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【摘要】2021 年 美 国 风 湿 病 学 会 / 血 管 炎 基 金 会 发 布 了 川 崎 病（Kawasaki 

disease，KD）疾病管理指南，为 KD 的治疗提供了循证建议和专家指导。指南重点

关注风湿病学家更常处理的临床情况，指出 KD 患者均应接受静脉注射免疫球蛋白

（intravenous immunoglobulin，IVIg）的初始治疗。此外，指南还为 KD 或疑似 KD 的治

疗制定了 7 项强烈建议和 4 项有条件的建议。强烈建议包括及时治疗不完全 KD、使用

阿司匹林治疗，以及在不明原因的巨噬细胞活化综合征或休克的情况下行超声心动图检

查。有条件的推荐包括对 KD 和 IVIg 抵抗和（或）具有冠状动脉瘤高危特征的患者使用

IVIg 和其他辅助药物。这些建议为疑似或确诊 KD 患者的诊断策略、药物的选择和超声

心动图的使用提供了指导。本文参考国内外文献对指南重点内容进行解读 , 以便于我国

儿科医生借鉴。
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【Abstract】The 2021 American College of Rheumatology/Vasculitis Foundation 
guidelines for the management of Kawasaki disease (KD) provided evidence-based 
recommendations and expert guidance for the treatment of KD, with a focus on clinical situations 
more commonly handled by rheumatologists. The good practice statement confirmed that all KD 
patients should receive initial treatment with intravenous immunoglobulin (IVIg). Additionally, 
the guideline included 7 strong recommendations and 4 conditional recommendations for the 
treatment of KD or suspected KD.The strong recommendations emphasized the timely treatment 
of incomplete KD, the use of aspirin therapy, and the performance of echocardiography 
in cases of macrophage activation syndrome or shock of unknown origin. The conditional 
recommendations suggested the use of IVIg and other adjunctive therapies for patients with 
KD who were resistant to IVIg and/or had high-risk features for coronary artery aneurysms. 
This guideline provided direction on diagnostic strategies, drug selection, and the use of 
echocardiography for suspected or confirmed KD patients. This article referenced both domestic 
and international literature to interpret the key points of the guideline, aiming to provide useful 
insights for pediatricians in China.
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川崎病（Kawasaki disease，KD）常见于 5 岁

