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摘要：川崎病（KD）在中国发病率逐年增高，静脉注射免疫球蛋白（IVIG）是KD的一线治疗方案。目前关于KD的

指南多侧重于临床诊断，IVIG治疗KD的指南缺乏多学科循证证据支持。本指南遵循《世界卫生组织指南制订手册》和

《中国制订/修订临床诊疗指南的指导原则（2022版）》，通过问卷调研儿科医师和临床药师，确定 10个临床问题。基于

国内外现有证据，同时考虑中国患者的偏好与价值观、干预措施的成本、利弊和可及性等因素，通过德尔菲法调研，

最终形成关于 IVIG治疗儿童KD的10条推荐意见。本指南适用于各级医院从事KD相关工作的临床医师和临床药师。
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川崎病 （Kawasaki disease, KD） 是一种病因

未知的全身免疫性血管炎，好发于 5 岁以内的儿

童，主要临床症状为：发热、四肢末梢病变、皮疹

或卡介苗接种处红肿、双侧眼球结膜充血、口唇和

口腔改变以及颈部淋巴结非化脓性肿大[1]。KD的发

病率在不同地区存在差异，欧美国家KD的发病率

相对较低，而东亚地区尤其是日本和中国，KD的

发病率最高，且近年来逐年增高[1-3]。KD是儿童获

得性心脏病发病的主要原因，若未及时诊断和有效

治疗，将导致一系列严重并发症，其中冠状动脉病

变（coronary artery lesions, CAL）最为常见，不仅

影响患儿的生命质量，甚至会引起死亡，故早发

现、早治疗对改善KD患儿的预后有重要意义。

近年来，随着新的证据不断出现，多个组织

相继修订和更新了各自的KD临床实践指南[1, 2, 4-6]，

各国指南均推荐静脉注射免疫球蛋白 （intrave-

nous immunoglobulin, IVIG）作为 KD 的一线治疗

方案[7]。中国也发布了相关指导性文件[8]，然而关

于 KD 的指南多侧重于临床诊断，且 IVIG 治疗

KD 的指南缺乏多学科循证证据支持。因此，由

甘肃省人民医院/甘肃省药品临床综合评价技术中

心和甘肃省药学学会药物经济学专业委员会联合

发起，兰州大学 GRADE （Grading of Recommen-

dations, Assessment, Development, and Evaluation）

中心提供方法学支持，制订了“静脉注射免疫球

蛋白治疗儿童川崎病的循证指南（2023）”（以下

简称本指南）。

1 指南制订过程指南制订过程

1.1 目的

规范 IVIG在 KD患儿治疗中的应用，指导一

线医务工作者的临床实践，进一步提高 IVIG合理

用药水平。

1.2 制订方法

本指南严格遵循第二版《世界卫生组织指南

制定手册》[9]以及《中国制订/修订临床诊疗指南

Abstract：：  The incidence of Kawasaki disease (KD) has increased in China, and intravenous immunoglobulin 

(IVIG) is a first-line treatment for KD. Current guidelines on KD mostly focus on its diagnosis, while guide-

lines on IVIG for KD still lack evidence support. This guideline refers to the World Health Organisation Hand-

book for Guideline Development and Guidelines for the Development/Revision of Clinical Practice Guide-

lines in China (2022 edition). In this study a questionnaire was administered to pediatricians and clinical phar-

macists to identify 10 clinical questions. Ten recommendations on IVIG for KD in children were finalized 

through Delphi based on available evidence, as well as the values of patient preferences, the cost, the balance 

of pros and cons, and accessibility of interventions. The guideline is applicable to clinicians and pharmacists 

working on KD in all levels of hospitals.
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的指导原则（2022版）》[10]进行，并按照国际实践

