
专家建议和共识

Chin J Clin Neurosci 2024, 32 (3), 241~251

重症肌无力危象前状态管理专家共识(2024)

罗苏珊15，周昊215，岳耀先315，卜碧涛415，常婷5-15，邓晖615，段瑞生7-15，宇威=15，冯慧
字915，管宇宙1015，王玉鸽115，杨春生1215，张华131，周红雨1415，赵重波115，杨欢2.15
（复旦大学附属华山医院神经内科，国家神经疾病医学中心，上海200040；2中南大学湘雅医院
神经内科，长沙410008；"山东大学齐鲁医院(青岛)神经内科，青岛266035；4华中科技大学同
济医学院附属同济医院神经内科，武汉430030；‘空军军医大学第二附属医院神经内科，西安
710038；‘吉林大学白求恩第一医院神经内科，长春130021；7山东第一医科大学第一附属医院神
经内科，济南250014；"首都医科大学宣武医院神经内科，北京100053；中山大学附属第一医院
神经内科，广州510080；10中国医学科学院北京协和医院神经内科，北京100730；"中山大学附属
第三医院神经内科，广州510635；12天津医科大学总医院神经内科，天津300052；13北京医院神
经内科，北京100730；14四川大学华西医院神经内科，成都610041；15中国罕见病联盟/北京罕见
病诊疗与保障学会重症肌无力协作组，北京100022)

摘要 重症肌无力(MG)是一种自身免疫性神经-肌肉接头疾病，肌无力危象(MC)是MG患者的最严重状态，显著增

加患者死亡风险和疾病负担，如能及时识别和干预MG危象前状态，阻止疾病向MC进展，其临床意义重大。然而

MG危象前状态的诊断尚无统一标准，对其治疗管理亦缺乏高级别证据。为此，中国MG协作组专家基于新近研究

结果和临床实践经验，经过反复讨论，围绕MG危象前状态的早期识别、诊断标准、治疗干预及随访管理等形成共

识，以期为临床改善MG危象前状态的管理及预后提供参考。
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ABSTRACT Myasthenia gravis (MG) is an autoimmune neuromuscular disease, and myasthenic crisis
(MC) is the most severe state of MG, significantly increasing the risk of death and disease burden for
patients. If the impending myasthenic crisis of MG can be identified and intervened in time, it can prevent
the disease from progressing to MC. However, there is no concensus for the diagnosis of impending MC,
and there is also a lack of high-level evidence for its treatment and management. Therefore, based on recent
research results and clinical practice experience, experts from the Chinese Myasthenia Gravis Collaborative
Group (CMGCG), after repeated discussions, formed a consensus on the early identification, diagnostic
criteria, therapeutic intervention, and follow-up management of impending MC, in order to provide a
reference for improving the management and prognosis of the impending MC in clinical practice.
KEYWORDS myasthenia gravis; myasthenic crisis; impending myasthenic crisis; management;

consensus

重症肌无力(myastheniagravis，MG)是一种自

身免疫性神经-肌肉接头(neuromuscularjunction，

NMJ)疾病，由针对乙酰胆碱受体(acetylcholine
receptor，AChR）、肌肉特异性受体酪氨酸激
酶(muscle-specifie receptor tyrosine kinase, MuSK)和
低密度脂蛋白受体相关蛋白4(low-densitylipoprotein
receptor-related protein 4，LRP4)等跨膜蛋白的
自身抗体影响NMJ突触传递所致。肌无力危
象(myasthenic crisis，MC)是MG患者最严重的临床

