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摘  要 

川崎病(Kawasaki disease, KD)又名皮肤黏膜淋巴结综合征，是一种病因不明的累及全身中小血管的系统

性血管炎。以发热、皮疹、手足硬肿、黏膜改变等为主要表现，根据临床表现分为完全性川崎病(Complete 
Kawasaki disease, CKD)及不完全型川崎病(Incomplete Kawasaki disease, IKD)。该病好发于5岁以下儿

童，尤其是6个月至2岁的幼儿，男女比例为1.8:1，是儿童时期最常见的获得性心脏病病因，最危险的并发

症是冠状动脉损伤(Coronary artery lesion, CAL)，严重时可导致冠状动脉瘤(Coronary artery aneurysm, 
CAA)、心肌梗死，甚至猝死。因此，早发现、早诊断、早治疗对于KD尤为重要。本文针对川崎病最新发病

机制研究、特殊类型的诊断及治疗方案进行总结，以期为KD临床诊疗提供依据。 
 
关键词 

川崎病，发病机制，诊断标准，治疗 
 

 

Pathogenesis of Kawasaki Disease and 
Progress in Diagnosis and Treatment 
Yanqi Pang, Fang Gong* 
The Affiliated Yongchuan Hospital of Chongqing Medical University, Chongqing 
 
Received: February 28, 2026; accepted: March 23, 2026; published: March 31, 2026 

 
 

 
Abstract 
Kawasaki disease (KD), also known as mucocutaneous lymph node syndrome, which is a systemic 
vasculitis of unknown etiology affecting small and medium-sized blood vessels throughout the body. 
Its primary manifestations include fever, rash, hard swelling of the hands and feet, and mucosal 
changes. Based on clinical presentation, it is classified into complete Kawasaki disease (CKD) and 
incomplete Kawasaki disease (IKD). This disease predominantly affects children under 5 years old, 
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particularly those aged 6 months to 2 years, with a male-to-female ratio of 1.8:1. It is the most com-
mon cause of acquired heart disease in childhood. The most dangerous complication is coronary 
artery lesion (CAL), which in severe cases can lead to coronary artery aneurysm (CAA), myocardial 
infarction, or even sudden death. Therefore, early detection, diagnosis, and treatment are crucial 
for KD. This article summarizes the latest research on the pathogenesis of Kawasaki disease, the 
diagnosis of special subtypes, and treatment strategies, aiming to provide a basis for the clinical 
diagnosis and treatment of KD. 
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1. 川崎病的病理机制 

