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[摘要] 目的 比较《川崎病诊断和急性期治疗专家共识》(国内共识)与2017年版《川崎病的诊断、治疗及远

期管理———美国心脏协会对医疗专业人员的科学声明》(AHA声明)两种标准对川崎病(Kawasakidisease,KD)的
诊断价值。方法 回顾性分析2016年11月—2021年3月于青岛大学附属妇女儿童医院心脏中心就诊、临床拟诊

为KD的650例患儿的临床资料,以临床表现、实验室检查、超声心动图和随访最后结果(随访过程中排除其他系统

性疾病)为依据,对650例患儿进行诊断,为实际确诊结果;另外再按照国内共识、AHA声明对650例患儿分别进

行诊断。根据三种诊断结果分别将所有患儿分为KD组和非KD组,其中KD组又分为完全性KD组和不完全性

KD组。同时再按照年龄将所有650例患儿分为≥6个月患儿组和<6个月患儿组,对每一个年龄段的患儿再依据

上述方法分别进行分组。分别计算两种诊断标准诊断的灵敏度、特异度、准确率、假阳性率、假阴性率、阳性预测值

和阴性预测值。结果 两种诊断标准对KD、完全性KD诊断的灵敏度比较差异有显著性(P<0.05)。两种诊断标

准对不完全性KD诊断的灵敏度、特异度及Youden指数比较差异有显著性(U=2.285,P<0.05)。两种诊断标准

对年龄≥6个月KD诊断的灵敏度比较差异有显著性(P<0.05)。结论 国内共识在诊断方面较 AHA声明更加

优化,明显提高了对儿童不完全性KD诊断的灵敏度,更适合我国儿童不完全性KD的诊断;但对年龄<6个月婴

幼儿KD诊断的特异度尚需进一步提高。
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[ABSTRACT] Objective ToinvestigatethevalueofTheExpertConsensusonDiagnosisandAcute-phaseTreatmentofKa-

wasakiDisease(hereinafterreferredtoasdomesticconsensus)versusthe2017editionofDiagnosis,Treatment,andLong-term

ManagementofKawasakiDisease:AScientificStatementforHealthProfessionalsfromtheAmericanHeartAssociation(hereinaf-

terreferredtoasAHAstatement)inthediagnosisofKawasakidisease(KD). Methods Aretrospectiveanalysiswasperformed

fortheclinicaldataof650childrenwhowerepreliminarilydiagnosedwithKDinHeartCenterofWomenandChildren’sHospital

AffiliatedofQingdaoUniversityfromNovember2016toMarch2021,andthe650childrenwerediagnosedbasedonclinicalmani-

festations,laboratoryexamination,echocardiography,andfinalfollow-upresults(withtheexclusionofothersystemicdiseases

duringfollow-up),whichwereconsideredtheactualconfirmeddiagnosis.Inaddition,the650childrenwerealsodiagnosedaccor-

dingtothedomesticconsensusandtheAHAstatement.AllchildrenweredividedintoKDgroupandnon-KDgroupaccordingto

thethreediagnosticresults,andtheKDgroupwasfurtherdividedintocompleteKDgroupandincompleteKDgroup.Atthesame

time,the650childrenweredividedinto≥6monthsgroupand<6monthsgroupbasedonage,andeachagegroupwasfurther

groupedaccordingtotheabovemethod.Thetwosetsofdiagnosticcriteriawereanalyzedintermsofdiagnosticsensitivity,specifi-

city,accuracy,falsepositiverate,falsenegativerate,positivepredictivevalue,andnegativepredictivevalue. Results Inthe

diagnosisofKDandcompleteKD,therewasasignificantdifferenceindiagnosticsensitivitybetweenthetwosetsofdiagnosticcri-

teria(P<0.05).InthediagnosisofincompleteKD,thereweresignificantdifferencesinsensitivity,specificity,andYoudenindex

betweenthetwosetsofdiagnosticcriteria(U=2.285,P<0.05).InthediagnosisofKDinchildrenaged≥6months,therewasa

significantdifferenceinsensitivitybetweenthetwosetsofdiagnosticcriteria(P<0.05). Conclusion Thedomesticconsensusis

betterthantheAHAstatementindiagnosisandsignificantlyimprovesthediagnosticsensitivityofincompleteKDinchildren,and

thusitismoresuitableforthediagnosisofincompleteKDinChinesechildren.However,thedomesticconsensusshouldbefurther

improvedintermsofitsspecificityinthediagnosisofKDinchildrenaged<6months.
[KEYWORDS] Mucocutaneouslymphnodesyndrome;Diagnosis;Sensitivityandspecificity;Referencestandards;Child