状态，以进行性呼吸困难而需要依赖呼吸支持为临

床特点[2]。MC是MG患者死亡的主要原因，有创通

气比例可高达61.5%，平均机械通气时间为31d,
MC患者在院病死率达5%~10%l1，给社会及家庭带
来沉重的疾病负担。

“危象前状态(impending myasthenic crisis)”的

概念是在2016年美国重症肌无力基金会(Myasthenia
Gravis Foundation of America，MGFA)发布的“MG

管理国际共识”中首次提出，定义为“MG病情快速

恶化，依据临床医生的经验判断，数天或数周内可

能发生MC[5]，”，旨在早期识别有潜在发生MC风险
的MG患者，给予积极的干预和救治，及时阻断病情

向MC发展，对降低MC的在院病死率、改善治疗结

局以及降低卫生经济学负担具有重要的临床意义。

然而，目前国内尚无明确的危象前状态判定

标准及规范化管理建议，国际上亦缺乏高级别循证

医学依据。为此，结合最新研究进展及中国诊疗实

践，制定符合临床实践的危象前状态管理共识非常

必要。本共识的制定采用了2016年“MG管理国际共

识”使用的兰德公司(RANDCorporation，RAND)与

加州大学洛杉矶分校(Universityof California at
Los Angeles，UCLA)的合理性方法(RAND/UCLA
appropriatenessmethod，RAM)。RAM适用于发病
率不高、缺乏随机对照(randomizedclinicaltrials，

RCT)试验临床研究的罕见疾病，通过汇集现有可用

的研究证据与专家经验得出某项指导意见，再经多

轮投票和讨论对指导意见做出的一致推荐。
本共识最终版本经参与专家的3轮投票与讨论，

共对9条推荐意见达成共识。

1个危象前状态的流行病学和疾病负担

1.1 危象前状态的流行病学 由于未形成统一的

评定标准，目前国内外均缺乏危象前状态的流行病
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学研究数据。推测危象前状态在MG患者中的发生

率可能介于急性恶化(exacerbation)/加重(worsen）发

生率和MC发生率之间。根据国外多项MG队列和

流行病学调查结果，急性恶化/加重发生的比例在
27.3%~32.1%，MC发生比例在6.7%~13.6%(随访时

间60.0~75.9个月)7~10]。中国一项基于国家卫健委医
院质量监测系统数据库的流行病学研究发现，MC的

发生率约为4.81%，但由于不包括所有三级、二级
医院以及门诊病例的记录，可能存在低估。

1.2 危象前状态的疾病负担危象前状态病情恶

化迅速，如不及时识别和干预，可在短期内发生

MC，进而危及生命。中国单中心研究报道提示在

首次出现急性呼吸困难的MG患者中，41.9%(36/86

例)发展为MCl2；另一项回顾性研究提示，在127例
次危象前状态中，大约有72.44%(92/127例)将转化

为MC3]。此外，一旦进展为MC，患者将面临气管
插管、机械通气、入住重症监护病房(intensive care

unit，ICU)等额外负担，死亡风险也随之增高[31]。
根据中国流行病学调查结果"，MC患者较非MC患
者住院时间增加40%，中位住院治疗费用增加1.37
倍，给患者带来沉重的疾病和经济负担。如果能够

在危象前状态予以识别和及时治疗，则有望阻断这

一疾病进程，减少MC的发生。

2 危象前状态的判定标准及“预警征”

2.1 危象前状态的判定标准 患者在短期内(≤2

周)出现延髓肌或呼吸肌相关症状明显进展；且符

合MGFAIVb或MG定量评分(Quantitative Myasthenia
GravisScore，QMG)延髓肌单项评分为3分或呼吸肌

评分2分，或延髓肌+呼吸肌评分≥4分

2.2 出现危象前状态的“预警征” 根据临床经验

和共识，一些临床迹象提示MG患者具有进展为危象

前状态的可能，可称为“预警征”。MG患者若在2

周内出现以下症状的新发或急性加重，则可视为危

象前状态的“预警征”[14], 见表1。
推荐意见1 MG危象前状态的诊断应同时满足2

项：①延髓肌或呼吸肌相关症状快速进展(<2周)；

②MGFA分型IVb，或QMG评分延髓肌单项评分为3

分或呼吸肌评分2分，或延髓肌+呼吸肌评分≥4分。

推荐意见2 出现危象前状态“预警征”的患者需接

受严密评估与监测，包括生命体征、常规吞咽功

能(如洼田饮水试验，等)及呼吸功能评估(单次呼吸

试验、指脉氧饱和度、肺活量，等)、MG日常生活

活动(Myasthenia Gravis-specific Activities of Daily
Living，MG-ADL)评分或QMG评分、血气分析，

等。并根据评估结果调整治疗以快速缓解症状，防

止进一步进展。

表1MG危象前状态的“预警征”
Tab1 “Warning signs”of impending myasthenic crisis

序号 临床表现
No. Clinical Manifestation

1 感染：需要使用抗感染治疗
2 反呛或吞咽困难：吞咽时食物或饮料反流呛入鼻

腔；或吞咽能力不足，进食后出现咳嗽或清嗓动作
3 咳嗽、咳痰无力
4 构音不清：说话时明显鼻音，听者理解困难
5 垂头征：颈伸肌群无力导致头下垂
6 下颌低垂：咀嚼时间较长后出现下颌低垂，闭口困

