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　 　 重症肌无力（ｍｙａｓｔｈｅｎｉａ ｇｒａｖｉｓ，ＭＧ）是一种由

乙酰胆碱受体抗体（ ａｃｅｔｙｌｃｈｏｌｉｎｅ ｒｅｃｅｐｔｏｒ ａｎｔｉｂｏｄｙ，
ＡｃｈＲ⁃Ａｂ）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。 已知

８０％以上的 ＭＧ 患者表现为胸腺增生或胸腺瘤，其
中 １５％ ～３０％为胸腺瘤［１⁃２］。 基于 ＭＧ 与胸腺异常

的密切关系，Ｂｌａｌｏｃｋ 等［３］于１９３６ 年５ 月２６ 日为１ 例
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２１ 岁ＭＧ 女性患者正中开胸切除了胸腺囊肿，１９４４ 年

又对没有胸腺瘤的 ＭＧ 患者行胸腺扩大切除术，ＭＧ
症状明显缓解。 从此，胸腺扩大切除术成为治疗 ＭＧ
较为有效的方法。 Ｃａｔａｎｅｏ 等［４］２０１８ 年的 Ｍｅｔａ 分析

中，１７ 项回顾性研究提示手术组缓解率是药物治疗

组的 ２. ３４ 倍，４ 项回顾性配对研究提示手术组缓解率

是药物治疗组的 ４ 倍。 ２００５ 年 Ｎｅｗｓｏｍ⁃Ｄａｖｉｓ 等［５⁃６］

组织了多中心前瞻性研究，比较手术和单纯用药（强
的松）治疗非胸腺瘤 ＭＧ 的远期疗效，证明非胸腺瘤

ＭＧ 患者胸腺切除术后 ３ 年症状改善。 由此，胸腺切

除术已成为治疗 ＭＧ 的首选方案。 近年来，关于 ＭＧ
的诊断和治疗取得了一定的进步，比如血清抗体、微
创外科手术等，目前尽管得到欧洲指南（２０１４）、英国

指南（２０１５）、中国指南（２０１５）、国际指南（２０１６）、德国

指南（２０１６）和日本指南（２０１８）等的推荐［１，７⁃１１］，但是

在胸腺切除术相关的适应证、手术时机、手术方式、术
后处理等方面还存在争议，因此有必要达成共识。 鉴

此，由中国重症肌无力联盟柳阳春教授和刘宝东教授

动议，谭群友、刘宝东等教授执笔，经过 ２ 年多的文献

复习和准备，完成了初稿，并通过组织相关专家反复

线上讨论、线下函审等方式，达成并发表了《重症肌无

力外科治疗中国临床专家共识》 ［１２］。 据此，本文对

ＭＧ 的临床分型、手术基础、术前准备、手术适应证、
手术方式和疗效评价等方面进行了解读。
１　 临床分型

目前临床常用的 ＭＧ 分型有改良 Ｏｓｓｅｒｍａｎ 和

Ｇｅｎｋｉｎｓ 分型、美国重症肌无力基金会（Ｍｙａｓｔｈｅｎｉａ Ｇｒａｖｉｓ
Ｆｏｕｎｄａｔｉｏｎ ｏｆ Ａｍｅｒｉｃａ，ＭＧＦＡ）分型和 ＭＧＦＡ 的 ＭＧ 量

化评分（Ｑｕａｎｔｉｔａｔｉｖｅ Ｍｙａｓｔｈｅｎｉａ Ｇｒａｖｉｓ，ＱＭＧ） ［１３］。 前

两者的分型侧重肌群受累范围程度，简单直观，易操

作，但是缺少血清抗体和胸腺影像改变的评估；后者

对肌群受累程度进行评价，过程繁琐，准确性也存在

一定问题。 因此有必要制定一个包括症状（ｓｙｍｐｔｏｍ）
分型、影像（ ｉｍａｇｉｎｇ）分型和抗体（ ａｎｔｉｂｏｄｙ）分型的

一揽子外科分型系统（ＳＩＡ 分型系统），指导外科临

床工作，比如手术风险评估等。 其中症状分型需要

结合部位［如肌群（动态的眼肌 ／四肢肌 ／咽喉肌 ／呼
吸肌变化）］、程度（轻 ／中 ／重评分量表）和时间［如
急性（６ 个月内） ／迟发（２ 年以上）］等；影像分型将胸

腺分为正常 ／萎缩、增生、肿瘤 ／囊肿等；抗体分型包括

ＡｃｈＲ⁃Ａｂ 阳性、抗横纹肌抗体［包括肌肉特异性酪氨

酸激酶抗体（ｍｕｓｃｌｅ⁃ｓｐｅｃｉｆｉｃ ｔｙｒｏｓｉｎｅ ｋｉｎａｓｅ ａｎｔｉｂｏｄｙ，
ＭｕＳＫ⁃Ａｂ）］阳性、兰尼碱受体抗体（ｒｙａｎｏｄｉｎｅ ｒｅｃｅｐｔｏｒ

