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重症肌无力（myasthenia gravis，MG）是一种由乙酰胆碱受体（AChR）抗

体介导、细胞免疫依赖、补体参与，累及神经肌肉接头突触后膜，引起神经肌肉

接头传递障碍，出现骨骼肌收缩无力的获得性自身免疫性疾病。极少部分 MG患

者由抗-MuSK（musclespecific kinase ）抗体、抗 LRP4

（low-densitylipoproteinreceptor-related protein 4)抗体介导。MG 主要临床表现

为骨骼肌无力、易疲劳，活动后加重，休息和应用胆碱酯酶抑制剂后症状明显缓

解、减轻。年平均发病率约为 8.0-20.0/10万人[1]。MG 在各个年龄阶段均可发

病。在 40岁之前，女性发病率高于男性；在 40-50岁之间男女发病率相当；在

50岁之后，男性发病率略高于女性。 

一、临床表现和分类 

1．临床表现 

全身骨骼肌均可受累。但在发病早期可单独出现眼外肌、咽喉肌或肢体肌肉

无力；颅神经支配的肌肉较脊神经支配的肌肉更易受累。经常从一组肌群无力开

始，逐渐累及到其他肌群，直到全身肌无力。部分患者短期内出现全身肌肉收缩

无力，甚至发生肌无力危象。 

骨骼肌无力表现为波动性和易疲劳性，晨轻暮重，活动后加重、休息后可减

轻。眼外肌无力所致对称或非对称性上睑下垂和/或双眼复视是 MG最常见的首发

症状，见于 80%以上的 MG 患者[2]；还可出现交替性上睑下垂、双侧上睑下垂、

眼球活动障碍等。瞳孔大小正常，对光反应正常。面肌受累可致鼓腮漏气、眼睑

闭合不全、鼻唇沟变浅、苦笑或呈肌病面容。咀嚼肌受累可致咀嚼困难。咽喉肌

受累出现构音障碍、吞咽困难、鼻音、饮水呛咳及声音嘶哑等。颈肌受累，以屈

肌为著，出现头颈活动障碍、抬头困难或不能。肢体各组肌群均可出现肌无力症

状，以近端为著。呼吸肌无力可致呼吸困难、无力，部分病人可出现肌无力危象，

需行人工辅助呼吸[3,4,5]。 

2．临床分类：改良 Osserman 分型 

Ⅰ型：眼肌型，病变仅局限于眼外肌，两年之内其他肌群不受累。 

Ⅱ型：全身型，有一组以上肌群受累。 
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ⅡA型：轻度全身型，四肢肌群轻度受累，伴或不伴眼外肌

受累，通常无咀嚼、吞咽和构音障碍，生活能自理。 

ⅡB型：中度全身型，四肢肌群中度受累，伴或不伴眼外肌

受累，通常有咀嚼、吞咽和构音障碍，生活自理困难。 

Ⅲ型：重度激进型，起病急、进展快，发病数周或数月内累及咽喉肌；

半年内累及呼吸肌，伴或不伴眼外肌受累，生活不能自理。 

Ⅳ型：迟发重度型，隐袭起病，缓慢进展。两年内逐渐进展，由Ⅰ、

ⅡA、ⅡB 型进展，累及呼吸肌。 

Ⅴ型：肌萎缩型，起病半年内可出现骨骼肌萎缩、无力。 

二、实验室检查 

1．甲基硫酸新斯的明试验：成人肌内注射 1.0-1.5mg，如有过量反应，可

予以肌肉注射阿托品 0.5mg，以消除其 M 胆碱样不良反应；儿童可按

0.02-0.03mg/kg，最大用药剂量不超过 1.0mg。注射前可参照 MG 临床绝对评分

标准。选取肌无力症状最明显的肌群，记录一次肌力，注射后每 10分钟记录一

次，持续记录 60分钟。以改善最显著时的单项绝对分数，依照公式计算相对评

分作为试验结果判定值。相对评分=（试验前该项记录评分-注射后每次记录评分）

/试验前该项记录评分×100%，作为试验结果判定值。其中≤25%为阴

性，>25%-<60%为可疑阳性，≥60%为阳性
[6]
。如检测结果为阴性，不能排除 MG

的诊断。  

2．肌电图检查：  

(1) 低频重复神经电刺激（RNS）：指采用低频（2-5Hz）超强重复电刺激

神经干，在相应肌肉记录复合肌肉动作电位。常规检测的神经包括面神经、副神

经、腋神经和尺神经。持续时间为 3秒，结果判断用第 4或 5波与第 1波的波幅

相比较，波幅衰竭 10%以上为阳性，称为波幅递减。服用胆碱酯酶抑制剂的 MG

患者需停药 12-18小时后做此项检查，但需要充分考虑病情。与突触前膜病变鉴

别时需要进行高频 RNS（10-20Hz）检测，结果判断主要依据波幅递增的程度（递

增 100%以上为异常，称为波幅递增）。 

(2) 单纤维肌电图（SFEMG）：使用特殊的单纤维针电极通过测定“颤抖”