难
7 面肌无力：无法闭唇及鼓腮

8 呼吸费力：日常活动即引起气短、胸闷、憨气，查
体可发现由于隔肌乏力而出现的反常呼吸(吸气时腹
部凹陷)、呼吸浅快等(排除心肺疾患或其他因素影
响）

3 危象前状态进展为MC的危险因素

早期识别危象前状态有助于阻断MC的发生，

现有证据中关于发生MC或危象前状态进展为MC的

风险因素归纳为：①诊断时肌无力症状严重(QMG

评分：0R=1.23，95%CI:1.14~1.66，P<0.000 1;

MGFA分型：OR=1.83，95%CI:1.65~1.97,

P<0.001)；②MuSK抗体阳性(OR=2.18，95%CI:

1.76~2.59，P<0.05)；③胸腺瘤(OR=3.71，95%CI:

3.01~4.41，P<0.0001)[9.15]；④延髓或口咽部肌肉无
力[3151；③感染：呼吸道感染(OR=3.926，95%CI:
1.141~13.510)或发热2.13]。其他危险因素包括：既往
MC史[15]、口咽分泌物增加、动脉血气提示二氧化碳
分压升高13]和早发型MG12]
推荐意见3 发生MC或危象前状态进展为MC的危

险因素包括既往MC史，呼吸道感染或发热，口咽

部(延髓肌肉)肌无力及分泌物增加，诊断时疾病严重

度较高(MGFAⅢb及以上)，MuSK抗体阳性及胸腺

瘤，等。对具有危险因素的危象前状态患者应密切

监测，早期使用快速起效的治疗，并做好对呼吸功
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能的监测及管理。

41MC前状态进展为MC的诱因及预防干预原则

对于部分MG患者，MC前状态与MC是一个连

续的疾病过程，因此MC的诱因同样也是危象前状态

发生的诱因，若能及时解除或干预这些诱因，就有

可能在很大程度上防止危象前状态的出现，进而减

少MC的发生。然而，30%~40%的MC患者无明显诱

因[15],，常见的MC诱因有如下几种[15.16]。
4.1感染各种急性感染是MC的最常见诱因，
30%~50%的MC与之相关，其中最常见的是上呼吸

道感染，支气管和肺部感染。
4.2 药物改变 包括使用可加重MG的药物，常见

可加重MG的药物见表214.15.18-20]。 或由于免疫治疗减

量及依从性不佳导致的MG控制不佳。糖皮质激素

使用后诱发的MG加重发生率约为33.3%177，用药前
2周最易发生。近年随着抗肿瘤药物免疫检查点抑制

剂(immune checkpoint inhibitors，ICIs)应用的增加,

ICIs所致新发MG或原有MG加重/危象的报道并不少

见5]。如判定患者处于MG危象前状态，应避免选用
有潜在加重病情风险的药物；如无替代药物则根据

个体情况评估后谨慎选用并密切监测病情变化；如

考虑MC前状态可能由上述药物诱发，则建议停用。

4.3其他诱因 如手术或创伤、妊娠分娩、疫苗接
种、情绪压力，等。其中，术后MC(postoperative
MC，POMC)是MG患者行胸腺切除术后的严重并

表2常见加重MG的药物
Tab 21Medications which may probably associated with MG worsening

药物分类 举例药物名
Drugclassification Exampledrugname
高剂量皮质类固醇 地塞米松，泼尼松，甲泼尼龙
High dose corticosteroids
氟喹诺酮类 环丙沙星，左氧氟沙星，莫西沙星，氧氟沙星
Fluoroquinolones
大环内酯类 红霉素，阿奇霉素，克拉霉素
Macrolide antibiotics