川崎病的发病机制现尚不清楚，现关于机制的研究主要集中在流行病学、遗传因素和免疫因素三个

方面。 

1.1. KD 的发病具有流行病学特征 

川崎病(KD)主要好发于 5 岁以下儿童，其发病在时间与空间上均表现出聚集性特征[1] [2]。在发病季

节上，不同国家存在差异：中国 KD 的发病高峰集中在春夏季节，而日本、韩国则以冬春季为流行高峰。

日本专家通过分析本国既往 KD 流行病学记录发现，该国曾于 1979 年、1982 年及 1986 年发生过三次全

国性 KD 大爆发，且研究表明，这些大规模流行事件显然与新型病原体侵入高易感人群相关[3]。此外，

相关研究也证实，KD 的流行病学特征与不同季节的感染性病原体存在关联，其中以呼吸道病毒和肠道病

毒的相关性最为显著。 
值得注意的是，对比不同年龄患儿的发病率后，发现一个明显的悖论：与年长患儿不同，婴儿 KD 的

发病率在过去三十年间几乎无增长，且未呈现出地理空间上的一致性，据此推测，婴儿可能通过与年

长患儿不同的暴露途径接触致病因子。有队列研究结果显示，存在年长手足是儿童罹患 KD 的危险因

素，由于婴儿日常更多与家人接触，因此其更可能在家庭环境中接触到致病因子[4]。这一推测得到了

进一步佐证：近年来新型冠状病毒疫情期间，美国和日本儿童中常见的呼吸道病毒感染几乎消失，但

KD 的发病并未随之减少；另有报道显示，疫情期间 1 岁以下 KD 患儿的数量未出现明显变化——而疫

情管控导致社交减少、家庭成员聚集，婴儿与外界的接触相较于疫情前反而减少，这一现象进一步证

实，婴儿存在特殊的致病因子暴露途径，其中家庭环境中的持续暴露是导致婴幼儿罹患 KD 的重要因素

[5]。 

1.2. KD 的发病具有遗传易感性 

KD 具有男性患儿发病率更高的特征。目前研究发现，与 KD 相关的易感性基因根据 KD 病理特征主

要可分为以下 4 大类[6]： 

1.2.1. 增强 T 细胞活化类 
T 细胞异常活化参与了 KD 炎症损伤与组织重建的全过程。过度活化的 T 淋巴细胞可产生多种细胞
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因子，参与 KD 中的炎症反应和血管内皮损伤[7]。比如 ITPKC。ITPKC 基因编码的是肌醇三磷酸 3-激酶。

该酶将肌醇三磷酸(IP3)转化为肌醇四磷酸，从而终止钙离子信号传导通路的传播。肌醇三磷酸 3-激酶功

能下降会导致 IP3 蓄积。IP3 增加可以引发细胞内 Ca2+浓度升高并激活 NLRP3 炎症小体。IP3 水平升高

还可通过 Ca2+/NFAT (活化 T 细胞核因子)通路激活 T 细胞，参与 KD 的炎症反应。 

1.2.2. 减少细胞凋亡类 
凋亡性坏死作为一种特殊的炎症细胞死亡模式，会引发炎症介质的剧烈释放并造成组织损伤，例如

内皮细胞损伤。半胱天冬酶 3 (CASP3)作为执行性半胱天冬酶，在细胞凋亡中发挥关键作用。CASP3 基

因外显子 1中的G→A变异会削弱活化T细胞核因子(NFAT)的DNA结合亲和力，从而降低CASP3 mRNA
转录水平，可能导致免疫细胞凋亡减少及免疫反应过度。 

1.2.3. 使 B 细胞信号传导失调类 
比如 CD40、FCGR2A。CD40 信号传动通路通过在内皮细胞表面结合 CD154 活化信号，导致内皮细

胞分泌炎症因子，并促进白细胞粘附和血管内皮层的炎性细胞浸润，导致心血管疾病的发展。关于

FCGR2A 基因，人类 FcγRIIa 的 His131 变体能以高亲和力结合人 IgG2 复合物，而 Arg131 变体则对 IgG2
结合能力较弱。携带 FcγRIIa-His131 等位基因的个体通常具有更强的抗感染能力，这可能源于其更高效

的 IgG2 结合能力及增强的效应反应(如吞噬作用)。然而，尽管 FCGR2A-H131 基因变异能提供感染防护，

却也与川崎病发病风险升高相关，这可能与其增强先天免疫系统活化的特性有关。此外，Fcγ 受体(尤其

是 FcγRIIa)在一些特定条件下对病毒感染的抗体依赖性增强(ADE)起关键介导作用，如狭窄的 IgG 浓度范

围、特定细胞类型以及补体的存在或缺失等。在 ADE 过程中，非中和性或亚中和性抗体与病毒形成复合

物，并结合免疫细胞表面的 Fcγ受体，从而促进病毒入侵、复制及后续炎症小体激活与焦亡。 

1.2.4. TGFβ信号传导类 
比如 TGFβR I、TGFβR II。TGFβ信号传导通路是通过激活的 TGFβR II 与 TGFβR I 相互作用并激活

TGFβR I，TGFβR I 需在存在 II 型抗体的情况下，与 TGFβ结合，并磷酸化其下游信号分子–受体活化的

Smad2 和 Smad3。被磷酸化的 Smad2 和 Smad3 募集到 I 型受体上与 Smad4 形成三聚体复合物，该复合

物进入细胞核，在 DNA 结合辅助因子帮助下，诱导转录，从而调节细胞增殖、分化、凋亡。在免疫功能

方面主要表达为免疫抑制，它能抑制 T、B 淋巴细胞的增殖和分化。 

1.3. KD 的发病受免疫因素的影响 

免疫系统的调节在 KD 及并发症 CAL 的发生过程中意义重大，其中包括初始免疫和获得性免疫及适

应性免疫中由 T、B 细胞所介导的免疫反应失衡。 
KD 初始免疫反应有分子模式和抗原驱动的先天与获得性免疫系统激活组成，随后进入反应性先天

免疫阶段。在机体正常生理情况下，先天免疫系统的激活受到严格调控，以防止过度全身性炎症和组织

损伤。相反，KD 在急性期的特征性表现为显著的先天免疫过度激活及 T、B 细胞功能的抑制。 
KD 也被视为一种与获得性免疫异常相关的疾病。急性 KD 患者血液中氧化磷脂和低密度脂蛋白水