（Jitter）研究神经-肌肉传递功能，“颤抖”通常 15-35 μs；超过 55 μs为“颤

抖增宽”，一块肌肉记录 20个“颤抖”中有 2 个或 2个以上大于 55 μs则为异

常。检测过程中出现阻滞（block）也判定为异常。SFEMG 并非常规的检测手

段，敏感性高。SFEMG 不受胆碱酯酶抑制剂影响。主要用于眼肌型 MG 或临床

怀疑 MG 但 RNS 未见异常的患者。  

3．相关血清抗体的检测： 

(1) 骨骼肌乙酰胆碱受体（AChR）抗体：为诊断 MG 的特异性抗体，约

50%-60%的单纯眼肌型 MG 患者血中可检测到 AChR 抗体；约 85%-90%的全身型

MG 患者血中可检测到 AChR 抗体，结合肌无力病史，如抗体检测结果阳性则可

以确立 MG诊断。如检测结果为阴性，不能排除 MG 诊断。 
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(2) 抗骨骼肌特异性受体酪氨酸激酶（抗-MuSK）抗体：在部分 AChR 抗

体阴性的全身型 MG 患者血中可检测到抗-MuSK 抗体，其余患者可能存在抗

LRP-4 抗体、以及某些神经肌肉接头未知抗原的其他抗体或因抗体水平和/或亲

和力过低而无法被现有技术手段检测到。抗-MuSK 抗体阳性率，欧美国家患者

较亚洲国家患者高。 

(3)抗横纹肌抗体：包括抗 titin 抗体、抗 RyR 抗体等。此类抗体在伴有胸腺

瘤、病情较重的晚发型 MG 或对常规治疗不敏感的 MG 患者中阳性率较高，但

对 MG 诊断无直接帮助，可以作为提示和筛查胸腺瘤的标志物。抗横纹肌抗体

阳性则可能提示 MG 患者伴有胸腺肿瘤。 

4．胸腺影像学检查：约 20%-25%左右的 MG 患者伴有胸腺肿瘤，约 80%左

右的 MG 患者伴有胸腺异常；约 20%-25%胸腺肿瘤患者可出现 MG 症状
[7]
。纵膈

CT，胸腺肿瘤检出率可达 94%，部分 MG 患者的胸腺肿瘤需行增强 CT 扫描或核

磁共振检查才能被发现。  

三、诊断与鉴别诊断 

1．诊断依据 

（1）临床表现：某些特定的横纹肌群肌无力呈斑片状分布，表现出波动性和

易疲劳性；肌无力症状晨轻暮重，持续活动后加重，休息后缓解、好转。通常以

眼外肌受累最常见。 

（2）药理学表现：新斯的明试验阳性。 

（3）RNS 检查低频刺激波幅递减 10%以上；SFEMG 测定的“颤抖”增宽、

伴或不伴有阻滞。 

（4）抗体：多数全身型 MG 患者血中可检测到 AChR 抗体，或在极少部分

MG患者中可检测到抗-MuSK 抗体、抗 LRP-4抗体。 

在具有 MG 典型临床特征的基础上，具备药理学特征和/或神经电生理学特

征，临床上则可诊断为 MG。有条件的单位可检测患者血清抗 AChR 抗体等，有

助于进一步明确诊断。需除外其他疾病。  

2．鉴别诊断 

（1）眼肌型 MG 的鉴别诊断 

①Miller-Fisher 综合征：属于 Guillain-Barré综合征变异型，表现为急性

眼外肌麻痹；共济失调和腱反射消失；肌电图示神经传导速度减慢；脑脊液有蛋

白-细胞分离现象，在部分病人可检测到 GQ1b 抗体。 

②慢性进行性眼外肌麻痹（CPEO）：属于线粒体脑肌病，表现为双侧进展性

无波动性眼睑下垂、眼外肌麻痹，可伴近端肢体无力。肌电图示肌源性损害，少

数患者可伴有周围神经传导速度减慢。血乳酸轻度增高，肌肉活检和基因检测有

助于诊断。 

③眼咽型肌营养不良（OPMD）：属于进行性肌营养不良症，表现为无波动性

的眼睑下垂，斜视明显，但无复视。肌电图示肌源性损害。血清肌酶轻度增高，

肌肉活检和基因检测有助于诊断。 
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④眶内占位病变：眶内肿瘤、脓肿或炎性假瘤等所致，表现为眼外肌麻痹并