以下儿童，是一种急性、自限性发热性疾病，其

特征性临床表现包括多形性皮疹、非化脓性眼结

膜炎、唇充血皲裂，舌乳头突起、草莓舌、急性

期手足硬性水肿和掌跖红斑，恢复期指 ( 趾 ) 端

膜状脱皮以及单侧颈部淋巴结肿大。此外，还

可 引 起 冠 状 动 脉 扩 张（coronary artery ectasia，

CAE）及冠状动脉瘤（coronary artery aneurysm，

CAA）等冠状动脉损害。2021 年美国风湿病学

会 (American College of Rheumatology，ACR）/ 血

管炎基金会发布了 KD 管理指南 ( 以下简称 ACR

指南 )[1]，为 KD 的诊断、治疗和管理提供了循证

建议。和 2017 年美国心脏协会（American Heart 

Association，AHA）出版的 KD 指南相比 [2]，该指

南侧重于风湿科医生提出的临床管理问题，如使

用辅助疗法进行重症 KD 的初始治疗和难治性 KD

的治疗选择。现对指南重点内容进行解读，以期

为临床工作者提供参考。

1  指南制订方法

ACR 指 南 遵 循 ACR 指 南 制 订 过 程， 使

用 推 荐 分 级 的 评 估、 制 订 和 评 价（Grading of 

Recommendations Assessment, Development and 

Evaluation，GRADE）方法评估证据质量并制订推

荐意见。共涉及 16 个 KD 诊断、治疗和管理的临

床问题。推荐意见通过两轮投票形成。第一轮投

票小组由 9 名成年风湿病专家、5 名儿童风湿病

专家和 2 名患者组成。第二轮投票基于第一轮投

票结果进行，投票小组由 8 名未参与第一轮投票

的儿童风湿病学家、4 名参与第一轮投票的儿童

风湿病学家、1 名儿童感染疾病专家和 1 名儿童

心脏病专家组成。每项推荐建议均需要至少 70%

的投票小组成员达成一致。

推荐意见的推荐等级分为强推荐、有条件推

荐和未分级声明。强推荐指推荐意见得到中等至

高质量证据的支持（如随机对照试验），推荐的

治疗方案适用于所有或几乎所有患者；有条件推

荐指推荐意见通常得到质量较低或理想结果与不

理想结果间相对平衡的证据支持，推荐的治疗方

案适用于大多数患者，但也可考虑其他方案。部

分临床问题的证据不支持分级推荐或不支持某种

干预，但投票专家认为有必要为该临床问题进行

声明以对临床实践提供指导，将这类意见归为“未

分级声明”，反映了投票小组的一般观点。

2  指南结果解读

表 1 对指南建议中术语的定义进行了归纳与

总结。
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2.1  治疗建议
2 .1 .1   IVIg是KD初始治疗的标准治疗方
法（推荐等级：良好实践声明；证据等
级： 高）