ａｎｔｉｂｏｄｙ，ＲｙＲ⁃Ａｂ）和肌联蛋白抗体（Ｔｉｔｉｎ ａｎｔｉｂｏｄｙ，
Ｔｉｔｉｎ⁃Ａｂ）阳性，低密度脂蛋白受体相关蛋白 ４ 抗体（ａｎｔｉ⁃
ｌｉｐｏｐｒｏｔｅｉｎ ｒｅｃｅｐｔｏｒ⁃ｒｅｌａｔｅｄ ｐｒｏｔｅｉｎ ４ ａｎｔｉｂｏｄｙ，ＬＲＰ４⁃Ａｂ）
阳性和抗体阴性等。
２　 手术基础

２. １　 解剖学基础　 （１）正常胸腺：胸腺位于颈根部

和前上纵隔，大小、形态和分布差异较大，一般为左

右两叶。 在新生儿及幼儿时期较大，为 １０ ～ １５ ｇ，性
成熟期达到最大为 ２５ ～ ４０ ｇ，以后则开始萎缩。 （２）
胸腺分布：由于胸腺复杂的迁移方式导致了异位胸腺

的广泛分布。 正常部位的胸腺和异位胸腺组织可广

泛分布于前纵隔、后纵隔、颈部甚至腹部，尤其是颈

根部和前上纵隔。 故理论上讲，完全清除异位胸腺

组织是外科技术难以达到的，所谓胸腺扩大切除都

是相对的。 这也可以部分解释为什么手术后仍有约

２０％的患者病情未能缓解，以及各种术式疗效无明

显差异［１４⁃１６］。
２. ２　 免疫学基础　 （１）免疫器官：手术可能去除了启

动自身免疫的胸腺肌样细胞表面的乙酰胆碱受体抗原

（ａｃｅｔｙｌｃｈｏｌｉｎｅ ｒｅｃｅｐｔｏｒ ａｎｔｉｇｅｎ，ＡｃｈＲ⁃Ａｇ），去除了胸腺

生发中心 ＡｃｈＲ⁃Ａｇ 致敏的 Ｔ 细胞和分泌 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ 的

Ｂ 细胞，切除了胸腺素的来源及可能异位脂肪组织的

胸腺。 （２）动态变化：早期胸腺分泌 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ 的 Ｂ 细

胞被切除，血 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ 滴度下降，临床症状明显好转。
中期由于血 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ 滴度下降，通过反馈，约 １ 周时

间，周围血 Ｂ 细胞合成 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ 增加，而症状加重。
后期定位于二级淋巴器官内（如肝、脾、淋巴结等）的
Ｔ 淋巴细胞可长时间进行自身免疫反应，只有当这些

细胞衰亡后自身免疫反应才消失，这也可以部分解释

手术后需要长期（２ ～４ 年）服药的原因，５ 年后有效率

为 ７０％ ～９０％。
３　 术前准备

３. １　 术前检查 　 （１）免疫学检查：包括 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ、
ＭｕＳＫ⁃Ａｂ、ＲｙＲ⁃Ａｂ、Ｔｉｔｉｎ⁃Ａｂ、ＬＲＰ４⁃Ａｂ。 （２）神经电生

理检查：包括低频重复电刺激（ｒｅｐｅｔｉｔｉｖｅ ｎｅｒｖｅ ｓｔｉｍｕ⁃
ｌａｔｉｏｎ，ＲＮＳ）和单纤维肌电图（ｓｉｎｇｌｅ ｆｉｂｅｒ ｅｌｅｃｔｒｏｍｙｏ⁃
ｇｒａｐｈｙ，ＳＦＥＭＧ）。 （３）影像学检查：胸部 ＣＴ 检查以明

确有无胸腺瘤存在。
３. ２　 药物调整　 术前应调整抗胆碱酯酶药物至最

小用量，达到最轻微表现状态（ｍｉｎｉｍａｌ ｍａｎｉｆｅｓｔａｔｉｏｎ
ｓｔａｔｕｓ，ＭＭＳ）。 患者症状最轻、用药量最少、病情最

稳定时及早手术。 ＭＧ 症状严重的患者，即使高度

怀疑恶性胸腺瘤，也需要先药物治疗，如丙种球蛋白
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冲击等，待病情改善、稳定后再行手术治疗，这有助于

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。
４　 手术适应证

４. １　 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ（＋）ＭＧ 患者　 （１）１８ 岁以上伴有胸腺

