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我国Meige综合征诊断和治疗专家共识
(201 8年)

中华医学会眼科学分会神经眼科学组

Meige综合征是1910年由法国神经病学家

Henry Meige首先描述并以其名字命名的疾病，以

眼睑痉挛一I=1下颌肌张力障碍为主要症状。近年来

有学者建议将本病命名为“节段性颅颈部肌张力障

碍77[1]O平均发病年龄60岁，男女性别比例约为

1：2。尽管其总体发病率目前国内外尚无确切报

道，但近年来研究发现其患病人数呈明显上升趋

势，引起眼科、神经内外科的高度重视。鉴于此，中

华医学会眼科学分会神经眼科学组经过集体讨论，

提出本共识，以期指导临床诊治工作和研究。

一、病因和发病机制

迄今为止，Meige综合征确切的病因和发病机

制尚不清楚。目前认为心理因素、药物(抗精神病

药物、抗震颤麻痹药物、抗组胺药物等)、创伤及口

腔操作或手术等因素导致的脑内神经介质，尤其乙

酰胆碱及多巴胺的平衡失调，可能与本病的发生

有关∞】。

二、临床表现及分型

本病通常缓慢起病，发病前多有眼部不适，如

眼干、眼涩、眼胀、畏光等。最常见的首发症状为眼

睑痉挛，部分患者从眼睑痉挛开始逐渐累及下面

部、口、下颌、舌部的肌肉，累及咽喉肌和呼吸肌时

可导致构音障碍、呼吸困难。少数患者伴有颈部、

躯干或中线部位肌肉痉挛性肌张力异常。上述症

状在疲劳、日光刺激、注视、紧张时加重，睡眠时消

失。Tricks现象是本病的临床特征之一，表现为患

者在讲话、打哈欠、咀嚼、吹口哨、唱歌、敲打颈后

时，临床症状可以明显缓解。

根据累及部位，本病可分为以下类型”。

1．眼睑痉挛型：表现为眼睑阵发性不自主痉挛

或强直性收缩或不自主眨眼。约25％患者以单侧

眼睑痉挛起病，逐渐发展为双侧吲。
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2．眼睑痉挛合并口下颌肌张力障碍型：在表现

眼睑痉挛的同时，口唇及颌面部肌肉亦呈痉挛性收

缩，表现噘嘴、缩唇、张口、伸舌、嘴角及面肌不自主

抽动，患者呈怪异表情。

3．口下颌肌张力障碍型：仅有口唇及颌部肌肉

痉挛性抽动。

4．其他型：在上述3个类型的基础上合并颈、

躯干、肢体肌张力障碍。

三、诊断和鉴别诊断

(一)诊断

1．主要依据眼睑痉挛和(或)口面部肌肉对称

性、不规则收缩，Tricks现象以及睡眠时消失等临

床特点，可诊断本病。

2．目前尚无确诊本病的特异性检查。

(--)鉴别诊断

1．特发性面肌痉挛：面肌痉挛与Meige综合征

是不同的两种疾病。面肌痉挛表现为阵发性单侧

面肌的不自主抽搐，即一种间歇、不随意、不规则的

阵发样面部肌肉收缩。大多数限于一侧，常发于眼

睑，可波及面部肌肉，发作严重者终日抽搐不停。

常在疲倦、精神紧张、自主运动时加剧。1次抽搐

短则数秒，长至10余分钟，间歇期长短不定。不少

患者于抽搐时伴有面部轻度疼痛，一些患者可伴有

同侧头痛、耳鸣。双侧面肌痉挛更需要与Meige综

合征鉴别，一般情况下前者异常肌反应呈阳性。

2．三叉神经痛：三叉神经痛是一种面部阵发性

短暂的剧烈疼痛，疼痛严重时可伴有面部肌肉抽

搐。Meige综合征严重时也会出现面部疼痛症状，

但是疼痛感没有三叉神经痛强烈。

3．布鲁热综合征：布鲁热综合征有张大口症

状，在肌张力障碍发作间歇期阵发性呼吸深快，同

时伴发眼球震颤，其发病机制定位在丘脑。

4．重症肌无力：Meige综合征与重症肌无力均

有睁眼困难症状，但后者为提上睑肌肌力异常，常

有晨轻暮重现象，新斯的明试验阳性；而前者为眼
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轮匝肌阵发性挛缩或强直性收缩导致的眼睑闭合，

