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摘  要 

川崎病是一种急性系统性血管炎综合征，其病因及发病机制尚不明确，好发于5岁以下婴幼儿，现已成为

全球导致儿童后天性心脏病最常见的病因之一。心血管系统是川崎病最主要的受累靶器官，并发症主要

包括冠状动脉扩张、冠状动脉瘤、心肌炎、心包炎、心功能不全及瓣膜损害等，其中冠状动脉病变是造

成患儿急性期死亡及远期心血管不良事件的最主要原因。近些年来，临床诊疗水平的逐渐提升与影像学

技术的不断发展，川崎病心血管并发症的早期识别、危险分层与综合管理策略不断更新。本文就儿童川

崎病心血管并发症的流行病学特征、发病机制、诊断评估方法、急性期与远期治疗管理、预后及研究展望

等方面进行系统综述，为临床医师提供规范化、精准化的诊疗参考，进一步改善川崎病患儿的长期预后。 
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Abstract 
Kawasaki disease (KD) is an acute systemic vasculitis syndrome with an incompletely clarified 
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etiology, which is more common in infants and young children under 5 years old. Its incidence is on 
the rise globally, and it has become one of the most common causes of acquired heart disease in 
children worldwide. The cardiovascular system is the main target organ involved in Kawasaki dis-
ease, with a wide spectrum of complications, mainly including coronary artery dilatation, coronary 
artery aneurysm, myocarditis, pericarditis, cardiac insufficiency, and cardiac valve damage. Among 
them, coronary artery lesions (CALs) are the core cause of acute death and long-term adverse car-
diovascular events in children, and also the key and difficult point in clinical diagnosis, treatment 
and long-term management. In recent years, with the continuous improvement of clinical diagnosis 
and treatment level and the iterative development of imaging evaluation technologies (such as high-
resolution echocardiography, coronary computed tomography angiography, cardiac magnetic res-
onance imaging, etc.), the accuracy of early identification, the refinement of risk stratification and 
the comprehensive management strategies of cardiovascular complications of Kawasaki disease 
have been significantly optimized. Based on the latest domestic and foreign research progress, this 
article systematically reviews the epidemiological characteristics, pathogenesis, diagnostic and 
evaluation methods, acute and long-term treatment and management, prognosis and research pro-
spects of cardiovascular complications of Kawasaki disease in children, aiming to provide stand-
ardized and precise diagnosis and treatment ideas and reference basis for clinicians, further opti-
mize the diagnosis and treatment process, and improve the long-term cardiovascular prognosis of 
children with Kawasaki disease. 
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1. 引言 

川崎病(Kawasaki disease, KD)又称皮肤黏膜淋巴结综合征，1967 年由日本医师川崎富作首次报道[1]，
是一种以全身中小血管非感染性炎症为核心病理特征的急性发热出疹性疾病，主要累及中小动脉，尤以

冠状动脉受累最为显著[2]。历经半个多世纪的临床与基础研究，目前 KD 的全球发病率呈逐年上升趋势，

且在亚洲人群中升高尤为突出，该病已逐步取代风湿性心脏病，成为儿童时期最常见的后天获得性心血

管疾病[3]。该病好发于 6 个月至 5 岁儿童，男性发病率显著高于女性[4]，临床表现以持续发热、双侧非

渗出性球结膜充血、口唇干红皲裂与口腔黏膜弥漫性充血、四肢末端硬性水肿及恢复期脱皮、颈部非化

脓性淋巴结肿大、多形性皮疹为典型症状，同时可伴随不完全或不典型表现，缺乏特异性实验室标志物，

显著增加了早期诊断与鉴别诊断的难度[5]。 
冠状动脉异常(coronary artery abnormalities, CAAs)是川崎病最严重、最具有临床意义的并发症，主要

包含冠状动脉扩张、冠状动脉瘤、冠状动脉狭窄、血栓形成及闭塞等病变，同时也是导致 KD 患儿心肌

缺血、心肌梗死、心力衰竭以及猝死的主要原因，其发病率有逐年上升趋势[6]。流行病学数据显示，KD
心血管并发症的发生与疾病发病后的诊疗时机密切相关，80%以上的冠状动脉病变都始于病程的 10天内，

