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摘　要:【目的】提高对川崎病的诊断水平及治疗效果。【方法】对 91例川崎病的临床表现 ,影象学特征 ,治疗及预后进行回顾分析。【结

果】本病以发热 、皮疹 、肢端变化 、黏膜改变 、颈淋巴结肿大为临床特征 , 67%有冠状动脉病变。本病主要用阿司匹林及大剂量静脉注射丙种球

蛋白治疗。早期误诊率 60%,复发率 4%。【结论】早期诊断 、及时治疗 、长期随访有重要意义。
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　　川崎病(Kaw asaki disease , KD)是一种急性血管炎综合

征 ,好发于婴幼儿。临床特征为发热 、皮疹 、肢端变化 、黏膜

改变和颈淋巴结肿大。本病心血管受累最著。近年来患病

率增多。为了早期诊治本病以减少严重并发症 , 对本院

1981-2001 年住院的 91 例 KD报道如下。

1　临床资料

1.1　一般资料

男 60 例 ,女 31 例 , 男女比例 1.94∶1。 年龄 3 个月～ 12

岁 , 3 岁以下 66 例 , 占 73%, >8 岁 1 例 , 占 1%。均符合日

本川崎病研究会定的诊断标准[ 1] 。

1.2　发病情况

以每 5 年为一阶段 , 1981-1985 年 3 例 , 1986-1990 年

13 例 , 1991-1995 年 32 例 , 1996-2000 年 30例 , 2001 年 13

例。同阶段风湿热住院患儿例数分别为 96 例 、90 例 、48 例 、

26 例 、2 例。

1.3　临床表现

1.3.1　发　热　100%, >5 d 89 例 , 其中>14 d 41 例 , <5

d 2 例;热程 4 ～ 40 d;热型有弛张热 ,稽留热及不规则热。

1.3.2　皮　疹　87%, 于发热第 1 ～ 10 d 出现多形性红斑

样或猩红热样皮疹 ,多见于躯干及四肢 , 持续 3 ～ 20 d。

1.3.3　肢端变化　100%, 56 例于发热第 1 ～ 8 d手足硬肿 、

疼痛 , 掌跖及指趾端有红斑;大关节疼痛 18 例;恢复期指趾

端膜状脱皮 72 例 , 肛周脱皮 19 例 , 口唇周脱皮 5 例 , 个别于

眼角 、耳背 、会阴处脱皮 ,脱皮持续 10 d 左右。

1.3.4　黏膜改变　100%, 84 例于发热第 2 ～ 5 d 双眼结膜

充血 , 唇红干裂 76例 , 杨梅舌 39 例 , 咽充血 83 例 , 持续 3 ～

30 d 好转。

1.3.5　颈淋巴结肿大　74%, 于发热第 1 ～ 4 d 颈淋巴结非

化脓性肿大 ,直径>1.5 cm , 最大达 4 ～ 5 cm ,伴红 、痛 , 颈转

动困难。热退后肿大的淋巴结消退。

1.4　心血管系统表现

1.4.1　心脏听诊异常　第一心音低钝 12 例 ,心尖区收缩期

杂音 13 例 , 早搏 2例 。

1.4.2　心电图改变　窦性心动过速 30 例 , 早搏 、Ⅰ 度 AVB

各2 例 , Ⅱ度一型AVB 1 例 , Q-T 间期延长 3例 , ST-T 改变 、

电轴左偏各 2 例 ,低电压 1 例。

1.4.3　心脏 X线检查　心影增大 5例(5/ 70)。

1.4.4　超声心动图(UCG)　发现冠状动脉异常 67%(51/

76),其中 57%(43/ 76)有冠状动脉扩张:21%为左冠状动脉

扩张 , 26%为右冠状动脉扩张 , 53%左 、右冠状动脉均扩张;

