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%%川崎病( 2̀]2A2[(1(A-2A-$ 8̀)目前己取代风湿

热成为儿童后天性心脏病最常见的病因% 8̀的病

理改变为全身性血管炎$累及多脏器$包括心脏*脑*

肝脏*胃肠道*肺*肾脏等% 其中心血管病变最常见

也最严重$未经治疗的冠状动脉损害(9+3+)23B23,-3B

5-A(+)A$&HK)占 "#U a"VU左右$部分可形成冠状

动脉瘤(9+3+)23B23,-3B2)-T3BA.$ &HH)$后期可发

生冠状动脉狭窄或血栓形成$甚至导致心肌梗死$目

前已引起临床广泛重视% 但心血管外其他系统损害

却未得到足够重视$特别在不完全 8̀$其往往以心

血管外表现为首发症状$极易造成临床的误诊*漏

诊$延误治疗$严重影响患儿预后% 本文就 8̀非心

血管系统并发症作一综述%

$H神经系统并发症

$6$H无菌性脑膜炎

8̀并发无菌性脑膜炎$其发生率为 "VU

!!"

$多

发生于病初 " 周内$临床表现多样$缺乏特异性$以

颅内压增高为主$如头痛*呕吐*乏力*嗜睡*烦躁不

安*惊厥*双眼凝视*昏迷等#阳性体征可表现为前囟

隆起$脑膜刺激征*巴彬斯基征阳性#脑脊液检查可

发现细胞数轻度或中度升高$以淋巴细胞为主$糖及

蛋白基本正常$与病毒性脑膜炎易混淆% 异常脑电

图可表现为基本节律受抑制$出现多量高幅慢波$以

>

波和
?

波多见$且为弥漫性异常改变% 绝大多数

患儿可随 8̀的恢复而痊愈$呈自限性良性发展过

程$较少出现神经系统后遗症% 8̀引起无菌性脑

炎的发病机制不清$可能是一种或多种已知或未知

的微生物$侵入易感者体内$激活细胞免疫$引发了

体内炎性因子介导的以中小血管为主的全身炎症反

应$表现在软脑膜血管上$引起大脑的局部缺血缺氧

造成神经元的代谢率降低及神经纤维的传导速度减

慢$引起大脑皮质功能减退而引起脑波频率的减慢%

C9'(B2.2等!""研究发现 "! 例 8̀患儿中有 ; 例

("$U) 急性期经 $$.

L9MdCGC单光子断层扫描

(E0g&L)示脑局灶血流灌注不足$考虑与大脑血管

炎有关% 此外$免疫反应可能引起神经根变性改变

或水肿$临床表现为肢体乏力%

$6!H面神经麻痹

8̀合并面神经麻痹是较罕见的一个表现$多

见于严重患者$常为外周性麻痹$自 dT32B2.2!$=Q

年首先报道后$文献共有 J# 多例报道!J"

$多在病程

第 " aJ 周出现$临床表现为眼裂变大*眼睑不能闭

合*鼻唇沟变浅*口角下垂*哭笑时口角歪向健侧等$

面神经麻痹被列为日本 8̀诊断指南中神经系统的

一个表现% 其发病机制可能是由于血管炎性反应波

及面神经$或临近血管病变$如动脉瘤形成$动脉扩

张等$一过性压迫面神经所致% K233251-等!Q"报道 !

例发生冠状动脉瘤的 8̀合并面神经麻痹$认为合

并面神经麻痹可能是发生冠状动脉瘤的一个高危

因素%

$6&H听力损害

2̀32等!V"报道 ! 例 < 岁 8̀患儿出现一侧可逆

性感觉神经性耳聋$可能是内耳炎症的表现$导致了

内耳迷路及耳蜗的病变#亦可能与内耳迷路的免疫

活化有关% 徐华等!;"报道 8̀致永久性耳聋 ! 例$

病变部位很可能在耳蜗毛细小动脉远端$累及血管

丛$由于小动脉炎$小动脉梗塞使耳蜗供血障碍所

致% 对于 8̀并发耳聋患儿应注意早期干预$避免

严重残疾%

$6SH颅内出血

L2)2[2等!="报道 ! 例 !" 岁 8̀患儿发病 $ 年

后出现大脑后动脉破裂而引起蛛网膜下腔出血$病

'$"#!'
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理组织学显示内皮细胞肥大和大量炎症细胞浸润%