对其早期进行干预可显著降低病变发生率与严重程度[7]。2024 年美国心脏协会(AHA)科学声明[2]与 2023
年中国儿童川崎病诊疗循证指南[8]都明确指出，冠状动脉 Z 值 < 2.5 的轻度扩张最为常见，发生率高达

32%~50%，远高于既往认知，绝大多数病例可在发病后 4~8 周完全恢复；部分患儿冠状动脉内径虽处于
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正常范围，但病程中相较于病初时出现内径回缩，同样提示患儿在发病早期存在一过性冠状动脉扩张[9]。
严重的冠状动脉受累(如巨大冠状动脉瘤、极度扩张)的患儿常无典型临床症状，仅仅在冠状动脉内血流紊

乱、血栓形成引发心肌梗死时，才会出现胸痛、面色苍白、心律失常等相应表现，隐匿性风险非常高[10]。
因此，深入解析 KD 心血管并发症的发病机制、优化早期诊断策略、规范全周期临床管理，对降低患儿

心血管不良事件发生率、改善远期预后具有重要临床价值[2]。 

2. 川崎病心血管并发症的流行病学与临床特征 

2.1. 流行病学特征 

川崎病(KD)是儿童期常见全身性血管炎，其心血管并发症以冠状动脉病变为核心，流行病学特征具

有显著的地域、人群及临床关联特点。KD 呈全球分布，亚洲人群发病率显著高于欧美，日本 5 岁以下儿

童年发病率约 200/10 万[11]，我国 KD 发病率也呈逐年攀升趋势；季节特征上，北半球非热带地区冬春

季高发，日本、韩国呈现 1~3 月及 6~7 月双高峰，我国部分地区及印度则有各自独特季节分布特征[12]，
其中以北方春季、南方夏秋季为发病高峰。发病年龄集中于 6 个月~5 岁，占比超过 80%，男性发病风险

为女性 1.5~2 倍，推测可能与遗传、激素水平差异相关[13]。未经规范治疗患儿，冠状动脉病变发生率达

15%~25% [2]，经标准静脉注射免疫球蛋白(IVIG)治疗后降至 3%~5% [14]，但不完全 KD、IVIG 抵抗患

儿风险仍居高不下[15]。 

2.2. 心血管并发症临床特征 

KD 心血管损害以冠状动脉病变为核心，同时可累及心肌、心包、心瓣膜等。急性期可见心肌炎、心

包积液、二尖瓣反流，亚急性期(病程 2~4 周)高发冠状动脉扩张、动脉瘤，慢性期可进展为冠状动脉狭

窄、钙化及血栓闭塞[9]。根据冠状动脉 Z 值分级：Z 值 < 2.5 为轻度扩张，2.5 ≤ Z 值 < 5 为小型动脉瘤，

Z 值 ≥ 5 为中/巨大动脉瘤[2]，其中巨大动脉瘤(Z 值 ≥ 10 或内径 ≥ 8 mm)远期血栓、心肌梗死风险显著

升高[16]。不完全 KD 患儿因症状不典型，确诊延迟，心血管并发症发生率更高，是临床重点关注人群[9]。 

3. 川崎病心血管损害的发病机制 

KD 心血管并发症的核心病理基础是冠状动脉血管壁免疫介导性炎症损伤与结构重塑，由异常免疫

激活、血管内皮功能障碍、遗传易感性、凝血纤溶系统失衡等多因素协同作用导致，但现有研究多为单

一因素的独立分析，对各因素间的相互作用网络、因果链条尚未阐明，且存在诸多核心争议，成为制约

精准诊疗的关键瓶颈。 

3.1. 异常免疫激活与炎症级联反应 

先天免疫的快速、非特异性激活是川崎病血管炎症的始动因素，也是 KD 急性期冠脉内皮损伤、炎

症浸润的核心机制。感染触发物(病毒、细菌超抗原等)可激活遗传易感个体固有免疫与适应性免疫，导致

T 淋巴细胞、单核巨噬细胞异常活化，释放白细胞介素-6 (IL-6)、白细胞介素-1β (IL-1β)、肿瘤坏死因子-
α (TNF-α)、干扰素-γ (IFN-γ)等促炎因子，形成炎症风暴[17]。炎症细胞浸润冠状动脉壁，破坏内皮屏障，