冠状动脉瘤占 10%(8/ 76)。

1.4.5　电子束 CT　检查 1 例 ,发现左前降支近中段明显呈

节段性囊状扩张 , 内径 8 mm , 回旋支近端轻度扩张 , 内径 4

mm ,右冠状动脉近段 、中段明显扩张 , 呈节段性改变 , 内径

6.8 mm。

1.5　实验室检查

1.5.1　外周血象　白细胞(11 ～ 34)×109/ L 64 例 , 均中性

粒细胞增高;贫血 60 例 , 轻度贫血 42 例 , 中度贫血 18 例;血

小板>300×109/ L 78例 , 多在发病 7 ～ 15 d 升高 , 发病 20 ～

90 d 降至正常。

1.5.2　血沉 、C-反应蛋白　血沉增快 78 例 , C-反应蛋白显

著增高 49 例。

1.5.3　咽拭子培养阳性　甲型溶血性链球菌 6 例 , 肺炎克

雷白氏菌 2 例 , 金黄色葡萄球菌 、产气杆菌 、大肠埃希氏菌各

1 例。

1.5.4　血培养阳性　4例阳性(4/ 43),细菌种类:表皮葡萄

球菌 3例 , 四联球菌 1 例。

1.6　误诊情况

60%的病例入院前或刚入院时被误诊为其他疾病达 14

种:上呼吸道感染最常见 , 其他依次为急性颈淋巴结炎 、毒血

症 、败血症 、药物疹 、传染性单核细胞增多症 、口腔炎 、猩红

热 、类风湿病 、咽结合膜炎 、肠炎 、腮腺炎 、急性肾炎 、变应性

亚败血症。从发病至确诊时间为 4 d 至 4 年 9 个月。

1.7　治疗及随访

确诊后应用阿司匹林 30 ～ 50 mg·kg-1·d-1 , 分 3 次服 ,

热退后减至 10 、5 、3 mg·kg-1·d-1 , 顿服 , 至症状消失 、血小

板计数 、血沉正常 , 共约 2 ～ 3 个月 , 并加用双嘧达莫 3 ～ 5

mg·kg-1·d-1 ,维生素 E 20 ～ 30 mg·kg -1·d-1 , 有冠状动脉

病变者持续用药至冠状动脉内径正常。 53 例合用大剂量静

脉注射丙种球蛋白 400 mg·kg -1·d-1 , 连用 5 d , 6 例采用 2

g·kg -1 , 单剂量。 21 例合用皮质激素。 根据病情给予对症

和支持治疗 , 有继发感染用抗生素。 26 例进行随访 , 随访时

间 4 个月～ 7 年。 24 例冠状动脉病变者 , 冠状动脉病变恢复
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至正常的时间:1 个月 2 例 , 2 个月 4 例 , 6 个月 13 例 , 1 例于

