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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%
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%%重症肌无力*(5)HNJK0*)1L)O*H$PQ+是一种由

乙酰胆碱受体抗体*)7KN5+7J.+*0KLK7KIN.L)0N*-./5$

D7JA'D-+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

8"R以上的PQ患者表现为胸腺增生或胸腺瘤$其

中 !#R S$"R为胸腺瘤(!'<)

% 基于 PQ与胸腺异常

的密切关系$T+)+.7U等($)于!>$B年#月<B日为!例

,!$#,
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<!岁PQ女性患者正中开胸切除了胸腺囊肿$!>==年

又对没有胸腺瘤的PQ患者行胸腺扩大切除术$PQ

症状明显缓解% 从此$胸腺扩大切除术成为治疗PQ

较为有效的方法% :)N)0K.等(=)

<"!8 年的PKN)分析

中$!?项回顾性研究提示手术组缓解率是药物治疗

组的 <C$=倍$=项回顾性配对研究提示手术组缓解率

是药物治疗组的 = 倍% <""# 年 VK3H.('W)O*H等(#'B)

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PQ的远期疗效$证明非胸腺瘤

PQ患者胸腺切除术后 $ 年症状改善% 由此$胸腺切

除术已成为治疗PQ的首选方案% 近年来$关于PQ

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*<"!=+&英国

指南*<"!#+&中国指南*<"!#+&国际指南*<"!B+&德国

指南*<"!B+和日本指南*<"!8+等的推荐(!$?'!!)

$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 < 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"

(!<)

% 据此$本文对

PQ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%

2)临床分型

目前临床常用的 PQ分型有改良 XHHKL()0 和

QK0U*0H分型&美国重症肌无力基金会*P5)HNJK0*)QL)O*H

Y.,0/)N*.0 .MD(KL*7)$PQYD+分型和 PQYD的 PQ量

化评分*Z,)0N*N)N*OKP5)HNJK0*)QL)O*H$ZPQ+

(!$)

% 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*H5(IN.(+

分型&影像**()1*01+分型和抗体*)0N*-./5+分型的

一揽子外科分型系统*9;D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F四肢肌F咽喉肌F呼

吸肌变化+)&程度*轻F中F重评分量表+和时间(如

急性*B个月内+F迟发*< 年以上+)等'影像分型将胸

腺分为正常F萎缩&增生&肿瘤F囊肿等'抗体分型包括

D7JA'D-阳性&抗横纹肌抗体(包括肌肉特异性酪氨

酸激酶抗体*(,H7+K'HIK7*M*7N5L.H*0KU*0)HK)0N*-./5$

P,9['D-+)阳性&兰尼碱受体抗体*L5)0./*0KLK7KIN.L

)0N*-./5$A5A'D-+和肌联蛋白抗体*@*N*0 )0N*-./5$

@*N*0'D-+阳性$低密度脂蛋白受体相关蛋白 =抗体*)0N*'

+*I.IL.NK*0 LK7KIN.L'LK+)NK/ IL.NK*0 = )0N*-./5$\A]='D-+

阳性和抗体阴性等%

3)手术基础

342)解剖学基础)*!+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$为 !" S!# 1$性

成熟期达到最大为 <# S=" 1$以后则开始萎缩% *<+

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

<"R的患者病情未能缓解$以及各种术式疗效无明

显差异(!='!B)

%

343)免疫学基础%*!+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

*)7KN5+7J.+*0KLK7KIN.L)0N*1K0$D7JA'D1+$去除了胸腺

生发中心D7JA'D1致敏的@细胞和分泌D7JA'D- 的

T细胞$切除了胸腺素的来源及可能异位脂肪组织的

胸腺% *<+动态变化#早期胸腺分泌D7JA'D-的T细

胞被切除$血D7JA'D-滴度下降$临床症状明显好转%

中期由于血D7JA'D-滴度下降$通过反馈$约 ! 周时

间$周围血 T细胞合成 D7JA'D- 增加$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

@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*< S=年+服药的原因$#年后有效率

为 ?"RS>"R%

5)术前准备

542)术前检查)*!+免疫学检查#包括 D7JA'D-&

P,9['D-&A5A'D-&@*N*0'D-&\A]='D-% *<+神经电生

理检查#包括低频重复电刺激*LKIKN*N*OK0KLOKHN*(,'

+)N*.0$AV9+和单纤维肌电图*H*01+KM*-KLK+K7NL.(5.'