启动炎症级联反应，导致内皮细胞凋亡、平滑肌细胞增殖异常，最终造成血管壁弹性纤维断裂，形成冠

状动脉扩张或动脉瘤[18]。NLRP3 炎症小体是川崎病中异常免疫激活和炎症级联反应的核心调控节点，

其介导的级联反应经 HMGB1/RAGE/组织蛋白酶 B 信号轴触发，形成持续的免疫炎症放大效应，进一步

放大炎症反应，最终造成冠状动脉内皮损伤，是血管损伤的关键环节[19]。这一机制已在动物模型中得到

验证，但在临床样本中，NLRP3 炎症小体的激活水平与冠状动脉病变严重程度的相关性仍存在争议，部
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分研究显示二者无显著关联，推测可能与临床样本的采集时间、患儿个体遗传背景差异相关。 
现有研究的核心争议在于：感染触发物的特异性尚未明确，虽推测病毒(如 EB 病毒、柯萨奇病毒)、

细菌超抗原为主要诱因，但尚未在 KD 患儿体内分离出特异性病原体，且不同地区、不同人群的感染触

发谱存在差异，难以形成统一结论[20]；适应性免疫在炎症级联反应中的调控作用尚不明确，现有研究多

聚焦于先天免疫，而 T 细胞亚群(如 Th17、Treg)的失衡是否参与冠状动脉壁的慢性炎症重塑，以及各促

炎因子间的上下游调控关系，仍缺乏系统性的机制研究；炎症风暴的消退机制尚未阐明，部分患儿可自

行实现炎症缓解，而 IVIG 抵抗患儿的炎症持续存在，二者的免疫调控差异尚未找到关键分子靶点。 

3.2. 血管内皮功能障碍与损伤 

血管内皮细胞作为冠状动脉血管壁的第一道屏障，是川崎病(KD)急性炎症攻击的首要靶标[21]，其功

能障碍与结构损伤是 KD 心血管并发症(以冠状动脉异常 CAAs 为核心，含冠状动脉瘤、血管硬化、心肌

损伤等)发生、发展的核心病理环节[22]，也是 KD 从急性血管炎向远期心血管不良事件进展的关键纽带

[21]。KD 引发的全身异常免疫激活、炎症级联反应、氧化应激等多重因素共同作用于血管内皮，导致其

生理稳态失衡、细胞存活与功能受损，最终引发冠状动脉结构与功能的不可逆损伤。炎症因子会直接损

伤内皮，导致血管通透性增加、抗凝–促凝失衡、一氧化氮合成减少，引发内皮功能障碍。同时内皮–

间质转化异常，内皮细胞向肌成纤维细胞转化[23]，破坏血管壁完整性，加速病变进展。更加值得关注的

是，即使无冠状动脉瘤，患儿仍存在长期内皮功能异常，增加早发动脉粥样硬化风险[24]。 
值得关注的是，即使无冠状动脉瘤的 KD 患儿，仍存在长期内皮功能异常，增加早发动脉粥样硬化

风险，但该长期内皮功能异常的分子机制尚未明确，是急性期炎症损伤的不可逆结果，还是存在持续的

低水平炎症反应进行性损伤，目前尚未有明确的结论；另一方面，内皮功能障碍的修复靶点尚未找到，

现有治疗仅能通过控制炎症间接保护内皮，缺乏直接修复内皮功能的特异性手段，这也是远期血管病变

难以有效防控的重要原因。 

3.3. 遗传易感性与种族差异 

KD 的血管损害具有显著的遗传与易感特异性，这种易感性在不同种族人群中呈现出明显的差异。全

基因组关联研究证实，CD40LG [25]、FCGR2A [26]、ITPKC [25]等基因多态性与 KD 易感性及冠状动脉

并发症均密切相关，亚洲人群高危基因频率更高，这也说明了不同种族间川崎病发病的差异性。存在 KD
家族史的患儿，发病风险较普通儿童升高 3~5 倍，这也进一步印证遗传因素的作用[27]。 