4 年 6 个月恢复正常 , 另 1 例于病后 6 年复查时发现右冠状

动脉距开口 7 mm 处扩张宽 6.5 mm , 经治疗 1 年后恢复正

常 , 3 例病程在 1 年～ 1 年 8 个月 , 冠状动脉内径仍未正常。

复发 4 例(4%)。无 1 例死亡。

2　讨　论

2.1　近 10年 KD有明显增多趋势

KD自 1967 年日本川崎医师首先报告以来 , 国内外报道

此病有逐年增多趋势[ 2] , 我国 KD 发病数增多 , 在住院患儿

中为风湿热的 2 ～ 3 倍[ 3] 。 本组情况相似 , 1991 -2000 年

KD 的发病数为 1981-1990 年的2.9 倍 , 2001 年 KD的发病

数为风湿热的 6.5 倍 ,显然 , KD已成为小儿最常见的后天性

心脏病。

2.2　诊　断

KD诊断主要以临床表现为依据 , 需排除猩红热 、败血

症 、类风湿病和渗出性多形红斑等其他类似的发疹性热病 ,

实验室检查仅作为参考
[ 1]
。多数患儿发病早期血沉 、C 反应

蛋白明显增高 ,外周血白细胞总数伴中性粒细胞增高 , 血小

板在病程第 2周升高。有典型临床表现者容易诊断。本组

早期误诊率达 60%,可能与临床医生对本病认识不足有关。

本组 1例 8岁男孩 , 3 岁 2 个月起反复发热伴眼红 、唇红 、全

身皮肤红色斑疹 ,手脚肿硬疼痛 , 间有颈淋巴结肿大 , 以上症

状每隔 1～ 3 个月或半年发作 1 次 , 于 4 年 9 个月内反复发

作 11 次 ,多次误诊为咽结合膜炎 、毒血症 、颈淋巴结炎 、传染

性单核细胞增多症 、猩红热 、药物疹 ,于第 12 次发作的第 7 d

检查 UCG发现左冠状动脉开口宽 4 mm , 距开口 10 mm 处

宽 6 mm , 右冠状动脉开口宽 3 mm ,始确诊为 KD应用丙种

球蛋白及阿司匹林 , 3 个月后复查左冠状动脉开口宽 3 mm ,

原距开口 10 mm 处瘤样扩张已消失 ,但右冠状动脉开口宽 4

mm;1 年 6个月后再次出现类似症状 ,诊为 KD复发 , 右冠状

动脉开口宽 5 mm , 左冠状动脉开口宽 3 mm。从确诊 KD 起

服阿司匹林 、维生素 E、双嘧达莫 , 至 4 年 6 个月后双侧冠状

动脉内径才恢复正常。由于 KD的病理改变主要为以冠状

动脉为主的全身血管炎 , 约有 50%的患儿可见一过性冠状

动脉扩张 , 20%～ 30%发生冠状动脉瘤。 最早在发病的第 3

天即可见冠状动脉扩张 , 1 周时形成冠状动脉瘤[ 3] 。冠状动

脉瘤持续存在 ,部分病例发展为冠状动脉狭窄 ,闭塞 , 导致缺

血性心脏病或心肌梗死 , 并可引起猝死。 UCG 为诊断和监

测 KD 并发冠状动脉和心脏等其他部位损害的最安全 、简

便 、可靠的方法 , 重复性好。 本组发现冠状动脉异常的患儿

最早在发病的第 4 天可见冠状动脉扩张 , 39%在发病 10 d

内发现。由于血管炎累及部位不同 , 临床表现也不同 , 有的

病例因其他系统症状突出而掩盖了本病的主征 , 给早期诊断

带来困难 , 因此临床医生对本病应有充分的认识 , 一旦疑为

KD ,及早作 UCG检查有助于早期诊断。电子束 CT 能准确

显示冠状动脉瘤类型 、部位 , 安全可靠 ,无创伤性。

2.3　治疗及随访

治疗目的是控制全身非特异性血管炎症和防止冠状动

脉瘤形成及血栓性阻塞。急性期采用丙种球蛋白加阿司匹

林能减少冠状动脉瘤的发生 ,并迅速消除急性期炎症[ 4] 。阿

司匹林具有抗炎 、抗小板作用 , 为治疗本病的首选药物。丙

种球蛋白的作用机理在于阻断异常免疫反应 ,提供了特异的

抗体和抗毒素 , 早期(病程 10 d 以内)应用可明显减少冠状

动脉病变发生[ 1] 。本组 6 例于病程 5～ 8 d 确诊 KD , 早期应

用丙种球蛋白加阿司匹林 , 于治疗 10、14 、28 d 后复查 UCG

发现冠状动脉扩张或加重 ,其中 1 例治疗 10 d 后复查 , 其左

冠状动脉由原来 5 mm 变为距开口 3 mm 处宽 6 mm ,右冠状

动脉由 2.7 mm 变为距开口 2 mm 处宽 7.8 mm。 由于 KD

病因迄今未明 , 如何更有效地防治冠状动脉病损的发生和/

或加重 , 有待进一步研究 。本组 21 例持续发热者合用皮质

激素 , 症状改善明显 , 未发现不良反应和冠状动脉进行性扩

大。由于丙种球蛋白并不能完全有效地预防冠状动脉病变 ,

且价格昂贵 , 阿司匹林与皮质激素合用治疗 KD值得进一步

商榷和开展临床研究[ 5 ～ 7] 。随访的 26例 , 83%(20/24)有冠

状动脉病变者于病程 6 个月内恢复正常。由于冠状动脉病

变出现时间不定 , 可以是数天至 1 个月内 , 也可长达数月或

数年 , 因此对 KD患儿长期随访十分重要 , 应在发病初期 、2

周 、4周 、3 个月 、半年 、1年常规进行 UCG 检查 , 了解冠状动

脉病变的变化 , 以采取相应的治疗措施。
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