提上睑肌肌力正常。

5．抽动秽语(综合征)：抽动一般首发于面部，

表现为眼和面肌迅速、反复不规则的抽动，如眨眼、

鼻子抽动、扮鬼脸，以后出现其他部位的运动性抽

动，如甩头、点头、颈部快速而短促伸展、耸肩，症状

可逐渐向上肢、躯干或下肢发展，出现肢体或躯干

短暂的、暴发性的不自主运动，如上肢投掷运动、踢

腿、下跪、屈膝、顿足或躯干弯曲、扭转动作等。时

常在抽动时不自主发声，呈现为咒骂状。易与

Meige综合征鉴别。

6．干眼：指任何原因造成的泪液分泌的质或量

异常，泪膜稳定性下降，伴有眼部不适和(或)眼表

组织病变的多种疾病的总称。常见症状包括眼干

涩、眼疲劳、眼痒、异物感、灼热感、分泌物黏稠、怕

风、畏光、对外界刺激敏感，但不表现为眼部肌张力

障碍。

四、治疗方法

目前尚无根本治疗方法，临床以对症治疗、提

高生活质量为主要目的。治疗方法包括口服药物、

A型肉毒杆菌素(botulinum toxin，B，D【)局部注射、

手术等。原则上一般对早期患者首先采取口服药

物治疗，并可结合局部注射治疗；对病程较长、口服

及局部注射治疗效果不佳、患者日常生活明显受到

影响者，可考虑手术治疗。方法的选择建议逐步升

级，循序渐进。

(一)口服药物治疗

口服药物可用于治疗各种类型Meige综合征，

对眼睑痉挛的疗效优于对口下颌肌张力障碍的疗

效。药物包括：(1)多巴胺受体拮抗剂，如氟哌啶

醇、泰必利、肌苷等；(2)y氨基丁酸类药，如佳静安

定、丙戊酸钠等；(3)抗胆碱能药，如苯海索等；(4)