指南报告标准 （The reporting items for practice 

guidelines in healthcare, RIGHT）[11]的要求呈现结

果。本指南已在国际实践指南注册平台上注册

（PREPARE-2023CN437）。

1.3 资金来源

本指南源自 2021年度甘肃省药品临床综合评

价工作项目，由甘肃省卫生健康委员会提供资金

支持。资金主要用于指南制订过程中的专家咨询

及项目组织实施等费用。

1.4 使用者和目标人群

本指南适用于各等级医院从事 KD 相关工作

的临床医师和临床药师。所针对的目标人群为 0~

18 周岁的 KD 患儿，不适用有免疫球蛋白产品过

敏史和有抗 IgA抗体的选择性 IgA缺乏者。

1.5 临床问题调研与遴选

在指南方法学专家的指导下，经过全面检索

IVIG 治疗 KD 的随机对照试验 （randomised con-

trolled trial, RCT）和指南，初步拟定 18个临床问

题；结合4位专家意见，凝练得到16个临床问题。

以问卷形式对 175 名儿科医师和临床药师进行临

床问题重要性调研，通过补充合并临床问题，最

终确定指南关注的10个临床问题。

1.6 证据检索

证据评价组成员针对 IVIG治疗KD的RCT进

行系统检索，文献筛选由 2 位证据评价组成员通

过阅读文献题目、摘要和全文独立完成，在筛选

过程中，评价组成员会进行核对，如果存在分歧，

将通过共同讨论或咨询第三方来协商确定最终纳

入的文献[12]。针对每个问题的 RCT进行系统评价

分析；如果没有相应的 RCT，直接引用已发表的

最新的高质量系统评价或其他研究类型的证据，

从而支持指南推荐意见的形成。

1.7 证据分级

采用GRADE方法对每个临床问题的证据质量

和推荐意见强度进行分级[13]，基于5个降级因素和

3个升级因素，将证据分为高、中、低和极低。

1.8 推荐意见的形成

指南工作组基于国内外现有证据情况，同时

考虑中国患者的偏好与价值观、干预措施的成本、

利弊和可及性等因素后，通过讨论初步形成符合

中国临床诊疗实践的推荐意见[14]。根据 GRADE

方法制订推荐意见，推荐意见强度分为强推荐和

弱推荐[13]。工作组分别于 2023年 5月 31日和 2023

年 6月 26日组织共识专家组开展两轮的推荐意见

德尔菲调研，对专家提出的修改意见进一步讨论、

修改和完善，最终有 10 条推荐意见达成了共识

（专家共识度 > 70%即认为达成共识）。

1.9 撰写、外审与批准

指南撰写组基于共识的推荐意见，完成指南

全文初稿，然后提交外审专家进行审阅，基于外

审专家的反馈意见，工作组对整体意见进行修改，

完成终稿并发布[15]。

1.10    传播与实施

指南发布后，本指南工作组将主要通过以下

方式对指南进行宣传和推广：在专业期刊、公众

号、网站等媒体上进行宣传；在临床药学或儿科

学领域相关学术会议上进行指南宣讲与解读，确

保临床医师及其他利益相关群体充分了解并正确

应用该指南。

2 推荐意见及依据推荐意见及依据

2.1 KD患者的初始治疗

临床问题 1：对于 KD 患儿 （包括不完全性

KD患儿），IVIG的给药时机如何确定？

推荐意见：发病 5~10 d 内使用 IVIG 治疗。

（弱推荐，低质量证据，共识度为91.3%）

推荐原理：KD 的诊断主要依赖临床特征，

由于缺乏可鉴别、特异性的生物标志物，所以早

期的KD患儿容易被忽视。KD的临床症状主要有

发热≥5 d，并具有四肢末梢病变、皮疹或卡介苗

接种处红肿、双侧眼球结膜充血、口唇和口腔改

变以及颈部淋巴结非化脓性肿大 5 项症状，如果

患儿出现发热，且以上 5项特征至少有 4项的KD

患儿称为完全性 KD；如果出现发热，但主要临

床特征不足 4项的评估为不完全性KD[1]。KD的临

床症状是不断呈现出来的，经验丰富的医师通过

临床症状可在发热 4 d内做出诊断[1]，但是大多数

患儿在发热5 d后确诊[1, 5]。KD患儿中20%  ~ 40%为

不完全性KD，这并不代表患儿病情轻微，相反，
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有些患儿可能更容易出现心血管并发症[16]，因此

