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川崎病 33例临床诊治分析
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摘要：目的 探讨川崎病的诊断要点、冠脉损害及治疗与转归。方法 回顾分析33例川崎病病儿的临床资料及诊治情况并作

出评价。结果 33例中，典型川崎病组26例，不完全型川崎病组7例，静脉丙种球蛋白（IVIG）耐药3例；并发冠状动脉受累2例
随访2年，均恢复正常。结论 不完全型川崎病早期识别困难，易延误诊治，对疑似病例须结合超声心动图协助诊断，并动态监

测血白细胞（WBC）、红细胞沉降率（ESR）、C反应蛋白（CRP）及血小板（PLT）变化，有助于减少或避免冠状动脉病变的发生。
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Diagnosis ang treatment of Kawasaki disease：33 cases
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Abstract：Objective To investigate the diagnosis points，coronary lesions，treatment and outcome of Kawasaki disease.Methods
The clinical data，diagnosis and treatment of 33 children with Kawasaki disease were retrospectively analyzed and evaluated.Results
Of the 33 patients，26 were in the typical Kawasaki disease group，7 in the incomplete Kawasaki disease group，and 3 in the venous
gamma globulin（IVIG）group.Two patients with coronary artery involvement were followed up for 2 years and returned to normal.
Conclusion Incomplete type of Kawasaki disease is difficult to identify early，and it is easy to delay diagnosis and treatment.It is
necessary to cooperate with echocardiography to assist diagnosis in suspected cases，and dynamically monitor changes in blood
WBC，ESR，CRP and PLT，which can help reduce or avoid the occurrence of coronary artery disease.
Key words：Mucocutaneous lymph node syndrome； Gamma⁃globulins； Coronary artery disease； C⁃reactive protein； Platelet
Count； Diagnosis； Child

川崎病（KD）又称皮肤黏膜淋巴结综合征，主要

发生于婴幼儿，为一种以全身性中、小动脉病变为

主的急性发热出疹性疾病［1］，其主要并发症为冠状

动脉扩张及冠状动脉瘤（CAA）甚至可能出现心肌梗

死、猝死或缺血性心肌病［2］，目前在发达国家KD已

经成为儿童获得性心脏病的最常见病因［3］。其病因

及发病机制尚不明确，可能与易感人群感染病原后

触发的免疫过度活化所介导的全身性血管炎，中性

粒细胞及补体系统参与了 KD 的血管炎性损伤过

程［4］。有学者研究KD有多种自身免疫反应现象，B
细胞多克隆活化、T细胞异常活化、前炎症因子与炎

症因子的释放有关。如何预测可能发生冠状动脉

损害（CAL）的风险［5］，尽早采取措施，使CAL发生率

和损害程度最小，尤为临床高度关注。笔者回顾分

析 33例川崎病病儿的临床资料及诊治情况并作出

评价。

1 资料与方法

1.1 一般资料 选取 2016年 3月至 2018年 3月黄

山首康医院收治川崎病病儿33例，其中男18例，女

15例，男女比例 1.2∶1，＜3个月 2例，3~6个月 1例，

6~12个月5例，1~2岁20例，2~5岁5例，其中典型川

崎病 26 例，不完全型川崎病 7 例，丙种球蛋白

（IVIG）耐药3例。

1.2 诊断标准 典型川崎病诊断需符合下列 6项

临床表现中至少5项者［6］，（1）发热5 d或以上，抗生

素治疗无效；（2）双侧球结膜充血；（3）急性期四肢

末端充血、硬肿，恢复期指趾端有膜状脱皮；（4）多

形性皮疹；（5）口唇皲裂，口腔黏膜弥漫性充血，杨

莓舌；（6）非化脓性颈部淋巴结肿大。不完全型川

崎病诊断［7］：临床标准不足5个以上的主要指标，同

时还有其他少见不典型表现，包括腹痛、尿路感染、

面瘫及关节炎等者。冠状动脉损害（CAL）诊断标

准：（1）超声心动图示冠状动脉内膜回声增强；（2）
冠状动脉扩张：0~3岁冠状动脉大于≥2.5 mm，3~9岁
冠状动脉≥3.0 mm，9~14岁冠状动脉≥3.5 mm；（3）冠

