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［摘要］ 川崎病 （Kawasaki disease） 是一种主要发生于 5 岁以下儿童的、以中小血管炎为主要病变的发热性

疾病。虽然 KD 被报道已 50 余载，近年来对于 KD 的病因和病理研究也取得了实质性进展，但目前仍缺乏对 KD

早期诊断的特异性指标，尤其是对不完全性川崎病 （incomplete Kawasaki disease，IKD） 的诊断更加困难。目前

对于 IKD 尚无明确的诊断标准，这导致临床上不能对 IKD 进行及时识别和规范治疗，从而导致冠状动脉病变的发

生。因此，该文就 IKD 的概念、流行病学特点、诊断、治疗及随访管理进行总结，加深临床工作者对 IKD 的认

识，希望有助于提高我国 KD 的临床诊治水平。 ［中国当代儿科杂志，2023，25 （3）：238-243］
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Diagnosis and treatment of incomplete Kawasaki disease in children
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Abstract: Kawasaki disease (KD) is a febrile disease mainly observed in children aged <5 years, with medium- and 

small-vessel vasculitis as the main lesion. Although KD has been reported for more than 50 years and great progress has 

been made in the etiology and pathology of KD in recent years, there is still a lack of specific indicators for the early 

diagnosis of KD, especially with more difficulties in the diagnosis of incomplete Kawasaki disease (IKD). At present, 

there are no clear diagnostic criteria for IKD, which leads to the failure of the timely identification and standardized 

treatment of IKD in clinical practice and even induce the development of coronary artery lesion. This article reviews the 

concept, epidemiological features, diagnosis, treatment, and follow-up management of IKD, in order to deepen the 

understanding of IKD among clinical workers and help to improve the clinical diagnosis and treatment of KD in China.
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川崎病 （Kawasaki disease，KD） 是一种病因

不明、发病机制不清，病变主要累及冠状动脉的

发热性疾病，好发于婴幼儿，目前已经成为儿童

获得性心脏病的主要原因［1］。此病由日本的川崎

富作于 1967 年首先报道，之后在全世界各地及各

种族均有发生和报道，但亚裔人群发病率较高。

该病自发现以来，临床以典型病例报道研究为主，

而随着人们对该病认识及研究的不断深入，现今

在国内外，关于一些表现不典型或不完全符合美

国心血管协会及日本 KD 研究委员会制定的 KD 诊

断标准［2-3］的病例报道越来越多。目前对于不完全

性川崎病 （incomplete Kawasaki disease，IKD） 尚
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无明确的诊断标准，可导致临床上不能对 IKD 进行