氨基糖苷类 新霉素，妥布霉素，庆大霉素
Aminoglycoside antibiotics
Ia类抗心律失常药物 普罗帕酮，奎尼丁，普鲁卡因胺
Class I a antiarrhythmics
神经-肌肉阻滞剂(NMBs)和吸入麻醉剂 琥珀酰胆碱(去极化)，维库溴铵，罗库溴铵等(非去极化)；吸入麻醉剂：
Neuromuscular blockers and inhalation anesthetics 氟烷、异氟烷、安氟烷，等

受体阻滞剂 阿替洛尔，美托洛尔，普萘洛尔
Beta-blockers

L型钙通道阻滞剂 地尔硫卓
L type calcium channel blockers
苯二氮草类或巴比妥类镇静安眠药 地西泮、氯硝西泮，等；苯巴比妥，等
Benzodiazepine or barbiturates hypnotics

非苯二氮草类镇静安眠药 如唑吡坦和佐匹克隆
Non-benzodiazepine hypnotics
镁剂(静脉) 硫酸镁
Magnesium (intravenously)

免疫检查点抑制剂 PD-1或PD-L1抑制剂，包括帕博利珠单抗、钠武利尤单抗，等；CTLA-4
Immunecheckpoint inhibitors 单抗，如依匹木单抗，等

青霉胺
D-penicillamine
肉毒毒素
Botulinum toxin

氯喹和羟氯喹
Chloroquine and hydroxychloroquine



245：中国临床神经科学2024年第32卷第3期

发症，因此明确POMC的风险预测因素具有重要临

床意义。已知POMC的术前预测因素包括：既往

MC史、MG状态不稳定、肺活量(vitalcapacity)低、

延髓肌群受累、面神经重复电刺激(repetitivenerve
stimulation，RNS)阳性以及高滴度AChR抗体，等。

手术相关预测因素包括：术中失血量(>1 000mL)、

手术时间长、经胸骨胸腺切除术(与胸腔镜手术比

较)以及合并胸腺瘤，等。手术后的主要预测因素为
术后肺炎。妊娠早期和产后MG容易加重，妊娠期约

6.4%孕妇出现MC，产后约8.2%l15]。MC诱因及预防
干预原则总结见表3。

推荐意见4 感染及不适当的药物改变是MC最常

表3MC的常见诱因及预防干预原则15]
Tab3 Common triggers of MC and principles of prevention

MC常见诱因 预防干预原则
Common triggers of MC Principles for prevention and intervention
感染 避免人群集聚，公共场所尽量带口罩；如存在吞咽困难需防范误吸；一旦发生感染积极干预治
Infection 疗，选用合适的抗生素

药物改变 尽量避免使用可能会加重MG的药物；免疫治疗减量应遵医嘱，不可随意减药或停药；使用大剂
Medication change 量糖皮质激素早期应加强监测

手术或创伤 术前尽可能地控制MG症状，对于存在POMC高风险的患者，可考虑术前启用快速起效药物治
Surgery or trauma 疗；选择合适的术式，术中减少出血和缩短手术时间；术后/创伤后密切监测病情，一旦出现病