仍需要按照KD的标准治疗方案治疗[17]。规范使用

IVIG可以使冠状动脉瘤的发生率由20% ~ 25%降低

至 3% ~ 5%[18]。发病 5 d 内使用 IVIG，可能导致

IVIG抵抗率增高，故大多数指南推荐 IVIG在发病

5 ~ 10 d使用，最好是7 d内，因CAL一般会在发病

后8 ~ 9 d出现[19]。CAL可导致冠状动脉管腔狭窄或

闭塞，进而影响心脏供血，甚至引发心力衰竭、心

律失常等严重并发症，严重影响患儿的预后[20]。

证据总结：日本的一项全国调查显示，与发

热 5~9 d使用 IVIG 相比，发热 1 ~ 4 d内给予 IVIG

可增加 IVIG无反应率（OR = 1.12，95% CI： [1.10，

1.16]）[19]。2020年的一项纳入70 396例患者的Meta

分析研究[21]显示，早期 IVIG治疗（发病 < 5 d）和发

病 ≥ 5 d 给药相比，增加了 IVIG 无反应率 （OR = 

2.24，95% CI： [1.76，2.84]，P < 0.001），CAL发生

率差异无统计学意义（OR = 0.74，95% CI： [0.55，

1.00]，P = 0.048）。

临床问题 2：KD患儿初始治疗，IVIG单次给

药剂量如何确定？

推荐意见：推荐 IVIG单次给药剂量为1 g/kg。

（强推荐，中等质量证据，共识度为73.9%）

推荐原理：IVIG是从人血浆中提取出来的生

物制品，是各个指南推荐治疗 KD 的一线药物，

可显著降低CAL风险，且不受种族和疾病严重程

度的影响[18]。现有指南均推荐单次 2 g/kg IVIG 联

合使用阿司匹林 （aspirin, ASA） 作为 KD 初始治

疗标准[7]。然而，因 IVIG 可能发生血栓风险，

2013年美国食品药品监督管理局对其增加黑框警

示，建议在 IVIG时应监测血栓形成的情况，对于

有血栓形成风险的患儿，应给予最小剂量的 IVIG。

中国国家药品监督管理局增加特别警示 IVIG源自

人体血浆，存在传播某些已知或未知病原体的潜

在风险，临床使用时应权衡利弊，且高剂量使用

IVIG的情况下，更容易出现溶血性贫血和血栓等

不良反应。但也有系统评价发现，IVIG的安全性

较好，没有证据可以证明 IVIG增加血栓栓塞不良

事件的风险[22]，且相对于中低剂量 IVIG，高剂量的

（> 1.6 g/kg） 的 IVIG可以有效预防CAL[23]。2010年，

专家指出单次中等剂量 IVIG （1 g/kg） 对 80% 的

KD患者是有效的[24]。

证据总结：本系统评价纳入 3 篇 RCT （都是

亚洲人群）[25-27]，共 631 例患儿，年龄 0~7 岁，在

发病 4~8 d 内给予不同剂量的 IVIG，结果显示，

与 2 g/kg IVIG组相比，1 g/kg IVIG组在发热持续

时间 （MD = 0.60 d，95% CI： [-0.35，1.56]， P = 

0.22）、住院时长 （MD = 0.36 d，95% CI： [-0.37，

1.09]，P = 0.33）和CAL发生率（RR = 1.08，95% CI： 

[0.68，1.72]，P = 0.74） 方面差异无统计学意义，

C反应蛋白（C-reaction protein, CRP）水平的降低

程度较小（MD = 0.68 mg/dL，95% CI： [0.03，1.35]，

P  =  0.04）。

临床问题 3：KD患儿初始治疗，IVIG的适宜

速度?

