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（三）、心室中膈缺損

心室中膈缺損是最常見的先天性心臟

病，共有四種類型，其中肌肉型及最常見的

膜型已可利用心導管來治療（圖六），前者

己有健保給付。

三、瓣膜植入手術：

目前歐美有研發美樂蒂（Melody）及愛
德華茲（Edwards）瓣膜，將人工瓣膜縫在
支架上，可利用心導管技術將瓣膜植入，免

除病人開刀置換瓣膜的痛苦，近期應可引進

台灣，造福本國病人。

結論：

心臟病的治療近年來突飛猛進，以前很

多必須開刀治療的疾病，如今逐漸被非開刀

的方式所取代，其優點是沒有手術的痛苦，

不留刀疤，恢復迅速．可說是病人的一大福

音。

▲ 圖五  心臟內超音波（箭頭）與食道超音波的比
較。

▲ 圖六  11歲男童患膜型心室中膈缺損成功以心導
管治療。

▲ 圖七  美樂蒂肺動脈瓣
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認識多變且易被誤診的川崎氏症
高雄榮總兒童醫學部 翁根本主任

川
崎氏症(Kawasaki disease, Kawasaki 
syndrome)又稱「黏膜皮膚淋巴腺症

候群」，好發於五歲以下幼童，是一種原因

不明的急性全身性血管炎，早期無免疫球蛋

白治療，約20%∼25%會合併冠狀動脈病灶
（圖一），目前可用免疫球蛋白治療，合併

冠狀動脈病灶比率大幅下降到約5%（本院約
4.14%），死亡率則僅0.03%（台灣最新統計
數字），但仍是導致兒童後天性心臟病的主

要原因；就種族而言，東方人較易發生，而

西方人則比較少見，台灣每10萬個5歲以下
病童約會有66-69個川崎氏症病童，發生率僅
次於日本(234)和韓國(128)，居世界第三，是
個相當需要重視的疾病。

川崎氏症的真正原因仍未被證實，一般

認為感染、免疫和基因是三大可能因素，特

別是東西方發生率差異大，更讓人相信基因

的不同可能影響到川崎氏症的發病，但目前

的研究，尚未有明確答案，所以川崎氏症的

診斷還是以臨床症狀為主要依據。典型川崎

氏症的條件如下：發燒持續五天以上，並出

現下列五項症狀中四項：

1.  手腳出現紅腫的現象，發燒後的第2週有
手腳指末端脫皮（圖二）。
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▲  圖一  電腦斷層心臟
立體影像清楚

呈現冠狀動脈

病灶（黃色箭

頭指示處）

▲  圖二  
手指脫皮

▲  圖二  
腳指末端脫皮
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2.  多形性皮膚紅疹（圖三）。

3.  沒有分泌物的雙側結膜充血（圖四）。

4.  嘴唇乾裂、泛紅、草莓舌（圖五）。

5.  頸部的淋巴腺腫大（一般是單側約1.5公分
大小）（圖六）。

不典型川崎氏症則是未符合四至五項

診斷要件，需藉助心臟超音波檢查或其他資

料，才能確定診斷；川崎氏症可怕之處是會

侵犯全身的中小型血管，引起各器官組織的

發炎病變，例如無菌性腦膜炎、膿尿、膽囊

水腫、肺炎等，以致第一時間未被診斷出

來，特別是台灣地區常見卡介苗接種部位

（圖七）及肛門部位紅腫脫皮（圖八），另

外也要排除已知的類似疾病，例如猩紅熱、

腺病毒感染，或其他藥物疹等病因。 

▲ 圖三  多形性皮膚紅疹

▲ 圖四  沒有分泌物的雙側結膜充血

▲ 圖五嘴唇乾裂、泛紅及草莓舌

▲ 圖六  嘴唇乾裂、泛紅及草莓舌

▲ 圖七  卡介苗接種部位紅腫

▲ 圖八  肛門部位紅腫
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兒童發燒的病因很多，其中大多與病毒

感染相關、少數則是細菌感染引起，適當治

療3至5天後，一般會逐漸退燒。但是，對於
發燒滿五天病童，仍不退燒(>38℃)且合併有
二至三個川崎氏症特徵，特別是疑似細菌感

染，想換更強效抗生素時，就需要把川崎氏

症可能性列入考慮，並注意有無一些次要輔

助診斷依據(根據美國心臟學會AHA及兒科
醫學會建議AAP)，如血中白蛋白降低(≦3.0 
g/dL)、貧血(anemia for age)、白血球升高 
(≧15000/mm 3)、血小板上升  (≧450000/
mm3)、肝功能指數上升、C反應蛋白質升高
(≧3.0 mg/dL)、以及膿尿(≧10 WBC/HPF)
等，若超過三項異常時需診斷為川崎氏症，