1L)IJ5$9Y&PQ+% *$+影像学检查#胸部:@检查以明

确有无胸腺瘤存在%

543)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*(*0*()+()0*MKHN)N*.0

HN)N,H$PP9+% 患者症状最轻&用药量最少&病情最

稳定时及早手术% PQ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

,<$#,

:J*0KHK̂.,L0)+.MVK3:+*0*7)+PK/*7*0K$ ,̂0K<"<$$_.+,(K!B$V,(-KLB%%



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%

6)手术适应证

642)D7JA'D-* +̀PQ患者%*!+!8 岁以上伴有胸腺

增生$特别是全身型合并 D7JA'D-* +̀的 PQ患者%

*<+!8岁及以下全身型D7JA'D-* +̀PQ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(!$?'8)

% *$+

D7JA'D-*E+全身型PQ患者对症及免疫治疗不满意%

*=+P,9['D-* +̀PQ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(#'B)

% 研究表明$P,9['D- * +̀&

\A]='D-* +̀非胸腺瘤PQ患者不适合胸腺切除术(?)

%

643)合并胸腺瘤患者)*!+尽早行胸腺切除术$可

以降低胸腺肿瘤浸润和扩散的风险% *<+未完全切

除的胸腺瘤术后应予放疗和化疗%

645)眼肌型PQ患者%目前胆碱酯酶抑制剂仍是眼

肌型PQ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% <"!=年欧洲神经病学联盟制定的眼肌

型PQ治疗指南不建议将胸腺切除术作为眼肌型PQ

的一线治疗手段$但在药物治疗失败时应考虑采用($)

%

一些回顾性研究显示胸腺扩大切除术治疗
!

型 PQ

优于单纯药物治疗$改善率能达到 8=CBR

(!?'!8)

%

7)手术方式

为便于前瞻性研究$PQYD于 !>>? 年对PQ进行

了重新分类$并将手术方法概括为 =大类共 ?种(!>)

%

742)经颈部胸腺切除术*@!)&-+%!>B" 年:L*+K重

新推广经颈部胸腺切除术% 同年$:..IKL报道使用

自制的胸骨牵开器用于经颈部胸腺切除术% *!+

@!)#清除胸腺组织 ="R S#"R% 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(<"'<!)

% *<+@!-#:..IKL等(<<'<$)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*@!-+$能够清除 ?#RS8"R的胸腺组织$手术有

效率明显提高% *$+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(<='<B)

%

743)经胸腔镜胸腺切除术*@<)&-+%!>>$ 年 9,1)L'

-)UKL

(<?)和:..HK()0H

(<8)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% *!+@<)#一般只清除单侧胸腔*左侧

或右侧+的胸腺和纵隔脂肪$清除 8"R S8#R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$使手术时间延长(<>'$!)

% <"!? 年

的一篇PKN)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$所以临床多采用右侧入路($<)

% *<+@<-#!>>= 年

V.OK++*0.等($$)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*O*/K.')HH*HNK/ NJ.'

L)7.H7.I*7K2NK0/K/ NJ5(K7N.(5$_D@&@+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($='$#)

% *$+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($B'=")

%

745)经胸骨胸腺切除术*@$)&-+%*!+@$)#由T+)+.7U

开创的经胸骨正中劈开胸腺切除术$清除胸腺和脂肪组

织?"RS8"R$目前已经弃用% *<+@$-#P)H).U)等(=!)

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 8#R S>#R% 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%

746)经胸骨联合颈部切除术*@=+% )̂LKNaU*等(!=)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P)2*()++% 该手术

胸腺组织切除率达 >8R S!""R$有效率为 ?<R S

>#R$被认为是治疗PQ的标准手术方式% 按照整块

切除原则*K0'-+.7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(=<)

%

8)疗效评价

842)术后肌无力危象%术后发生肌无力危象的PQ

,$$#,

%%中国临床新医学%<"<$ 年%B 月%第 !B 卷%第 B 期



患者$须满足以下条件#术后机械通气支持时间b=8 J'

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(=$'==)

%

843)术后转归)*!+波动期*$C$ 月+#表现为一过

性显效型&短期不变型和一过性恶化型% *<+不稳定

恢复期*#个月S$年 8个月$平均 !年 8个月+% *$+

稳定恢复期%

845)评价标准)国际指南指出$至少达到PQ治疗

后状态*I.HN'*0NKLOK0N*.0 HN)N,H$];9+评估中的PP9$

同时不伴有药物不良反应或伴有不超过不良反应分级

*7.((.0 NKL(*0.+.157L*NKL*)M.L)/OKLHKKOK0NH$:@:D&+

!级的不良反应% PP9是指无PQ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PQ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$PQ的外科治疗已经得到临床广泛认可$

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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