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姑表兄弟同患川崎病２例报道

高天霁

（保定市儿童医院内二科，河北 保定　０７１０００）
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　　病例１：男，１岁１１个月，因间断发热 １３ｄ入
院。患儿入院前１３ｄ无明显诱因出现发热，体温最
高３９℃，热型不规则，无咳嗽，无呕吐，于当地医院
治疗（具体不详），体温仍不稳定。入院前４ｄ查血
支原体抗体阴性；血常规：ＷＢＣ１２．７７×１０９／Ｌ，Ｌ
３３．４％，Ｎ５４．９％，ＰＬＴ５０１×１０９／Ｌ，ＨＧＢ１０２ｇ／Ｌ；
头孢他啶、病毒唑、热毒宁等药物静脉滴注４ｄ，体温
仍不稳定。入院体查：Ｔ３７．５℃，Ｐ１２０次／ｍｉｎ，
Ｒ３０次／ｍｉｎ，发育正常，营养中等，精神可，反应可，
呼吸平稳，无鼻扇及吸气三凹征，全身皮肤弹性尚

好，全身无皮疹，双眼球结膜无充血，手足无硬肿及

脱皮，右侧颈部可触及一肿大淋巴结，直径约 ２ｃｍ
×２ｃｍ，眼睑无浮肿，结膜无充血，巩膜无黄染，双侧
瞳孔等大等圆，对光反射灵敏，口周无发绀，口唇无

皲裂，咽充血，双侧扁桃体无肿大，无杨梅舌，颈软，

双肺呼吸音粗，无罗音，心音有力，律齐，无杂音，腹

平软，肝脾不大，未扪及包块，肠鸣音正常，病理反射

未引出。入院后查血常规示：ＷＢＣ１１．８７×１０９／Ｌ，
Ｎ５５．８４％，Ｌ３６．３４％，ＲＢＣ４．４１×１０１２／Ｌ，ＨＧＢ
１０６ｇ／Ｌ，ＰＬＴ５０６×１０９／Ｌ。末梢血涂片未见异常细
胞。血沉 ６５ｍｍ／ｈ，ＣＲＰ５８ｍｇ／Ｌ，ＡＳＯ２５５ＩＵ／ｍＬ。
抗核抗体阴性，免疫球蛋白正常。血结核抗体阴性，

类风湿因子阴性，咽拭子培养阴性。生化全项正常。

乙肝五项：表面抗体阳性，余阴性。抗艾滋、丙肝、梅

毒抗体均阴性。胸片：双肺纹理粗多，余未见异常改

变。心电图正常。心脏彩超：左右冠脉内径未见增

宽，内膜光滑。入院第６天患儿双手出现膜状脱皮，
双眼球结膜充血，无脓性分泌物，诊断为不完全性川

崎病。予丙种球蛋白２ｇ／ｋｇ静脉滴注，口服阿司匹
林每日５０ｍｇ／ｋｇ。患儿应用丙种球蛋白后第２天
体温降至正常，双眼球结膜充血缓解；入院

第６天复查血沉，ＣＲＰ均较前下降；入院第 １４天

复查血沉及 ＣＲＰ均正常，复查心脏彩超示冠状动
脉无扩张。

病例２：男，３岁９个月，为病例１的姑表兄。因
发热１０ｄ住院。患儿于入院前１０ｄ无明显诱因出
现发热，体温最高 ３９．２℃，偶有寒战，无抽搐，热型
不规则，无易惊、多睡，伴双眼球结膜充血，无口唇樱