伴结膜充血、眼球突出、眼睑水肿。眼眶 MRI、CT或超声检查有助于诊断。 

⑤Graves 眼病。属于自身免疫性甲状腺病，表现为自限性眼外肌无力、眼

睑退缩，不伴眼睑下垂。眼眶 CT显示眼外肌肿胀，甲状腺功能亢进或减退，抗

TSH受体抗体（TRab）阳性或滴度高于界值。 

⑥Meige 综合征。属于锥体外系疾病，表现为单侧或双侧眼睑痉挛、眼裂变

小，伴有面、下颌和舌肌非节律性强直性痉挛。服用多巴胺受体拮抗剂或局部注

射 A型肉毒毒素治疗有效。 

（2）全身型 MG 的鉴别诊断 

①Guillain-Barré综合征：免疫介导的急性炎性周围神经病，表现为弛缓性

肢体肌无力，腱反射减低或消失。肌电图示运动神经传导潜伏期延长、传导速度

减慢、阻滞、异常波形离散等。脑脊液有蛋白-细胞分离现象。 

②慢性炎性脱髓鞘性多发性神经病（CIDP）：免疫介导的慢性感觉运动周围

神经病，表现为弛缓性肢体肌无力，套式感觉减退，腱反射减低或消失。肌电图

示运动或感觉神经传导速度减慢、波幅降低和传导阻滞。脑脊液有蛋白-细胞分

离现象，周围神经活检有助于诊断。 

③Lambert-Eaton 综合征。免疫介导的累及神经肌肉接头突触前膜电压依赖

性钙通道的疾病，表现为肢体近端无力、易疲劳，短暂用力后肌力增强，持续收

缩后病态疲劳伴有自主神经症状（口干、体位性低血压、胃肠道运动迟缓、瞳孔

扩大等）。肌电图示低频重复电刺激可见波幅递减，高频重复电刺激可见波幅明

显递增。多继发于小细胞肺癌，也可并发于其它恶性肿瘤。 

④进行性脊肌萎缩（PSMA）。属于运动神经元病的亚型，表现为弛缓性肢体

肌无力和萎缩、肌束震颤、腱反射减低或消失。肌电图呈典型神经源性改变。静

息状态下可见纤颤电位、正锐波，有时可见束颤电位，轻收缩时运动单位电位时

限增宽、波幅增大、多相波增加，最大用力收缩时运动单位电位减少，呈单纯相

或混合相。神经传导速度正常或接近正常范围，感觉神经传导速度正常。 

⑤多发性肌炎：多种原因导致的骨骼肌间质性炎性病变，表现为进行性加重

的弛缓性肢体肌无力和疼痛。肌电图示肌源性损害。心肌酶显著升高、肌肉活检

有助于诊断。糖皮质激素治疗有效。 

⑥肉毒中毒：肉毒杆菌毒素累及神经肌肉接头突触前膜所致，表现为眼外肌

麻痹、瞳孔扩大和对光反射迟钝，吞咽、构音、咀嚼无力，肢体对称性弛缓性瘫

痪，可累及呼吸肌可伴有 LEMS样的自主神经症状。肌电图示低频重复电刺激无

明显递减，高频重复电刺激可使波幅增高或无反应，取决于中毒程度。对食物进

行肉毒杆菌分离及毒素鉴定。 

⑦代谢性肌病。肌肉代谢酶、脂质代谢或线粒体受损所致肌肉疾病，表现为

弛缓性肢体肌无力，不能耐受疲劳，腱反射减低或消失，伴有其他器官受损。肌

电图示肌源性损害。心肌酶正常或轻微升高、肌肉活检和基因检测有助于诊断。  

三、MG治疗 
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1．治疗方法 

（1）胆碱酯酶抑制剂治疗：此类药物是治疗所有类型 MG 的一线药物，用

于改善临床症状，特别是新近诊断患者的初始治疗，并可作为单药长期治疗轻型