情加重及时启用快速起效治疗，防治术后肺炎

妊娠分娩 妊娠期及产后应规律随访，一旦出现病情加重及时调整治疗
Pregnancy/Postpartum

疫苗接种 接种疫苗后密切监测病情，一旦出现病情加重及时处理
Vaccination

合并甲状腺功能亢进 积极控制原发病
Combined hyperthyroidism

情绪压力 尽量从事压力较小的工作，平时注意保持心情愉快及平静
Emotional distress

见的诱因，胸腺瘤术后有部分高危患者容易出现

POMC。临床上应积极防治感染，选用合适的抗生

素；尽量避免使用可能加重MG的药物；启用大剂

量糖皮质激素早期或因病情所需使用免疫检查点抑

制剂，需加强监测。术前积极控制MG症状，必要

时使用快速起效治疗以降低POMC发生风险

5 MC前状态的治疗

MC前状态是一种MG患者病情短期内加重且有

发展为MC风险的特殊阶段，其中包括难治性全身型

MG患者的急性加重阶段，属于疾病的高活动性状

态，应将患者纳入规范的治疗体系中实施及时的监

测和干预。一方面应调整胆碱酯酶抑制剂的对症治

疗，另一方面需应用快速起效治疗策略，以快速改
善症状防止发生MC，同时根据实际情况启用或调整

激素、非激素类免疫抑制剂或生物靶向药物。期间

应该启动多学科协作模式，对患者实施全面管理

MC前状态缓解后应将患者纳入慢病管理体系，实施

规范的随访评估和治疗，贯彻个体化原则，避免用

药不规范和自行停药。

5.1·对症支持治疗及多学科管理

5.1.1 对症支持治疗 溴吡斯的明口服60mg起，每

6~8h服用1次，常规剂量为180~360mg?d，建议最

高不超过480mg?d-15.14。需注意在使用溴吡斯的明
时如果出现口腔、气道分泌物等明显增多(可能发生

误吸，加重呼吸困难，加速MC进程)、腹痛等不良

反应，可同时予阿托品/山著碱改善症状。
5.1.2 多学科管理要点 护理部、麻醉科、呼吸

科、感染科、急诊科、危重医学科、临床营养科等

多学科介入，如患者出现咳嗽无力、呼吸困难等症

状，予以吸痰、吸氧，并密切观察缺氧程度和监测

动脉血气，准备无创呼吸机、气管插管、有创呼吸

机，等。当患者出现吞咽困难等症状时，进食时应

抬高床头、速度宜慢，如判断经口进食无法满足营



的出血或血肿[39] O

以及与纤维蛋 机租 脉通路相关

头痛和恶心，括：低血压、心动过速、心动过缓、

般进行3~5次。 常见不良反应包病情及治疗效果，

IVIg更有效。 常规每2~3d进行1次免疫吸附， 根据

免疫吸附较疗AChR抗体阳性全身型MG的加重时，

MG相关评分改善更为显著 其他研究[38]提示，在治

以及单用免疫吸附较单用血浆置换住院时间更短，

血浆置换后序贯免疫吸附，的回顾性分析提示[37]

项MG加重患者者三 当的疗效

RCT研究136]提示免疫吸附治疗AChR抗体阳性MC患

项同时避免 血浆输入 不良影响。

而血浆 数量更小，置换，

的优点是对工 泽性优于血浆

免疫吸附葡萄球菌蛋白A降低免疫球蛋白水平[35]

使用与人免疫球蛋 的吸附剂如

种清除致病性免疫球蛋 血液净化技附治疗是

文

致病抗体滴度、改善肌无力症状及QMG评分[3334]。
O

需治疗2~3次。 淋巴 择低MG患者

- 大部分患者只顾细胞免疫和体液免疫，疗效更佳，

从而更有效、持久地控制病理免疫应答。该方法兼

致敏的免疫活性细胞， 阻止致病因

还能清除换不仅能 性致病因

与传统血浆置换比较技术发展而来 淋巴血浆置

血浆置换是在血浆置换的基础上结合淋巴细胞清除

淋巴
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养需求时应及时留置胃管[21]。若合并感染，则根据
病原体针对性使用抗感染治疗