且進一步安排做心臟超音波檢查並給予IVIG
治療。

川崎氏症和感染性疾病相關性，一直是

個熱門討論議題。好發於冬末及春夏季的川

崎氏症，也正是兒童容易感染呼吸道疾病或

其他病菌的時機，很多研究人員花費心力在

尋找引起川崎氏症的病菌，還是無法發現一

個確切的感染源，所以兩者間仍無直接相關

性證據。反而是川崎氏症常出現的症狀，如

皮疹、結膜炎、草莓舌、單側頸部淋巴腺腫

大、肝脾腫大與亞急性期的肛門與指尖的脫

皮，要和有類似症狀的細菌和病毒感染做鑑

別診斷，如腺病毒引起的咽喉結膜熱、EB病
毒導致的單核球增多症、鏈球菌感染的猩紅

熱、或金黃色葡萄球菌感染的休克症候群；

一般來說，診治兩歲以下病童，要注意腺病

毒和EB病毒感染可能性；大小孩有喉嚨痛和
砂紙樣皮疹，則要特別注意猩紅熱感染可能

性。   
高劑量阿斯匹靈（aspirin, 80-100mg/kg/

day）和免疫球蛋白併用於治療急性期川崎
氏症，是很多醫院常用的方法，特別是美日

等國，本院十多年治療的方法是急性期採用

單一次高劑量免疫球蛋白，但不用高劑量阿

斯匹靈，等退燒後才給予低劑量阿斯匹靈，

這種治療方式和傳統採用高劑量免疫球蛋白

併用高劑量阿斯匹靈相比較下，就病人免疫

球蛋白反應性、發燒時間和冠狀動脈病灶發

生率而言，沒有差異，且可避免高劑量阿斯

匹靈的副作用、如腸胃道出血、雷氏症候群

等，我們的成果受到相當的肯定，研究內容

發表於2004年美國兒科醫學會雜誌。退燒後
給與低劑量阿斯匹靈(3-5mg/kg/day)，會持
續使用直到心臟超音波顯示沒有冠狀動脈病

變，或至少服用至發病後6至8週。對於有慢
性冠狀動脈異常的病童，阿斯匹靈會持續使

用直至心臟恢復正常，或合併其他抗凝血藥

物。

對於川崎氏症病童的照顧，是家長很關

心的事，一般來說，病童的冠狀動脈恢復正

常，不用做運動限制，若有慢性冠狀動脈異

常，則視異常程度，應聽從醫師建議，做適

度運動限制，但從風險評估而言，川崎氏症

病患得心臟病風險還是比正常人高，如果運

動過程產生胸痛等不適，仍應停下來休息，

並找醫師再做詳細評估，就長期保健而言，

得過川崎氏症的人，要養成良好的飲食及生

活習慣。有關預防接種，因川崎氏症病童接

受高劑量免疫球蛋白治療，活性疫苗（如水

痘或麻疹、腮腺炎、德國麻疹疫苗）應於治
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療後十一個月方可接種，其他的不活性疫苗

則不受影響。如果接種活性疫苗，在兩星期

之內，因川崎氏症接受免疫球蛋白治療，就

需補打，但超過兩星期以上，就不需再補

打。服用阿斯匹靈時，若同時感染水痘或流

行性感冒，因有罹患雷氏症候群的風險，所

以川崎氏症病童長期服用阿斯匹靈，應每年

注射流感疫苗，另外接種水痘疫苗後6週內應
避免使用含阿斯匹靈藥物，應使用其他抗血

小板藥物來代替。當病童發燒或有感染流行

性感冒及水痘疑慮時，就要找醫師檢查，並

停用阿斯匹靈，直到正常，才可再服用阿斯

匹靈。

川崎氏症曾被視為十分棘手的兒科疾

病，目前使用免疫球蛋白治療川崎氏症，已

經是很大的進展，大部分的川崎氏症病童經

治療後，可正常健康成長，但仍有約一成病

人對免疫球蛋白治療反應不佳，顯示川崎氏

症的診斷治療還有很多待改進的地方。由於

免疫球蛋白治療失敗後，容易產生冠狀動脈

病灶，因此有很多計分系統可做為評估免疫

球蛋白治療失敗的風險，其中日本人提出一

套江上計分系統(Egami scoring)，被拿到美
國聖地牙哥來評估川崎氏症病人，結果準確

度差很多，聖地牙哥居民來自於很多種族，

他們推測可能的原因是基因造成；種種跡象

顯示，T細胞的活化與調控對於川崎症致病
過程扮演著重要的角色，CD40配體 (CD40 
l igand) 位在X染色體上，在川崎症發燒的
急性期時，會大量表現在CD4+ T 細胞上。
2004年尾內博士(Y. Onouchi)團隊即報導指
出日本族群中CD40L基因的變異與CAL的發
生是有顯著相關，台灣團隊也在台灣族群裡

驗證此一相關性，這項結果稍稍解釋了為何

川崎症在男童發生率是較高的。而在細胞表

面與CD40L接合誘發發炎反應的另一重要分
子CD40 則於台灣及日本的研究有相同的發

現(台灣及日本的研究結果同時刊載於Nature 
Genetics 2012)，經由全基因掃描GWAS研究
結果一再顯示，在不同的族群中致病的基因

可能因與環境因子的交互作用而有所不同。

本院曾做相關發炎蛋白質基因方面的研究，

證實IL-1B基因多型性和台灣川崎氏症病人免
疫球蛋白治療失敗有關；另一研究顯示IL-10 
基因多型性和川崎氏症急性冠狀動脈病灶可

能有關；還有一項研究是探討各種發炎蛋白

質基因多型性和川崎氏症風險的相關性，我

們發現帶有危險基因型越多的病患，得川崎

氏症的風險就越高；這些基因研究成果發表

於日本循環學雜誌(Circulation Journal)，可
供後續研究參考用。想從川崎氏症病人身上

取得組織檢體，特別是心臟，從事治療方法

研究，是件非常困難的事，相關病理機轉就

不易釐清；使用高劑量免疫球蛋白(2gm/kg)
是目前急性期的標準治療，至於是否併用高

劑量阿斯匹靈，則仍有爭議；對於慢性冠狀

動脈瘤，除了傳統的抗凝血藥物，使用statin
藥物是另一個尚待研究清楚的治療；所以採

取動物模型川崎氏症來測試藥物治療成效，

是個值得進行的研究，以平息這些議論，並

提供合理適當的治療方法。很多台灣學者一

直致力於川崎氏症的研究，並有相當豐碩研

究成果發表，包含診斷、治療及基因等，相

信在大家的努力下，會讓川崎氏症病童，得

到最及時完善的治療。