MG 患者[8]。不宜单独长期使用胆碱酯酶抑制剂，其剂量应个体化，一般应配合

其他免疫抑制药物联合治疗。 胆碱酯酶抑制剂中溴化吡啶斯的明是最常用的胆

碱酯酶抑制剂。副作用包括：恶心、腹泻、胃肠痉挛、心动过缓和口腔及呼吸道

分泌物增多等。国内，一般最大剂量为 480mg/日，分 3-4次口服。 

（2）免疫抑制药物治疗 

①糖皮质激素：是治疗 MG 的一线药物，可以使 70%-80%的 MG 患者症状得

到显著改善。糖皮质激素由于其强大的抗炎及免疫抑制作用，广泛应用于 MG 的

治疗[9]。目前常用于治疗重症肌无力的糖皮质激素，包括醋酸泼尼松、甲基强的

松龙、地塞米松。使用方法：醋酸泼尼松 0.5-1.0mg/kg/d晨顿服；或 20mg/d

晨顿服（糖皮质激素剂量换算关系为：5.0mg醋酸泼尼松=4mg甲基强的松龙

=0.75mg地塞米松），每 3天增加醋酸泼尼松 5.0mg直至足量（60-80mg）。通

常 2周内起效，6-8周效果最为显著。如病情危重，在经良好医患沟通基础上并

做好充分机械通气准备下，可用糖皮质激素冲击治疗，其使用方法为：甲基强的

松龙 1000mg/d，连续静脉滴注 3天，然后改为 500mg/d，静脉滴注 2天；或者地

塞米松 10-20mg/d，静脉滴注 1周；冲击治疗后改为醋酸泼尼松或者甲基强的松

龙，晨顿服。视病情变化调整药物剂量，醋酸泼尼松或甲基强的松龙减量需要根

据患者病情改善情况应个体化，如病情稳定并趋好转，可维持 4-16周后逐渐减

量；一般情况下逐渐减少醋酸泼尼松用量，每 2-4周减 5-10mg，至 20mg 左右后

每 4-8周减 5mg，酌情隔日服用最低有效剂量。过快减量可致病情反复、加剧。

成年全身型 MG 和部分眼肌型 MG 患者，为避免部分 MG 患者糖皮质激素减量

过程中和糖皮质激素维持阶段病情波动（加重）、尽快减少糖皮质激素的用量或

停止使用、获得稳定而满意的疗效、减少激素副作用，应早期联合使用免疫抑制

剂，如硫唑嘌呤、环孢素 A或他克莫司等。 

甲基强的松龙与醋酸泼尼松相比较起效快，无需肝脏转化直接发挥抗炎作

用。抗炎作用是醋酸泼尼松的 1.25倍，可迅速改善 MG 临床症状；甲基强的松

龙与受体亲和力高，免疫抑制作用是醋酸泼尼松的 18倍；副作用较少，对肝功

能不全及联合使用免疫抑制剂的 MG 患者比较安全，疗效可靠；药物清除率不

会因时间延长而增加，从而药物在体内可维持恒定浓度，避免其在体内维持剂量

不足而影响疗效。 

使用糖皮质激素期间须严密观察病情变化，约 40%-50%的 MG 患者肌无力症

状在 4-10天内一过性加重并有可能促发肌无力危象，因此，对病情危重、有可

能发生肌无力危象的 MG 患者，应慎重使用糖皮质激素；同时应注意类固醇肌

病，补充钙剂和双磷酸盐类药物预防骨质疏松，使用抗酸类药物预防胃肠道并发

症。长期服用糖皮质激素可引起食量增加、体重增加、向心性肥胖、血压升高、
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血糖升高、白内障、青光眼、内分泌功能紊乱、精神障碍、骨质疏松、股骨头坏