推荐意见：建议 IVIG静脉滴注应在12 h~24 h

内结束，如果患儿出现心力衰竭，可考虑延长输注

时间。（弱推荐，低质量证据，共识度为91.3%）

推荐原理：在 KD 的急性期，快速给予 IVIG

有助于减轻全身炎症和加快退热[28]，但是短时间

大剂量输注 IVIG会引起头痛、皮疹、恶心、呕吐

（一般是输注 30 min 内发生）、血栓和休克等症

状[29]，因此在 IVIG时，应密切关注因快速容量负

荷增加引起的心力衰竭和心功能恶化。

2021 年意大利儿科学会 （Italian Society of 

Pediatrics, SIP） 指南[30]指出，如果患儿心功能正

常，IVIG 给药应在 10~12 h 内结束，在心力衰竭

的情况下， 可延长至16~24 h。2017年美国心脏协会

（American Heart Association, AHA） 指 南 [1] 建 议

2 g/kg IVIG单次给药在 12 h内结束，而 2021年日

本儿科心脏病学和心脏外科学会 （Japanese So-

ciety of Pediatric Cardiology and Cardiac Surgery, 

JSPCCS） 指南[6]建议 2 g/kg IVIG应在12~24 h内完

成。研究[31]表明，与12 h相比，24 h后血清 IgG水

平升高速度较慢，可能维持较长时间的抗炎作用，

缓慢 IVIG可以预防肾衰竭、血栓栓塞事件和无菌

性脑膜炎[32]。

证据总结：本系统评价纳入 1 篇 RCT[31]，两

组均给予2 g/kg IVIG，结果显示，输注时间24 h组

和12 h组在发热持续时间（MD = 13.40 h，95% CI： 

[-11.85，38.65]，P = 0.30）、IVIG 无反应率（RR=

1.23，95% CI： [0.50，2.99]，P = 0.65）及不良事件

发生率 （RR = 5.25，95% CI： [0.27，102.74]，P =

0.27）方面差异均无统计学意义。鉴于这篇 RCT

属于单中心且样本量小，研究设计没有做到全盲，
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研究结果还有待进一步验证。