静 脉 注 射 免 疫 球 蛋 白 （ i n t r a v e n o u s 

immunoglobulin，IVIg） 对 KD 的 治 疗 作 用 机 制

仍在研究中，但其已被确定为 KD 的标准治疗方

法，因为 IVIg 能够显著降低 CAA 的发病率（由

20%~25％降至 3%~5％），并缩短 KD 患儿发热

和其他伴随症状的持续时间。目前各国指南均推

荐 IVIg 剂量为 2 g/kg，单次输注 [2, 4-8]。Newburger

等 [9] 进行了一项多中心、随机、双盲、对照试

验研究，调查了在初次 IVIg 治疗的 KD 患者中添

加甲泼尼龙是否有效，研究结果表明，与仅使用

IVIg 相比，添加甲泼尼龙并未显著改善治疗效果。

同时，其通过多中心、随机、对照试验发现，对

于急性 KD 患儿，单次大剂量 IVIg（2 g/kg）比小

剂量的常规治疗方案更有效，并且同样安全 [10]。

2.1.2  对于IVIg抵抗或CAA发生风险较高
的急性KD患者，有条件地推荐使用IVIg联
合糖皮质激素作为初始治疗（推荐等级：
有条件推荐；证据等级：低）

有研究已开发了针对日本人群 IVIg 抵抗型 KD

的风险评分（Kobayashi 评分、Egami 评分和 Sano

评分），但这些评分在美国人群中的敏感性和特

异性均较差 [11]。欧洲指南推荐对 IVIg 无反应型

KD 的预测使用 Kobayashi 评分系统 [7-8]。而另外一

项针对北美患者的研究指出，左前降支或右冠状

动脉 Z 评分≥ 2.0、年龄＜ 6 个月、亚裔、C 反应

蛋白水平≥ 130 mg/L 是 CAA 发生的预测因素 [12]。

来自日本人群的证据表明将 IVIg 合并糖皮

质激素作为 KD 初始治疗可以降低 CAA 的发生风

险 [11]。此外，患有 CAA 的 KD 患者添加使用糖皮

质激素可以减缓 CAA 的进展。因此，对于 CAA

高风险患者，联合使用 IVIg 和糖皮质激素是一

个治疗选项。ACR 指南投票专家小组将 KD 患者

CAA 高危特征定义为首次超声心动图检查时左前

降支或右冠状动脉的 Z 评分≥ 2.5、年龄＜ 6 个月，

该 Z 评分使用 2.5 而非 2.0，因为 Z 评分≥ 2.5 被

定义为代表真正的 CAA[11]。

糖皮质激素的最佳给药和持续时间仍有待

确 定， 但 美 国 AHA 指 南 推 荐：IVIg 抵 抗 型 KD

给予甲泼尼龙 20~30 mg/kg/d，连续应用 3 d；或

2  mg/ kg/d 的泼尼松每 8  h 静脉注射直至退热，然

后口服泼尼松直至 C 反应蛋白正常，然后在 2~3

周内逐步减量 [2]。ACR 指南指出典型的剂量是泼

表1  术语定义

Table 1. Definition of terms

术语 定义

KD分型

 KD 发热持续5 d或以上，并具有下列5项主要临床特征中的至少4项：①非渗出性双眼球结膜

充血；②嘴唇皲裂，草莓舌，和（或）口咽黏膜弥漫性充血；③掌跖红斑及指趾端硬肿

（急性期），和（或）甲周脱皮（亚急性期）；④斑丘疹、弥漫性红皮病或多形红斑样

皮疹；⑤颈部淋巴结病（至少1个淋巴结直径＞1.5 cm），通常单侧，如果存在≥4个主

要临床特征，则在发热4 d时即可作出诊断

 不完全KD 婴儿或儿童出现长期不明原因发热，少于KD定义中4项主要临床特征，但具有相关的实验

室（红细胞沉降率/C反应蛋白水平升高、尿常规检查提示白细胞酯酶阴性及尿酸升高）或

超声心动图（CAE）结果，参考相关文献[2-3]

 急性期KD KD发热初期

药物治疗

 静脉注射免疫球蛋白 单次剂量为2 g/kg（未规定最大剂量，但最大剂量的合理范围为100~140 g/d）

 非糖皮质激素免疫抑制剂 阿那白滞素、环孢素或英夫利昔单抗

 糖皮质激素 强的松2 mg/kg/d（最大剂量60 mg/d），在15 d内逐渐减停

 阿司匹林 高剂量：80~100 mg/kg/d；中等剂量：30~50 mg/kg/d；低剂量：3~5 mg/kg/d
注：KD. 川崎病。
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尼松从 2 mg/kg/d 开始（最大 60 mg/d），并在 15 

d 内逐渐减停。当医生不确定患者是否具有 CAA

高危疾病特征时，或者额外的糖皮质激素暴露可

能对患者有害时，有条件地建议单独使用 IVIg。

2.1.3  对于IVIg抵抗或CAA发生风险较高
的急性KD患者，有条件地推荐使用IVIg
联合其他非糖皮质激素免疫抑制剂作为初
始治疗（推荐等级：有条件推荐；证据等
级：非常低）