增生，特别是全身型合并 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ（＋）的 ＭＧ 患者。
（２）１８ 岁及以下全身型 ＡｃｈＲ⁃Ａｂ（＋）ＭＧ 青少年和儿

童，对胆碱酯酶抑制剂及免疫治疗效果不理想。 欧

洲指南、英国指南和国际指南均指出，是激素而不是

胸腺切除手术对患儿的生长发育有影响［１，７⁃８］。 （３）
ＡｃｈＲ⁃Ａｂ（－）全身型 ＭＧ 患者对症及免疫治疗不满意。
（４）ＭｕＳＫ⁃Ａｂ（＋）ＭＧ 患者对激素和血浆置换治疗反应

好，胆碱酯酶抑制剂治疗效果反应差，对注射免疫球蛋

白治疗反应也不佳［５⁃６］。 研究表明，ＭｕＳＫ⁃Ａｂ （＋）、
ＬＲＰ４⁃Ａｂ（＋）非胸腺瘤ＭＧ 患者不适合胸腺切除术［７］。
４. ２　 合并胸腺瘤患者　 （１）尽早行胸腺切除术，可
以降低胸腺肿瘤浸润和扩散的风险。 （２）未完全切

除的胸腺瘤术后应予放疗和化疗。
４. ３　 眼肌型 ＭＧ 患者　 目前胆碱酯酶抑制剂仍是眼

肌型 ＭＧ 患者的首选治疗手段。 糖皮质激素和胆碱

酯酶抑制剂能较好地控制疾病并能减少其转化为全

身型的风险。 ２０１４ 年欧洲神经病学联盟制定的眼肌

型 ＭＧ 治疗指南不建议将胸腺切除术作为眼肌型 ＭＧ
的一线治疗手段，但在药物治疗失败时应考虑采用［３］。
一些回顾性研究显示胸腺扩大切除术治疗Ⅰ型 ＭＧ
优于单纯药物治疗，改善率能达到 ８４. ６％ ［１７⁃１８］。
５　 手术方式

为便于前瞻性研究，ＭＧＦＡ 于 １９９７ 年对 ＭＧ 进行

了重新分类，并将手术方法概括为 ４ 大类共 ７ 种［１９］。
５. １　 经颈部胸腺切除术（Ｔ１ａ、ｂ） 　 １９６０ 年 Ｃｒｉｌｅ 重

新推广经颈部胸腺切除术。 同年，Ｃｏｏｐｅｒ 报道使用

自制的胸骨牵开器用于经颈部胸腺切除术。 （１）
Ｔ１ａ：清除胸腺组织 ４０％ ～ ５０％。 优点是创伤小，恢
复快，并发症和死亡率低。 但此法手术技术要求高，
出血危险性大，难以清除胸腺下极，易残留纵隔内胸

腺组织，手术效果欠佳，故目前此种手术方式已被放

弃［２０⁃２１］。 （２）Ｔ１ｂ：Ｃｏｏｐｅｒ 等［２２⁃２３］使用自制的特殊拉钩

牵开胸骨，可改善纵隔的暴露，施行了扩大经颈胸腺切

除术（Ｔ１ｂ），能够清除 ７５％ ～８０％的胸腺组织，手术有

效率明显提高。 （３）衍生：包括纵隔镜、部分胸骨劈

开、影像辅助经颈切口、经颈联合剑突下切口等［２４⁃２６］。
５. ２　 经胸腔镜胸腺切除术（Ｔ２ａ、ｂ）　 １９９３ 年 Ｓｕｇａｒ⁃
ｂａｋｅｒ［２７］和 Ｃｏｏｓｅｍａｎｓ［２８］分别报道了胸腺切除术，切