死、消化道症状等，应引起高度重视。 

②硫唑嘌呤：是治疗 MG 的一线药物。眼肌型 MG 和全身型 MG 皆可使用，

可与糖皮质激素联合使用，短期内有效减少糖皮质激素用量。部分儿童（>3岁）

和少年 MG 患者经胆碱酯酶抑制剂和糖皮质激素治疗后效果仍不佳者，可慎重

考虑联合使用硫唑嘌呤。因可致部分患者肝酶升高和骨髓抑制，服用硫唑嘌呤应

从小剂量开始，逐渐加量，多于使用后 3-6个月起效，1-2年后可达全效，可以

使 70%-90%的MG患者症状得到明显改善。初始阶段通常与糖皮质激素联合使用，

其疗效较单用糖皮质激素好；同时可以减少糖皮质激素的用量。单独使用硫唑嘌

呤，虽有免疫抑制作用但不及糖皮质激素类药物。使用方法：儿童 1-2mg/kg/d，

成人 2-3mg/kg/d，分 2-3次口服。如无严重或/和不可耐受的不良反应，可长期

服用。开始服用硫唑嘌呤 7-10天后需查血常规和肝功能，如正常可加到足量。

副作用包括：特殊的流感样反应、白细胞减少、血小板减少、消化道症状、肝功

损害和脱发等。长期服用硫唑嘌呤的 MG 患者，在服药期间至少 2周复查血常

规、4周复查肝、肾功能各 1次。有条件的情况下，建议在硫唑嘌呤用药前筛查

嘌呤甲基转移酶基因缺陷，以减少硫唑嘌呤诱导的不可逆性骨髓抑制的风险。 

③环孢菌素 A：用于治疗全身型和眼肌型 MG 的免疫抑制药物。通常使用后

3-6个月起效，主要用于因糖皮质激素或硫唑嘌呤不良反应或疗效欠佳，不易坚

持用药的 MG 患者；环孢菌素 A也可早期与糖皮质激素联合使用，可显著改善

肌无力症状，并降低血中 AChR 抗体滴度。如无严重副作用可长期和糖皮质激

素联合使用，疗效和硫唑嘌呤相当，但副作用较少。使用方法：口服 2-4mg/kg/d，

使用过程中注意监测血浆环孢菌素 A 药物浓度，并根据浓度调整环孢菌素的剂

量。主要副作用包括：肾功损害、血压升高、震颤、牙龈增生、肌痛和流感样症

状等。服药期间至少每月查血常规、肝和肾功能各 1次，以及监测血压。 

④他克莫司（FK-506）：为一种强效的免疫抑制剂。本药适用于不能耐受

糖皮质激素和其他免疫抑制剂副作用或对其疗效差的 MG 患者，特别是 RyR 抗

体阳性的 MG患者；也可与糖皮质激素早期联合使用，以尽快减少糖皮质激素的

用量，减少其副作用。他克莫司起效较快，一般 2周左右起效。使用方法：口服

3.0mg/d，有条件时检测他克莫司血药浓度并根据血药浓度调整药物剂量。快代

谢型 MG 患者需要加大药物剂量，直到疗效满意为止。如无严重副作用，可长

期服用。副作用包括：消化道症状、麻木、震颤、头痛、血压和血糖升高、血钾

升高、血镁降低、肾功损害等。服药期间至少每月查血常规、血糖、肝和肾功能

1次。 

⑤环磷酰胺：用于其他免疫抑制药物治疗无效的难治性 MG 患者及胸腺瘤

伴 MG 的患者。与糖皮质激素联合使用可以显著改善肌无力症状，并可在 6-12

个月时减少糖皮质激素用量。使用方法为：成人静脉滴注 400-800mg/周，或分 2

次口服，100mg/d，直至总量 10-20g，个别患者需要服用到 30g；儿童 3-5mg/kg/d

（不大于 100mg）分 2次口服，好转后减量，2mg/kg/d。儿童慎用。副作用包括：
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白细胞减少、脱发、恶心、呕吐、腹泻、出血性膀胱炎、骨髓抑制远期肿瘤风险