$6%H眼睑下垂

赵淑华等!<"报道 8̀引起双上眼睑下垂 ! 例$

可能为血管炎性反应波及动眼神经$或临近血管病

变$如动脉瘤*动脉扩张等$一过性压迫动眼神经而

引起动眼神经麻痹所致%

$6(H失语及偏瘫

兰玉清等!$"报道 8̀并发失语及偏瘫 ! 例$认

为是因支配语言运动区和右侧中央前回的血管炎性

狭窄或栓塞所致% 另有学者认为肢体偏瘫是血管炎

致脊神经功能障碍$出现类似神经根炎的症状%

!H消化系统并发症

!6$H肝脏损害

肝功能损害的临床表现不一$多数以腹痛*皮肤

黄染或恶心*呕吐等为首发症状$体征为全腹压痛*

肝有或无肿大等% 急性期肝功能示谷丙转氨酶*谷

草转氨酶升高$总胆或间胆升高等$尿常规示尿胆

原*胆红素及蛋白阳性等% 肝胆超声示肝大$胆囊扩

张或伴有胆总管轻度扩张% 为急性期肝小动脉炎性

改变引起肝细胞损害的一过性过程$应避免误诊为

病毒性肝炎%

!6!H胆囊积液

合并胆囊积液发病率较低$多见于亚急性期$可

发生严重腹痛$腹胀及黄疸$右上腹可摸到肿块$腹

部超声检查可证实% 可能是由非特异性脉管炎引

起$它可以累及胆总管和胆囊或继发于增大淋巴结

的外源性压迫$导致一过性胆汁排泄受阻% 可能是

多形核白细胞选择性侵犯胆管上皮细胞所致!!#"

%

!6&H结肠水肿及麻痹性肠梗阻

(̀.等!!!"报道 ! 例 V 岁的 8̀并发结肠水肿$

认为可能是肠粘膜下层小动脉炎症和血栓形成$引

起结肠水肿% 8̀合并麻痹性肠梗阻其主要表现为

病程中出现频繁呕吐$与机械性肠梗阻不同的是$呕

吐在 8̀所致肠梗阻早期易出现!!""

% sT5(2) 等!!J"

报道 8̀合并外科腹部疾病 !" 例$其中 J 例发生麻

痹性肠梗阻$其发病机制与肠系膜动脉炎*肠管局部

缺血及肠肌丛功能障碍有关% 在这些病例中肠管影

像学没有异常发现$可能是小血管受累引起%

!6SH消化道出血及腹泻

8̀由于胃肠道变态反应性血管炎$导致胃肠

粘膜血管充血$水肿$甚至糜烂出血$临床表现为呕

吐*腹泻*腹痛*肠鸣音改变甚至胃肠出血% 亦有以

腹泻为首发症状的$通常出现水便或黏液便%

&H呼吸系统并发症

8̀合并肺部损害标准为&有或无咳嗽$体查双

肺呼吸音增粗$有或无干*湿音$胸部 k线片检查

(必备)有肺纹理增粗*增多*模糊*肺门影增大及间

质性肺炎样改变$或多发类似粟粒样改变或双肺透

亮度下降$偶有发生肺梗塞% 肺含有丰富结缔组织

和血管$是结缔组织病易累及的部位$肺部表现一般

认为与肺小动脉炎性病变和血小板增多*血液黏稠*

血流缓慢*渗出增加有关$并非合并感染引起% 近年

来有支原体肺炎并 8̀的报道$推测肺炎支原体感

染为 8̀的病因之一%

8-d211(等!!Q"报道 J 例不完全 8̀患儿出现

肺实变$其中 " 例有冠脉扩张$提示婴儿的支气管肺

部病变持续时间长*有活动性炎症和高热持续不退$

需考虑不完全 8̀可能$以便尽早治疗以预防肺梗

塞的出现% 8qE+TZ2等!!V"报道 8̀并发胸腔积液$

认为血性胸腔积液可作为 8̀的一个首发表现%

SH泌尿系统并发症

S6$H无菌性脓尿

8̀出现无菌性脓尿是一种最常见的非特异性

临床表现$急性期发生率占 JJU a;JU

!!;"

