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                  重症肌无力   

        （myasthenia gravis ；
MG）                                            
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临床特征

ØØ 部分&全身骨骼肌易疲劳, 呈波动性

Ø 肌无力特点: 

   活动后加重, 休息和胆碱酯酶抑制剂     

治疗后减轻, 晨轻暮重



v       由T细胞介导，通过B细胞分泌乙酰胆碱受体

（AchR）抗体，并在补体的参与下，与突触后膜

的AchR产生免疫应答，破坏了大量的AchR，不能

产生足够的终板电位，导致突触后膜传递障碍，而

产生MG。

病因&发病机制



v肌纤维：

      不明显，无特异性，有时有肌纤维凝固、坏死、
肿胀。可见“淋巴溢”,慢性病变可见肌萎缩。

v神经肌肉接头:

      明显，突触间隙加宽，突触后膜皱褶丧失或减
少。在残余的突触皱褶中，用免疫化学方法可证实
有抗体和免疫复合物存在，AchR明显减少。

v胸腺:

      80%MG有胸腺淋巴滤泡增生，10-20%合并胸腺
瘤，以淋巴细胞增生为主。

病理



v人群发病率8~20/10万,南方较高
v患病率约50/10万
v 20~40岁常见, <40岁女性患病率为男性2~3倍，中年以上

发病者以男性居多
v胸腺瘤: 50~60岁MG患者多见，
v 10岁以下患者占MG患者的10%，家族性病例少见 

临床表现

流行病学

发病年龄

任何年龄，出生后数个月至70~80岁，
但有两个年龄高峰期： 
      20~40岁常见, <40岁女性患病率为男性2~3倍，
      40~60岁，男性多见，多合并胸腺瘤              

发病\加重诱因 感染\妊娠\月经前常, 精神创伤, 过度疲劳

估计我国约有
60万MG病人



眼外肌无力为首发症状

v眼皮下垂、视力模糊、复视、斜视、眼球转动不
灵活。

v面肌受累：表情淡漠、苦笑面容、讲话大舌头、
构音困难，常伴鼻音。

v咀嚼肌及延髓肌受累：咀嚼无力、饮水呛咳、吞
咽困难。

v颈肌受累：颈软、抬头困难，转颈、耸肩无力。
v抬臂、梳头、上楼梯、下蹲、上车困难。

临床表现



    临床分型

v⑴成年肌无力：Osserman分型.

v Ⅰ型：单纯眼肌型（15％－20％）预后好

v  Ⅱ型：轻度全身型；a型不伴有延髓肌麻痹（30％）

                     b型伴有延髓肌麻痹（25％）

v  Ⅲ型：急性重症型（15％）死亡率高

        首发症状出现后数周内发展到所有骨骼肌

v  Ⅳ型：迟发重症型（10％）预后差

        2年内由Ⅰ、Ⅱa、 Ⅱb型发展而来，症状同Ⅲ型，常合并      
胸腺瘤

v  Ⅴ型：肌无力伴肌萎缩型。

临床表现



v⑵儿童型肌无力：

     以单纯眼外肌麻痹为主。

     a 新生儿型

     b 先天性肌无力

v⑶少年型肌无力：

    14-18岁之间发病，

    以睑下垂，斜、复视为多见。吞咽困难，全身肌无力较儿   
童型多见。

v (4)药源性MG：

         可发生在用青霉胺治疗肝豆状核变性、类风湿性关节
炎和硬皮病的患者。

        临床症状和AChR－Ab滴度与成人型MG相似，

停药后症状消失。

临床表现



治疗

M G

胆碱酯酶
抑制剂

肾上腺皮
质激素

免疫抑制
剂

胸腺治疗
（手术、放射）

免疫
球蛋白

血浆
置换



v常用的胆碱酯酶抑制剂

  甲基硫酸新斯的明 

  肌肉注射，用量1.0-1.5mg/次，作用时间30-60分钟。

  吡啶斯的明

  口服，60mg/片，最大剂量12片/日。作用时间为2-8小
时，所以投药时间为6-8小时，对延髓肌肉无力效果较好。

v胸腺摘除术后的用量问题

   根据研究表明在胸腺摘除术后个别病人对胆碱酯酶抑制剂
处于超敏状态，术后宜用术前半量，3天后改服全量。

治疗

1. 抗胆碱酯酶药



①大剂量泼尼松(开始60~80 mg/d)    

  p.o, 症状好转逐渐减至维持量(隔  

 日5~15mg/d)

隔日用药可减轻副
作用, 1个月症状改
善, 数月疗效达高峰

②甲基泼尼松龙冲击疗法: 1g/d,

  连用3~5d, 1~3个疗程

用于反复发生危象&

大剂量泼尼松不缓解

2. 皮质类固醇

治疗

长期使用糖皮
质激素副作用

？



v适应症：激素治疗效果不好的病人

v常用药物：环孢霉素A、环磷酰胺、硫唑嘌呤等

v副作用：白细胞、血小板降低；脱发；胃肠道反应；出血
性膀胱炎。

治疗

3.免疫抑制剂



4. 血浆置换 病因治疗

治疗

适应症：改善病情急骤恶化，危象的治疗或胸腺摘除术术前准备。

机理：通过置换血浆减少血中乙酰胆碱受体抗体，作用迅速不持        
久，有效时间取决于抗体的半减期，多在6-10天后症状重现。

用法：每次约2500ml，连用平均5次。

优点/缺点：疗效持续数日、数月, 安全/费用昂贵 



5. 免疫球蛋白 病因治疗

治疗

适应症：各种类型的危象

机理：外源性免疫球蛋白使乙酰胆碱受体抗体的结合功能紊乱；
      可能的补体调节作用。

疗效：注射后10-15天病情好转，可持续60天。

剂量：剂量0.4g/(kg.d), i.v 滴注, 连用3~5d
      用于各种类型危象, 较血浆置换简单易行

副作用: 头痛, 感冒样症状, 1~2d可缓解



<60岁MG患者
µ 全身型MG(包括老年患者)

µ 眼肌型合并胸腺瘤
µ 眼肌型伴复视
µ 约80%无胸腺瘤患者术后症状可缓解

6. 胸腺切除 病因治疗

µ 症状严重患者一般不宜胸腺切除

µ可改善&缓解症状, 疗效常在数月或数年后显现

治疗



       奎宁, 奎尼丁, 普鲁卡因酰胺, 青霉胺, 心得
安, 苯妥英, 安定、巴比妥、锂盐, 四环素&氨基
糖甙类抗生素……凡是能抑制神经肌肉接头处的传
递及抑制呼吸的药物。

避免使用的药物

治 疗



v基本资料：

     XXX ，女 ，57岁,因“ 吞咽和呼吸困难3天。
”于2017-11-19 09:27:42入院。因呼吸衰竭气管插
管后科转入我科。

v入院诊断：

          重症肌无力 

          肌无力危象 

          急性上呼吸道感染

病历简介
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