等。每次注射前均需要复查血常规和肝功能。 

⑥吗替麦考酚酯（MMF）： MMF 为治疗 MG 的二线药物，但也可早期与

糖皮质激素联合使用。使用方法: 0.5-1g/次，每日 2次。MMF 与硫唑嘌呤和环

孢菌素相比，较安全，对肝、肾毒副作用小。常见不良反应有胃肠道反应，表现

为恶心、呕吐、腹泻、腹痛等。服用本药的 MG 患者，在第一个月 1次/周全血

细胞计数，第二、三个月每月 2次，三个月后每月 1次，如果发生中性粒细胞减

少时，应停止或酌情减量使用本药。不能与硫唑嘌呤同时使用。 

⑦抗人 CD20 单克隆抗体（利妥昔单抗，Rituximab）：利妥昔单抗可用来

治疗自身免疫性疾病[10]。在治疗 MG 时，适用于对糖皮质激素和传统免疫抑制

药物治疗无效的 MG 患者，特别是抗-MuSK 抗体阳性的 MG 患者。作为成年

MG 患者单一治疗药物，推荐剂量为 375mg/m2体表面积，静脉滴注，每周一次，

22天为一疗程，共给药 4次。利妥昔单抗的治疗应在具备完善复苏设备的病区

内进行。对出现呼吸系统症状或低血压的患者至少监护 24小时，监测是否发生

细胞因子释放综合征。对出现严重不良反应的患者，特别是有严重呼吸困难、支

气管痉挛和低氧血症的患者应立即停止使用。副作用包括：发热、寒战、支气管

痉挛、白细胞减少、血小板减少和进行性多灶性白质脑病等。 

在使用上述免疫抑制剂和/或免疫调节剂时定期检查肝、肾功能、血和尿常

规等。如果免疫抑制剂对肝功能、肾功能、血常规和尿常规影响较大，或者出现

不可耐受的副作用，则应停用或者选用其他药物。对 HBsAg 阳性且肝功能不全

的 MG 患者，应慎重应用免疫抑制剂或细胞毒性药物治疗，一般在治疗前 2-4

周应该使用核苷（酸）类似物（NAs）进行预防性治疗。 

（3）静脉注射用丙种球蛋白[11]：主要用于病情急性进展、手术术前准备的

MG 患者，可与起效较慢的免疫抑制药物或可能诱发肌无力危象的大剂量糖皮质

激素联合使用，多于使用后 5-10天左右起效，作用可持续 2个月左右。与血浆

交换疗效相同，副作用更小，但两者不能并用。在稳定的中、重度 MG 患者中

重复使用并不能增加疗效或减少糖皮质激素的用量。使用方法为：400mg/kg/d

静脉注射 5天。副作用：头痛、无菌性脑膜炎、流感样症状和肾功能损害等。 

（4）血浆置换[12]：主要用于病情急性进展患者、肌无力危象患者、肌无力患

者胸腺切除术前和围手术期处理、以及免疫抑制治疗初始阶段，长期重复使用并

不能增加远期疗效。血浆置换第一周隔日 1次，共 3次，若改善不明显其后每周

1次，常规进行 5-7 次。置换量每次用健康人血浆 1500ml和 706代血浆 500ml。

多于首次或第二次血浆置换后 2天左右起效，作用可持续 1-2个月。在使用丙种

球蛋白冲击后四周内禁止进行血浆置换。副作用：血钙降低、低血压、继发性感

染和出血等。伴有感染的 MG 患者禁用。宜在感染控制后使用，如血浆置换期

间发生感染则要积极控制感染，并根据病情决定是否继续进行血浆置换。 

（5）胸腺摘除手术治疗[7]：疑为胸腺瘤的 MG 患者应尽早行胸腺摘除手术，

早期手术治疗可以降低胸腺肿瘤浸润和扩散的风险。胸腺摘除手术，可使部分
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MG 患者临床症状得到改善，而部分 MG 患者可能在手术治疗后症状加重。对于

伴有胸腺增生的 MG 患者，轻型者（Osserman 分型Ⅰ）不能从手术中获益，而

症状相对较重的 MG 患者（Osserman 分型Ⅱ-Ⅳ），特别是全身型合并 AChR

抗体阳性的 MG 患者则可能在手术治疗后临床症状得到显著改善。胸腺摘除手

术后通常在 2-24个月左右病情逐渐好转、稳定，用药剂量亦减少。部分 MG 患

者经胸腺摘除手术治疗后可完全治愈；也有部分 MG 患者胸腺摘除术后几年、

甚至数年后 MG 症状复发，但总体来说多数胸腺异常的 MG 患者能从手术中获

益。一般选择手术的年龄为 18周岁以上。MG 症状严重的患者，除非怀疑高度

恶性胸腺瘤，可以先药物治疗，如丙种球蛋白冲击等，待病情改善、稳定后再行

手术治疗，有助于减少、防止手术后发生肌无力危象。需要紧急手术的患者，为

防止患者手术后出现肌无力危象，术前可予丙种球蛋白等药物。 

（6）胸腺放射治疗
[13]

