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摘  要 

川崎病(Kawasaki disease, KD)属于一种病因尚未完全阐明的急性自限性血管炎症，好发于5岁以下的儿

童，最让人担心的是它会伤害冠状动脉。若患儿符合的典型主要临床表现不足4条，便可诊断为不完全川

崎病(incomplete Kawasaki disease, IKD)。IKD在临床上的难点在于发热可能作为唯一突出表现，结膜

充血、皮疹、肢端脱屑、颈部淋巴结肿大等主要体征要么缺位，要么先后出现且表现不典型，导致其极

易与麻疹、腺病毒感染或幼年特发性关节炎混淆。更为严重的是，IKD具有较高的冠状动脉损伤风险，漏

诊后可能遗留心脏后遗症。因此，系统梳理IKD的临床特征具有明确的必要性和紧迫性。本综述围绕上

述问题，回顾分析了近年来有关IKD的流行病学特点、临床表现、实验室检查、影像学改变及治疗反应，

旨在提升儿科医生对该病的识别能力，减少误诊漏诊，改善患儿预后。 
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Abstract 
Kawasaki disease (KD) is an acute self-limiting vasculitis of unknown etiology, predominantly affect-
ing children under 5 years of age, with coronary artery injury being its most serious complication. 
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When a patient presents with fewer than four of the typical major clinical manifestations, the condi-
tion is diagnosed as incomplete Kawasaki disease (IKD). The clinical challenge of IKD lies in the fact 
that fever may be the sole prominent feature, while other cardinal signs, such as conjunctival injec-
tion, rash, extremity desquamation, and cervical lymphadenopathy, are either absent or appear se-
quentially with atypical presentations. This often leads to misdiagnosis with measles, adenovirus in-
fection, or juvenile idiopathic arthritis. More critically, IKD carries a high risk of coronary artery dam-
age, and delayed diagnosis may result in long-term cardiac sequelae. Therefore, a systematic review 
of the clinical characteristics of IKD is both necessary and urgent. This review summarizes recent 
findings on the epidemiological features, clinical manifestations, laboratory tests, imaging changes, 
and treatment response of IKD, aiming to enhance pediatricians’ ability to recognize the disease, re-
duce misdiagnosis and delayed diagnosis, and improve patient outcomes. 
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1. 背景 

不完全川崎病可视为川崎病的一种不典型表现形式。其诊断需满足以下条件：发热持续时间达到 5
天以上，而典型临床表现不足 4 项；同时伴有相应实验室检测结果异常，或经超声心动图证实存在冠

状动脉损害；此外，还必须将其他具有类似表现的疾病逐一排除[1]。IKD 的发生率在临床实践中并不

少见，并且其实际比例可能因诊断敏感度不同而被低估[2]。由于该病型起病隐匿，临床症状与多种儿

科急性发热性疾病重叠，部分患儿还可能同时合并病毒或细菌感染，使得一线医生在鉴别诊断时面临

较大挑战[3]。 
从病史采集看，IKD 的皮疹、结膜充血、口腔黏膜改变等体征常不同时出现或短暂存在，导致家长

难以准确回忆发热与皮疹顺序及体征持续时间[4]。诊断上，IKD 多以持续高热、烦躁、易激惹及白细胞、

CRP 显著升高为表现，易被误诊为中枢神经系统感染、脓毒症或 EB 病毒感染，超过半数患儿确诊前曾

被初诊为其他感染性疾病，确诊时间长于典型川崎病[5]。治疗方面，早期经验性使用抗生素或糖皮质激

素可掩盖典型体征；糖皮质激素虽能暂时压制发热与炎症，但会抑制免疫表现使症状不典型，且可能促

进血栓形成、影响冠脉修复[5]。辅助检查方面，除超声心动图发现的冠脉扩张或动脉瘤具一定特异性外，

尚无单一血清学或分子标志物可确诊。关于 IKD 与冠脉损伤的关联，现有研究结果不尽一致，IKD 与冠

脉损伤的关联尚无定论。暴雨报告冠脉扩张比例高于典型 KD (41%~45%) [6]，但张丹凤等分析 1514 例

发现 IKD 总检出率(37.9%)反而低于典型 KD (57.2%)，而巨大冠脉瘤和血栓比例更高[7]。日本调查提示，

校正诊断延迟后两组差异消失[8]，漏诊或误诊易错过 IVIG 最佳时机，远期可致心肌缺血或猝死[4] [9]。
由于 IKD 患儿冠脉扩张概率显著高于典型川崎病，提示超声心动图对 IKD 早期识别具有重要价值[10]。 