对于具有 CAA 高危疾病特征的 KD 患者，使

用非糖皮质激素免疫抑制剂 ( 如英夫利昔单抗、

阿那白滞素或环孢素 ) 辅助治疗可能改善预后 [13]。

因此，对于 IVIg 无应答的高风险 KD 患者可以考

虑使用非糖皮质激素免疫抑制剂进行辅助治疗。

在某些特殊情况下糖皮质激素可能是禁忌证，但

患者表现出 CAA 高危风险特征时，可给予非糖皮

质激素免疫抑制剂治疗。同样，如果医生不确定

患者是否具有 CAA 高危特征，或者使用非糖皮质

激素免疫抑制剂会给患者带来较大副作用时，则

可单独使用 IVIg。以外，已有临床试验表明了依

那西普在 KD 治疗上的安全性和耐受性，但其需皮

下注射给药，且需连续应用，导致其应用受限 [14]。

抗 IL-1 治疗是除 IVIg 外已证明对 KD 患儿严重心

血管损伤起作用的治疗手段，因其特异性阻滞作

用，阿那白滞素可能更能有效阻止疾病进展 [15]。

2.1.4  对于不完全KD患者，强推荐在确定
诊断时立即使用IVIg治疗，而不是将治疗
推迟到第10 d后或更晚（推荐等级：强推
荐；证据等级：低）

我国 KD 指南推荐：发热持续 5 d 及以上或

热程不定，并存在 5 项主要临床特征中的 2 项或

3 项，同时明确存在 CAE 的超声心动图改变，即

左或右冠状动脉 Z 值≥ 2.0 或冠状动脉特征符合

CAE 相关标准 [ ＜ 5 岁者内径＞ 3 mm，≥ 5 岁者

内径 ＞ 4 mm 和（或）冠状动脉局部内径较临近处

明显扩大≥ 1.5 倍或管腔明显不规则 ]，即可诊断

为不完全 KD[16]。及时治疗可以预防不良后果，患

者应在诊断为不完全 KD 时立即接受 IVIg 治疗。

延迟治疗可能导致严重的 CAA，产生不良后果。

此外，KD 患者在起病 10 d 内体温恢复正常并不是

停止治疗的指征。对于炎症水平高的 KD 患者建议

进行 IVIg 治疗，因为这些患者发生不良后果的风

险很高 [17]。意大利指南要求在病程的第 7 d 前给

予 IVIg 治疗 [5-6]。其他指南均要求在病程的第 10 d

前给予 IVIg 治疗，以减少炎症和预防 CAA。

2.1.5  对于急性KD和疑似或诊断为MAS的
患者，强推荐使用IVIg治疗KD和使用其他
药物治疗MAS（推荐等级：强推荐；证据
等级：非常低）

巨 噬 细 胞 活 化 综 合 征（macrophage activation 

syndrome，MAS）是一种继发性噬血细胞性淋巴组

织细胞增生症（hemophagocytic lymphohistiocytosis，

HLH），是 KD 的一种潜在的未被充分认识的并发

症 [3]。在伴有持续发热、脾大、铁蛋白水平升高和

血小板减少的 KD 患者中可能存在 MAS[17]。KD 或

MAS 治疗不当可能导致严重后果，包括巨大 CAA

或冠状动脉狭窄，导致 KD 患者因心肌梗死、冠状

动脉破裂或多器官功能障碍而死亡。

因此，应明确每种疾病的诊断并进行适当的

靶向治疗。KD 应以 IVIg 作为一线治疗，与使用

细胞毒性药物的 HLH 导向治疗方案相比，阿那

白滞素和糖皮质激素更适合治疗 MAS。我国 KD

指南详细指出了 MAS 的糖皮质激素治疗方法：

合并 MAS 时甲泼尼龙 10~30 mg/kg/d，连续应用

3  d，每次静脉输注时间为 2~3 h。序贯泼尼松口

服 1~2  mg/kg/d，直至病情缓解后逐渐减量 [3]。依

托泊苷是 HLH-2004 方案中的一种关键药物。该

方案是一项用于治疗 HLH 的标准化治疗方案，主

要包括激素（如地塞米松）、环孢霉素 A、依托

泊苷等药物，旨在抑制异常活跃的免疫反应，控

制炎症和免疫系统的过度激活。依托泊苷特别适

用于激素和环孢霉素 A 治疗效果不佳的 MAS 患

者，或伴有神经系统症状的 MAS 患者。然而，目

前尚无依托泊苷用于治疗 KD-MAS 的报道 [18- 19]。

2.1.6  首次使用IVIg治疗后持续发热的急
性KD患者，有条件地推荐第二疗程的IVIg
治疗，而不是使用糖皮质激素治疗（推荐
等级：有条件推荐；证据等级：非常低）

各国指南均不推荐单用甲泼尼龙或泼尼松作

为 KD 的常规一线治疗 [2, 4-8]。虽然目前并无证据

明确表明第二个疗程的 IVIg 在冠状动脉损害预后

方面优于单剂糖皮质激素，但 ACR 指南有条件地

推荐对第一个疗程后持续发热＞ 38 ℃超过 36  h

的患者进行第二个疗程的 IVIg。然而，作为有条

件的推荐，糖皮质激素是一种合理的替代方案。

重复剂量的 IVIg 可能会增加患者溶血性贫血的风
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险，对于具有 IVIg 溶血性贫血危险因素的患者，