平升高，可能导致 T 细胞失应答，同时激活先天免疫细胞和内皮细胞。氧化低密度脂蛋白以剂量和时间

依赖性方式显著增加 Th17 细胞数量并减少调节性 T 细胞。近期研究表明，静脉注射免疫球蛋白(IVIG)治
疗显著提升了 KD 患者体内抗氧化低密度脂蛋白抗体水平，同时改善了 KD 症状，这表明抗氧化低密度

脂蛋白抗体对血管炎症具有保护作用。该发现与先前研究结果一致，即 IVIG 制剂中存在抗氧化低密度脂

蛋白抗体[8]。近期研究发现主要由上皮细胞分泌的 IL-17C 水平升高是 KD 的标志性特征[9]。这进一步

表明先天免疫细胞的参与可能是 KD 独特的病理生理特征。 
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新型冠状病毒感染后发现一种严重并发症——儿童多系统炎症综合征(multisystem inflammatory syn-
drome in children, MIS-C)。此综合征与 KD 类似，也表现为全身性炎性反应，同时也累及心脏、血管、皮

肤等系统。故有研究人员认为这两种综合征都是由 III 型超敏反应所致。推测是由高复制率病毒感染可在

患儿机体内产生大量抗原–抗体免疫复合物，激活并启动炎症因子释放并增加血管的通透性。这些免疫

复合物沉积于毛细血管内，又可引发炎症激活补体系统，释放趋化因子、蛋白酶等，此类物质可破坏上

皮及内皮基底膜蛋白，损伤全身器官，最终导致 KD 的系列症状出现[10]。 

2. 川崎病的诊断 

川崎病分为完全型川崎病(complete Kawasaki disease, CKD)以及不完全型川崎病(incomplete Kawasaki 
disease, IKD)，以下为 2017 年美国心脏病学协会制定标准[11]，至今未有修改及调整。 

2.1. CKD 的诊断 

发热 ≥ 5 天(>38℃)，并具有下列 5 项主要临床特征中的至少 4 项，伴或不伴有冠状动脉病变(coronary 
artery lesion, CAL)即可诊断。若是伴有冠状动脉病变即可诊断。 

即(1) 非渗出性双眼球结膜充血；(2) 口唇及口腔的变化，即口唇干红、皲裂、充血，杨梅舌，口咽

部黏膜弥漫性充血；(3) 急性非化脓性颈部淋巴结肿大(通常直径 > 1.5 cm)；(4) 多形性皮疹，包括单独

出现的卡疤周围红肿；(5) 四肢末端变化，即急性期出现掌趾红斑、手足硬性水肿，恢复期指(趾)甲周围

膜状脱皮。 

2.2. IKD 的诊断 

发热满 5 天，但主要临床表现不足 4 项，需按照流程图评估。见图 1。 

3. 川崎病的并发症及特殊类型 

3.1. 冠状动脉病变 

冠状动脉病变是川崎病最严重的并发症，虽然冠脉造影是评估冠脉病变的金标准，但由于是有创性

检查，且造影剂及射线都会对患儿生长发育产生不利影响。因此，相关指南均推荐采用无创且可重复性

强的超声心动图作为首选方案[12]。KD 所致的 CAL 主要是冠脉的扩张，但不同年龄及体重的患儿冠脉

的标准也有很大的区别。近年来有学者发现，可采用经体表面积标准化的 Z 值来界定冠脉内径的变化，

这有效避免了生长发育不同所致的干扰，能更好的反应冠脉的情况变化，利于诊断及随访[13]。但各国关

于 Z 值的计算方式略有不同，我国采用的是加拿大 Dallaire 建立的冠脉 Z 值计算公式。根据 Z 值的大小

分为(1) 无病变：Z 值始终 < 2。(2) 仅扩张：2 ≤ Z 值 < 2.5；或最初 Z 值 < 2，随访期间 Z 值下降>1。
(3)小型冠脉瘤：2.5 ≤ Z 值 < 5。(4) 中型冠脉瘤：5 ≤ Z 值 < 10，或内径绝对值 < 8 mm。(5) 巨大冠脉

