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摘 要:目的 分析不典型川崎病的临床特点,在临床工作中避免误诊及漏诊。方法 对2009年1月—2014年12月

我院诊断的17例不典型川崎病患儿临床资料进行回顾性分析。结果 本组病例最早出现及最常见的临床表现是发热、
眼球结膜充血、一过性全身皮疹、口唇潮红皲裂,白细胞(WBC)、C反应蛋白(CRP)、血小板(PCT)增高、卡疤硬结有早期

诊断价值,多合并有肝功能损害,冠状动脉扩张最早出现在发病后4d,最迟10d。结论 在临床表现不典型时应注意结

合患儿的辅助检查和临床表现进行综合分析,有助于及时、准确的诊断川崎病,避免误诊及漏诊。早期、足量的使用丙种

球蛋白(IVIG),可避免冠状动脉扩张形成冠状动脉瘤。
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  川崎病(KD)是一种好发于儿童,以全身血管炎为

主要病理改变的急性发热性疾病。目前KD所致的心

血管损害在发达国家或地区已成为儿童最常见的后天

性心脏病之一,并且是成年后缺血性心脏病的危险因

素[1]。近年来小儿不典型川崎病逐渐增多,与一些发

热并出疹性疾病有相似之处,如临床不能早期识别,极
易造成误诊及漏诊,导致患儿心脏冠状动脉病变,甚至

可导致脑梗死[2]。本文对2009年1月—2014年12月

我院诊断的17例不典型川崎病患儿临床资料进行回

顾性分析,以提高临床医师对不典型川崎病的认识,现
报告如下:
1 资料与方法

1.1 一般资料 本组男14例,女3例,年龄7个月~
4岁8个月,其中7个月~3岁12例,3岁~4岁8个

月5例。
1.2 方法 对17例患儿的临床资料进行总结。
2 结果

2.1 临床表现 本组都只具备川崎病之6项诊断标

准中的3~4项,或有典型的冠状动脉病变表现[1]。主

要表现:17例患儿均发热,其中2例发热时间达15d,
以稽留热为主;眼结膜充血11例,发病第2d~第4d
出现;唇红皲裂15例,发病第2d~第5d左右出现;
肛周皮肤潮红、脱皮有4例,发病第4d~第6d左右

出现;出皮疹9例,发病第2d~第5d左右出现;手足

硬肿,恢复期脱皮12例,发病第3d~第10d出现;颈
部淋巴结肿大10例;卡疤红肿有10例;合并其他表

现:咳嗽6例,下肢浮肿1例,腹痛1例。
2.2 实验室检查 本组所有病例白细胞(WBC)均升

高,均大于13×109/L,最高达26.99×109/L;C反应

蛋白(CRP)大于30mg/L有16例,血沉(ESR)均大于

40mm/h;血小板(PCT)大于450×109/L11例;肝功

能转氨酶升高的5例,白蛋白下降的2例;心肌酶异常

4例;尿常规有白细胞的无菌性脓尿有5例。
2.3 心脏彩超 7例出现冠状动脉扩张,其中1例出

现巨大冠状动脉瘤,经冠状动脉造影提示其左冠状动

脉1.8cm,右冠状动脉1.2cm。冠状动脉扩张最早出

现在发病后4d,最迟10d。
2.4 治疗与转归

2.4.1 治疗 所有患儿一经确诊均给予静脉注射丙

种球蛋白(IVIG)1g/(kg·d),连用2d,及阿司匹林肠

溶片(50mg/kg·d)治疗。体温稳定后3d复查血常

规及CRP,如 WBC及CRP均正常,可将阿司匹林逐

渐减量至3~5mg/(kg·d)顿服。合并有冠状动脉扩

张均口服阿司匹林至冠状动脉恢复正常,随访4~7个

月。
2.4.2 转归 17例患儿当中,1例患儿因起病隐匿,
到我院就诊时已发现冠状动脉瘤形成,因冠状动脉大

量血栓形成,心肌缺血,经积极予尿激酶、华法林溶栓、
西地兰、多巴酚丁胺强心、磷酸肌酸营养心肌等治疗半

年后因心力衰竭死亡。1例患儿在病程第5d使用第

一剂的IVIG后仍有发热,后经使用第二剂IVIG后热

退,随访半年心脏彩超提示冠状动脉无明显扩张。其

余15例患儿经使用2g/kg的IVIG后热退,随访1年

的心脏彩超及心电图均无异常。
3 讨论

川崎病是一种以全身性中、小动脉炎性病变为主

要病理改变的急性热性发疹性疾病。它可以累及人体

各系统,特别是心脏冠状动脉病变对人体影响最大。
川崎病的临床表现复杂多样,由于其特征性临床表现

常常出现较晚、或不出现,因此临床早期诊断较困难,
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特别是不典型川崎病,在临床工作中很容易被误诊,如
不及时治疗可造成患儿的冠状动脉病变。目前对川崎