如非 O 型血，应考虑替代疗法，如糖皮质激素或

非糖皮质激素免疫调节治疗 [20]。IVIg 含有可作为

溶血素的血型抗体，可诱导红细胞在体内被免疫

球蛋白包裹，导致直接抗球蛋白试验结果阳性和

溶血。免疫球蛋白治疗后，因加强了红细胞隔离

和急性溶血，与血管内溶血一致，因而可发生迟

发性溶血性贫血。国内外报道 IVIg 治疗后发生溶

血性贫血呈剂量依赖性，大剂量丙种球蛋白治疗更

容易发生，考虑与丙种球蛋白中血型抗体滴度、抗

原抗体的亲和力、体内抗原表达程度等有关 [21-22]。

2.1.7  使用第二疗程IVIg治疗后持续发热
的急性KD患者，可以使用糖皮质激素或非
糖皮质激素免疫抑制剂治疗（推荐等级：
未分级声明；证据等级：低）

在经过两个疗程 IVIg 治疗后仍持续发热的

KD 患者，有必要使用其他药物 [19]。AHA 指南推

荐糖皮质激素方案如下：IVIg 无反应型 KD 再次

给予 IVIg 治疗（2 g/kg）后仍有发热，给予甲泼

尼龙 20~30 mg/kg/d 静脉滴注，持续 3 d[2]。尚无非

糖皮质激素免疫抑制剂和糖皮质激素之间的头对

头直接比较证据，无临床证据表明糖皮质激素或

非糖皮质激素免疫抑制剂哪个更具有优越性。在

动脉瘤迅速扩张等严重病例中，可以考虑糖皮质

激素和非糖皮质激素免疫抑制剂的联合治疗。

2.1.8  对于急性KD患者，强推荐使用阿司
匹林（推荐等级：强推荐；证据等级：非
常低）

在急性 KD 患者中，阿司匹林因其抗血小板

作用被广泛用于减轻炎症和预防血栓形成，已被

视为标准治疗方法。然而，最佳剂量仍不明确。

我国专家共识指出，KD 急性期使用大剂量阿司

匹林用作抗炎剂量，而小剂量阿司匹林具有抗

血栓作用 [23]。ACR 与血管炎基金会 KD 指南表

明 KD 急 性 期 使 用 阿 司 匹 林（80~100 mg/kg/d）

具有抗炎作用，但在冠状动脉损伤时，没有证据

表明大剂量阿司匹林疗效优于小剂量阿司匹林

（3~5  mg/kg/d）[1]。美国 AHA 指南及欧洲指南认

为，中等剂量（30~50 mg/kg/d）阿司匹林与高剂

量（80~100 mg/kg/d）效果一致 [2, 8]。我国 KD 指

南推荐急性期使用阿司匹林 30~50 mg/kg/d，分

2~3 次口服，至退热 48~72 h 或发病 14 d 后改为

3~5 mg/kg/d，顿服维持；持续口服 6~8 周，发生

CAE 的患儿则需口服至冠状动脉正常 [4]。因为阿

司匹林是一种成本效益高且在抗血小板剂量下副

作用有限的治疗方案 , 因此 ACR 指南将其作为强

推荐。此外，不抑制血小板活性可能带来严重后

果，例如冠状动脉形成血栓，可能导致心脏病发

作或其他严重心血管事件。

2.1.9  KD急性期体温恢复正常后继续每
日监测体温（推荐等级：强推荐；证据等
级：非常低）

KD患者可能会经历疾病复发或难治性疾病，

其表现为再次发热和其他 KD 症状。此外，发热

的持续时间是 CAA 的预测因素 [24]。每天进行体

温监测，成本低，无危害，并且可以识别复发性

KD。发热定义为大龄儿童的口腔温度及婴儿的直

肠温度＞ 38.0 ℃或腋窝温度＞ 37.5 ℃。因此患

者应在出院后 1~2 周内每天监测体温，医生应指

导家长或监护人如何测量体温，并告知再次发热

时及时与医生联系。

2.1.10  对于IVIg治疗后持续存在关节炎且
没有CAA的急性KD患者，有条件地推荐使
用非甾体抗炎药治疗关节炎（推荐等级：
有条件推荐；证据等级：非常低）