  川崎病(Kawasakidisease,KD)又称皮肤黏膜

淋巴结综合征,其冠状动脉病变是影响患者预后最

重要的因素[1],严重者可导致心肌梗死和心力衰竭。
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早期诊断、及早干预可有效控制KD患儿的冠状动

脉病变,可有效提高KD患儿的生活质量及生存率。

KD诊断为排他性诊断,主要依靠患儿的临床表现。
完全性KD诊断相对容易,但不完全性 KD的诊断

比较困难,极易造成漏诊或误诊。2017年美国心脏

协会(AHA)发布了《川崎病的诊断、治疗及远期管

理———美国心脏协会对医疗专业人员的科学声明》
(AHA声明)[2],提出了不完全性KD的诊断流程;

2022年中华医学会儿科学分会心血管学组、风湿学

组、免疫学组和中华儿科杂志编委会共同讨论,发布

了《川崎病诊断和急性期治疗专家共识》(国内共

识)[3],进一步阐述了不完全性 KD的诊断流程,但
国内共识对完全性和不完全性 KD的诊断价值如

何,目前尚不清楚。为此,本研究以2016年11月—

2021年3月于青岛大学附属妇女儿童医院心脏中

心就诊、临床拟诊为KD的650例患儿为研究对象,
比较国内共识和AHA声明诊断KD的灵敏度、特
异度及准确率,旨在了解两种诊断标准的诊断价值。

1 资料与方法

1.1 一般资料

收集2016年11月—2021年3月于青岛大学

附属妇女儿童医院心脏中心就诊、临床疑诊为 KD
的650例患儿为研究对象。收集患儿的年龄、性别、
临床表现、实验室检查、超声心动图检查及随访结果

等临床资料。所有患儿均给予规范治疗并定期门诊

随访超声心动图,测量指标包括左冠状动脉主干

(LMCA)、冠状动脉左前降支(LAD)近端、左回旋

支(LCX)近端及右冠状动脉(RCA)主干。上述指

标的Z值计算网址为http://zscore.chboston.org。

1.2 方法及分组

以临床表现、实验室检查、超声心动图检查和随

访最后结果(随访过程中排除其他系统性疾病)为依

据,对650例患儿进行诊断,为实际确诊结果;另外

再按照国内共识、AHA声明对650例患儿分别进

行诊断。根据三种诊断结果分别将所有患儿分为

KD组和非KD组,其中KD组又分为完全性KD组

和不完全性KD组。同时再按照年龄将所有650例

患儿分为≥6个月患儿组和<6个月患儿组,对每一

年龄段的患儿再依据上述方法分别进行诊断和分

组。依据实际确诊结果分别计算两种诊断标准诊断

的灵敏度、特异度、准确率、假阳性率、假阴性率、阳
性预测值、阴性预测值。假阳性率=误诊率,假阴性

率=漏诊率。以Youden指数为正确诊断指数综合

性评价指标,Youden指数=灵敏度+特异度-1。
对两种诊断标准的诊断价值进行比较。

1.3 统计学处理

采用SPSS22.0软件进行统计分析,两种诊断

标准诊断的灵敏度、特异度比较采用配对χ2检验,
两种诊断标准的Youden指数比较采用U 检验,以

P<0.05为差异具有统计学意义。

2 结  果

2.1 实际确诊和国内共识、AHA声明对 KD诊断

结果的比较

650例患儿按照实际确诊结果进行分组,非KD
组64例,KD组586例,其中完全性KD508例,不
完全性KD78例。按照国内共识诊断分组,非KD
组66例,KD组584例,其中完全性KD497例,不
完全性KD87例。按 AHA声明诊断分组,非 KD
组80例,KD组570例,其中完全性KD511例,不
完全性KD59例。