目前研究的不足在于多数易感基因的功能尚未得到充分验证，仅明确了基因多态性与发病风险的相

关性，而这些基因在免疫激活、内皮保护、血管重塑中的具体分子功能，以及基因变异导致的功能改变

未能明确；易感基因间的协同作用还未被研究，KD 的发病并非单一基因调控，而现有研究多为单基因分

析，缺乏对多基因相互作用网络的探索；遗传因素与环境因素的协同机制空白，遗传易感仅为发病的基

础，而环境触发物如何与易感基因相互作用启动疾病进程，目前尚未有前瞻性研究证实，这也是难以实

现精准预防的关键原因。 

3.4. 凝血与纤溶系统失衡 

急性期，炎症反应会过度激活血小板，致使血小板计数在发病第 2 周左右开始升高(峰值可达 50 万

~100 万/mm³)，同时因为血管内皮的损伤，会启动内源性凝血途径，使机体处于高凝状态[9]。这种高凝

状态与冠状动脉病变风险有直接相关性，也是血栓形成的重要前提。冠状动脉瘤内血流呈涡流状态，容

易形成附壁血栓，进而引发血管狭窄、闭塞，导致心肌缺血、梗死，是 KD 远期死亡的主要原因[24]。 
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其核心争议在于：凝血纤溶系统失衡是炎症损伤的继发改变，还是参与了血管炎症的始动过程？部

分研究认为，血小板的异常激活可释放血小板源性生长因子等炎症介质，进一步放大免疫炎症反应，提

示凝血系统失衡可能并非单纯的继发改变，而是与免疫激活形成“炎症–凝血”正反馈循环[9]，但这一

机制尚未在临床样本中得到充分验证；此外，高凝状态的个体化差异机制尚未明确[28]，部分患儿虽存在

严重的冠状动脉扩张，但未形成血栓，而部分患儿血栓形成风险极高，其凝血纤溶系统的调控差异尚未

找到关键标志物。 
综上，现有研究对 KD 心血管损害的发病机制仅实现了“单因素识别”，尚未完成“多因素整合”，

各病理因素间并非孤立存在，而是形成了“感染触发–遗传易感–免疫激活–内皮损伤–凝血失衡”的

相互作用网络[29]，免疫激活是核心枢纽，内皮损伤是关键病理环节，遗传易感性决定个体发病风险与病

变严重程度，凝血失衡则加速病变的远期进展，但各环节间的关键调控分子、因果关系尚未阐明，这也

是未来机制研究的核心方向。 

4. 川崎病心血管并发症的诊断与评估方法 

KD 心血管并发症诊断遵循早期、精准、动态原则，以临床分型、影像学、实验室检查、风险分层为

核心体系。 

4.1. 临床诊断与分型 

KD 诊断主要依赖于临床特征。其主要依据临床特征，包括：1) 发热；2) 双侧球结膜充血；3) 口唇

及口腔的变化：唇红，草莓舌，口咽部黏膜弥漫性充血；4) 皮疹(包括卡介苗接种处发红)；5) 四肢末梢

改变：急性期手足发红、肿胀，恢复期甲周脱皮；6) 非化脓性颈部淋巴结肿大[30]。 
川崎病诊断指南修订(第 6 版) [30]诊断标准：1) 满足具有五个或六个主要体征的患者诊断为完全川

崎病(completeKD, cKD)。2) 符合标准的四种体征和超声心动图符合冠状动脉异常的患者被诊断为 cKD。

3) 超声心动图符合冠状动脉异常的三个主要临床特征，并且排除了其他发热性疾病的患者可诊断为不完

全川崎病(incompleteKD, iKD)。4) 当患者符合主要临床特征中的三个或四个体征，无冠状动脉扩张，但

具有以下特征时：a) 病程早期肝转氨酶升高；b) 婴儿尿沉渣中的白细胞增加；c) 恢复期血小板增多；d) 
BNP，脑利钠蛋白或 NT-pro BNP，N 末端脑钠尿蛋白原升高；e) 超声心动图显示二尖瓣返流或心包积