临床问题 4：KD患儿的初始治疗，IVIG应联

合多大剂量的ASA？

推荐意见：建议使用中等剂量 [30~50 mg/

（kg·d）] ASA联合 IVIG治疗。（弱推荐，极低质量

证据，共识度为100%）

推荐原理：系统评价和RCT表明，IVIG联合

ASA可显著降低CAL的发生率[18, 33]。研究[34]表明，

在 KD 急性期，急性坏死性动脉炎和相继出现的

慢性血管炎可能会引起CAL和血栓风险，因此抗

炎和抗血小板聚集是 KD 的基本治疗方案。小剂

量ASA可抗血小板聚集，而大剂量ASA通过抑制

COX通路发挥抗炎活性，但会增加患儿的不良反

应发生率 （消化道出血、贫血和 Reye 综合征

等）[35]，故 ASA 在 KD 治疗的时机和剂量值得关

注。目前，在 KD 患者的初始治疗中，诸多国家

的指南均推荐ASA联合使用 IVIG，建议剂量为中

等剂量[30~50 mg/（kg·d）]和高等剂量[80~100 mg/

（kg·d）]，推荐 ASA在退热 48~72 h后应降为低等

剂量[3~5 mg/（kg·d）]至6~8周。

证据总结：2018 年回顾性研究[36]表明，低等

剂量[3~5 mg/（kg·d）] ASA 发生 IVIG 无反应率约

是 高 等 剂 量 [80~100 mg/（kg·d）] ASA 的 3 倍

（OR =3.2，95% CI： [1.1，9.1]，P = 0.03）。2020年

回顾性的队列研究[37]显示，中等剂量[30~50 mg/

（kg·d）] ASA和高等剂量[80~100 mg/（kg·d）] ASA

在改善炎症因子和CAL发生率方面差异无统计学

意义 （P = 0.688），但高等剂量 [80~100 mg/（kg·
d）] ASA 组有 1 例患儿（1/97）出现 Reye 综合征，

6个月后死于败血症。

2.2 高风险的KD患儿

临床问题 5：对于高风险的 KD 患儿，IVIG

是否需要联合使用糖皮质激素？

推荐意见：对于高风险的 KD 患儿，可推荐

IVIG 与糖皮质激素联合治疗。（强推荐，中等质

量证据，共识度为73.9%）

推荐原理：根据患儿的临床症状，提前预测

患儿是否为高风险人群，调整治疗方案，可降低

CAL发生率、缩短病程。现有的风险评估系统包

括Kobayashi评分、Egami评分和Sano评分等。其

中Kobayashi评分最为常用，发热时间 ≤ 4 d， AST ≥ 

100 U/L，血钠 ≤ 133 mmol/L，中性粒细胞百分比≥ 

80%，以上各因素分别占 2 分；CRP ≥ 100 mg/L，

年龄 ≤ 12月，PLT ≤ 30×109/L，以上各因素分别占

1 分，Kobayashi评分≥ 5认为是高风险人群。糖皮

质激素在 KD 治疗中的方案和使用时机一直存在

争议，RAISE 试验显示，在高风险 KD 患儿中，

IVIG联合泼尼松龙可以降低CAL的发生率（RD = 

0.20，95% CI： [0.12，0.28]，P < 0.01）[38]，但日本最

近的一项全国性调查[39]结果表明，早期使用激素

治疗会增加冠状动脉瘤患儿血栓形成或瘤体破裂

的风险。2021年美国风湿病学会指南[4]和 2021年

JSPCCS指南[6]对高风险 KD患儿，推荐 IVIG联合

糖皮质激素治疗。2017年AHA指南[1]提出长疗程

（2~3 w） 的糖皮质激素联合 IVIG 和 ASA 作为治

疗高风险KD患儿的推荐意见。2021年SIP指南[30]

也推荐使用甲泼尼龙[30 mg/（kg·d）]，联合 IVIG

和低剂量的 ASA[3~5 mg/（kg·d）] 作为高风险 KD

患儿的治疗方案。

推荐总结：本系统评价纳入 2篇RCT[38, 40]，试

验组分别用 IVIG 联合泼尼松 [2 mg/（kg·d）] 和甲

泼尼龙 [30 mg/kg]。结果显示，与 IVIG 组相比，

IVIG 联合糖皮质激素可显著降低 IVIG 无反应率

（RR = 0.17，95% CI： [0.09，0.33]，P < 0.01），减少

CAL发生率（RR = 0.17，95% CI： [0.07，0.39]，P < 

0.01），CRP水平降低更明显（MD = -4.26 mg/dL，

95% CI： [-7.01，-1.51]，P < 0.01），且两组不良反

应发生率差异无统计学意义（RR = 2.48，95% CI： 

[0.79，7.77]，P = 0.12）。

2.3 对 IVIG初次治疗无反应型KD患儿

临床问题 6：对 IVIG 初次治疗无反应型 KD

患儿，是否使用第二剂 IVIG？

推荐意见：对 IVIG初次治疗无反应型 KD患

儿，建议使用第二剂 IVIG 治疗。（弱推荐，极低

质量证据，共识度为87%）

推荐原理：不同指南对于无反应型 KD 的定

义虽有不同，但均以用药后仍旧发热作为判断依

据。其中 2017 年 AHA 指南[1]定义无反应型 KD 为

第一剂 IVIG 治疗 36 h 后仍有发热或者反复性发

热；2021年SIP指南[30]则为第一剂 IVIG治疗无效，

治疗后 36~48 h 再次发热；2018 年欧洲儿童风湿

病单中心接入点共识[5]定义为第一剂 IVIG 治疗后
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48 h持续发热、持续炎症或临床症状未缓解。持