安定类药，如地西泮、氯硝西泮等；(5)抗抑郁药，如

阿米替林、阿普唑仑、舍曲林等；(6)其他药物：如

1氨基丁酸受体激动剂巴氯芬，抗癫痫药物托吡

酯、左乙拉西坦，中医中药等。个案报道和小样本

研究结果显示，口服上述药物治疗对部分Meige综
合征患者有效"‘1 01。

由于目前尚缺乏有力证据证实口服药物的疗

效，因此临床可尝试应用上述药物，从小剂量起始，

也可联合应用不同种类的药物。

(二)A型BTX(BTX—A)局部注射治疗

BTX也被称为肉毒素或肉毒杆菌素，是由肉毒

杆菌在繁殖过程中所产生的一种神经毒素蛋白。

局部注射的BTX—A可与突触前膜内胆碱能内膜蛋

白结合，有效抑制钙离子内流而暂时阻断乙酰胆碱

的释放，从而明显缓解肌肉麻痹以及局部肌肉的痉

挛症状⋯】。BTX—A注射可以与口服药物同时进行，

也可以在口服药物疗效不满意时选用。该方法对

眼睑痉挛的疗效优于对口下颌肌张力障碍的疗效。

根据I临床表现选择在肌肉痉挛最明显的部位

进行注射。注射前标注注射点，每点注射剂量为

2．5 Iu，注射点数及总量根据患者病情而定。一般

1周左右开始起效，两周左右药物效果达到高峰，

残存痉挛症状者两周后可追加注射。该方法的不

良反应包括注射局部组织肿胀、面瘫、眼睑下垂等；

症状缓解一般持续3-6个月；复发者可选择再次注

射，但多次注射可产生耐药性n21。不良反应必须在

治疗前告知患者。

(三)外科手术治疗

1．脑深部电刺激术(deep brain stimulation，

DBS)：DBS是随着立体定向技术的发展应运而生

的一种新型的治疗Meige综合征的方法“3‘15，。对于

口服和(或)注射药物疗效不满意或对药物不良反

应不耐受，症状较重影响日常生活的患者，DBS是

一个有益的治疗选择，具有微创、可逆、可调控、个

性化等特征n¨71。国际上多选择苍白球内侧部

(GPi)作为治疗靶点，已获得较为理想的疗效。也

可采用丘脑底核(subthalamic nucleus，STN)DBS治

疗，术后疗效虽有差异，但多数患者获得较好效果。

2．DBS术后的程序性控制及患者管理：DBS术

后患者需要开机(首次程序性控制)，随着对刺激的

耐受需要几次随访及程序性控制。首次程序性控

制时间一般4周左右为宜。程序性控制参数的设

置：植入GPi电极患者的刺激剂量略高于植入STN

电极患者；一般选择单极刺激，根据术后影像资料

及术中微电极记录、临时刺激测试记录，每侧电极

选择1或2个电极触点作为负极，临床较常使用的

脉冲宽度为60～120 ps，振幅为1．5-4．0 V，频率为
60～185 Hz””。反复程序性控制效果不理想的患者

可以尝试使用变频刺激或其他刺激模式。

患者需了解并认同DBS的改善率，了解术后生

活中的注意事项和随访时间。一般首次程序性控

制后症状改善会有波动，需要几次程序性控制，个

体间存在差异。由于对Meige综合征的DBS疗法

推广不够，地方医院暂无独立程序性控制能力。为

了偏远地区的患者能及时随访和获得程序性控制，

可以配合使用患者全程管理网络平台和远程程序
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性控制的综合方案对患者进行治疗干预。症状改

善有限的患者可以配合药物治疗。

3．DBS的手术并发症：(1)手术相关并发症：包

括术后早期癫痫发作和精神异常、电极移位、颅内

出血、切口感染、脑脊液漏等u卅；(2)设备相关并发

症：包括电极导线断裂等，尤其对于累及颈部的肌

张力障碍患者，术中要妥善固定电极和延长导线连

接头，建议使用钛片压紧；(3)与刺激相关的并发

症：包括感觉异常、肌肉抽搐、头晕、视幻觉、发音困

难、异动症等，通常通过程序性控制可消除或得到

缓解【20】。
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本刊可直接使用的公知公认外文缩略语

．读者．作者．编者

为了更方便、简洁地使用本专业领域内的名词术语及其缩略语，本刊特公布公知公认的部分外文缩略语，作者在撰写文章

时可于摘要及正文中直接使用以下外文缩略语而不必再注明其全称。未公布的名词术语请于首次出现时写出中文全称，在括

号内写出外文全称及其缩略语，如：肿瘤坏死因子(tumournecrosisfactor，TNF)。

以下括号内为缩略语的全称(按首字母顺序排序)。本说明从2018年开始执行。

AMD(年龄相关性黄斑变性)PBS(磷酸盐缓冲液)

bFGF(碱性成纤维细胞生长因子)PACG(原发性闭角型青光眼)

BUT(泪膜破裂时间)PCR(聚合酶链反应)

C／D(视杯视盘直径比)PD(视盘直径)

CNV(脉络膜新生血管)POAG(原发性开角型青光眼)

DAB(二氨基联苯胺)PRK(准分子激光角膜切削术)

EDTRS视力表(糖尿病视网膜病变治疗研究视力表) RGC(视网膜神经节细胞)

ELISA(酶联免疫吸附试验) RGPCL(硬性透气性接触镜)

FFA(荧光素眼底血管造影) RPE(视网膜色素上皮)

HE染色(苏木精．伊红染色) RR(相对危险度)

ICGA(ngI哚青绿脉络膜血管造影) RT．PCR(逆转录聚合酶链反应)

IL(白细胞介素)TAO(甲状腺相关眼病)

IOL(人工晶状体)TGF(转化生长因子)

IAsIK(准分子激光原位角膜磨镶术)TUNEL(核苷酸末端转移酶介导的dUTP缺口标记)

LEC(晶状体上皮细胞) UBM(超声生物显微镜)

MMP(基质金属蛋白酶) VEGF(血管内皮生长因子)

M rITI’(噻唑蓝) VEP(视觉诱发电位)

OCT(相干光层析成像术) 仪．SMA(平滑肌肌动蛋白)
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