瘤：Z 值 ≥ 10，或内径绝对值 ≥ 8 mm。研究发现，发热持续时间 > 10 天，C 反应蛋白、甘油三酯、低

密度脂蛋白、血清总胆固醇水平升高均是 CAL 的危险因素[14] [15]。 

3.2. 川崎病休克综合征(Kawasaki Disease Shock Syndrome, KDSS) 

KDSS 是川崎病的一种特殊类型，即在川崎病基础上表现出血管舒张性休克、低血压和灌注不良，伴

或不伴心肌功能障碍。与一般 KD 患儿相比，KDSS 患儿易出现血小板下降、低白蛋白血症及低钠血症且

多合并心脏损害[16]。这些特征多与细胞因子及免疫风暴、毛细血管渗漏、心肌炎或缺血引起的心肌功能

障碍等有关[17]。 
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LAD：冠状动脉左前降支；RCA：右冠状动脉。 

Figure 1. Diagnostic flow chart of incomplete Kawasaki disease 
图 1. 不完全川崎病的诊断流程图 

4. 川崎病的治疗策略 

川崎病治疗始于诊断时区分标准风险与高风险病例。标准风险患儿仅使用指南推荐治疗方案：IVIG 
+ 阿司匹林。高风险患儿(高危 KD，基线冠状动脉造影 Z 评分 ≥ 2.5、6 个月以下婴儿或采用 Son 风险评

分的高危类别患者)需强化治疗方案，即在标准风险治疗方案基础上联合辅助抗炎治疗以降低CAL可能。 

4.1. KD 初始/一线治疗方案 

KD 的诊断和治疗尚缺乏高证据水平支持，现主要依赖于专家共识。各国及各地区 KD 诊治指南均一

致推荐一线标准治疗为静脉注射免疫球蛋白(IVIG)和阿司匹林联用。IVIG 的剂量推荐 2 g/kg 单次输注，

而阿司匹林现推荐剂量为 30~50 mg/(kg·d)，分 3~4 次服用，持续 14 d 左右，待体温正常、炎症指标恢复

正常后，逐渐减量至 3~5 mg/(kg·d)，维持至冠状动脉恢复正常或发病后 8 周左右。 

4.2. IVIG 耐药/二线治疗方案 

IVIG 耐药又称 IVIG 无应答，是指川崎病标准治疗结束后 36 小时，体温仍高于 38 摄氏度或用药后 2
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周内再次发热并出现 1 项川崎病主要临床表现者，排除其他可能导致发热的原因后可诊断。有研究表明，

IVIG 无反应是 KD 患儿 CAL 发生、CAL 持续及 IVIG 耐药性 KD 的风险因素，现有短期安全性和药代动

力学数据支持 KD 患儿在一线治疗方案的基础上联合应用其它药物对高风险患儿进行强化措施，但随机对

照试验关于疗效方面数据尚不充足。当第一次大剂量免疫球蛋白治疗无效时，可考虑第二次使用大剂量免

疫球蛋白静注。现各国指南均把糖皮质激素作为 KD 的二线用药。研究证实，联合糖皮质激素治疗可降低

IVIG 耐药率，并显著降低 CAL 发生率[18]。糖皮质激素多选用甲泼尼龙，2 mg/(kg∙d)分两次静注，也可以

选择先 10~30 mg/(kg∙d)、最大剂量 1 g/d、连用 3 天大剂量冲击疗法后逐渐减量。肿瘤坏死因子-α (Tumor 
Necrosis Factor, TNF-α)抑制剂能精准阻断关键炎症因子级联反应，比如英夫利昔单抗 IFX [19]和依那西普，

IVIG 通过调节免疫细胞功能、抑制自身抗体的产生，两者联用可以从不同环节抑制免疫反应。用法为 5 
mg/kg，2 h 缓慢静脉滴注，通常为单次用药，需要在用药前排除机体存在活动性感染[20] [21]。在川崎病患