病病因及发病机制尚未有明确,有研究表明免疫系统

的异常激活所致血管炎为其主要发病机制和病理改

变[3]。近年来不典型川崎病发病率呈升高趋势,且不

典型川崎病的患儿其合并冠状动脉损害的概率更

高[4]。不典型川崎病其具有以下特点:①临床表现不

完全符合典型川崎病的临床诊断标准;②症状、体征出

现的时间、顺序、形态呈不规律化;③患者脏器受累症

状一般较突出[5]。本组病例中1例死亡病例其仅具备

发热的临床表现,其他皮疹、淋巴结肿大、口周皲裂均

没有出现,仅实验室检查提示其 WBC、CRP、PCT明显

升高,因其入院时存在心力衰竭,最终通过心脏彩超确

诊。其他患者也仅具备临床诊断标准的3~4项,通过

实验室检查及心脏彩超最后明确诊断。
因此,当我们遇到一些不明原因发热的患儿,注意

以下几点:①对于发热持续5d且抗感染治疗效果不

佳,应仔细询问家长及查看患儿是否病程中出现有结

膜充血、一过性皮疹、唇红皲裂、杨梅舌、卡疤红肿等表

现。②特别注意患儿的一些实验室辅助检查,本组患

儿实验室检查血常规 WBC均大于13×109/L,CRP、
ESR均明 显 增 高,特 别 是 在 患 儿 体 温 正 常 时 复 查

WBC、CRP仍高,无其他原因解释时应及时行心脏彩

超检查,以免漏诊,本组有1例病例因此得而确诊。③
其他实验室检查中,肝功能损害及无菌性脓尿也可出

现,应值得重视,如本组病例中有5例均出现肝功能转

氨酶升高,5例出现尿常规有 WBC,但尿培养均无细

菌生长。④体检当中应注意患儿有无卡疤红肿或者红

斑,如有卡疤硬结可作为早期诊断依据之一。⑤心脏

彩超仍为早期诊断川崎病的有效的无创性检查方法,
有报道最早病程第3d可发现冠状动脉的扩张[4]。

一经确诊为川崎病,应立即应用大剂量IVIG(总
量2g/kg)进行治疗,同时给予大剂量阿司匹林肠溶片

抗炎、抗血小板治疗。可有效预防冠状动脉扩张并形

成动脉瘤,避免冠状动脉梗塞。国外推荐大剂量IVIG
联合阿司匹林使用最好在病程的10d内应用为川崎

病的标准疗法[6]。因单次大剂量注射IVIG治疗可在

短时间内使血液黏度增高,从而增加血栓栓塞风险,且
IVIG药费昂贵,故2g/kg疗法应用受到特定人群及

地区的限制,且单剂1g/kgIVIG与单剂2g/kgIVIG
输注,治疗川崎病的效果差异无统计学意义[7-8]。本

组病例均用总量2g/kg,但分2d用完(每d1g/kg),
临床治疗效果均较好。本组病例只有1例患儿需使用

二剂的IVIG体温才下降至正常;只有1例患儿确诊时

病程已达2周以上,确诊时已合并巨大冠状动脉瘤形

成,故使用IVIG效果不佳,其死亡原因为心肌梗塞后

引起的心力衰竭。说明在起病后10d内足量及时地

使用IVIG是避免冠状动脉扩张及冠状动脉瘤形成的

关键,相比早期大剂量使用IVIG增加血液黏度的风

险,我们认为避免冠状动脉瘤形成使患者获益较大,且
在患者经济条件允许情况下分2d(每天1g/kg)用完

临床观察无血栓形成表现[9]。但文献报道对于10d
后确诊的川崎病,如就诊时发热未退、冠状动脉瘤形

成、ESR、CRP仍高,仍可使用IVIG[10],但对于预防冠

状动脉病变的效果,国际上经过研究公认如果使用

IVIG在病程10d以后,对于预防冠状动脉瘤的形成

作用下降。关于对IVIG不敏感的川崎病患者,有研

究显示以下指标对于预测对IVIG不敏感患者,如治

疗前中性粒细胞比例、CRP水平,血胆固醇、血钠及血

钾水平,这些指标在IVIG不敏感及IVIG敏感二者之

间差异显著,采用积分法对于预测IVIG无反应病例

有较高价值[11-12]。今后对于不典型川崎病患者这些

实验室指标应在治疗过程中注意监测,如使用第一剂

的IVIG不敏感在48h之内可再次使用IVIG,避免心

脏冠脉病变。
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