状动脉瘤（不同形状的冠状动脉扩张内径为 4~7
mm；（4）巨大冠状动脉瘤（冠状动脉内径≥8 mm）。

IVIG耐药KD诊断标准：给予足量 IVIG治疗36~48 h
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后仍持续发热，或体温退而复升，或给药2~7 d症状

再现（发热及至少 1项KD症状），需除外继发感染

因素。

2 结果

2.1 临床表现 26例典型川崎病的主要临床表现

发生率为发热26例（100%）、多形性皮疹17例、球结

膜充血13例、口唇皲裂16例、颈部淋巴结肿大5例、

手足硬肿 10例、肛周脱皮 6例、卡疤红 4例、指端膜

状脱皮 4例；不完全型川崎病的主要临床表现为发

热7例、多形性皮疹5例、颈部淋巴结肿大1例、卡疤

红3例、肛周脱皮3例、指端膜状脱皮3例；两者之间

除发热、多形性皮疹外，、卡疤红及恢复期指端脱皮

发现率较高。

2.2 辅助检查 31例血白细胞计数8.31×109~36.9×
109 L之间，2例白细胞计数正常，血小板计数 336×
109~923×109 L，红细胞比容降低11例，C应蛋白升高

31例，肝功能损害15例，心电图异常2例（室上性期

前收缩、PR间期短），低钠血症3例，心肌酶谱增高2
例，房间隔缺损 1例，D⁃二聚体增高 4例，胸片示肺

炎改变 4例，发现冠状动脉轻度扩张 3例。抗心磷

脂抗体阳性1例，尿培养1例检出大肠埃希菌感染，

肺炎支原体感染 5例，左室假腱索 5例，血培养 3例

均阴性，D⁃二聚体升高 4例，EB病毒感染 1例，柯萨

奇病毒感染1例，N端脑钠肽前体升高30例。

2.3 治疗与转归 诊断川崎病（发病 10 d内）均给

予静脉滴注大剂量 IVIG 1 g/kg，每天 1次，治疗 2 d，
同时服用肠溶阿司匹林 30~50 mg·kg-1·d-1，每天 3
次。其中有效 29例，无效 4例。有 3例静脉丙种球