及时识别和规范治疗，从而导致冠状动脉病变

（coronary artery lesion，CAL） 的发生。因此，了解

国内外对 IKD 诊断及治疗的新进展具有重要的

意义。

1 IKD的概念

KD 是一种急性、发热性、出疹性、自限性且

以全身中小血管炎为主要病变的免疫性疾病。其

主要危及生命的并发症是 CAL，如冠状动脉瘤

（coronary artery aneurysm，CAA）、冠状动脉狭窄、

血栓、梗死、瘤破裂等，可导致患儿心源性休克

甚 至 猝 死［4］。 临 床 上 将 KD 分 为 完 全 性 KD

（complete Kawasaki disease，CKD） 和 IKD［5］。典型

KD 即 CKD 的诊断通常不存在难点。但临床上部分

KD 患儿不满足 CKD 诊断标准，其临床表现不典

型，部分症状和体征出现较晚或不出现，具有一

定的隐匿性，且与许多儿科结缔组织病或感染性

疾病的临床症状存在交叉重叠，导致延迟诊治，

或误诊为其他疾病，甚至漏诊，导致心脏后遗症

的发生或死亡，此类患儿被称为 IKD 患儿［6-7］。

2 IKD流行病学特点

国内文献显示 IKD 在 KD 患儿中的占比呈上升

趋势［8］。张新艳等［9］ 的 2012—2016 年单中心 KD

流行病学调查显示 IKD 在 KD 患儿中的占比高达

28.4%。Sonobe 等［10］ 对日本进行了全国性普查，

显示在 15 857 例 KD 患儿中，CKD 占 83.9%，IKD

占 16.1％。日本 2013~2016 年的相关调查研究显

示 ， 在 63 270 例 KD 患 儿 中 ， IKD 占 比 高 达

22%［11］。

有学者认为 IKD 的发病与季节相关。国内研究

报道其发病多在春、夏两季［12-13］，而美国［14］ 和日

本［15］ 研究发现其发病高峰为冬季。IKD 发病的季

节性差异可能与细菌、病毒感染的流行病学变化

相关［16］。

此外，年龄也被大多数学者认为是影响 IKD 发

病的重要因素。IKD 患儿的发病年龄偏小或偏大，

≤2 岁和≥6 岁的儿童比例较大，尤其以 2 岁以下儿

童为主［17］。在美国，IKD 患儿中 75%~80% 为 5 岁

以下儿童 （中位年龄为 1.5 岁）［17］。有报道显示

IKD 患儿中男女性别的比例为 1.5∶1［18］。<1 岁患

儿 IKD 发生率可能是>1 岁患儿的 4 倍［19］。也有相

关研究显示，6 个月以下婴儿 IKD （30%） 和心脏

并发症 （12%） 的发生率高于大龄儿童 （分别为

23% 和 2.9%）［20］。

3 IKD的临床特征

IKD 患儿的临床特征主要是发热及恢复期指

（趾） 甲周围膜状脱皮、卡瘢周围红肿 （婴幼儿）

发生率较高，唇红皲裂、双眼球结膜充血、手足

硬性水肿、杨梅舌及颈部淋巴结肿大等症状的发

生率较低，血清 C-反应蛋白 （C-reactive protein，

CRP） 水平较高［21］。

日本学者的全国性普查数据［17］ 显示，IKD 患

儿颈部淋巴结肿大出现频率较 CKD 患儿低 （35% 

vs 65%）；IKD 其他临床症状的出现频率分别为发

热 75%， 双 眼 球 结 膜 充 血 75%， 四 肢 末 端 改 变

70%，口唇变化 65%，皮疹 50%。此外，与 CKD 急

性期相比，小于 3 岁患儿 IKD 急性期出现卡瘢周围

红肿的概率相对较高，故对于卡瘢周围红肿的儿

童临床上要重点关注［22］。大多数学者认为 IKD 患

儿发生 CAL 的概率明显高于 CKD 患儿［12，23-24］。美

国心血管协会发布的 KD 诊治指南［2］ 指出：若 6 月

龄以下的婴儿不明原因发热>5 d，即使仅存在 1 个

KD 的典型症状，结合阳性实验室指标，也需立即

行超声心动图检查，排除 CAL 的可能。

4 IKD的诊断

在目前 IKD 缺乏诊断金标准的情况下，可参考

以下临床诊断标准［2-3，25］。

CKD 的诊断：发热，且具有以下 5 项主要临床

表现中的至少 4 项。（1） 非渗出性双眼球结膜充

血；（2） 口腔黏膜弥漫充血、杨梅舌、口唇充血

皲裂；（3） 四肢末端变化：急性期掌趾红斑、手

足硬性水肿，恢复期指 （趾） 甲周围膜状脱皮；

（4） 多形性皮疹；包括单独出现的卡癍周围红肿；

（5） 急性非化脓性颈部淋巴结肿大，通常直径

>1.5 cm。

IKD 的诊断：发热，但未达到上述主要临床表

现中的 4 项。（1） 如果患儿有发热，且存在上述 2~

3 项主要临床表现，或≤6 月龄且发热≥5 d，无其他

疾病原因可解释，应考虑 IKD。（2） 如果患儿有发

热 ， 且 实 验 室 指 标 中 的 CRP≥30 mg/L 和/或 ESR

≥40 mm/h，超声心动图检查异常，即具备以下 3 项

中的 1 项，可初步诊断为 IKD：①左冠状动脉前降
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支或右冠状动脉 Z 值≥2.5 （基于体表面积）；②任