推荐意见5 对于MC前状态的患者可使用溴吡斯的

明(建议总剂量<480 mg·d")对症处理以快速改善症
状，但应注意其可能增加气道分泌物及其他不良反

应；重视呼吸道和吞咽功能的护理，迅速启动多学

科管理机制，并做好营养支持、气道管理及呼吸支

持的准备。

免友冰虫口（

IVIg) 静脉注射IVIg的作用机制有：中和自身

抗体、抑制新生儿Fc受体(neonatalFcreceptor，

FcRn)促进抗体清除、抑制补体沉积，等[2~24]。 一此

临床研究评价了IVIg在急性加重MG中与安慰剂或血

浆置换对照的疗效，提示IVIg较安慰剂可改善MG急

性加重患者的症状[25.2]。有研究显示使用IVIg的患者
插管时间短于血浆置换

IVIg在MG急性加重期常规用法是400

mgkgd，共5d，通常4~5d起效，疗效可维持
数周[15]。不良反应包括：头痛、无菌性脑膜炎、流
感样症状和肾功能损害，等。肾功能损害患者应慎

用[5]。少见但严重不良反应包括血栓形成，发生于
4.4%~4. 9%的患者[27.28], 因此高凝状态患者禁用。

5.3 血液净化疗法

5.3.1 血浆置换 血浆置换可直接从循环中清除致

病性抗体如AChR抗体。也可清除免疫复合物和细胞

因子，改变调节性T细胞(regulatoryTcells，Treg)、

自然杀伤细胞(naturalkillercell，NK)等免疫细胞的

数量和功能[2]。血浆置换对处于MC或MC前状态的
MG患者是一种成熟的治疗方法[25.30.31，多在首次或
第2次血浆置换后2d左右起效，作用可持续1~2个

月。
血浆置换的推荐剂量为1~1.5倍的总血浆容量，

每日或间隔1~2d1次，在10~14d进行3~6次置换。
治疗MG时使用的置换液可用健康人血浆或白蛋白。

隔日置换在降低抗体水平方面可能更有效，这是因
为每次血浆置换后血管外的免疫球蛋白重新达到平
衡需要一定的时间。使用IVIg治疗后4周内不建议

进行血浆置换，可能会影响IVIg的效果[5]。
血浆置换的不良反应包括：慢性导管并发症(如

感染和血栓形成)、血钙降低、出血、低血压、心律

失常、肌痉挛以及操作过程中使用枸橡酸盐引起的

毒性反应，等[32]。伴有感染的患者慎用血浆置换，
宜在感染控制后使用。

5.3.2 淋巴血浆置换(lymphoplasmapheresis

5.4 免疫吸附(immunoadsorption)治疗 免疫叻

5.5 FcRn抗剂 生理状态下，FcRn维系着IgG

和白蛋白的血浆稳态，是治疗MG的新靶点。FcRn

拮抗剂艾加莫德是经基因编辑改造的人IgG1Fc片

段，可通过高亲和力竞争结合FcRn，阻断IgG的再

循环，实现IgG的“内源性”清除，降低致病性抗体

水平以改善症状。其Ⅲ期临床试验研究(ADAPT,
NCT03669588)表明，艾加莫德起效较快，用药第

1周即观察到总IgG及AChR抗体的迅速下降，84%

的MG-ADL应答者在治疗后的前2周实现应答，

40%AChR抗体阳性MG患者首个治疗后的周期实现

最小症状表达(minimal symptomexpression，MSE;

定义为：MG-ADL0或1分）。艾加莫德耐受良好，



见“2020年中国重症肌无力诊疗指南”[5]。
注意事项和 良反应参体药理机制、使用方法、

具糖皮质激素和传统非激素类免疫抑制剂
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不良反应及总不良反应发生率与安慰剂组相当，常

见不良反应为：头痛、鼻咽炎、恶心、腹泻、上呼

吸道感染及尿路感染。艾加莫德用法为10mg?kg，
静脉输注，每周1次，连续4周为1个疗程[40]。真实世
界病例报道[411例经血浆置换、免疫吸附、IVIg治疗
后病情仍进展的MC患者在启用艾加莫德后病情迅速