液；f) 胆囊增大(胆囊积水)；g) 低白蛋白血症或低钠血症。如果排除其他疾病，则可诊断为 iKD。5) 排
除其他诊断后仅存在一个或两个主要临床特征时，也可考虑 iKD。 

4.2. 影像学评估 

1) 超声心动图：无创检查，是识别 KD 冠状动脉异常(CAL)的金标准(高质量证据，强推荐)，可全面

评估冠状动脉内径、Z 值(Z ≥ 2.0 提示扩张，Z ≥ 2.5 定义动脉瘤)、瘤体形态及心功能(左心室功能、瓣膜

反流、心包积液等) [8]；同时也是 CAL 筛查与随访金标准，指南明确推荐常规随访时间点：病程 1 周内

(急性期)完成首次检查；1~2 周(病程 2 周)复查；4 周时评估病变恢复情况；8 周内完成至少 4 次检查(含
上述时间点)，尤其对 Z 值 ≥ 2.0 的高危患儿，需严格遵循该随访节奏[8]。 

2) 冠状动脉 CTA/MRI：针对超声诊断不明的情况(如远端冠状动脉可视化差、Z 值临界可疑)，推荐

CCTA/CMR 作为补充评估手段；对于复杂病变，CCTA 可精准识别冠状动脉狭窄程度(≥50%狭窄的检出

灵敏度达 92%)、血栓位置及瘤体钙化情况，CMR 则在评估血管壁炎症活性及心肌缺血范围上更具优势，

可清晰显示解剖结构，为介入治疗提供依据[9]。 
3) 冠状动脉造影：有创检查，适用于巨大动脉瘤、疑似心肌缺血、需手术干预患儿，明确狭窄程度
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与血流动力学[2]。 

4.3. 实验室辅助诊断 

急性期检测血常规(白细胞、血小板升高)、炎症标志物(CRP、ESR 显著升高[31])、心肌酶谱(肌钙蛋

白、CK-MB 升高提示心肌损伤[32])、凝血功能(D-二聚体升高提示高凝)，为诊断与病情评估提供依据。

新型标志物如脑钠肽(BNP)、抗内皮细胞抗体，也可辅助早期识别心肌与内皮损伤。 

4.4. 风险分层 

风险分层的核心指标为冠状动脉病变(CAL)的最大 Z 值(经体表面积校正)及绝对直径，同时也要参考

病变稳定性(如症状持续存在/消退)、临床高危因素(如年龄 < 6 个月、IVIG 抵抗)，最终指导随访频率、

影像学评估、药物治疗及生活方式干预。风险分层并非一成不变，而是需要根据冠状动脉病变的进展/消
退情况(如 Z 值变化、瘤体缩小)动态调整管理方案。同时需警惕是否存在高危因素：若患者同时存在“年

龄 < 6 个月、IVIG 抵抗、炎症指标持续升高(CRP > 13 mg/dL)”等高危临床因素，即使冠状动脉 Z 值处

于低层级(如 2~2.5)，也需要按照更高层级强化监测(如缩短超声随访间隔)。低–中危患者则以“预防冠

状动脉病变进展”为核心，高危患者则要重点预防血栓形成、心肌缺血及远期心血管事件，同时关注医

疗过渡(儿童至成人期) [33]。 

5. 川崎病心血管并发症的诊疗策略与干预措施 

KD 治疗遵循急性期控制炎症、预防冠脉病变；恢复期抗栓、修复血管；重症多学科联合的分层策略

[2]。 

5.1. 急性期核心治疗 

急性期核心治疗目标：快速控制全身血管炎，退热、缓解临床症状。最大程度降低冠状动脉瘤(CAA)。 

5.1.1. 急性期标准一线方案(核心) [8] [9] [34] 
静脉注射免疫球蛋白(IVIG)：采用 2 g/kg 单次静脉输注(8~12 小时完成)。可使得 80%~90%患者症状

快速缓解，显著降低冠脉病变风险。其主要通过中和炎症介质、调节免疫、抑制血管内皮损伤来发挥作

用。适用于所有确诊或者高度疑诊的急性 KD，发热 10 天内均推荐使用。 
阿司匹林(ASA)：急性期剂量可使用高剂量(−80~100 mg/kg/d)或中剂量(30~50 mg/kg/d)，分 3~4 次口