一冠状动脉存在 CAA 形成；③存在≥3 个其他提示

性指标，包括左心室收缩功能下降、二尖瓣反流、

心包积液、任一冠状动脉 Z 值为 2~2.5。（3） 如果

患儿有发热，且具备以下至少 3 项，可初步诊断为

IKD：①贫血；②病程7 d后血小板计数>450×109/L；

③血浆白蛋白≤30 g/L；④丙氨酸氨基转移酶升高；

⑤外周血白细胞计数≥15×109/L；⑥尿液白细胞

≥10 个/HP。如患儿的实验室指标中的 CRP<30 mg/L

和/或 ESR<40 mm/h，而且发热持续存在，则需要

重新进行临床和实验室评估。如果患儿仅出现典

型的膜状脱皮，也需进行超声心动图检查再评估。

诊断 IKD 的注意事项：IKD 体征及临床症状较

少，且不典型，因此其诊断需要结合具体的实验

室指标和超声心动图检查来进行综合判断，有时

甚至需要在病程中动态观察及综合判断方能进行

诊断。特别是对于那些超出 KD 诊断常见发病年龄

的患儿，需要额外注意其实验室指标的变化，包

括是否出现了 CRP 升高、ESR 增快、白细胞计数

升高 （以中性粒细胞升高为主）、血小板计数增

高、血红蛋白降低、肝功能异常、总胆红素升高、

白蛋白和血钠降低、无菌性脓尿、白细胞介素

（interleukin，IL） -1、IL-6、肿瘤坏死因子 α 升高

等，因为 IKD 患儿上述实验室指标异常率较高。有

研究者建议将 N 基末端脑钠肽前体 （N-terminal 

pro-B-type natriuretic peptide，NT-proBNP） 和血浆

脑钠肽 （B-type natriuretic peptide，BNP） 升高作为

诊断 IKD 的标志物，但当前仍缺少足够的临床验证

性研究的支持［26］。总之，超声心动图对于 IKD 的

诊断具有非常重要的价值，应仔细观察是否存在

CAL，同时评价心肌功能、瓣膜反流、心包积液情

况等。

5 IKD的鉴别诊断

诊断 IKD 时需要和其类似疾病相鉴别。与 IKD

类似的疾病主要包括猩红热、麻疹、类风湿性关

节炎、幼年特发性关节炎 （全身型）、药物过敏综

合征、Stevens-Johnson 综合征、中毒性休克综合

征、咽结合膜热、EB 病毒感染等［27］。关于猩红

热，口周苍白圈及疹后脱屑是其特征性表现，并

可通过特异性诊断方法 （咽拭子培养和血清抗 A 组

溶血性链球菌抗体检测） 予以明确［28］。麻疹也可

通过血清学测定麻疹 IgM 抗体进行鉴别。类风湿性

关节炎患儿常常以关节炎、肿痛为主要表现，而

且关节症状往往较为突出，且无 KD 的典型临床特