续炎症可能会永久性损伤动脉壁，并出现心肌梗

死、心律失常或心源性猝死等[41]。患儿对 IVIG无

反应的机制尚不清楚，可能与免疫细胞过度活化、

炎症介质及遗传等因素有关[42]。日本的一项观察

性研究[43]表明无反应型 KD 患儿发生率明显上升

（2003 年为 7%，2014 年为 23%）。研究[44]还发现

10%~20%的患儿对 IVIG无反应，且无反应型KD

患儿中CAL发生风险较高。

证据总结：从 2004 年 AHA 推荐第二剂 IVIG

用于无反应型 KD 治疗开始[44]，相关指南也推荐

第二剂 IVIG作为无反应型KD的首选疗法[1, 4, 6, 8, 30]，

可能是因为剂量-效应关系，但尚无充分的 RCT

证实[45]。

临床问题 7：对 IVIG 初次治疗无反应型 KD

患儿，是否使用糖皮质激素？

推荐意见：对 IVIG初次治疗无反应型 KD患

儿，可考虑使用糖皮质激素治疗。（弱推荐，低质

量证据，共识度为82.6%）

推荐原理：糖皮质激素因其强大的免疫抑制

作用和抗炎活性被用于 KD 的治疗，Meta 分析显

示[46]，IVIG联合使用糖皮质激素可以降低无反应

型 KD 患儿 CAL的发生率。2017年 AHA 指南[1]和

2021 年 JSPCCS 指南[6]推荐可考虑使用冲击疗法

（甲泼尼龙20~30 mg/kg，3 d）作为无反应型KD的

二线治疗。

证据总结：本系统评价纳入 2篇RCT[47-48]，结

果显示，对于无反应型 KD 患儿，与第二剂 IVIG

组相比，糖皮质激素组用药后发热持续时间明显

缩短（MD = -7.00 h，95% CI： [-9.38，-4.62]，P < 

0.01）；两组48 h退热率（RR = 1.15，95% CI： [0.80，

166]， P = 0.44）、 住院天数 （MD = -0.50 d， 95% CI： 

[-1.58，0.58]，P = 0.36）和CAL发生率（RR = 0.86，

95% CI： [0.52，1.42]，P = 0.55） 之间差异无统计

学意义。

临床问题 8：对 IVIG 初次治疗无反应型 KD

患儿，是否使用肿瘤坏死因子-α （tumor necrosis 

factor-α, TNF-α）阻滞剂？

推荐意见：对 IVIG初次治疗无反应型 KD患

儿，可考虑使用TNF-α阻滞剂治疗。（弱推荐，低

质量证据，共识度为78.3%）

推荐原理：TNF-α 是一种炎症细胞因子，主

要参与抵御感染和免疫反应的过程。患儿血液中

TNF-α的水平在KD急性期急剧升高，与KD炎症

过程密切相关，且TNF-α水平升高与CAL的发生

率有关[49]，因此 TNF-α 阻断剂是调节 KD 炎症的

重要方案。随着英夫利西单抗 （infliximab, IFX）

在 KD 患儿中应用逐渐增多，2017 AHA 指南[1]指

出 IFX （5 mg/kg） 单次给药可作为无反应型 KD

的二线治疗方案。2019年的一项Cochrane系统评

价[50] 显示，无反应型 KD 患儿应用 IFX 可降低

IVIG 无反应率和输液反应。IFX 常见的药物不良

反应包括皮疹、病毒感染、输液反应、暂时性肝

大等，故 IFX 应用前应排除感染高危因素，尤其

是对于已接受激素治疗的患儿[3]。虽然第二剂

IVIG广泛用于无反应型KD患儿，但是无RCT证

实其效果，且高剂量 IVIG在非O型血患儿中更容

易出现溶血性贫血，特别是AB型血患儿[51]，可考

虑使用 IFX。

证据总结：本系统评价纳入 4篇RCT[51-54]，结

果显示，与第二剂 IVIG组相比，IFX组明显降低

IVIG无反应率（RR = 0.42，95% CI： [0.26，0.66]，

P < 0.01）、显著缩短无反应型 KD 患儿的发热持

续时间（MD = -20.78 h，95% CI： [-34.31，-7.25]，