综上所述，IKD 的临床表现模糊多样，容易受到各种因素的干扰而误诊，与此同时其冠脉损害的风

险却丝毫未减。因此，对 IKD 的临床特征进行系统的综述，总结早期识别的线索和诊断依据，是减少误

诊漏诊、改善患儿预后的核心。故本综述将从流行病学、临床表现、实验室检查、影像学改变和治疗反

应几个方面，对近年来的研究文献进行归纳分析，以期为儿科医生提供实用的参考。 
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2. 临床特征 

2.1. 流行病学特点 

IKD 在不同年龄和性别群体中的分布存在明显差异。关于年龄分布，多项研究一致发现 IKD 更多见

于年龄较小的婴幼儿。有学者报告 IKD 高发年龄在 1 岁以内，以 6 个月内的婴儿最为多见[11]。另一项

研究也指出，IKD 患儿的平均年龄明显小于典型川崎病患儿，提示年龄是诊断 IKD 时需要考虑的重要因

素[6] [12]。此外，有研究进一步发现，年龄小的男性患儿发生 IKD 的可能性大，且更容易合并肝功能异

常、心肌酶增高以及冠状动脉的损害[13]。关于性别分布，有调查显示 IKD 的男女比例约为 1.6:1，男性

患儿明显多于女性[14]。 
IKD 在低龄婴幼儿中相对多见，尤其是 6 个月以内的男婴。这可能与两方面因素有关：一是婴幼儿

T 细胞和 B 细胞功能与年长儿存在差异，对触发因子反应不典型，导致经典川崎病体征难以充分显现；二

是婴幼儿血管壁结构相对稚嫩，对炎症因子更敏感，即使缺乏典型临床表现，血管炎仍在迅速发展。因此，

对于 6 个月以下、不明原因发热的男婴，即便无其他川崎病体征，也建议将 IKD 列入鉴别诊断。 

2.2. 临床表现 

2.2.1. 发热 
就川崎病的全部临床表现而言，发热占据着最为关键的地位。面对 IKD 患儿时，由于其他典型体征

要么完全缺失、要么表现不够突出，发热常常变成了医生手头仅有的诊断提示。几乎所有 IKD 患儿均以

持续高热(≥39℃)起病，热型常为弛张热或稽留热，对常规抗生素无反应，是 IKD 发生率最高、最可靠的

症状。与典型川崎病相比，IKD 患儿发热时间明显延长，热程多在 1 周以上，部分超过 10 天[11]。研究

显示，IKD 从发病到确诊的平均发热持续时间约 7 天，典型川崎病组约 5 天，差异显著[15]。发热时间延

长的原因包括临床表现不典型导致诊断困难，以及部分患儿对初始治疗反应不佳[5] [10]。此外，有学者

指出，持续发热本身是冠状动脉病变的强预测因子，反映血管炎的持续发展；患儿自发性退热可延误诊

治，增加巨大冠状动脉瘤风险[16]。国内研究也表明，IKD 确诊前发热时间长于典型 KD，提示发热持续

久、疗效不理想时应考虑 IKD [17]。值得注意的是，极少数病例不发热或仅有一过性低热，诊断更为困

难[2]。有学者建议，对不明原因冠状动脉病变的患儿，即使无明确发热史，也应考虑 IKD 可能[14]。 
发热在 IKD 中发生率最高、持续时间最长，也最不易被药物完全掩盖，这带来双重影响：一方面持

续高热提示需寻找病因，另一方面若无其他体征配合，医生易沿感染思路反复使用抗生素，直至热程超

过 7~10 天才考虑非感染性疾病。发热时长本身就是重要的诊断线索：发热时间越长，血管炎持续越久，

冠脉暴露于炎症损伤的时间也越长，因此持续发热被视为冠脉损害的独立危险因素。 

2.2.2. 典型临床特征 
持续高热虽然是 IKD 最引人注意的表现，但该病在体征方面的一个突出特点是：结膜充血、口腔黏

膜异常、皮肤出疹、肢体末端改变以及颈部淋巴结增大等五项典型川崎病体征，往往要么表现得不那么

典型，要么短暂出现后迅速消失，要么干脆缺位。各项典型临床表现的发生率及诊断价值见表 1。(1) 结
膜充血：球结膜充血是川崎病最常见的眼部表现。IKD 中球结膜充血发生率约 53.8%~80%，多在病程第