蛋白无反应型KD加用原剂量丙种球蛋白 1次［3］，1
例加用甲强龙治疗后病情改善，1例治疗效果欠佳，

要求自动出院。

3 讨论

本次研究表明，不完全型KD病颈部淋巴结肿

大发生频率较低（14.2%），典型KD病例出现的频率

为 19.2%，两者四肢末端的改变以不完全KD常见，

部分病例在就诊过程中忽视特异性肢端脱皮的表

现而延误病情诊断。有多种临床特点与CAL有关：

（1）年龄在2岁以下；（2）发热持续＞3周；（3）急性期

单纯使用糖皮质激素；（4）冠状动脉的直径＞8 mm，

且形态为囊状、念珠状。近年来，不完全型川崎病

及 IVIG耐药KD的发生率有所增多［8⁃9］，主要特征可

以集中出现，也可分散出现，可早起出现后期消退，

也可早起隐匿后期出现，可持续出现，也可一过性

出现，有些症状可以始终不出现。部分出现不完全

川崎病的原因包括：（1）母体传递中和了超抗原；

（2）频繁主动免疫产生抗体的交叉反应；（3）该年龄

组免疫反应不充分，同时婴儿免疫功能不完善［10⁃11］。

对不完全型KD的认识只有通过动态观察并积极治

疗，才可有效减少对冠状动脉并发症的发生［12］。

本组全部病例病初均有发热，在38~40 ℃之间，

部分出现眼结膜充血及躯干多形性皮疹，如在夏秋

季易误诊为肠道病毒或EB病毒感染；颈部淋巴结

肿大病例 5例，以单侧颈部一过性肿大，直径大于

1.5 cm，早期易诊断为传染性单核细胞增多症而给

予抗病毒治疗无效。3例静脉 IVIG耐药性KD，其中

2例合并肺炎支原体感染，2例谷丙转氨酶（ALT）及

N端脑钠肽前体增高，使用 IVIG2次后 2例体温正

常，1例加用甲泼尼松龙后体温趋于正常。3例不完

全型KD（经实验室全身炎症指标 CRP≥30 mg/L或

ESR≥40 mm/h，临床支持不完全型川崎病）。本组中

有多例早期易误诊为淋巴结炎、传染性单核细胞增

多症、泌尿道感染、肺炎等），初始诊断仍然存在困

难，后经心脏超声发现冠状动脉扩张，给予及时治

疗后，经随访冠状动脉扩张已完全恢复正常而被确

诊。大多数川崎病较长时间的发热经抗感染治疗

效果不佳时，使用丙种球蛋白后体温下降，不完全

型KD发生静脉丙种球蛋白非敏感KD，使用丙种球

蛋白2 g/kg治疗，输注36~48小时仍有发热，提示高

于38 ℃，这与国内文献报道一致。据多中心调查发

现约 12.8％KD病儿对初次 IVIG治疗无反应，红细

胞沉降率增快、WBC计数和血GPT升高、白蛋白降

低、IVIG使用方法及起病至用 IVIG的时间过早是初

次 IVIG治疗无反应的独立危险因素。

笔者的体会是，5岁以下，尤其是婴幼儿出现不

明原因发热，并持续超过 5 d均应考虑KD的可能，

如同时伴有肛周脱皮、球结膜充血及卡疤红可为诊

断提供有力依据，再结合血WBC、CRP、ESR、N端脑

钠肽前体及ALT、PLT计数等综合分析，KD诊断延

迟的现象可大大减少，心脏超声检查可尽早发现不

完全型川崎病［13］，最终能得到正确诊断和相应治

疗。目前认为体表面积（BSA）纠正的冠状动脉内径

可以更好地反映真实的冠状动脉受累情况。纠正

后的左冠状动脉内径（LCA）、右冠状动脉内径

（RCA）与主动脉根部（AO）的比值是判断冠状动脉

扩张的理想指标，当 LCA/AO＞0.20 或 RCA/AO＞

0.18时，可考虑合并冠状动脉扩张［14］。

综上，近年来KD发病率呈上升趋势［15］，及时准

确的判断与治疗可以明显降低CAL损害的发生率。

然而不完全型KD的早期诊断仍面临困难，需动态

观察及早期预测 IVIG耐药KD病儿，补救治疗包括
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再次给予 IVIG、糖皮质激素等。
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儿童囊性纤维化 1例并临床分析
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摘要：目的 提高呼吸专科医生对囊性纤维化的认识。方法 昆山市中西医结合医院2016年12月收治1例自幼有临床表现

的囊性纤维化病人，回顾并分析其诊断治疗经过，复习相关文献总结其临床特征、鉴别诊断要点及最新治疗进展。结果 囊性

纤维化起病年龄较早，病人自幼年起即反复出现呼吸系统症状，但确诊时间晚，对治疗及预后产生一定影响。结论 应提高对

囊性纤维化的识别，对于发病年龄早、合并支气管扩张、反复肺部感染的患儿应重视囊性纤维化的筛查。

关键词：囊性纤维化； 支气管扩张症； 囊性纤维化跨膜传导调节因子； 突变； 氯化物

A case report and clinical analysis of cystic fibrosis
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Abstract：Objective To improve the awareness of specialized physicians on cystic fibrosis in Department of Respiratory.Methods
The diagnostic and treatment process of one case presented as cystic fibrosis since childhood who admitted to our hospital in De⁃
cember 2016 was retrospectively analyzed.The clinical characteristics of the disease，differential diagnosis as well as its new advanc⁃
es were summerized by reviewing related literatures.Results The onset of cystic fibrosis，presenting repeated attack of respiratory
system symptoms，occurred at earlier age of patients，but its diagnosis usually comfirmed at later age，which had unfavorable impact
on the treatment and prognosis of patients.Conclusion The specialized physicians should improve the differential ability of cystic
fibrosis，and attach great improtance to screening the disease in the children who had an early age of disease attack and complicat⁃
ed with bronchiectasia and repeated lung infection.
Key words：Cysticfibrosis； Bronchiectasis； Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator； Mutation； Chlorides
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