557例年龄≥6个月的患儿中,按照实际确诊结

果进行分组,非KD组49例,KD组508例,其中完

全性KD449例,不完全性KD59例。按照国内共

识诊断分组,非KD组49例,KD组508例,其中完

全性 KD441例,不完全性 KD67例。按照 AHA
声明诊断分组,非KD组59例,KD组498例,其中

完全性KD452例,不完全性KD46例。

93例年龄<6个月的患儿中,按实际确诊结果

进行分组,非KD组15例,KD组78例,其中完全性

KD59例,不完全性KD19例。按照国内共识诊断

分组,非KD组17例,KD组76例,其中完全性KD
56例,不完全性KD20例。按照AHA声明诊断分

组,非KD组21例,KD组72例,其中完全性KD59
例,不完全性KD13例。三种诊断结果比较见表1。

2.2 两种诊断标准对KD的诊断价值比较

国内共识和AHA声明诊断KD的灵敏度比较

差异有显著性(P<0.05),特异度和Youden指数比

较差异无显著性(P>0.05)。见表2。
国内共识和AHA声明诊断完全性KD的灵敏

度比较差异有显著性(P<0.05),特异度和Youden
指数比较差异无显著性(P>0.05)。两种诊断标准

诊断不完全性KD的灵敏度和特异度比较差异有显

著性(P<0.05),Youden指数比较差异亦有显著性

(U=2.285,P<0.05)。见表3。

  国内共识和 AHA声明诊断年龄≥6个月 KD
的灵敏度比较差异有显著性(P<0.05),特异度和
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Youden指数比较差异无显著性(P>0.05)。两种

诊断标准对于年龄<6个月 KD诊断的灵敏度、特
异度和Youden指数比较差异无显著性(P>0.05)。
见表4。

表1 实际确诊和国内共识、AHA声明诊断结果比较(例)

实际确诊 n

AHA声明

KD组

完全性
KD

不完全
性KD

非KD
组

国内共识

KD组

完全性
KD

不完全
性KD

非KD
组

所有患儿

 完全性KD 508 508 0 0 494 14 0
 不完全性KD 78  0 52 26  0 66 12
 非KD 64  3 7 54  3 7 54
≥6个月患儿组

 完全性KD 449 449 0 0 438 11 0
 不完全性KD 59  0 43 16  0 53 6
 非KD 49  3 3 43  3 3 43
<6个月患儿组

 完全性KD 59 59 0 0 56 3 0
 不完全性KD 19  0 9 10  0 13 6
 非KD 15  0 4 11  0 4 11

表2 两种诊断标准对KD的诊断价值比较

诊断评价 AHA声明 国内共识

灵敏度(χ/%) 95.6 98.0
特异度(χ/%) 84.4 84.4
准确率(χ/%) 94.5 96.6
假阳性率(χ/%) 15.6 15.6
假阴性率(χ/%) 4.4 2.0
阳性预测值(χ/%) 98.2 98.3
阴性预测值(χ/%) 67.5 81.8
Youden指数 0.7994 0.8233
Youden指数J方差 0.0021 0.0021

表3 两种诊断标准对完全性和不完全性KD的诊断价

值比较

诊断评价

AHA声明

完全性
KD

不完全
性KD

国内共识

完全性
KD

不完全
性KD

灵敏度(χ/%) 100.0 66.7 97.2 84.6
特异度(χ/%) 97.9 98.7 97.9 96.3
准确率(χ/%) 99.5 94.9 97.4 94.9
假阳性率(χ/%)  2.1 1.2 2.1 3.8
假阴性率(χ/%)  0.0 33.3 2.7 15.3
阳性预测值(χ/%) 99.4 88.1 99.4 75.9
阴性预测值(χ/%) 100.0 95.6 90.8 97.9
Youden指数 0.9789 0.6544 0.9513 0.8094
Youden指数J方差 0.0001 0.0029 0.0002 0.0017

3 讨  论

儿童完全性 KD诊断较为容易,而不完全性

KD常易漏诊、误诊,从而错过最佳治疗时机,导致

  表4 两种诊断标准对年龄≥6个月和<6个月 KD的

诊断价值比较

诊断评价
AHA声明

≥6个月 <6个月

国内共识

≥6个月 <6个月

灵敏度(χ/%) 96.9 87.2 98.8 92.3
特异度(χ/%) 87.8 73.3 87.8 73.3
准确率(χ/%) 96.1 84.9 97.8 89.2
假阳性率(χ/%) 12.2 26.7 12.2 26.7
假阴性率(χ/%) 3.1 12.8 1.2 7.7
阳性预测值(χ/%) 98.8 94.4 98.8 94.7
阴性预测值(χ/%) 73.0 52.5 87.9 64.8
Youden指数 0.8460 0.6051 0.8657 0.6564
Youden指数J方差 0.0023 0.0145 0.0022 0.0140