3~4 天出现，特点为双侧、无脓性分泌物、持续时间长，可与感染性结膜炎鉴别[5] [18]；且常比其他体征

更早出现，对早期识别有预测意义[19]。(2) 口唇改变：IKD 中口唇干红、皲裂及杨梅舌发生率约 46%~70%，

但程度较轻，可能仅为轻度充血或干燥，易被忽视；杨梅舌虽发生率不高，但一旦出现对诊断有很强提

示意义[3] [10]。(3) 四肢变化和肛周脱屑：IKD 中四肢末端硬性水肿发生率低于典型川崎病，指趾端脱皮

出现较晚(病程 10 天以后)，对早期诊断价值有限但有助于回顾性确诊[11] [18]；恢复期指趾端脱皮虽特
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异但错过 IVIG 最佳时机[11] [20]；肛周脱皮出现相对较早(病程 3~5 天)，在主要诊断条件不足时可作为

重要参考[18] [21]。(4) 颈部淋巴结肿大：IKD 中颈部淋巴结肿大发生率明显低于典型川崎病，部分仅表

现为单侧或轻微肿大，易被忽略；对于缺乏此表现的长期发热患儿，不能轻易排除 IKD [3] [22]；研究显

示，IKD 组肢端变化、结膜充血及颈部淋巴肿大等发生率显著低于对照组[21]。(5) 多形性皮疹：IKD 中

皮疹发生率低且常呈一过性，可表现为多形性红斑样或弥漫性斑丘疹，有时仅持续数小时便消退；详细

询问发热初期有无一过性皮疹非常重要[2] [3]；IKD 的多形性皮疹、球结膜充血、四肢末端硬性水肿、脱

皮等发生率均比典型川崎病组低[22]。 
关于结膜充血：球结膜血管丰富表浅，对血管炎反应敏感，故 IKD 中发生率较高；其无分泌物(只

充血、不流水)是关键鉴别点。关于口唇改变：IKD 口腔改变程度轻但方向明确(轻度充血或干燥)，易

被误认为脱水；应每次查房对比检查，不被动等待杨梅舌。关于四肢及肛周：指趾端脱皮特异性高但出

现晚(病程 10 天后)，更适合回顾性诊断；肛周脱皮出现早(3~5 天)、部位隐蔽、特异性较高，建议对不

明原因发热婴幼儿常规检查肛周皮肤。关于颈部淋巴结肿大：IKD 中淋巴结肿大缺位与婴幼儿淋巴系

统发育不完善、反应性增生能力有限有关；不要因未摸到肿大淋巴结就放弃 IKD 诊断。关于皮疹：IKD
皮疹特点为一闪而过，常在发热第 2~3 天短暂出现后迅速消退；临床需查当下体征并详细询问一过性

皮疹病史。 
 

Table 1. Incidence and diagnostic value of typical clinical features in IKD 
表 1. IKD 各项典型临床表现的发生率与诊断价值 

临床表现 IKD 中发生率 常见出现时间 诊断价值 参考文献 

结膜充血 53.8%~80% 病程 3~4 天 早期线索 [3] [5] [11] [18] 

口唇改变 46.2%~70% 病程 3~4 天 早期线索 [3] [5] [11] 

四肢硬肿 30%~50% 病程 4~5 天 中期提示 [3] [5] [10] 

肛周脱皮 40%~60% 病程 3~5 天 早期参考 [11] [15] [18] 

指趾端脱皮 50%~60% 病程 10~14 天 回顾性诊断 [3] [5] [22] 

颈部淋巴结肿大 30%~69.2% 病程 3~5 天 辅助诊断 [2] [3] [5] 

多形性皮疹 23.1%~50% 病程 4~5 天 易漏诊 [15] [18] [21] 