征性表现，注意密切关注临床表现加以鉴别［29］。

幼年特发性关节炎 （全身型） 是一种以发热、皮

疹、关节炎等多脏器受累为主要临床表现的自身

免疫性疾病，此病也缺乏特异性临床特征及检验

学标志物，其与 IKD 往往不容易鉴别，除非在此类

患儿出现明显的关节炎、关节痛等症状，或者给

予 大 剂 量 静 脉 注 射 免 疫 球 蛋 白 （intravenous 

immunoglobulin，IVIG） 治疗失败后方可明确诊断

及鉴别［30］。药物过敏综合征一般有药物过敏史，

仔细询问病史可加以鉴别。Steven-Johnson 综合征

是一种主要累及黏膜和皮肤的急性水疱性病变，

即渗出性多形性红斑 （重型），主要以患者出现全

身皮肤黏膜糜烂、溃疡改变和/或大疱性的皮损为

主要临床特征，这些表现在 IKD 患儿中少见，有助

于两者鉴别。儿童中毒性休克综合征发病率较低，

发病早期可无特异性，但进展迅速，可快速出现

休克、低血压、肾功能衰竭、凝血障碍及多脏器

功能衰竭，但 IKD 患儿一般很少出现此类情况。

对于特殊病毒感染，如 EB 病毒感染，尤其是

慢性活动性 EB 病毒感染也可引起冠状动脉扩张及

CAA 的表现［31］。既往有将 EB 病毒感染误诊为 KD

的临床报道［32］。但根据病史、临床症状、EB-DNA

及外周血异形淋巴细胞检测结果有助于鉴别诊断。

关于腺病毒感染，国外有文献报道，其与 IKD 鉴别

较为困难［33］。有研究发现，与腺病毒感染患儿相

比，IKD 患儿的 ESR 明显增快，而且也可通过快速

检测腺病毒抗原的方法诊断腺病毒感染，为与 IKD

的鉴别提供了较好的方法［34］。但该方法也有不足，

因为腺病毒感染可存在潜伏感染，而这种潜伏感

染在 KD 急性期可发展为急性感染，出现 KD 合并

腺病毒感染的情况。

6 IKD的治疗

关于 IKD 治疗，其整体治疗原则与 CKD 的治

疗相同，均采用 KD 标准治疗方法，即确诊后应在

合理的时间窗内及时给予 IVIG 治疗并常规口服阿

司匹林，减少 CAL 的发生［35］。主张在发病 10 d 内

给予单次大剂量 （2 g/kg） IVIG 于 10~24 h 内单次

静脉输注，并配合阿司匹林 （30~50 mg/kg） 口服，

能够及时阻断机体内免疫反应，并能迅速、有效

地缓解发热、皮疹、手足硬性水肿等症状，降低
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血液中细胞因子含量，降低 CAL 的发生率［35-36］。