：随着放射治疗设备改进，治疗技术日益成熟，MG

胸腺放射治疗重新受到重视。此疗法适用于胸腺增生、全身无力、药物疗效不佳、

浸润性胸腺瘤不能手术、未完全切除胸腺瘤或术后复发的患者。分次日量 1～2 

Gy ，每周 5次，一般总量 50～60Gy ，可获疗效。 

（7）其他：进行呼吸肌训练和在轻型 MG 患者中进行力量锻炼，可以改善

肌力。建议患者控制体重、适当限制日常活动、注射季节性流感疫苗等均有益于

病情的控制。 

2．不同类型 MG 患者的治疗 

（1）单纯眼肌型 MG：任何年龄均可起病，相对的发病高峰是 10岁之前的

儿童和 40岁之后的男性。80%以上的 MG 患者以单纯眼肌型起病，病初可使用

胆碱酯酶抑制剂治疗，剂量应个体化，如果疗效不佳可考虑联合应用糖皮质激素

或甲基强的松龙冲击治疗。近年来回顾性研究表明，口服皮质类固醇类药物如醋

酸泼尼松等治疗新发的单纯眼肌型 MG 患者，与单纯使用胆碱酯酶药物或未经

治疗者比较，可显著改善眼部症状，并能有效地预防向全身型 MG 的转化，但

目前仍然缺乏相应的前瞻性随机对照研究证据。为了得到满意而稳定的疗效，病

程早期可使用免疫抑制剂，与糖皮质激素联合使用，可减少糖皮质激素的用量，

减轻其副作用。 

（2）全身型 MG：单用胆碱酯酶抑制剂不足以完全改善症状。在应用胆碱

酯酶抑制剂的基础上，早期联合使用糖皮质激素和免疫抑制剂，如硫唑嘌呤、环

孢菌素、他克莫司或吗替麦考酚酯（MMF）等。部分全身型 MG 患者需要甲基

强的松龙冲击治疗，其中部分(约 40%-50%)患者在冲击过程中出现病情一过性加

重，甚至需行气管插管或气管切开，因此在治疗过程中要严密观察病情变化。经

甲基强的松龙冲击治疗后疗效仍欠佳者，可考虑大剂量丙种球蛋白冲击治疗。成

年全身型 MG 患者如伴有胸腺异常，如胸腺肿瘤或胸腺增生，应积极早期胸腺

摘除治疗。胸腺摘除手术后，多数 MG 患者原用药物剂量明显减少，甚至部分

患者可停用药物，痊愈。儿童全身型 MG 患者经胆碱酯酶抑制剂、糖皮质激素
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和丙种球蛋白冲击等治疗后疗效仍差或不能耐受治疗者可慎重考虑给予免疫抑

制剂或行胸腺摘除手术治疗。 

（3）MG 危象[14,15]：呼吸肌功能受累导致严重呼吸困难状态，危及生命者，

应积极行人工辅助呼吸，包括正压呼吸、气管插管或气管切开，监测动脉血气分

析中血氧饱和度和二氧化碳分压，并进一步判断 MG 危象的类型（见表 1）。如

为肌无力危象，应酌情增加胆碱酯酶抑制剂剂量，直到安全剂量范围内肌无力症

状改善满意为止；如有比较严重的胆碱能过量反应，应酌情使用阿托品拮抗；如

不能获得满意疗效时考虑用甲基强的松龙冲击；部分患者还可考虑同时应用血浆

交换或大剂量丙种球蛋白冲击。如为胆碱能危象，应尽快减少或者停用胆碱酯酶

抑制剂，一般 5-7天后再次使用，从小剂量开始逐渐加量，并可酌情使用阿托品；

同时给予甲基强地松龙冲击、血浆交换或静脉注射免疫球蛋白。随着医学科学技

术的发展，目前胆碱酯酶抑制剂的使用剂量有限（一般日总剂量不超 480 毫克），

胆碱能危象已极为少见。若发现血气分析已经呼吸衰竭（I型或 II型均可见）

或临床上发现不能保护气道，即应及时气管插管，并考虑正压通气。 

人工辅助呼吸的 MG 患者需加强护理，定时雾化、拍背、吸痰，防止肺部

感染，通过辅助呼吸模式的逐步调整等尽早脱离呼吸机。 

表 1：肌无力危象和胆碱能危象的鉴别诊断 

 肌无力危象 胆碱能危象 

心率 心动过速 心动过缓 

肌肉 肌肉无力 肌肉无力和肌束震颤 

瞳孔 正常或变大 缩小 

皮肤 苍白、可伴发凉 潮红、温暖 

腺体分泌 正常 增多 

新斯的明试验 肌无力症状改善 肌无力症状加重 

（4）妊娠期 MG[16]：MG 患者怀孕后对症状有何影响目前尚无明确定论。

多数 MG 患者的病情不会加重，也不会影响分娩的时间和方式。怀孕期间使用

胆碱酯酶抑制剂和糖皮质激素相对安全，其他免疫抑制药物有可能影响胚胎的正

常发育，应在怀孕前停用。如欲计划近期怀孕，就应避免使用甲氨蝶呤和霉酚酸

酯等有致畸性的药物，否则就需明确指出其风险性并做好有效的避孕。 

（5）抗-MuSK抗体阳性的 MG 患者：一般而言，AChR 抗体阴性而抗-MuSK

抗体阳性的全身型 MG 患者，对胆碱酯酶抑制剂、糖皮质激素和免疫抑制剂疗

效较差，目前尚无特殊治疗方法。血浆置换可短期缓解肌无力症状。个案报道，

抗-CD20 单抗可能对此类型肌无力有效
[9]
；多次行胸腺摘除手术可使部分抗

-MuSK 抗体阳性的 MG 患者从中获益。 

3 MG 患者合并其他疾病：MG 患者可合并 Graves 病、多发性肌炎、多发

性硬化、干燥综合症、周期性麻痹、Hashimoto 病、类风湿性关节炎、系统性红
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斑狼疮、Guillain-Barré综合征、再生障碍性贫血等疾病；部分患者还可能累及