2.2.3. 卡介苗红斑 
卡介苗接种处出现红斑是亚洲川崎病患儿中一个相当特异的体征。这一表现虽然未被纳入经典的诊

断标准，但在 IKD 的早期诊断中具有独特价值，尤其适用于婴幼儿患者[23]。多项研究显示，IKD 组患

儿卡疤红肿的发生率显著高于典型川崎病组[3] [6]。卡介苗红斑通常在病程早期(发热后第2至5天)出现，

对于不明原因发热的婴幼儿，这一体征可作为强有力的指向性参考指标[24]。并且有学者认为，卡介苗红

斑在 IKD 诊断中的特异性较高，尤其在 6 个月以内的婴儿中更为明显[5] [25]。对于这一现象背后的机制，

目前比较公认的解释是：卡介苗接种局部原本就驻留着抗原特异性的 T 淋巴细胞，一旦机体发生全身性

的炎症反应，这些细胞就会被重新唤醒并进入活化状态。 
卡介苗红斑是 IKD 诊断中被低估的体征，兼具早期与特异两大要素：早期：发热后第 2~5 天出现，

早于大多数其他体征；特异：其他感染偶致卡疤红肿但远不及川崎病常见，接种数月的婴儿无外伤或感

染时卡疤突然红肿为强烈信号。其机制为川崎病免疫激活对既往抗原刺激部位的“回忆反应”，在其他

儿童血管炎中少见。在一带一路及亚洲地区，卡介苗接种近乎标配，该体征在亚洲人群中尤为突出，在

中国及亚洲地区，卡介苗接种普遍，该体征在亚洲人群中较为突出。 
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2.2.4. 其他少见表现 
除上述典型表现外，IKD 还可累及其他器官系统。其中，中枢神经系统是最常见的次要临床表现，

患儿多表现为易激惹及烦躁，其发生率可达 90.67% [5]。此外，IKD 还可出现消化系统、心血管系统等多

系统受累表现。有研究指出，IKD 是全身血管炎改变，可引起多系统损害，当患儿以某一系统症状为首

发而对症治疗不满意时，应尽早想到本病的可能[26]。另外，前葡萄膜炎(AU)可能与 IKD 的早期诊断和

治疗有关，AU 的存在有助于早期诊断和治疗 IKD，并可作为额外的诊断工具使用[27]。 
IKD 作为一种全身性血管炎，易激惹、烦躁不安是最常见的中枢神经系统表现，提示其不仅是体表

病更是全身病；消化、心血管、关节等多系统受累进一步体现了 IKD 的异质性。因此，对于任何不明原

因长期发热伴多系统受累表现的患儿，即使无任何经典体征，也应将 IKD 纳入鉴别诊断。 

2.3. 实验室检查 

IKD 患儿的实验室检查常呈现一系列非特异性炎症改变，各项主要指标的变化特征总结见表 2。 
 

Table 2. Laboratory profiles of IKD 
表 2. IKD 主要实验室指标的变化特征 

实验室指标 IKD 中变化 异常率 临床意义 参考文献 

WBC 升高 80%~90% 急性期炎症反应 [5] [6] [11] 

PLT 升高(7 天后) 85%~95% 支持诊断、提示高凝状态 [5] [11] [28] 

Hb 下降 60%~80% 炎症性贫血 [3] [6] [14] 

CRP 显著升高 >90% 敏感指标 [2] [3] [5] 

ESR 显著增快 81%~91% 支持诊断 [2] [5] [23] 

PCT 升高 50%~70% 警惕冠状动脉瘤 [11] 

BNP 升高 30%~50% 心功能异常、鉴别 HLH [5] [23] 

白蛋白 下降 40%~60% 炎症严重程度 [2] [17] [24] 

ALT/AST 升高 30%~50% 肝功能损害 [13] [22] [29] 

血清铁蛋白 升高 20%~40% 警惕 HLH 转化 [5] [30] 

2.3.1. 血常规表现 
在 IKD 的各类辅助检查项目中，血常规凭借其基础性和高使用频率，具有一定的参考价值。其中，

白细胞、血小板和血红蛋白的变化最具参考价值，三者从不同角度反映了急性炎症、炎症持续时间和炎

症性贫血等病理过程。(1) 白细胞：IKD 患儿急性期白细胞计数常明显升高，以中性粒细胞升高为主[5] 
[11]；进一步研究显示，IKD 组相对典型川崎病组血白细胞计数较高[6]。(2) 血小板：病程 7 天后血小板

