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·病例报告·

小婴儿表现为心血管等多系统受累的
不典型川崎病死亡１例

鲁珊　邢燕　魏玲　常艳美　王雪梅

（北京大学第三医院儿科，北京　１００１９１）
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　　患儿，女，４个半月。因纳差伴精神差１个月，
１周前发热４ｄ，热退后反复抽搐３ｄ入院。外院血
小板（ＰＬＴ）最高为 １２１０×１０９／Ｌ；曾出现腹胀伴呕
吐；头颅ＣＴ示右侧额叶和左侧顶叶大片状低密度
阴影；骨髓检查未见异常。发病以来，无皮肤、黏膜、

淋巴结及四肢末端变化。既往健康，否认惊厥史。

体格检查：Ｔ３７℃，Ｒ４９次／ｍｉｎ，Ｐ１７０次／ｍｉｎ，ＢＰ测
不出，体重５ｋｇ，头围３９ｃｍ。神清、精神差。面色
发灰，皮肤苍白，无皮疹、黄染，左上肢卡疤周围无红

斑，皮肤弹性差。全身浅表淋巴结未触及。前囟平

软，结膜无充血，双侧瞳孔等大等圆（直径２ｍｍ），
对光反射迟钝，鼻翼扇动，口唇青紫，无潮红及皲裂，

咽充血，口腔黏膜干燥，无杨梅舌。颈无抵抗。三凹

征，双肺呼吸音粗，无罗音。心率１７０次／ｍｉｎ，律齐，
心音低钝，胸骨左缘第２～４肋间可闻及２／６级收
缩期杂音。腹软，无腹胀，肝肋下５．５ｃｍ，质软，脾
未触及。肛周无潮红及脱皮。四肢末梢凉，毛细血

管再充盈时间５ｓ，双下肢无水肿，四肢末端无硬肿
及脱皮，无杵状指（趾）。四肢肌张力略减低，腱反

射存在，病理反射阴性。实验室检查：血常规 ＷＢＣ
３９．６×１０９／Ｌ，Ｎ０．７１，Ｈｂ８３ｇ／Ｌ，血小板７２８×１０９／Ｌ，
Ｃ反应蛋白６９ｍｇ／Ｌ。血气分析（吸氧）示代谢性酸
中毒伴呼吸性碱中毒（失代偿性）。肌钙蛋白 Ｔ
０．７２ｎｇ／ｍＬ，ＡＬＴ２２４Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ２２２Ｕ／Ｌ，白蛋白
２６．８ｇ／Ｌ，乳酸脱氢酶 ８７７Ｕ／Ｌ，血钾２．８５ｍｍｏｌ／Ｌ，
氯７７．５ｍｍｏｌ／Ｌ，钙１．５８ｍｍｏｌ／Ｌ。免疫球蛋白 ＩｇＧ
１６．８ｇ／Ｌ，ＩｇＡ０．１８ｇ／Ｌ，补体Ｃ３０．４７ｇ／Ｌ，血钠、ＣＫ、
ＣＫＭＢ、肾功能、凝血功能、ＩｇＭ、ＩｇＥ、Ｃ４、尿、便常规及
血、便培养均未见异常。肝炎病毒、巨细胞病毒、ＥＢ
病毒、ＨＩＶ及梅毒螺旋体检测均为阴性。胸片示双
肺纹理增多、模糊，心影饱满。腹部超声示肝脏形态

稍饱满。脑电图示睡眠纺锤波缺如。连续５ｄ心电
图均为窦性心动过速，Ⅱ、Ⅲ、ａＶＦ导联可见异常 Ｑ
波和ＳＴ段抬高，Ｖ５导联 Ｔ波倒置。２次床旁超声
心动图均为左房、左室及右房扩大，左房压升高，左

室下壁、侧壁及后壁节段性运动异常，左室射血分数

（ＥＦ）３８％ ～４０％，二尖瓣重度反流，三尖瓣轻度
反流。

患儿入院后病情危重，给予吸氧、扩容、补液、纠

正代谢性酸中毒及电解质紊乱，静滴多巴胺及多巴酚

丁胺、能量合剂及磷酸肌酸钠改善心肌细胞代谢、葡

醛内酯保肝、美罗培南抗感染等治疗，２．５ｈ后，患儿
血压恢复正常，加用利尿剂、血管紧张素转移酶抑制

剂（ＡＣＥＩ）、地高辛酏剂、阿司匹林（每日５ｍｇ／ｋｇ）抗
凝等治疗。入院第２天，患儿抽搐１次，表现为双眼
凝视，双手握拳及右下肢屈曲，持续３ｍｉｎ，加用地西
泮、苯巴比妥钠静注抗惊厥、２０％甘露醇脱水降颅压
及葡萄糖酸钙静滴治疗，脑脊液未见异常。入院第