服，主要为抑制炎症反应。待热退 48~72 小时后，转为小剂量(3~5 mg/kg/d)，此时主要作用为抗血小板，

持续至发病后 6~8 周无冠脉异常即可停药。 

5.1.2. IVIG 抵抗/难治性急性期处理(核心补充) [8] [9] [34] 
其定义为首次静脉注射免疫球蛋白(IVIG, 2 g/kg)输注完成后，患儿在 36 小时至 7 天内仍持续或反复

出现发热(体温 ≥ 38.0℃) [35]。 
一线挽救治疗方案：1) 首选治疗为第二剂 IVIG (2 g/kg)。适用于无 IVIG 过敏/禁忌、冠脉无明显扩

张(Z 值 < 2.5)的难治性患儿。通过高剂量免疫球蛋白中和炎症介质、调节免疫平衡，约 50%~60%患儿可

退热并控制炎症。同时注意输注速度需控制(8~12 小时完成)，并监测不良反应(如溶血、无菌性脑膜炎)；
2) 备选强化方案：糖皮质激素联合 IVIG：适用于第二剂 IVIG 无效、炎症指标显著升高(CRP > 10 mg/dL)
或高危患儿(<6 月龄、冠脉 Z 值 ≥ 2.5)。主要方案为甲泼尼龙静脉冲击(2~30 mg/kg/d，分 2 次，3~5 天)，
热退后续贯口服泼尼松(1~2 mg/kg/d)，逐渐减量至 CRP 正常后停药(总疗程 2~3 周)。AHA 指南指出，激

素可显著降低高危患儿 CAA 发生率，尤其对 IVIG 抵抗者的炎症控制效果优于单一 IVIG 治疗。 
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二线强化治疗(一线方案无效时)：1) 生物制剂：① 英夫利昔单抗(TNF-α拮抗剂)：使用剂量为 5~10 
mg/kg，单次静脉输注(2 小时完成)。适用于 IVIG + 激素无效、严重冠脉受累(Z 值 ≥ 5)或合并巨噬细胞

活化综合征(MAS)。其优点为可快速退热(起效时间 < 24 小时)，对冠脉血管炎的抑制作用明确，安全性

较好。② 阿那白滞素(IL-1 受体拮抗剂)：使用剂量为 2~6 mg/kg/d，皮下注射，持续至炎症控制。适用于

多重抵抗(IVIG + 激素 + 英夫利昔单抗无效)或合并严重 MAS；2) 免疫抑制剂 ① 环孢素：剂量为静脉

3 mg/kg/d (分 2 次)或口服 4~8 mg/kg/d (分 2 次)，监测血药浓度(谷值 50~150 ng/mL)。通过抑制钙调神经

磷酸酶-NFAT 通路，阻断 T 细胞活化，适用于难治性重症或合并冠脉动脉瘤的患儿。② 甲氨蝶呤：仅用

于极重度多重抵抗病例，需严格监测骨髓抑制等不良反应。 

5.2. 重症/并发症管理 

1) 合并冠脉病变(动脉瘤/血栓)：抗栓治疗：小动脉瘤(Z 值 2.5~5)予阿司匹林(3~5 mg/kg/d)单药抗血

小板；中/大动脉瘤(Z 值 ≥ 5 或直径 ≥ 8 mm)予双联抗血小板(阿司匹林 + 氯吡格雷) + 抗凝(华法林/低
分子肝素)。监测：每周 1 次超声心动图，评估冠脉扩张进展及血栓形成，必要时行 CTA/MRI 进一步明

确。 
2) 巨噬细胞活化综合征(MAS)：需紧急处理，予静脉激素冲击(甲泼尼龙 30 mg/kg/d, 3 天) + 环孢素 

+ 英夫利昔单抗联合治疗，同时监测铁蛋白、血小板、肝功能等指标。 
3) 休克综合征(KDSS)：支持治疗：液体复苏、血管活性药物(多巴胺/去甲肾上腺素)维持血压，同时