KD 患 者 的 关 节 炎 通 常 病 程 短 暂， 持 续

7~21  d[25]。关节炎可用非甾体抗炎药治疗，但非

甾体抗炎药会直接抑制阿司匹林乙酰化环氧化

酶 -1 的能力，从而降低阿司匹林的保护作用。

在使用非甾体抗炎药之前使用阿司匹林可以部分

减轻非甾体抗炎药的影响，但考虑到潜在的毒性

增加，通常不推荐联合治疗 [25]。没有 CAA 的 KD

患者通常使用阿司匹林 6~8 周，CAA 患者需要长

期使用阿司匹林 [10]。对于不需要长期使用阿司匹

林的无 CAA 患者和需要额外治疗的关节炎患者，

可以暂时停用阿司匹林，并根据需要使用短期

疗程的非甾体抗炎药 (3~4 周 )。相反，如果由于

CAA 需长期使用阿司匹林，则可以使用对乙酰氨

基酚、短期糖皮质激素或非全身性非甾体抗炎药

( 例如局部使用非甾体抗炎药 )。如果需要长期使

用全身非甾体抗炎药 ( ＞ 3 周 )，特别是 CAA 患者，

应咨询儿科血液学或心脏病学专家，考虑使用其

他抗凝剂 ( 如氯吡格雷 )。

指南对 KD 不良预后高危临床特征的治疗建

议总结如图 1 所示。
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KD有不良预后高危临床特征* KD无不良预后高危临床特征*

IVIg联合GC或
IVIg联合非糖皮质激

素免疫抑制剂
IVIg

IVIg完成后持续发热
或36 h内复发

第2疗程IVIg优于GC 居家监测体温1~2周

持续发热或
36~48 h内复发

考虑使用
GC或非GC免疫调节剂治疗

居家监测体温
1~2周

介绍

疾病状态决策点

良好实践声明

有条件推荐

强烈推荐

是 否

否是 未分级声明

图1  不同预后临床特征的川崎病患者关键治疗建议

Figure 1. Key treatment recommendations for Kawasaki disease patients with different 

prognosis clinical features
注：*预后不良的高危临床特征包括在初次超声心动图检查时，左前降支或右冠状动脉的Z评分≥2.5，年龄<6个月；IVIg. 静脉注射免疫球蛋白；
GC. 糖皮质激素（glucocorticoid）。