$原因不

明$易误诊为泌尿系统感染% fT 等!!="报道 " 例持

续性发热和脓尿的不完全 8̀$考虑与肾小球毛细

血管炎$血管袢肿胀有关% 无菌性脓尿通常被认为

是尿道炎所致$也有认为是因为肾实质损伤和炎症

所致% f2,2)2F-等!!<" 研究 "J 名 8̀发现其中

J#6QU的患儿出现脓尿$且 $!6JU出现尿
*

"

微球

蛋白水平升高$认为 8̀发展为无菌性脓尿来自两

个途径$一是尿道$另一个是膀胱或肾%

S6!H肉眼血尿或镜下血尿

大量蛋白尿伴肉眼血尿比较少见$或出现镜下

血尿$往往查尿常规时才发现% d+,+B2.2等!!$"报道

! 例 8̀患儿发热第 " 天出现肉眼血尿$肾脏超声检

查发现肾皮质有强的回声$并且皮髓质间的对比也

明显增强$可能是肾动脉受累所致%

S6&H肾脏疤痕形成

f2)Y等!"#"报道利用锝 $$ 二巯基丁二酸闪烁

法单电子发射计算机体层摄影术 (8dEH3-)25

E0g&L)进行肾脏扫描$发现 "Q 例 8̀中有 !! 例

(Q;U)恢复期肾脏疤痕形成$并且发现早期肾脏超

声检测出病变的患儿后期肾脏疤痕更易形成%

'#J#!'
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S6SH巨肾

巨肾通常出现在急性肾功能衰竭的 8̀患儿$

但有研究表明无肾功能损害的亦可出现巨肾%

DT2)Y等!"!"研究无肾脏损害的 8̀患儿并发巨肾$

结果发现 "# 名中 =#U的无肾脏损害患儿急性期超

声提示肾脏长度和体积明显大于正常儿童$而恢复

期恢复正常% 并证实了肝细胞生长因子c

*

M转化生

长因子的升高与肾脏的大小呈正相关$提示其升高

可能是这些患儿出现一过性巨肾的原因%

S6%H肾动脉狭窄

e259()(等!"""报道 " 例 8̀发病后出现肾血管

性高血压$结果发现是肾动脉狭窄所致% 认为血管

炎导致血管内皮损伤后疤痕形成$疤痕挛缩后导致

肾动脉狭窄% 因此$对于有系统性血管炎的患儿监

测血压是非常重要的%

S6(H急性肾功能衰竭

窦洪渠等!"J"报道 ! 例以急性肾功能衰竭为首

发症状的 8̀$肾脏彩超提示双肾明显肿胀% 认为

是液体从血管内向血管外转移所致$造成肾间质水

肿% 由于血容量减少$肾血管痉挛$肾血流灌注减

少$肾脏缺血缺氧引起肾小管坏死%

%H血液系统并发症

8̀典型的血象改变为血白细胞增高$以中性

粒细胞为主$有核左移现象$血红蛋白减少$血小板

早期正常$第 " aJ 周增多% 白细胞计数升高并结合

年龄因素可预测 8̀的心血管并发症$中性粒细胞

百分比对 8̀早期诊断及预测冠状动脉并发症亦有

重要价值% 8̀急性期血红蛋白降低机制不明$贫

血是正细胞正色素性贫血$且有网织红细胞计数下

降$可能在 8̀出现症状前$骨髓红细胞产生已受抑

制% 低血红蛋白可间接反映疾病的严重性$DF

O!## YcK可作为冠状动脉损害的预测因子% 8̀患

儿血小板计数增多目前多认为免疫病理损伤致全身

血管炎$可引起各类血管内皮细胞损伤后胶原暴露$

激活血小板$血小板大量消耗$使得骨髓代偿生成血

小板$致血小板功能亢进% 有资料显示 8̀患儿白

细胞升高*血小板升高*血红蛋白降低所占比率分别

为 $;6"U*$J6;U及 <=6"U$并提议将此血液系统

改变作为 8̀诊断参考指标% 然而也有些患儿血小

板并不高$甚至出现血小板减低$考虑可能与凝血异

