理解难度增加。 

3. 治疗 

阿司匹林作为 KD 常用治疗药物，其具有显著抗血小板凝聚、抗炎等作用，一直以来作为标准治疗

方案部分，但研究指出，阿司匹林治疗川崎病存在不同程度的药物不良反应，部分患儿对该疾病疗效存

在一定局限性，特别是川崎病合并心肌炎的治疗效果更不佳[19]。让急性期 KD 患儿接受大剂量阿司匹林

治疗可能是没有必要的，因为现有数据显示，在预防 IVIG 治疗失败、CAL 形成或缩短发热持续时间方

面大剂量阿司匹林治疗没有实质性好处。在郭浩昌[20]等人最近的报告中，急性期 KD 患者使用大剂量阿

司匹林对炎症标志物(CRP、HB 水平)没有任何益处。 
IVIG 作为另一种 KD 常用治疗药物，目前已知其作用途径有：1) 通过抑制与 Fc 受体结合的自身抗

体，调节巨噬细胞活性；2) 免疫球蛋白刺激了适应性免疫反应，能与细菌或病毒及其毒素结合，与致病
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性自身抗体(以及产生自身抗体的 B 细胞)上的独特型决定簇相互作用，使病原体被直接中和，从而使病

原体被清除；3) 与 FcRN 受体结合，通过阻止免疫球蛋白的分解代谢而起到保护性受体的作用。4) 人免

疫球蛋白对淋巴细胞、单核巨噬细胞等具有调控作用。心肌炎患者接受阿司匹林联合免疫球蛋白治疗可

使超声心动图较单纯接受阿司匹林的患者改善得更快[21]。KD 患者在患病后的 5~10 天内，尽早使用适

当剂量的 IVIG (单次高剂量 2 g/kg)进行治疗，能有效地减少 CAL 的形成。而在 KD 发病第 5 天之前治疗

似乎并不比 5 天后加大剂量治疗更能有效预防 CAL，但它可能与另一个疗程 IVIG 治疗的需求量增加有

关[2]。Kobayashi 等人[22]在 IVIG 中加入泼尼松龙显著改善了冠状动脉预后。Kobayashi 评分[23]为预测

CAL 的形成提供了很好的工具，因此泼尼松龙可能对已经形成 CAL 的 KD 患者的 CAL 消退有效。 
针对 KD 合并心功能不全的患儿常用洋地黄类药物、利尿剂、血管扩张剂等。刘玉玲等人[24]在救治

3 例中，均积极使用强心、利尿、扩血管药物，其中 2 例得到治愈，1 例因病情严重，用药控制后转至专

科医院进一步治疗。对于 KD 合并心瓣膜病，目前主要以内科药物治疗为主，如若内科治疗难以改善，

用药后仍有持续性心力衰竭表现、体重减轻、发育迟缓等症状，宜进一步行外科治疗[25]。目前瓣膜换术

仍是治疗严重瓣膜病变最彻底、最可靠的方法[26]。 
目前已知的阿托伐他汀的 HMG-CoA 还原酶抑制剂具有抗炎和抗氧化作用，可促进成人血管内皮的

愈合。有部分学者正在研究阿托伐他汀在急性 KD 儿童中的作用，以了解相同的抗炎活性是否可以减轻

疾病对动脉壁的破坏[27]。英夫利昔单抗是一种与 TNF-α 特异性结合的单克隆抗体，已被证明可以缩短

IVIG 耐药患者的发热持续时间并降低 CRP 水平[28]。但目前尚未在临床中普及，且是否存在其他不良反

应或药物抵抗尚不清楚。 

4. 总结与展望 

临床中许多炎症标志物，包括 ESR、CRP 值、WBC 计数和 PLT 计数等，可结合临床症状或独立诊

断 KD。然而，这些炎症标志物通常在涉及感染、炎症或自身免疫的其他情况下也可能升高，对 KD 的诊

断不存在特异性。因此对于 KD 早期诊断至关重要，任何治疗的延误都可能导致冠状动脉瘤的发展和心

血管其它并发症的发生，严重者甚至导致死亡。作为临床医师对 KD 患者详细询问既往病史对诊断尤其

重要，对可疑患者尽快完善心电图、心肌酶、胸片等检查，必要时可行冠状动脉造影以冠状动脉梗塞。

川崎病的远期并发症对我们来说仍然充满着许多未知与不解，需要我们进一步去发掘、更深入地研究去

证实。 
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