除范围包括胸腺本体、包膜囊外的纵隔分叶及相邻

的脂肪组织。 （１） Ｔ２ａ：一般只清除单侧胸腔（左侧

或右侧）的胸腺和纵隔脂肪，清除 ８０％ ～ ８５％ 的胸

腺组织。 一般不清除纵隔胸膜和心包前脂肪。 其具

有创伤小、术后疼痛轻、并发症少、住院时间短和美容

等优点。 缺点是手术需要单肺通气，呼吸功能不全

的患者难以承受，肿块与周围组织明显浸润或胸腺粘

连将增加手术难度，使手术时间延长［２９⁃３１］。 ２０１７ 年

的一篇 Ｍｅｔａ 分析认为，在并发症、住院时间或长期症

状缓解方面，无论是左侧入路还是右侧入路，结果都

无显著差异。 但左侧入路手术损伤无名静脉的风险

较高，所以临床多采用右侧入路［３２］。 （２）Ｔ２ｂ：１９９４ 年

Ｎｏｖｅｌｌｉｎｏ 等［３３］为解决单侧入路暴露上极和切除对侧

心包膈脂肪垫的技术难点，首次提出了双侧入路手术

方式。 经胸腔镜胸腺扩大切除术（ｖｉｄｅｏ⁃ａｓｓｉｓｔｅｄ ｔｈｏ⁃
ｒａｃｏｓｃｏｐｉｃ ｅｘｔｅｎｄｅｄ ｔｈｙｍｅｃｔｏｍｙ，ＶＡＴＥＴ）一般是双侧

探查，常规清除胸腺和胸腺周围脂肪，清扫上腔⁃左
无名静脉后区域的脂肪组织，清扫双侧膈神经后、左
肺门、主肺动脉窗脂肪组织，清扫心包心膈角周围脂

肪组织；加颈部切口以清扫颈部气管前筋膜、甲状腺

下极等处的脂肪组织［３４⁃３５］。 （３）衍生：机器人辅助

胸腔镜胸腺切除术、剑突下胸腔镜胸腺切除术、胸骨

下纵隔镜手术等［３６⁃４０］。
５. ３　 经胸骨胸腺切除术（Ｔ３ａ、ｂ）　 （１）Ｔ３ａ：由 Ｂｌａｌｏｃｋ
开创的经胸骨正中劈开胸腺切除术，清除胸腺和脂肪组

织７０％ ～８０％，目前已经弃用。 （２）Ｔ３ｂ：Ｍａｓａｏｋａ 等［４１］

采用经胸骨正中劈开扩大的胸腺切除术，胸腺暴露

好，能完整地切除胸腺，清除前纵隔所有脂肪组织，
清除胸腺和脂肪组织 ８５％ ～ ９５％。 优点是手术野显

露好，操作方便，目前仍然是大多数胸外科医师常用

的手术方法。 但该术式创伤大，切口长，破坏了胸廓

及胸骨的完整性，术后恢复时间长，且可能在颈部残

留少量胸腺组织和损伤喉返神经或膈神经。
５. ４　 经胸骨联合颈部切除术（Ｔ４）　 Ｊａｒｅｔｚｋｉ 等［１４］研

究发现胸腺广泛分布于颈及纵隔，故倡导“最大的”胸
腺切除术（颈⁃胸联合切口，命名为 Ｍａｘｉｍａｌ）。 该手术

胸腺组织切除率达 ９８％ ～ １００％，有效率为 ７２％ ～
９５％，被认为是治疗 ＭＧ 的标准手术方式。 按照整块

切除原则（ｅｎ⁃ｂｌｏｃ 原则）清除，切除范围包括胸腺、
颈⁃纵隔胸腺组织、颈⁃纵隔脂肪组织、两侧纵隔胸膜、
心包前脂肪组织等。 术中注意保护喉返神经、膈神经、
迷走神经［４２］。
６　 疗效评价

６. １ 　 术后肌无力危象　 术后发生肌无力危象的 ＭＧ
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患者，须满足以下条件：术后机械通气支持时间 ＞４８ ｈ；
或拔除气管插管后突然发生呼吸衰竭且必须再次进

行气管插管机械通气治疗者。 主要表现为呼吸肌无

力、痰液或支气管分泌物增多导致的气道堵塞所引

起的呼吸衰竭［４３⁃４４］。
６. ２　 术后转归　 （１）波动期（３. ３ 月）：表现为一过

性显效型、短期不变型和一过性恶化型。 （２）不稳定

恢复期（５ 个月 ～３ 年 ８ 个月，平均 １ 年 ８ 个月）。 （３）
稳定恢复期。
６. ３　 评价标准　 国际指南指出，至少达到 ＭＧ 治疗

后状态（ｐｏｓｔ⁃ｉｎｔｅｒｖｅｎｔｉｏｎ ｓｔａｔｕｓ，ＰＩＳ）评估中的 ＭＭＳ，
同时不伴有药物不良反应或伴有不超过不良反应分级

（ｃｏｍｍｏｎ ｔｅｒｍｉｎｏｌｏｇｙ ｃｒｉｔｅｒｉａ ｆｏｒ ａｄｖｅｒｓｅ ｅｖｅｎｔｓ，ＣＴＣＡＥ）
１ 级的不良反应。 ＭＭＳ 是指无 ＭＧ 症状或功能受限，
检查可发现某些肌肉轻微无力，否则即达到缓解标

准。 缓解：指患者无 ＭＧ 症状或体征，可有眼睑闭合

无力，但仔细检查无其他肌肉无力。 如患者需每天口

服胆碱酯酶抑制剂溴吡斯的明维持症状改善，则不属

于缓解。
总之，ＭＧ 的外科治疗已经得到临床广泛认可，

但是究竟哪些患者能够从手术中获益，哪些患者在术

后可能发生肌无力危象，如何选择合适的手术方式

等，尚需要进一步研究。
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