常活跃$血小板消耗增多有关$也可能系免疫性血小

板减少$但未得到证实% D232等!"Q"报道 Q<; 例 8̀

中有 !# 例并发血小板减少$其发生率为 "U$认为

血液凝固介导的血小板减少是冠状动脉瘤的危险因

素#另有学者指出 8̀急性期血小板降低与严重冠

状动脉病变和心肌梗死有关$预后较差%

8̀并发巨噬细胞活化综合征(dHE)国内外报

道不多$HX9() 等!"V"报道 ! 例丙球无反应型 8̀病

程中突然出现精神差*持续发热*肝脾淋巴结肿大*

全血细胞减少*肝功能异常以及中枢神经系统等表

现为特征% 实验室检查示血清铁蛋白(Ee)*乳酸脱

氢酶(K8D)*甘油三酯(LN)显著增高$骨髓穿刺活

检可见吞噬血细胞% 8̀并发 dHE 的发生率低$当

对C4CN治疗不敏感时$应想到 8̀并发 dHE 的可

能% 早期诊断并给予免疫抑制剂治疗至关重要%

8̀并发弥漫性血管内凝血(8C&)临床并不多

见$多以皮肤出现瘀点瘀斑为主要表现$实验室检查

示出凝血时间异常$血小板减少$随 8̀治疗的好转

而好转%

(H关节并发症

8̀并发关节炎的发生率大于 QVU

!";"

$关节炎

或关节痛在 8̀急性期具有特征性$为多关节病变$

大小关节均可受累% 在亚急性期$多发生于髋*膝*

踝关节$由于大剂量丙种球蛋白的应用$迟发性关节

炎发生率比较低$不超过 "U

!"="

% *-) 等!"<"首次报

道 ! 例 8̀再发的患儿出现颈椎及颞下颌关节炎$

认为其病理生理机制包括某种病原侵入共同空间$

感染滑膜$并形成免疫复合物导致关节炎症改变%

亦有 8̀合并环枢关节脱位的个例报道$具体机制

尚无系统研究% 四肢坏疽是 8̀的罕见并发症$好

发于婴儿% 文献中已有 !Q 例报道$其中 !" 例最后

截肢$" 例死亡!"$"

% (̀.等!J#"报道 ! 例丙球无反应

型 8̀患儿并发指趾端坏疽$再次使用大剂量丙种

球蛋白*地塞米松及 dLk后第 ;V 天恢复正常% 其

发病机制认为是全身性血管炎$或急性期中小血管

的痉挛$断裂的内皮细胞形成血栓$栓塞末梢血管$

从而引起了局部的缺血坏死!J!"

%

TH其他系统并发症表现

8̀伴有肌肉损害$考虑与肌肉血管炎症改变

有关$这提示我们在临床工作中如出现持续发热伴

有肌肉肿痛的患儿应警惕 8̀的可能% 8̀伴眼蜂

窝织炎临床报道不多$是否与 8̀有关$尚无系统研

究% 据报道 8̀患儿急性期可出现虹膜睫状体炎$

患儿除双侧球结膜充血外$睫状体充血呈暗紫红色$

'!J#!'
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角膜轻度混浊$前房闪辉阳性$虹膜后粘连$晶体多正

常$双侧视乳头可见水肿% 临床较少见$一般眼部并

发症需要特殊的眼科检查$如裂隙灯检查才能发现%

XH小结

8̀是以全身性血管炎为基本病变$可涉及全

身各个器官$除心血管并发症预后险恶外$其他系统

并发症多随 8̀的好转而恢复% 因为 8̀目前仍未

有诊断的金标准$其诊断多以临床症状为依据$且不

完全 8̀发病率越来越高$临床表现往往不典型$甚

至以心血管外其他器官损害表现为首发表现$易造

成误诊*漏诊*误治$故全面*综合了解病情$掌握

8̀心血管外表现$可为 8̀早期诊断*早期治疗$减

少并发症提供帮助%
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