计数呈进行性升高，可作为诊断 IKD 的支持指标之一[28] [31]；它不仅反映炎症持续存在，还提示高凝

状态，与冠状动脉损害风险增加有关[13]。(3) 血红蛋白：IKD 患儿常出现轻至中度贫血，年龄越小贫血

程度越明显；贫血与炎症反应有关，诊断延迟越久贫血越重，对早期识别有一定指导意义[6]。 
白细胞、血小板、血红蛋白构成炎症三角：白细胞升高出现最早，反映急性期炎症风暴，但通常无

明显核左移或中毒颗粒，可助与细菌感染鉴别；血小板升高是延时反应，病程 7 天左右上升，2~3 周达

峰，其峰值越高、持续越久，冠状动脉损害风险越大，动态监测有助于评估炎症控制及冠脉病变风险；

血红蛋白下降是沉默信号，提示炎症已持续并抑制骨髓造血，其出现及加重应作为临床警觉的重要触发

点。 
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2.3.2. 炎症指标 
C 反应蛋白、红细胞沉降率和降钙素原是反映全身炎症状态的核心指标。这三项指标在 IKD 的诊断

和病情评估中具有重要价值，但也各有其特点和局限性。(1) C 反应蛋白：IKD 患儿中 C 反应蛋白升高发

生率可达 90%以上[5]；若 C 反应蛋白 ≥ 30 mg/L 同时合并红细胞沉降率 > 40 mm/h，结合临床表现就应

考虑 IKD 可能[2] [23]。(2) 红细胞沉降率：IKD 急性期明显增快，发生率为 81.42% [5]；其恢复正常速

度较慢，炎症控制后仍可持续增快数周，对判断炎症是否完全消退有一定价值。(3) 降钙素原：其水平升

高可能与冠状动脉瘤发生风险相关，水平越高越需警惕冠脉瘤发生[11]；但升高缺乏特异性，难以单纯据

此与细菌感染鉴别。 
在 IKD 的诊断体系里，C 反应蛋白与红细胞沉降率被认为价值较高的两项实验室参数，且两者之间

呈现出一种互为补充的关系。CRP 优势在于“快”：随炎症迅速升高、有效治疗后迅速下降，适合动态

监测治疗反应；ESR 优势在于“慢”：恢复明显滞后，有助于判断炎症是否完全消退及是否进入恢复期。

降钙素原在 IKD 中的作用较复杂：轻中度升高(如 1~2 ng/mL)易被误判为细菌感染，导致延误 IVIG 使用；

而当其显著升高且持续不降时，除考虑细菌感染外，也应警惕冠状动脉瘤的发生风险。 

2.3.3. 心脏相关指标 
脑钠肽和心肌酶是评估 IKD 心脏受累程度的重要指标。这两类指标在识别心肌损伤和心功能异常方

面具有独特价值，是常规炎症指标的重要补充。(1) 脑钠肽：是目前最重要的心脏功能标志物，其水平升

高提示心功能异常；川崎病中脑钠肽增高考虑与本病大多引起心功能异常有关[5]。此外，NT-proBNP 水

平有助于区分 IKD 与继发性噬血细胞综合征[30]。(2) 心肌酶：有研究发现 IKD 组患儿心肌酶升高者的

比例高于典型川崎病组，可能与 IKD 临床干预相对较晚、确诊困难有关[21]。 
脑钠肽(尤其是 NT-proBNP)直接反映心脏状态，而非全身炎症间接指标。川崎病急性期，心肌炎、心