缓解，并最终实现MSE，证实了艾加莫德作为快速

起效治疗策略的潜力。

由于艾加莫德加速IgG的清除，如果与IVIg或

IgG类单抗合用，可能会降低此类药物的血药浓度，
从而降低其有效性；因此，艾加莫德联合其他快速

起效治疗方案时，可参考药理学模型及临床研究的

洗脱期，详见推荐意见7(42]。
5.6补体抑制剂 依库珠单抗是一种针对末端C5

补体分子的人源化单克隆抗体[43]，它与C5补体结
合后抑制膜攻击复合物(membraneattackcomplex，

MAC)的形成[44]。根据2020年更新的国际MG管理
共识[20]，对于AChR抗体阳性但传统免疫疗法治疗
无效的严重、难治性全身型MG患者，依库珠单抗

可作为新的治疗选择。其Ⅲ期临床试验(REGAIN,

NCT01997229)表明依库珠单抗使用后1周可见MG-

ADL的改善，2周可见QMG的改善[45]。依库珠单抗
还用于MC患者的急性加重或危象期抢救治疗，有助

于改善通气和运动功能恢复[46-50]。对于急性加重或
MC前状态的MG患者，依库珠单抗可以提供一种快

速起效治疗的选择[51]。用药方案为依库珠单抗每周1
次静脉输注900mg，维持1个月，第5周开始，每2周

1次静脉输注1200mg。持续治疗[1 200mg(第5周)、

1200mg(第7周)、1200mg(第11周))。最常见不良反

应为：头痛及上呼吸道感染，最严重的不良反应为

脑膜炎球菌感染[45]。启用依库珠单抗治疗前，应遵
循免疫接种惯例或其他当地免疫指南进行有关脑膜

炎球菌的预防接种[20]。
此外，另有两种C5抑制剂(zilucoplan和

ravulizumab)和一种FcRn拮抗剂(rozanolixizumab),

2024年先后在美国获批用于治疗AChR抗体阳性的全

身型MG。从机制而言，也有望作为快速起效的治疗

手段。
推荐意见6 一旦判定患者处于MG危象前状态，

应尽快启用快速起效治疗，如抗体清除治疗(包括

IVIg、血液净化或FcRn抗剂等治疗)；对AChR

抗体阳性难治性MG患者，可考虑启动补体抑制剂

治疗。应根据可及性、经济性以及患者的个体情况

等选择合适的治疗方案：血行感染或血流动力学不

稳定患者应慎用血浆置换；高凝状态、肾功能衰
竭、IgA缺乏或对免疫球蛋白过敏患者应禁用IVIg；
MuSK抗体阳性患者推荐血液净化治疗。如上述治

疗均不可及，可在密切监测下使用激素治疗，但应

避免使用大剂量激素，警惕有病情加重的风险1-52]。
推荐意见7 联用或序贯使用不同快速起效治疗时，

应当结合不同药物作用机制选择合适的顺序和间隔

时间以避免药物相互影响：FcRn拮抗剂如艾加莫德

末次给药后2周可序贯其他单抗或IVIg及血液净化疗

法。IVIg使用4周内不建议进行血浆置换以免降低

IVIg疗效。若已使用某种快速起效治疗，患者仍出

现急性加重，可酌情缩短治疗间隔时间以阻止病情

进展。

天速起效活行后的免发维特治力 因免疫行

通常需要一定的起效时间(激素需要数周，口服免疫

抑制剂通常需要数个月），在MC前状态缓解后应根

据患者的实际情况及时启动长期的免疫维持治疗以

获得持续稳定的应答。如发生MC前状态之前患者已

启用长期免疫维持治疗，则当结合是否存在诱因等

情况适当调整免疫维持治疗方案。

维持期的治疗目标是依据MGFA干预后状

态(post-intervention status)分级，达到微小状

态(minimal manifestation status，MMS)或更好，治疗

相关不良反应(common terminology criter for adverse

events，CTCAE)<1级。为实现这一目标，常用的

维持期用药方法及原则概述如下。

5.7.2 FcRn拮抗剂 ADAPT研究提示艾加莫德维

持治疗可改善患者生活质量，减少急性发作及住

院，减少患者及照料者的负担140.53-5]。长达3年的
ADAPT+研究证实疗效可重复，长期安全性良好；

上市后真实世界研究报道了其对激素及其他合并用

药的节约效应[6-60]。根据国外真实世界经验，艾加
莫德在维持期的使用方案有两种：①固定周期给

药，即静脉输注10mgkg，每周1次，连续4周；之
后每隔4周给予一个周期的治疗。②灵活周期给药，
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即前2个周期按照4周间隔给药，后继周期的启用