儿的急性期，白细胞介素-1 基因显著上调[22]，介导一系列炎症免疫反应[23]。因此，白细胞介素-1 抑制剂

也是二线治疗可选药物，代表药物是阿那白滞素。在川崎病患儿的急性期，白细胞介素-1 通路基因显著上

调[22]，结合发病机制的研究，川崎病与新型冠状病毒的关联似乎会伴发强烈细胞因子风暴的严重血管炎状

态，因为这些细胞因子是炎症免疫反应的共同通路[23]。免疫抑制剂环孢素 A (cyclosporin A, CsA)目前作为

IVIG 无反应型 KD 的辅助治疗方法，主要通过靶向抑制钙–活化 T 细胞的核因子通路以治疗难治性川崎病

及 CAL [24]；环磷酰胺作为一种阻断 DNA 复制的烷化剂，适用于接受静脉免疫球蛋白及其他辅助抗炎治

疗后仍持续进展的巨型动脉瘤患者。此外，血浆置换与免疫吸附都能清除血液中的致病物质，免疫吸附技

术在精准识别及选择性清除致病物质方面更具优势，适用于 IVIG 无效型且血浆置换不耐受的患儿。 

4.3. 特殊类型治疗方案 

KDSS 是川崎病合并休克，诊断主要由收缩压改变+临床表现来诊断。静脉注射免疫球蛋白治疗后，血

流动力学不稳定通常可迅速改善。鉴于抗静脉免疫球蛋白抗体产生风险及钙代谢异常风险增加，需考虑通

过联合第二种抗炎疗法强化初始静脉免疫球蛋白治疗方案。通常预后良好，现未有死亡病例报道。但 KDSS
病情进展快，易发生 CAL 和多器官动能障碍综合征 MODS，因此需提高认识，早期识别、诊断及治疗。 

4.4. KD 合并冠状动脉瘤治疗 

对于 KD 合并冠状动脉瘤(CAA)的患儿，临床治疗需结合病情严重程度、患儿个体情况制定针对性方

案。抗栓治疗中，阿司匹林是常用药物，兼具抗炎与抗血小板凝集作用，可有效预防血栓相关并发症；

而抗凝治疗虽能进一步降低血栓风险，但伴随出血风险，临床应用时需充分权衡利弊、谨慎使用。他汀

类药物具有多效性抗氧化和抗炎作用，能够促进内皮细胞稳态，同时阻断内皮细胞向间质细胞的转化，

这种作用机制可能对 KD 合并 CAA 患儿的病情改善具有积极意义。血管紧张素转化酶抑制剂类药物

(ACEI)可通过调节心室重构，适用于 KD 合并冠状动脉瘤引发急性心肌梗死，且考虑存在左心室功能障

碍的患儿，以保护心功能、改善预后。β受体阻滞剂可通过减轻心肌耗氧量，降低急性心血管事件的死亡

率，临床推荐合并冠状动脉病变(CAL)的患儿，在血压及心率保持平稳的状态下尽早使用，以优化心血管

结局。对于需手术治疗的患儿，应结合其年龄、病情严重程度、冠状动脉病变范围等实际情况，制定个

体化手术方案，常用手术方式包括冠状动脉支架植入术、冠状动脉搭桥术等[25]，此类手术均为有创操作，

且存在较高风险，因此不作为临床首选治疗方案。 

5. 川崎病的预后 

川崎病(KD)预后以“多数良好、少数高风险”为特征，核心影响因素为冠状动脉病变(CAL)的发生、
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严重程度及干预时效性[1]。本病虽自限，但未治疗患儿 CAL 发生率达 10%~25%，经 IVIG 联合阿司匹林

规范治疗后，发生率可降至 4%左右[26]。 
短期预后方面，规范治疗后多数患儿 1~2 周内症状缓解，无 CAL 者短期康复率近 100% [26]。KDSS

患儿经 IVIG 联合二线抗炎治疗后，血流动力学可快速纠正，短期预后良好[1]；IVIG 耐药患儿经二线治

疗可控制炎症，但恢复时间更长，需警惕相关不良事件[27]。长期预后取决于 CAL 严重程度及随访质量

[26]。最新 Meta 分析显示，KD 患儿长期心血管事件年发生率 370/10 万，全因死亡率年 117/10 万[28]。
轻度冠脉扩张多可 1~3 个月自行修复；中重度扩张及 CAA 患儿易出现血栓、钙化等，远期心血管事件风

险升高，部分需手术干预。即使 CAL 恢复，KD 幸存者成年后冠心病风险仍为常人 6~7 倍，需长期随访

[29]。 
此外，2 岁以下男孩、炎症指标显著升高者 CAL 风险更高[26]；发病 10 天内规范治疗可改善预后，

延迟治疗则增加冠脉损伤风险[1] [4]。KD 复发率 1%~4%，复发患儿 CAL 风险更高，需加强监测[30]。 
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