功能下降、瓣膜反流等在超声心动图尚不明显时脑钠肽即可升高，是心脏的“求助信号”。其另一重要

价值在于鉴别诊断：IKD 合并噬血细胞综合征时脑钠肽呈极重度升高(数量级差异显著)，是重要鉴别线

索。因此，对临床表现不典型、炎症指标极高、病情进展迅速的疑似 IKD 患儿，加查脑钠肽非常必要。

心肌酶升高是心肌细胞受损的直接证据。IKD 患儿心肌酶异常率高于典型川崎病，印证了 IKD“临床表

现不典型但病理损害更重”的特点，因诊断延迟，心肌持续暴露于炎症因子的时间更长，损伤更明显。 

2.3.4. 肝功能和电解质指标 
除血液系统和心脏指标外，IKD 还可引起肝功能和电解质的异常。这些改变虽然缺乏特异性，但可

为综合判断提供重要参考。(1) 肝功能：IKD 患儿中谷丙转氨酶和谷草转氨酶升高发生率较高，IKD 组中

乳酸脱氢酶、谷丙转氨酶、谷草转氨酶明显高于典型川崎病组[22] [29]；有研究显示 IKD 组谷丙转氨酶

显著高于 KD 组及发热对照组，提示 IKD 患儿更易合并肝功能损害[29]。(2) 白蛋白：血浆白蛋白 ≤ 30 
g/L 是 IKD 的支持诊断依据之一，有学者建议将其列入 IKD 诊断参考指标[26] [32]；低白蛋白血症机制

可能包括肝脏合成减少、分解代谢增加及血管渗漏等。(3) 电解质：有研究将低钠血症列为 IKD 的参考

诊断指标之一[26] [32]；其发生可能与抗利尿激素不适当分泌综合征有关，反映全身炎症反应较重的状态。 
肝功能异常、低白蛋白血症和低钠血症共同反映 IKD 作为全身性炎症性疾病的本质：肝功能异常提

示多系统受累；低白蛋白血症既反映肝脏合成功能受抑，也提示炎症致血管通透性增加、白蛋白外漏；

低钠血症多与抗利尿激素不适当分泌相关，表明全身炎症反应已重至影响神经内分泌调节。 

2.3.5. 血清铁蛋白 
血清铁蛋白作为近年来受到关注的炎症标志物之一，在 IKD 评估中具有一定价值。IKD 患儿中血清

铁蛋白也有增高表现，提示临床应避免川崎病转化为噬血细胞综合征[5]。对于持续发热的 IKD 患者，应
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同时检测白细胞计数、血小板计数和铁蛋白水平，以评估继发性噬血细胞综合征[30]。 
多数 IKD 患儿铁蛋白仅为轻中度升高，但若出现爆炸性升高，需警惕噬血细胞综合征。川崎病与噬

血细胞综合征存在交集，部分重症 IKD 可演变为两者叠加状态，处理更棘手、预后更差。因此，对临床

表现严重、发热难退、实验室指标显著异常(尤其铁蛋白显著升高)的 IKD 患儿，应及时加查相关指标，

评估继发性噬血细胞综合征。 

2.4. 影像学检查及其他检查 

2.4.1. 心脏彩超 
冠状动脉扩张是多种炎性因子对中小血管作用的结果[11]。关于 IKD 冠脉病变的发生率，不同研究

报告存在差异。部分研究显示高于典型 KD (41%~45%) [6] [10]，另有大样本分析发现总检出率低于典型

KD 但重症比例更高[7]。日本调查提示，校正诊断延迟后两组无显著差异[8]；有学者认为，IKD 可能更

易形成巨大冠状动脉瘤，但这一结论仍需更多研究验证[10] [33] [34]。超声心动图在评估冠状动脉病变方

面具有不可替代的价值[11] [14]。美国相关指南建议，对不明原因发热超过 7 天、年龄小于 6 个月且存在

全身炎症表现的患儿，应常规进行超声心动图检查，发现冠脉病变即可诊断 IKD [5]。对高度怀疑 IKD 但

首次超声正常的患儿，建议间隔 2 至 3 天复查一次，因为冠脉扩张可能在病程第 7 至 14 天才逐渐显现[5] 
[35]。 

冠脉扩张是一个动态演变过程：血管壁在炎症因子持续攻击下，从血管周围水肿、管壁增厚，到内

径增宽，再到动脉瘤形成，需要一定时间。因此，一次正常的心脏超声不能作为排除 IKD 的依据。对疑

诊 IKD 患儿，若首次超声正常，应在 7~14 天复查；若持续高热、炎症指标居高不下，甚至应每 2~3 天

复查一次。此外，在冠脉内径明显增宽前即可出现前兆改变，如冠脉壁亮度增加、心室收缩功能轻度下

降、二尖瓣反流、心包积液等，需要操作者具备丰富经验和对 KD 的高度敏感性才能识别。 

2.4.2. 心电图 
心电图在评估心肌功能和发现心律失常方面具有独特价值，是心脏评估的有益补充。IKD 患儿心电

图异常以窦性心动过速最为常见，此外还可出现 P-R 间期延长及 ST 段改变[11] [14]。部分患儿可表现为

心肌缺血样改变，提示冠状动脉灌注不足，这种情况在合并冠脉病变的患儿中更为常见。 
心电图虽缺乏特异性(窦性心动过速可见于任何发热性疾病)，但仍是低门槛、无创、可重复的动态监