心肌，表现为心电图异常、心律失常等。因此，在积极治疗 MG 的同时，还要

兼顾可能合并的其他疾病。 

4、治疗 MG 过程中需注意的事项 

MG 患者慎用的药物包括：部分激素类药物，部分抗感染药物（如氨基糖甙

类抗生素等以及二性霉素等抗真菌药物），部分心血管药物（如利多卡因、奎尼

丁、β-受体阻滞剂、异搏定等），部分抗癫痫药物（如苯妥英钠、乙琥胺等），

部分抗精神病药物（如氯丙嗪、碳酸锂、地西泮、氯硝西泮等），部分麻醉药物

（如吗啡、度冷丁等），部分抗风湿药物（如青霉胺、氯喹等）。 

其他注意事项包括：禁用肥皂水灌肠；注意休息、保暖；避免劳累、受凉、

感冒、情绪波动等。 

 

五、预后 

眼肌型 MG 患者中 10%-20%可自愈，20%-30%始终局限于眼外肌，而在其余

的 50%-70%中，绝大多数（>85%）可能在起病 3年内逐渐累及延髓和肢体肌肉，

发展成全身型 MG。约 2/3的患者在发病 1年内疾病严重程度达到高峰，20%左

右的患者在发病 1年内出现 MG 危象。肌无力症状和体征在某些条件下会有所

加重，如上呼吸道感染、腹泻、甲状腺疾病、怀孕、体温升高、精神创伤和用影

响神经肌肉接头传递的药物等。 

在广泛使用免疫抑制药物治疗之前，MG 的死亡率高达 30%，而随着机械通

气、重症监护技术以及免疫抑制剂广泛应用于 MG 的治疗，目前死亡率（直接

死于 MG 及其并发症的比例）已降至 5%以下。 

 

《中国重症肌无力诊断和治疗指南编写组名单》（以姓氏笔画为序） 

安中平〔天津市环湖医院（天津市脑系科专科医院）〕；卜碧涛（华中科技大学

同济医学院附属同济医院）；程琦（上海交通大学医学院神经病学研究所）；陈

向军（复旦大学附属华山医院）；楚兰（贵阳医学院附属医院）；杜彦辉（宁夏

医科大学附属医院）；董会卿（首都医科大学宣武医院）；段瑞生〔山东省千佛

山医院（山东大学附属千佛山医院）〕；方树友（郑州大学附属第一医院）；高

聪（广州医学院第二附属医院）；管阳太（第二军医大学长海医院）；郭力（河

北医科大学第二附属医院）；侯熙德（南京医科大学附属第一医院）；胡学强（中

山大学附属第三医院）；黄德辉（解放军总医院）李海峰（齐鲁大学医学院附属

医院）；李宏增（第四军医大学唐都医院）；李泽宇（内蒙古医学院附属医院）；

李柱一（第四军医大学唐都医院）；廖小平（海南医学院）；刘广志（北京大学

人民医院）；刘卫彬（中山大学第一附属医院）；莫雪安（广西医科大学神经病

学研究所）；戚晓昆（海军总医院）；秦新月（重庆医科大学附属第一医院）；

邱伟（中山大学附属第三医院）；施福东（天津医科大学总医院）；王津存（第

四军医大学西京医院）；王佳伟（首都医科大学附属同仁医院）；王丽华（哈尔
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滨医科大学附属第二医院）；（王满侠（兰州大学第二医院）；王维治（哈尔滨

医科大学附属第二医院）；肖保国（复旦大学神经病学研究所）；许贤豪（卫生

部北京医院）；徐雁（北京协和医院）；吴卫平（解放军总医院）；吴晓牧（江

西省人民医院）；魏东宁（解放军 309医院）；张华（卫生部北京医院）；张美

妮（山西医科大学第一医院）；张旭（温州医学院附属第一医院）；张星虎（首

都医科大学天坛医院）；张晓君（首都医科大学同仁医院）；赵玉武（上海交通

大学附属第六人民医院）；周红雨（四川大学华西医院）；周文斌（中南大学湘

雅医院）； 
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