强化抗炎(IVIG + 激素 + 英夫利昔单抗)。 

6. 远期随访与长期管理 

KD 患者长期预后以及具体情况仍不清楚。其日常生活与学校生活的管理标准，取决于是否存在冠状

动脉病变(CAL)及 CAL 的严重程度分级。KD 心血管并发症需实施全生命周期管理，随访时长与监测强

度依据冠状动脉病变程度分级制定[36]。 

6.1. 随访方案[37] 

无冠脉病变：随访至发病后 6~8 周，复查超声心动图正常可终止；轻度扩张/小动脉瘤：每 3~6 个月

复查超声、心电图，持续 1~2 年；中/巨大动脉瘤：终身随访，每 3~6 个月行超声、心电图，每年行 CTA/MRI，
必要时负荷试验、冠脉造影。 

6.2. 长期管理[36] 

药物管理：推荐小剂量阿司匹林长期抗血小板治疗，巨大动脉瘤(GCAA)患儿需联合抗凝治疗，建议

每 3 个月监测凝血功能，根据结果调整用药方案。 
生活方式：推荐避免剧烈运动，选择散步、慢跑等低强度有氧运动；同时强调控制血压、血脂，减少

动脉粥样硬化危险因素对冠状动脉病变的叠加影响，降低远期心血管不良事件风险。 
多学科管理：由儿科心血管、风湿免疫、影像、外科医师联合管理，保障诊疗连续性。 

7. 预后与影响因素 

7.1. 预后情况 

轻度冠脉扩张多在 4~8 周恢复，预后良好；小型动脉瘤 50%~80%可回缩；巨大动脉瘤仅 10%以下恢

复正常，易并发血栓、狭窄、心肌梗死，远期猝死风险升高[38]。 
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7.2. 预后影响因素 

关键因素：治疗的时机(发病 10 天内治疗预后最佳)、冠脉病变的严重程度、IVIG 反应性、年龄以及

性别均为影响其预后的关键因素。而不完全 KD 患儿、延误诊断者、合并心肌炎者，远期心血管不良事

件风险显著增加[2]。川崎病的预后并不是由单一因素决定的，而是以“冠脉病变严重程度 + 治疗规范性 
+ 个体基础特征”的综合结果来评估。其中，急性期冠脉病变的类型与恢复情况是远期心血管事件的最

有效预测因子，而及时规范的急性期治疗、长期依从性监测与危险因素控制，则可显著降低高危患者的

不良预后风险[39]。 

8. 存在的问题及展望 

8.1. 目前临床与研究中存在的核心问题 

诊断层面：缺乏特异性早期诊断标志物，不完全 KD 尤其是极不典型病例的早期识别难度大，易漏

诊误诊；无精准的 IVIG 抵抗预测指标，无法实现早期干预，导致部分患儿炎症控制延迟。 
机制层面：各病理因素间的相互作用网络与因果链条尚未阐明，“感染触发–遗传易感–免疫激活

–内皮损伤–凝血失衡”的核心调控分子尚未找到；长期内皮功能异常的机制与修复靶点不明，难以实

现远期血管病变的精准防控。 
治疗层面：IVIG 抵抗的发生机制尚未明确，二线治疗方案的个体化选择缺乏依据；缺乏直接针对血

管内皮保护、血管壁结构重塑的特异性靶向药物，现有治疗仅能通过控制炎症间接发挥保护作用。 
长期管理层面：儿童至成人期的心血管风险防控体系尚未完善，缺乏统一的转诊标准与长期随访数

据库；动脉粥样硬化危险因素与 KD 远期血管病变的叠加作用机制尚未阐明，无针对性的防控方案。 

8.2. 结合病理生理特点的针对性研究展望 

基于 KD 的核心病理特征与现有研究不足，未来研究应聚焦“机制精准化、诊断特异性、治疗个体

化、管理全周期”，结合多组学技术、动物模型、大样本临床研究，提出以下针对性研究切入点： 
发病机制方面可聚焦多因素相互作用网络与核心调控分子，比如开展感染触发物与遗传易感基因的