测工具。部分 IKD 患儿病程中出现的一过性 ST-T 改变，不一定代表明显冠脉狭窄，而更可能是心肌炎

或心肌水肿的表现，随着炎症控制可完全恢复正常。然而，若心电图从最初的窦性心动过速逐渐发展出

ST 段压低、T 波倒置等缺血性改变，则需高度警惕冠脉病变进展，应立即复查心脏超声。 

2.5. 治疗 

(1) 治疗原则与时机：IKD 的治疗原则与典型川崎病基本一致，均以大剂量静脉注射丙种球蛋白(IVIG)
联合阿司匹林口服作为初始方案。然而，由于该病型确诊时间常相对偏晚，部分患儿启动治疗的时间窗

口可能不够理想[5] [10] [36]。然而，由于诊断时间通常较晚，实际治疗时机往往不够理想[5] [10] [36]。
(2) 无应答与补救治疗：多项研究显示 IKD 患儿对 IVIG 无应答率显著高于典型川崎病组[6] [19] [37]；对

IVIG 无应答者，甲基强的松龙冲击治疗被认为是一个有效选择[29] [35]。但需注意，2026 年发表于《新

英格兰医学杂志》的一项大规模多中心随机对照试验(n = 3208)提示，在川崎病急性期标准 IVIG 治疗基

础上常规加用泼尼松龙，未能进一步降低冠状动脉病变的发生率[38]。因此，糖皮质激素目前主要推荐用

于 IVIG 无应答后的挽救治疗，而不作为常规初始治疗。(3) 早期治疗的重要性：病程 10 天内使用 IVIG
可显著降低冠状动脉瘤发生率[2] [5] [6]，错过则冠脉病变逆转可能性明显降低；冠状动脉损害是 IKD 的
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主要危害，并发冠脉瘤可致缺血性心脏病、心肌梗死和猝死，及早应用 IVIG 多数能恢复正常，故早期诊

断尤为重要[39] [40]。但需注意，2026 年发表于《新英格兰医学杂志》的全球最大规模随机对照试验(n = 
3208)已证实，川崎病急性期在标准治疗基础上常规叠加糖皮质激素，并不能降低冠状动脉病变发生率[38]。
因此，激素仅推荐用于 IVIG 无应答后的挽救治疗，而非常规初始治疗。 

IKD 治疗的核心问题在于诊断延迟。川崎病的治疗原则是：在合理怀疑的基础上，也不要延误治疗，

因为 IVIG 副作用相对较小，而冠脉损害后果严重。IKD 患儿 IVIG 无应答率显著高于典型川崎病，因此

不仅需要更早开始治疗，还需更积极评估治疗反应：若 IVIG 后 36~48 小时体温不降，应考虑无应答，及

时启动二线治疗(如再次 IVIG 或甲基强的松龙)。需要强调的是，糖皮质激素是二线而非一线药物，因其

可能增加血栓风险不宜常规使用；但在 IVIG 无应答、炎症持续不退的高危患儿中，该用时仍应果断使用。 

3. 总结与展望 

3.1. 临床特点总结 

IKD 的核心临床特点可归纳为以下几点：其一，发热是最常见且最持久的症状，热程通常超过 5 天，

对常规抗感染治疗无反应；其二，典型川崎病体征在 IKD 中发生率较低，且常呈一过性或不典型表现，

其中结膜充血相对多见(约 54%~80%)，颈部淋巴结肿大最为少见(约 30%~69%)；其三，卡介苗红斑和肛

周脱皮是具有早期提示意义的体征，尤其在亚洲婴幼儿中价值突出；其四，实验室检查呈现急性炎症反

应模式(白细胞、CRP、ESR 升高)，病程 7 天后血小板进行性升高具有支持诊断价值；其五，IKD 患儿的

冠脉扩张发生率可能不低于典型 KD，部分研究报告甚至更高，但这一观察结果需考虑诊断延迟作为潜在

混杂因素。 

3.2. 临床特点在疾病诊治的应用 

基于上述临床特点，在实际工作中可遵循以下思路：当临床上遇到这样一种情况时需特别警惕：婴

幼儿出现来源不清的发热，持续时间超过 5 天，且常规抗感染治疗未能奏效。即便此类患儿只表现出 1
项或 2 项符合川崎病特征的典型体征，也应把 IKD 放进鉴别诊断的列表之中。此时应及时检测 C 反应蛋