取决于临床医生对患者的评估，如症状恶化或MG-

ADL评分≥5分即可启动再治疗周期[6.58]。

5.7.3 补体抑制剂 2020年更新的国际MG管理

共识推荐将依库珠单抗用于治疗严重、AChR-抗

体阳性的难治性全身型MG患者[20]。Ⅲ期临床试
验(REGAIN，NCT01997229)及其扩展阶段证实了其

用于难治性全身型MG患者，可改善QMG评分及减

轻病情加重，减少合并用药剂量(4]。
5.7.4 B细胞删除疗法 目前尚无B细胞删除疗法

获批用于治疗MG。2020年更新的国际MG管理共识

推荐将利妥昔单抗作为对初始免疫疗法反应不佳的

MuSK抗体阳性MG的早期治疗选择。利妥昔单抗在

AChR抗体阳性难治性全身型MG患者中可作为其他

免疫疗法无效或无法耐受的备选方案[20]。近年有指
导推荐其可作为新发MG的一线替代治疗[35]，使用
时需注意防治严重感染，活动性感染患者慎用；与

免疫抑制剂联合使用感染风险较高，一般不提倡联

用(0。
推荐意见8 建议在MC前状态缓解后，应在兼顾感

染及并发症的前提下，及时启用免疫维持治疗以获

得持续稳定的应答。可选择激素、非激素类免疫抑

制剂、FcRn拮抗剂、补体抑制剂及抗CD20单抗等，

以尽早实现治疗目标。如MC前状态发生前已开始免

疫维持治疗，可考虑调整目前免疫治疗以预防再次

复发。持续使用生物靶向药物需考虑经济/获益比。

6 MC前状态救治流程

MC前状态救治流程见图1

6.1 MC前状态恢复后的随访管理

6.1.1 随访频率 出院后前3个月每月1次，之后如

病情稳定可每3~6个月随访1次。
6.1.2 随访时评估项目 血压，体质量指数(BMI),
MG-ADL评分，QMG评分，MGFA分型，血常

出现危象前状态
“预警征”

密切观察与评估
查找及去除诱因，适当调整治疗

进展

诊断
危象前状态

缓解
·对症支持及多学科管理

·密切医学观察（如12~24h监测病情），根据个体 进展 诊断化需求启动快速起效治疗：IVIg、血液净化疗法、
肌无力危象FcRn拮抗剂或补体抑制剂

·如不可及，可密切监测下选用糖皮质激素治疗

·免疫维持治疗：糖皮质激素、非激素类 缓解 进入肌无力危象
免疫抑制剂、抗CD20单抗、FcRn拮抗 管理流程
剂、补体抑制剂，等

随访管理：出院后，前3个月每月随
访1次，之后每3~6个月随访1次

图1 MC前状态救治流程图
Fig1 Clinical management for Impending Myasthenic Crisis
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规，肝功能，肾功能，血糖，血脂，感染指标及

免疫治疗药物相关不良反应等；若有乙型肝炎病

毒(Hepatitis Bvirus，HBV)感染者，在使用抗病毒治
疗情况下随访HBVDNA。

6.2 药物不良反应的管理 长期服用糖皮质激素可

引起BMI增加，血压、血糖升高，青光眼、白内障

等眼部病变，骨质疏松甚至股骨头坏死，消化道黏

膜损伤或消化道出血，等。因此需注意监测及积极

管理血压、血糖，防治股骨头坏死，保护消化道黏

膜，必要时筛查胃肠镜，并注意预防感染，尤其是

老年或合并服用免疫抑制剂的患者。常用的口服免

疫抑制剂如他克莫司(tacrolimus)需注意监测血药浓

度，血糖及肝、肾功能；硫唑嘌呤(azathioprine)需

监测血常规及肝、肾功能，有条件者用药前行硫代

嘌呤甲基转移酶表型或基因型检测可降低发生骨髓

抑制风险。吗替麦考酚酯(mycophenolatemofetil)需

监测血常规及肝、肾功能，并禁用于备孕或孕期妇

女[5]。随访时必须监测患者潜在的不良反应和免疫抑
制剂药物导致的并发症。如果不良反应和并发症具

有显著意义或对患者造成损害，则应考虑改用另一

种药物[52] 。
推荐意见9 MC前状态患者恢复后建议前3个月每月

随访1次，之后如病情稳定可每3~6个月随访1次；随

访时评估症状表现(MG-ADL/QMG)及关注呼吸、吞

咽等功能，并监测及管理药物不良反应；如出现无

法耐受的不良反应，及时调整维持期治疗方案。

7月展望

由于MC前状态的定义和评估标准尚未统一，

未来还需开展更多流行病学和前瞻性研究，以进一

步明确MC前状态的特征和风险因素。同时需要评估

不同治疗策略在预防MC的效果，为临床工作提供更

高质量的循证医学依据。随着对MG疾病机制的不

断认识，管理MC前状态将是MG治疗的一个重要方

面。
利益冲突声明 本“共识”所有参与者均不存在利

益冲突。
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