红、皲裂，无皮疹，无颈部肿胀。入院体查：Ｔ３７℃，
Ｐ１２６次／ｍｉｎ，Ｒ２６次／ｍｉｎ，发育正常，营养中等，
神志清，反应可，呼吸平稳，无鼻扇及吸气三凹征，周

身皮肤未见皮疹，双侧颈部可触及数个黄豆大小肿

大淋巴结，触软，活动可，眼睑无浮肿，双侧球结膜充

血，巩膜无黄染，双侧瞳孔等大等圆，对光反射灵敏，

口唇无皲裂，口周无发绀，咽充血，双侧扁桃体Ⅰ度
肿大，未见异常分泌物，颈软，双肺呼吸音粗，无明显

罗音，心脏、腹部及神经系统未查及阳性体征。双手

及双足可见膜样脱皮。入院当天查血常规示：ＷＢＣ
６．８７×１０９／Ｌ，Ｌ４４．００％，Ｎ４５．３０％，ＰＬＴ２６８×
１０９／Ｌ。入院３ｄ后查血常规示：ＷＢＣ５．３２×１０９／Ｌ，
Ｌ７２．４４％，Ｎ２２．１４％，ＲＢＣ４．２１×１０１２／Ｌ，ＨＧＢ１０９ｇ／Ｌ，
ＰＬＴ３１６×１０９／Ｌ，ＣＲＰ１ｍｇ／Ｌ，血沉 ２８ｍｍ／ｈ，ＡＳＯ
１３９ＩＵ／ｍＬ，免疫球蛋白正常。生化全项示大致正
常。心肌酶学检查示ＡＳＴ５０Ｕ／Ｌ、ＣＫ４５４Ｕ／Ｌ、ＬＤＨ
３２５Ｕ／Ｌ、ＣＫＭＢ１１Ｕ／Ｌ；心脏彩超示左右冠状动脉
内径增宽，内膜欠光滑。诊断：川崎病。给予丙种球

蛋白２ｇ／ｋｇ静脉滴注，阿司匹林每日５０ｍｇ／ｋｇ口
服。应用丙种球蛋白第２天体温降至正常，双眼球
结膜充血渐好转，住院７ｄ后复查血沉为２８ｍｍ／ｈ，
住院１４ｄ复查血沉为１２ｍｍ／ｈ，ＣＲＰ２ｍｇ／Ｌ。复查
心脏彩超示冠状动脉无扩张。

讨论：川崎病又称皮肤黏膜淋巴结综合征。自

１９７０年以来，世界各国均有发生。在发达国家或地
区川崎病致冠状动脉并发症已取代风湿热成为小儿
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最常见的后天性心脏病［１］，并且可能成为成人缺血

性心脏病的高危因素。

川崎病的病因及发病机制仍不清楚，现在的观

点主要集中在３个方面，即感染因素、遗传易感因素
和超抗原因素［２］。目前比较公认的观点为在一定

遗传易感性基础上，由一种或多种广泛存在的感染

因子引起的自身免疫系统异常激活导致的临床综合

症。在病原体的寻找方面，目前报道与川崎病发病有

关的微生物有数１０种［３４］，如金黄色葡萄球菌、Ａ组
溶血性链球菌、耶尔森杆菌、支原体与衣原体、霉菌

等，以及嗜淋巴组织病毒，如腺病毒、ＥＢ病毒、疱疹
病毒、副流感病毒、人类免疫缺陷病毒、麻疹病毒、轮

状病毒等。本报道中例１根据血沉增快，ＡＳＯ增高
不排除存在链球菌感染，例２根据白细胞正常，分类
以淋巴为主，ＣＲＰ正常不排除存在病毒感染。

各国的川崎病流行病学研究均提示遗传易感性

对本病发生起着重要作用，主要表现在人种地域差

异及家族性。研究显示日本、中国等亚裔儿童川崎

病发病率高，曾有报告共收集２６７例美国夏威夷川
崎病发病情况，其中日本裔发病率１９７．７／１０万，白
种人３５．３／１０万［５］。川崎病的发病有家族聚集性亦

支持该病有遗传易感性。日本流行病学研究显示曾

有４对孪生儿均患川崎病，我国曾有报道同胞姐弟
３人同患川崎病［６］。Ｕｅｈａｒａ等［７］报道了父母曾患川

崎病的子女中，川崎病的复发率和同胞的患病率分

别增加５倍和６倍。Ｏｎｏｕｃｈｉ等［８］对７８例曾感染川
崎病的日本孪生同胞行基因连锁分析，发现１２ｑ２４
基因与川崎病患病有密切关系。亦有学者研究显

示，染色体５ｑ３１上有关 ＩＬ４基因发生变异在川崎
病易感性和发病机制中起着重要作用［９］。近年来

研究显示血管紧张素转换酶基因多态性，一氧化氮

合酶基因多态性，细胞因子基因多态性，金属基质蛋

白酶基因多态性可能与川崎病冠状动脉瘤形成及易

感性有关。

本报道中例１的父亲和例２的母亲是姑表亲兄
妹，两患儿同患川崎病，支持川崎病的病因与遗传易

感性有关。但对于川崎病的遗传模式至今仍不能明

确。在今后的工作中，相信通过分子生物学、细胞免

疫学及染色体连锁分析，对川崎病的遗传易感性会

有更深入的研究和结果，并对川崎病的早期诊断，易

感人群的早期发现和治疗，以及冠状动脉瘤的早期

干预起指导意义。
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