白、红细胞沉降率和血常规。当 C 反应蛋白 ≥ 30 mg/L 且红细胞沉降率 ≥ 40 mm/h，并在病程 7 天后出

现血小板 ≥ 450 × 109/L，或伴有血浆白蛋白 ≤ 30 g/L、贫血、白细胞 ≥ 15 × 109/L 等三项以上指标异常

时，应高度怀疑 IKD。超声心动图应尽早安排并动态复查。一旦发现冠状动脉扩张，即可支持 IKD 的诊

断。卡疤红肿和肛周脱皮作为早期特异性体征，在体格检查中应特别注意。年龄越小的患儿，排查 IKD
的决心应越坚定。 

3.3. 热点讨论：IKD 与 MIS-C 的鉴别诊断 

近年来，儿童多系统炎症综合征(multisystem inflammatory syndrome in children, MIS-C)作为一种与

SARS-CoV-2 感染相关的高炎症综合征被广泛认识。MIS-C 与 IKD 在临床表现上有较多重叠，两者均可

表现为持续发热、皮疹、结膜充血、口腔黏膜改变及心血管受累，这给临床鉴别带来挑战。 
相比之下：MIS-C 为 SARS-CoV-2 感染后 2~6 周发病(多见于学龄儿童及青少年)，而 IKD 病因尚不

明确(多见于 5 岁以下婴幼儿) [41]。MIS-C 更常出现明显胃肠道症状(如腹痛、呕吐、腹泻)及心肌功能障

碍，实验室检查方面 CRP、PCT、铁蛋白、D-二聚体及 NT-proBNP 升高幅度通常超过 IKD；心脏表现以

急性心肌功能障碍、心包积液、瓣膜反流为主，冠脉扩张相对少见。IKD 则以血管炎所致的冠脉扩张或

动脉瘤形成为特征性表现[42]。治疗策略上，IKD 一线为 IVIG 联合阿司匹林，IVIG 无应答者可加用糖皮

质激素；MIS-C 则根据病情严重程度分级治疗，轻症予支持治疗，中重症以糖皮质激素为主，部分患者
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可能需要加用 IVIG 或生物制剂(如 IL-1 受体拮抗剂、TNF-α拮抗剂)。临床鉴别时应结合患儿年龄、胃肠

道症状有无、冠脉表现类型综合判断[41] [42]。 

3.4. 未来研究方向 

尽管近年来对 IKD 的认识不断提高，但其早期诊断仍然面临很大挑战。目前 IKD 的诊断主要依赖临

床综合判断，缺乏客观的血清学或分子生物学金标准，现有的诊断标准也多基于专家共识，尚缺乏大样

本前瞻性研究的验证。未来的研究应当聚焦以下几个方向：第一，寻找 IKD 特异性的生物标志物，以弥

补现有诊断手段的不足；第二，将诊断延迟纳入分析，建立冠脉损害风险预测模型，建立可供临床使用

的风险预测模型；第三，优化免疫球蛋白耐药患儿的个体化治疗方案；第四，开展多中心、大样本的前

瞻性研究，建立更加科学、实用的 IKD 诊断评分系统。此外，随着儿童多系统炎症综合征的发现，IKD
与其鉴别也成为新的研究课题。两者在临床表现上有诸多相似之处，但治疗策略和预后存在差异，深入

比较两者的临床和实验室特征具有重要的临床意义[43]。 
总之，IKD 的早期识别和规范治疗是一个涉及多科室协作的系统工程。只有不断提高对该病的认识

水平，优化诊断流程，加强儿科、心脏科、风湿免疫科和影像科之间的协作，才能最终改善患儿的预后。 
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