值得临床医生注意的是，由于 IKD 本身的症状特征

不典型，不易诊断，其很容易被延误至 10 d 后才

被确诊，待确诊时或许已无发热等急性期表现，

对于是否进行补救治疗有时难以决断。一般认为，

如果该患儿仍处于病程的 14 d 之内，只要患儿仍

存在全身炎症反应，如双眼结膜充血、口唇皲裂、

手足硬性水肿、外周血白细胞计数升高、CRP 阳

性或 ESR 增快，无论是否仍有发热症状，均应给

予大剂量 （2 g/kg） IVIG 静脉滴注及阿司匹林口服

治疗［35-36］。如果患儿病程已超过 14 d，且已经不存

在炎症症状和实验室指标异常，只需给予小剂量

阿司匹林 （3~5 mg/kg） 口服抗血小板聚集、预防

血栓形成，但在确诊时及以后的 2 个月内应定期进

行超声心动图检查，并随访冠状动脉的情况，以

决定阿司匹林的使用疗程［36］。

部分 IKD 患儿因治疗不及时或 IVIG 无反应可

导致 CAA。对于 IKD 并发 CAA 尤其是巨大 CAA 的

患儿，防止血栓形成是长期抗凝治疗过程中的一

个重要目标。在对 IKD 的治疗上，部分医务人员存

在认识误区，认为 IKD 就是轻症，对 IVIG 治疗往

往不够积极［35］。但研究发现 IKD 并不代表轻症，

相反，有些患者可能更容易发生 CAL 等心血管后

遗症，因此，治疗上仍需要按照 KD 的标准治疗方

法给予 IVIG 等治疗［35，37］。

7 IKD的随访

KD 随访管理的目的在于科学、规范化地指导

患儿复查，为长期治疗、合理用药提供依据，预

防心肌缺血、心肌梗死及猝死等心血管事件的发

生。关于 IKD 的随访管理与 KD 相同，可参考 《川

崎病冠状动脉病变的临床处理建议 （2020 年修

订版）》［38］。

（1） 无冠状动脉扩张和急性期冠状动脉有轻

度扩张患儿，在病程 30 d 内可恢复正常，临床随

访 5 年。随访时间为病程 1 个月、2~3 个月、6 个

月、1 年和 5 年。随访时进行超声心动图检查，必

要时进行心电图检查；末次随访建议行心电图运

动试验。

（2） 小型 CAA 患儿需长期随访。随访时间为

病程 1 个月、2~3 个月、6 个月、1 年，然后每年

1 次；如果恢复至正常可每 2 年 1 次；每 3~5 年进行

一次诱导性心肌缺血评估；给予心血管风险评估

和指导。随访时进行超声心动图检查，必要时进

行心电图检查；如果超声心动图显示恢复正常，

建议进行多排螺旋 CT 造影、磁共振冠状动脉造影

检查，年龄允许下行心电图运动试验。

（3） 中型 CAA 患儿需终生随访。随访时间为

病程 1 个月、2~3 个月、6 个月、1 年；之后每年

1 次；每 1~3 年进行一次诱导性心肌缺血评估；给

予心血管风险评估和指导。随访时进行超声心动

图和心电图检查；必要时进行胸部 X 线检查；建议

病程 3 个月后行多排螺旋 CT 造影、磁共振冠状动

脉造影或冠状动脉造影检查；如果超声心动图显

示恢复正常，建议行多排螺旋 CT 造影或磁共振冠

状动脉造影或冠状动脉造影予以证实；如无创性

检查提示心肌缺血，需要行冠状动脉造影、多排

螺旋 CT 造影或磁共振冠状动脉造影。

（4） 巨大型 CAA 患儿需终生随访。随访时间

为病程 1 个月、2~3 个月、6 个月、9 个月、1 年，

之后每 3~6 个月随访 1 次；每 6~12 个月进行一次诱

导性心肌缺血评估；给予心血管风险评估和指导。

随访时进行超声心动图、心电图检查；必要时进

行胸部 X 线检查；病程 3 个月左右行初次冠状动脉

造影；以后根据情况可选择多排螺旋 CT 造影或磁

共振冠状动脉造影；如无创性检查提示心肌缺血，

需重复进行冠状动脉造影；如果超声心动图显示

恢复正常，需冠状动脉造影、多排螺旋 CT 造影或

磁共振冠状动脉造影予以证实。

（5） CAA 合并冠状动脉狭窄，伴或不伴心肌

缺血患儿需终生随访，随访时间及内容同巨大型

CAA 患儿。

不管是 CKD 还是 IKD，其随访计划都需因人

而定，根据病情在不同随访时间选择合适的检查，

不可一概而论。

8 结语

IKD 作为特殊类型的 KD，占全部 KD 患儿的比

例在逐年上升。对 IKD 做到早诊断、早治疗，可有

效降低 CAL 的发生率，预防心血管事件的发生。

首先，应重点掌握 IKD 具有症状分散出现的临床特

点，以及其特异性实验室检查依据，此外还应详

细询问患儿病史，进行全面细致的体格检查，获

取具有诊断及鉴别诊断的信息，尤其对于疑难病

例应严格仔细地动态检查，重视微小异常症状的

变化，重视一过性典型症状及体征［39］。其次，若
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患儿疑似 IKD，应详细追问病史，并对患儿眼睛、

口唇、舌、淋巴结、手足、肛周及卡瘢（婴幼儿）

等进行全面详细动态检查，善于发现患儿细小的

体征变化，并进一步评估实验室指标检测结果及

其变化。尤其对于持续发热患儿，应提高警惕，

积极完善相关检查。熟练掌握 IKD 的诊断、治疗和

长期随访管理，对患儿心血管后遗症的防治至关

重要。
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