2.2  诊断性影像学建议
2.2.1  对于怀疑不完全KD的发热儿童，强
推荐立即行冠状动脉超声心动图检查（推
荐等级：强推荐；证据等级：非常低）

与典型 KD 患者相比，不完全 KD 患者发生

冠状动脉病变的风险相同或增加。因此，对于

怀疑不完全 KD 的患者，应尽快确诊，以便评估

CAA 高风险相关特征，及时开始治疗，预防不良

后果。超声心动图评估冠状动脉 Z 值有助于确定

不完全 KD 的诊断，当怀疑这种诊断时应及时做

超声心动图，避免严重心血管后果。

2.2.2  对于患有不明原因休克的发热儿童，
强推荐立即行冠状动脉超声心动图检查（推
荐等级：强推荐；证据等级：非常低）

不 明 原 因 的 休 克 可 由 川 崎 病 休 克 综 合 征

（Kawasaki disease shock syndrome，KDSS）引起，

KDSS 是 KD 的一种表现 [11]。超声心动图常用于

不明原因休克的发热儿童，以评估心功能并辅助

明确病因。ACR 指南推荐超声心动图检查中测量

冠状动脉 Z 值，以评估 KD 是否为潜在的休克病因。

2.2.3  对于患有不明原因MAS的发热儿
童，强推荐立即行冠状动脉超声心动图检
查（推荐等级：强推荐；证据等级：非常
低）

急性期 KD 可导致 MAS，对于不明原因的

MAS 发热患者，KD 应被考虑作为潜在病因 [11]。

超声心动图常用于不明原因休克的 MAS 儿童，以

评估心功能并辅助明确病因。ACR 指南推荐超声

心动图检查中测量冠状动脉 Z 值，以评估 KD 合

并 MAS 的可能。

3  讨论

ACR 指南针对 KD 不同严重程度及其并发症

的详细处理建议，涵盖了诊断、治疗及并发症管

理等多个方面，为风湿病学家等临床医师对 KD

的诊治提供了指导。本文结合国内外文献和临床

实践，将其与以往指南相比进行了解读，以下几

点需要临床医生特别关注。
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第一，早期诊断和干预在 KD 管理中的重要

性得到了进一步的确认。ACR 指南明确指出，对

于不完全 KD 及其疑似病例，应尽早通过超声心

动图明确冠状动脉病变并立即启动治疗，这对于

减少 CAA 等心血管并发症的发生具有重要作用。

早期干预的重要性在多个指南中均有提及，但

ACR 指南详细地描述了如何通过早期影像学检查

提高不完全 KD 的诊断，这对临床实践具有指导

意义。

第 二，IVIg 仍 然 是 KD 的 标 准 治 疗 方 法。

IVIg 的使用现已被多项研究证明有效，能显著降

低 CAA 的发生率。然而，对于 IVIg 抵抗或发生

CAA 风险较高的急性 KD 患者，ACR 指南建议联

合糖皮质激素或其他免疫抑制剂，如环孢素或英

夫利昔单抗等。这为临床医生提供了更多选择，

以应对 IVIg 治疗效果不佳的复杂病例。此外，指

南进一步细化了不同药物的剂量与使用方法，对

于提高治疗的精准性具有借鉴价值。

第三，MAS 的处理被单独列出，强调其是

KD 的一种潜在严重并发症。MAS 往往由于其隐

匿性和高致死性而容易被忽视。通过定期超声心

动图监测冠状动脉的 Z 值并评估 MAS 的可能性，

临床医生可以及早发现并及时采取治疗干预。

MAS 的处理与标准 KD 治疗有所不同，需要更综

合的治疗策略，包括糖皮质激素和非糖皮质激素

免疫抑制剂的联合应用。因此，在实际操作中，

建议临床医生根据患者的具体情况灵活调整治疗

方案。

第四，ACR 指南首次提出了 KD 患者 CAA 高

危特征的定义，并为这些高危患者制定了具体的

治疗方案。指南指出，KD 患者 CAA 的高危特征

包括左前降支或右冠状动脉的 Z 评分≥ 2.5 及年

龄＜ 6 个月。对于这些高危患者，指南强烈建议

在初始治疗中联合使用 IVIg 和糖皮质激素，以降

低 CAA 的发生率。该建议是对现有治疗方法的重

要补充，为临床医生提供了更具针对性的治疗方

案，从而更好地管理 KD 高风险患者，这一内容

对预防严重冠状动脉病变和减少长期心血管并发

症至关重要。

第五，ACR 指南还补充了关节炎和体温监测

等相对较少讨论的 KD 症状的管理策略。虽然关

节炎在 KD 中较为常见且通常较为轻微，但其可

能对部分患者造成长期的不适。指南建议使用非

甾体抗炎药治疗这些症状，在临床实践中可减轻

患者症状。对于体温的监测，指南强调了每日监

测的重要性，尤其是在 IVIg 治疗后，以便及时发

现潜在的复发或并发症。

综上所述，ACR 指南不仅进一步明确了 KD

的标准治疗方法，还提供了更多的循证建议，帮

助临床医生在面对复杂病例时做出更科学的决

策。通过对不完全 KD、IVIg 抵抗型 KD 及 MAS

等情况的详细说明，指南对提高 KD 的诊断率和

治疗成功率具有重要意义。此外，本文参考国内

外相关指南进行综合解读，有助于国内儿科医生

更好地结合我国的临床实际情况，优化 KD 的管

理策略。
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