预后不佳[4],尤其年龄<6个月的婴幼儿 KD诊断

更加困难,误诊率较高[5]。2017年AHA声明虽提

出了不完全性KD的诊断流程[2],但有文献显示对

于<6个月KD患儿诊断的灵敏度和特异度有待进

一步提高[6]。2022年我国的国内共识[3]发布,该共

识制定了我国不完全性KD的诊断流程,但是其对

我国KD的诊断价值尚不清楚。同时与AHA声明

相比,国内共识对不完全性 KD和年龄<6个月的

婴幼儿KD的诊断价值亦不清楚。
本研究结果显示,对于KD的诊断而言,国内共

识灵敏度高,仅有12例不完全性KD患儿被漏诊;
但国内共识特异度与 AHA声明无显著差异,且两

种标准均有3例猩红热、4例麻疹、3例幼年特发性

关节炎被误诊。分析其原因为:①国内共识删除了

KD诊断特定热程的要求,将卡介苗接种处红斑再

现视为皮疹,且作为主要临床表现,明显提高了诊断

KD的灵敏度[3];②相较于国内共识,AHA声明对

于KD诊断条件的规定比较严格[2],造成其诊断灵

敏度低,容易漏诊 KD。虽然国内共识诊断 KD的

特异度与AHA声明无显著差异,但其诊断的灵敏

度稍高于AHA声明。提示国内共识较AHA声明

更适合国内KD的诊断实践。
对于完全性 KD,本研究结果显示国内共识诊

断的灵敏度虽然略低于 AHA声明,但其特异度与

AHA声明无显著差异,进一步提示完全性 KD诊

断较为容易,两种诊断标准均可满足临床诊断需要。
对于不完全性 KD,本研究结果显示国内共识诊断

的灵敏度明显高于 AHA声明,两种标准特异度均

高达96%,分析其原因:①AHA声明虽制定了不完

全性KD的诊断流程,但其诊断流程比较固化,仅仅

从发热和炎性指标的角度进行诊断分析,但是在临

床实际中,尚有很多以多系统受损起病的不完全性

KD,因此造成AHA声明诊断不完全性KD的局限
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性,致其诊断的灵敏度低而特异度高。②国内共识

在参考AHA声明诊断流程的基础上,对符合不完

全性KD诊断所表现出来的不同临床症状进行分类

处理,并进行明确说明,包含了其他以多系统受损为

首发症状的不完全性KD的诊断,使其诊断的灵敏

度明显增高。有研究显示不完全性KD发病率呈现

逐年升高的趋势[7-8],并且其发病年龄明显小于完全

性KD患儿[9-10],因此发生冠状动脉病变的危险性

也更高[6]。上述证据提示,国内共识有利于不完全

性KD的早期诊断和早期干预。
对于年龄≥6个月 KD 的患儿,国内共识和

AHA声明诊断的灵敏度均较高,但这两种诊断标

准的特异度均未达到90%,提示尚需进一步寻找诊

断辅助生物标志物,努力提高对于年龄≥6个月KD
患儿的诊断特异度,从而进一步提高其诊断准确率。
有研究者提出应用NT-proBNP或年龄调整的NT-
proBNPZ值作为 KD患儿超急性期(病程≤4d)
或早期(病程≤7d)的辅助诊断标志物,且认为诊断

效果优于超声心动图[11-12],但其诊断价值尚需深入

研究。对于年龄<6个月 KD的患儿,本研究结果

显示国内共识和AHA声明诊断的灵敏度、特异度

均无显著差异,提示两种诊断标准对于年龄<6个

月KD患儿的诊断价值均不理想。由于年龄<6个

月的KD患儿症状多不典型,发热和易激惹可以是

其唯一表现,且可以多系统受损为首发症状,不完全

性KD也更常见,临床诊断延迟常见[2,4-5,11]。以上

结果提示,尚需进一步总结年龄<6个月 KD患儿

的临床特征,从新的视角寻找新的特异性诊断标志

物,以早期识别这些难以诊断的KD病例。有研究

显示,循环内皮细胞、内皮细胞微粒、脂联素基因和

血清淀粉样蛋白 A基因等可作为 KD的辅助诊断

指标[13-20],但其诊断价值还有待临床多中心、大样本

的临床研究所证实。
综上,KD患儿的急性期诊断目前尚缺乏金标

准,国内共识在诊断方面较AHA声明更加优化,明
显提高了不完全性KD患儿诊断的灵敏度,更适合

我国不完全性 KD患儿的诊断,但对年龄<6个月

KD患儿诊断的特异度尚需进一步提高。本研究不

足之处在于为回顾性、单中心研究,患儿例数有限,
有待于今后开展多中心、前瞻性临床研究,为制定更

符合我国儿童KD诊断需求的标准提供依据。
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