协同机制研究，利用宏基因组测序技术分析 KD 患儿的呼吸道、肠道微生物谱，筛选特异性感染触发物，

结合易感基因多态性，探索“微生物–基因”的相互作用模式，明确疾病始动的核心机制[20]；同时深入

研究“炎症–内皮–凝血”相互作用的核心调控节点，通过单细胞测序、蛋白质组学技术，筛选免疫激

活、内皮损伤、凝血失衡过程中的共同调控分子，阐明各病理环节间的正反馈循环机制，为靶向治疗提

供靶点[40]。 

在诊断标志物方面可开发基于病理生理特征的特异性、精准性标志物：如探索肠道菌群/代谢物作为

早期诊断标志物的潜力，KD 的免疫激活与肠道菌群紊乱密切相关[41]，可通过多中心临床研究，分析 KD
患儿与健康儿童的肠道菌群结构及外周血代谢物谱，筛选具有高特异性、敏感性的菌群标志物或代谢物

(如短链脂肪酸、胆汁酸) [42]，实现不完全 KD 的早期识别与鉴别诊断；同时也可构建 IVIG 抵抗的多指

标预测模型，结合临床特征(年龄、CRP 水平)、实验室指标(血小板、BNP、抗内皮细胞抗体)、基因多态

性，利用机器学习算法构建精准的 IVIG 抵抗预测模型，实现早期识别与个体化干预。 
治疗研发方面可聚焦特异性靶向药物与个体化治疗方案：研发针对血管内皮保护的靶向药物，基于

内皮功能障碍的核心机制，筛选内皮细胞修复、抑制内皮–间质转化的特异性分子(如 USP7 抑制剂、一

氧化氮供体)，开展动物模型与临床前研究，实现从“抗炎”到“护脉”的治疗升级；开展 IVIG 抵抗患儿

的个体化治疗临床研究，根据患儿的免疫表型(如 Th17/Treg 失衡程度、NLRP3 激活水平)、基因多态性，
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分层使用生物制剂(英夫利昔单抗、阿那白滞素)，明确不同方案的适用人群，实现精准化治疗[43]。 
长期管理层面则可建立全生命周期的风险防控体系与随访数据库，开展 KD 远期血管病变与动脉粥

样硬化的协同机制研究，探索长期内皮功能异常与高血压、高血脂等危险因素的叠加作用[44]，制定针对

性的儿童期心血管危险因素防控方案，从源头降低远期不良事件风险； 
建立全国多中心 KD 长期随访数据库，统一随访指标与转诊标准，实现儿童至成人期的医疗无缝衔

接，利用大数据分析筛选远期心血管事件的高危人群，制定个体化的长期管理方案[2]。 
预防层面可专注于探索基于遗传易感与微生物谱的精准预防策略，针对高遗传易感人群(如 KD 家族

史、高危基因携带者)，开展肠道菌群干预的预防性研究，通过益生菌、益生元调节肠道菌群结构，改善

免疫功能，降低疾病发病风险；结合地区性感染触发谱，制定针对性的感染防控策略，降低环境触发物

的暴露风险，实现川崎病的早期预防[45]。 

9. 结语 

川崎病作为儿童期最常见的后天性心血管疾病，以冠状动脉病变为核心的心血管并发症是影响患儿

远期生存质量的关键因素。近年来，临床诊疗与影像学技术的发展推动了 KD 心血管并发症的早期识别

与分层管理，标准化的 IVIG 联合阿司匹林治疗显著降低了冠状动脉病变的发生率，但现有研究仍在发病

机制的因果关联、特异性诊断标志物研发、难治性病例个体化治疗等方面存在诸多争议与空白。 
未来研究需突破单一因素研究的局限，聚焦各病理因素间的相互作用网络，结合 KD 特有的病理生

理特点，开发基于肠道菌群、代谢物的特异性诊断标志物，研发针对血管内皮保护的靶向药物，构建全

生命周期的心血管风险防控体系。同时，需加强多中心、大样本前瞻性临床研究与基础机制研究的结合，

实现“机制研究–标志物开发–靶向治疗–长期管理”的一体化发展，推动川崎病诊疗向精准化、个体

化、全周期迈进，进一步降低心血管并发症发生率，改善患儿的远期预后。 
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