P = 0.003）；两组 CRP 的变化 （MD = 1.20 mg/dL，

95% CI： [-2.05，4.45]，P = 0.47）、CAL发生率（RR =

1.20，95% CI： [0.50，2.89]，P = 0.69）和不良反应

发生率（RR = 0.55，95% CI： [0.28，1.11]，P = 0.10）

差异均无统计学意义。综上所述，TNF-α 阻滞剂

IFX [5~10 mg/（kg·d）] 可降低 IVIG 抵抗发生率，

用于无反应型KD患儿。

临床问题 9：对 IVIG 初次治疗无反应型 KD

患儿，是否用第二剂 IVIG联合糖皮质激素治疗？

推荐意见：对 IVIG初次治疗无反应型 KD患

儿，可考虑使用第二剂 IVIG 联合糖皮质激素治

疗。（弱推荐，极低质量证据，共识度为95.6%）

推荐原理：对于KD的初始治疗或高风险KD

患 儿 ， IVIG 联 合 激 素 可 有 效 阻 止 CAL 的 形

成[38, 55]。2017 年 AHA 指南[1]和 2021 年 JSPCCS 指

南[6]推荐可考虑泼尼松龙联合使用 IVIG，作为无

反应型KD患儿的治疗。

推荐总结：无相关RCT报道。但是 2013年回
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顾性研究[56]报道，与第二剂 IVIG相比，IVIG联合

甲泼尼龙琥珀酸钠[2 mg/（kg·d）]，分 3 次给药的

治疗方案会更优，治疗 1个月后 CAL的发生率降

低（P < 0.01）。

2.4 第二剂 IVIG治疗失败的难治性KD患儿

临床问题 10：对于第二剂 IVIG治疗失败的难

治性KD患儿，该如何治疗？

推荐意见：对于第二剂 IVIG治疗失败的难治

性KD患儿，可考虑使用环孢素（Cyclosporine A, 

CsA）。（弱推荐，极低质量证据，共识度为91.3%）

推荐原理：2017 AHA指南[1]指出， CsA可用

于第二剂 IVIG、IFX、糖皮质激素治疗无效的难

治性 KD。在严重情况下或危及患儿生命时，可

考虑糖皮质激素联合非糖皮质激素治疗[4]。遗传

学研究[57]表明，活化 T 细胞通路的上调钙核因子

与KD发病、IVIG无反应、CAL的发生有关，CsA

可通过靶向阻断此信号通路治疗难治性 KD 及

CAL。CsA 属于强效免疫抑制剂，在临床上主要

预防器官组织移植时出现的排斥反应，不良反应

主要为肾毒性、高血压、感染风险增加等，因此

在使用过程中需密切监测血药浓度。

推荐总结：研究报道[58]，第二剂 IVIG治疗失

败的 28例患儿，使用 CsA [4~6 mg/（kg·d）] 治疗，

发现 18例患儿（64%）在用药 3 d后退热，9例患

儿出现高钾血症，但未出现严重不良反应，研究

表明 CsA 用于治疗难治性 KD 安全且耐受性好。

但是需要大样本RCT验证CsA是否能降低第二剂

IVIG 治疗失败的难治性 KD 患儿的 CAL 发生率，

并评估CsA引起的不良反应。

3 小结小结 

本指南是中国专家首次针对 IVIG 治疗儿童

KD 的循证指南探索，严格遵循《世界卫生组织

指南制定手册》进行制订。对收集的每个临床问

题进行 PICO检索，根据检索结果进行系统评价，

因篇幅问题，系统评价的森林图未能展示。本指

南在制订过程仍存在一定的局限性，如纳入高质

量的RCT较少、对于高风险人群的预测参考的是

日本标准、未充分考虑种族人群问题。另外，指

南制订过程中发现，IVIG 和 ASA 的剂量仍存在

争议，国内对于高风险人群的预测系统未达成共

识，未来需要更多的高质量临床研究来探索和

验证，及时更新证据，制订符合中国儿童 KD 治

疗的指南。
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