３天开始发热（体温３７．３～３９．５℃）伴咳嗽，加用丙
种球蛋白（每日５００ｍｇ／ｋｇ×４ｄ）静滴，并加用阿
奇霉素抗感染、氟康唑预防真菌感染、雾化吸入、对

症及支持治疗，病情无好转。

入院第７天检查冠状动脉超声示左主干内径
４．１ｍｍ，前降支２．７ｍｍ，右冠状动脉３．３ｍｍ，冠状
动脉内膜不规则增厚，确诊为不典型川崎病（Ｋａ
ｗａｓａｋｉｄｉｓｅａｓｅ，ＫＤ）并发严重冠状动脉损害。患儿
家长要求转至专科医院 ＰＩＣＵ救治，转院后数小时，
因病情危重，家长放弃治疗，患儿死亡。

讨论：４个月和６个月以下婴儿ＫＤ临床表现不
典型，冠状动脉超声是唯一确诊的金指标［１２］。国外

文献将严重冠状动脉病变导致死亡的 ＫＤ，称为致
死性ＫＤ［３］。

·８５５·
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本例从发病到确诊为不典型 ＫＤ，历时 １个多
月，可能与患儿发病年龄在 ６个月以下，发热不典
型，缺乏皮肤、黏膜、淋巴结表现及超声心动图未及时

检查冠状动脉等因素有关。典型 ＫＤ一般在病程第
１～３周发热，而患儿在病程３周以后有２次发热。
患儿首发症状为纳差伴精神差，入我院后表现为心

血管、呼吸、消化、血液、神经、代谢等多系统受累，除

支气管肺炎外，无其他感染性疾病证据，骨髓穿刺检

查已除外白血病，通过检查冠状动脉超声心动图，确

诊为不典型ＫＤ。患儿休克可能与低血容量和心源
性因素有关。超声心动图提示左房压升高是左心衰

竭的有力证据，右房扩大结合肝脏增大，支持右心衰

竭，患儿存在全心衰竭，可能与ＫＤ所致的血管炎累
及３支冠状动脉、心肌、二尖瓣及心内膜有关，二尖
瓣重度反流也加重了左心衰竭。

本例提示不典型 ＫＤ的重要线索有小婴儿；
ＷＢＣ和ＰＬＴ显著升高；曾有发热；有心力衰竭、心脏
扩大及心电图异常Ｑ波；多系统受累。儿科医生应
注意识别小婴儿缺乏皮肤、黏膜、淋巴结表现的不典

型ＫＤ，应想到检查冠状动脉超声，以免漏诊。
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·消息·

全国儿童新药临床试验学术研讨会第一轮通知

随着对于儿童用药安全的日益关注，开展规范化的多中心儿童药物临床试验迫在眉睫。由中华医学会儿科学分

会儿科临床药理学专业组主办、北京大学第一医院儿科和首都医科大学附属北京儿童医院承办的儿童新药临床试验

学术研讨会将于２０１２年１０月底在北京举行，会期预计３天。届时将邀请国内外专家进行讲座并讨论，内容涉及：新药
临床试验概述及基本概念、我国新药临床药理评价与审批流程、临床试验质量管理规范（ＧＣＰ）、实施ＧＣＰ所需的基本
条件、各期临床试验的设计与要求、涉及儿童药物临床试验的伦理学、群体药代动力学等方法在新药临床评价中的应

用、成人药物临床试验的国内外现状、儿童药物临床试验的国内外现状以及儿童标签外用药等多个主题。该研讨会为

国家级继续教育项目（２０１２－０６－０４－０３９），授予国家级１类学分５分。欢迎广大儿科临床医师及临床药师参加会
议。具体注册报名情况请关注后续的第二轮通知。

　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　　中华医学会儿科学分会儿科临床药理学专业组
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