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引⾔

吉兰-巴雷综合征(Guillain-Barré syndrome, GBS)属于免疫介导的急性多神经病，以早期描述该病的
学者姓名命名。GBS是⼀种急性单相麻痹性疾病，通常由前驱感染诱发。

本⽂将讨论成⼈GBS的治疗和预后。GBS的其他内容详⻅其他专题：

分诊

GBS患者应⼊院接受连续⾎流动⼒学和神经功能监测，以指导治疗。

初始临床评估 — ⼊院时应进⾏基线神经功能、呼吸功能和⾎流动⼒学评估。此外，应评估并监测排
尿排便功能障碍。

®

There is a newer version of this topic available in English. 该主题有⼀个新的英⽂版本。

(参⻅ “成⼈吉兰-巴雷综合征的临床特征和诊断”)●

(参⻅ “⼉童吉兰-巴雷综合征的流⾏病学、临床特征和诊断”)●

(参⻅ “⼉童吉兰-巴雷综合征的治疗和预后”)●

神经功能监测–基线神经功能检查结果可以⽤于评估疾病进展，也被纳⼊临床评分中，⽤于预
测疾病严重程度和临床恶化⻛险。(参⻅下⽂‘神经功能状态’和‘ICU收⼊指征’)

●

针对急性GBS的神经功能检查如下：
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ICU收⼊指征 — 应尽早判断哪些患者需要收⼊ICU。有呼吸衰竭倾向、重度或快速进展的肌⽆⼒，
或⾃主神经功能不稳定的患者，需收⼊ICU[4-8]。

病情不严重的患者可收⼊中间监护病房，⽽不在急性期(进展期)、病情轻微的患者可收⼊普通病房。
不过鉴于GBS可迅速恶化，故在患者进⼊平台期(症状维持稳定>72⼩时)之前，都需要持续监测神经
功能、呼吸功能和⾎流动⼒学状态。

四肢肌⼒测试–包括肩外展肌、肘屈肌、腕伸肌、髋屈肌、膝伸肌和⾜背屈肌，⽤于计算医
学研究委员会(Medical Research Council, MRC)总分(0-60分)，0分表示四肢瘫，60分表示
正常( 表 1)[1]。(参⻅下⽂‘ICU收⼊指征’)

•

⾯肌/延髓肌/颈部伸肌和屈肌肌⼒评估–以上肌群的进⾏性⽆⼒提示预后不良，很有可能需
要机械通⽓。(参⻅下⽂‘ICU收⼊指征’)
•

正式评估⾔语和吞咽功能–请⾔语治疗师会诊有助于评估吞咽功能，并判断可能需要哪些饮
⻝调整或限制。还应评估咳嗽能⼒，以了解延髓肌⽆⼒的程度和误吸及呼吸道并发症的⻛

险。以上肌群⽆⼒提示很有可能需要机械通⽓，预后也较差。(参⻅下⽂‘ICU收⼊指征’)

•

通⽓状态–监测所有患者的呼吸频率、⾎氧饱和度、⽤⼒肺活量(forced vital capacity, FVC)、
最⼤呼⽓压(maximal expiratory pressure, MEP)和最⼤吸⽓压，后者也称吸⽓负压⼒(negative
inspiratory force, NIF)[2]。连续监测是为了评估进⾏性加重和机械通⽓指征。(参⻅下⽂‘ICU收
⼊指征’和‘通⽓状态’)

●

⾎流动⼒学监测–密切监测⼼率、⼼律、⾎压和体液状态，这对于GBS的治疗⾮常重要[3]。(参
⻅下⽂‘ICU收⼊指征’和‘⼼⾎管和⾃主神经功能状态’)

●

呼吸衰竭倾向–有呼吸衰竭倾向的患者需要收⼊ICU，尽快开始通⽓⽀持。其他呼吸功能迅速
下降(24⼩时下降>30%)但尚⽆明显呼吸衰竭倾向的患者，也需要收⼊ICU。ICU⽅便监护患
者，以便必要时⾏择期插管，从⽽减少紧急插管[8]。

●

呼吸衰竭的临床征象包括：说话或休息时呼吸明显急促；使⽤辅助呼吸肌；不能⼀⼝⽓数到

15；呼吸频率加快伴⼼动过速或动脉⾎⽓分析异常；FVC<15-20mL/kg或<1L。

肺功能测定(pulmonary function test, PFT)结果有助于识别因呼吸衰竭⽽需要插管的患者。(参
⻅下⽂‘通⽓状态’)

重度肌⽆⼒–若患者出现重度或快速进展的肌⽆⼒，呼吸衰竭⻛险⾼，应将其收⼊或转⼊
ICU。Erasmus GBS呼吸功能不全评分(Erasmus GBS Respiratory Insufficiency Score,
EGRIS)可以预测⼊院后1周内的呼吸衰竭⻛险[5]。EGRIS得分为0-7分，评估了从肌⽆⼒发作
到⼊院的时间、有⽆延髓肌或⾯肌⽆⼒，以及MRC总分( 表 1)。0-2分表示呼吸衰竭⻛险低
(4%)，3-4分表示⻛险居中(24%)，5-7分表示⻛险⾼(65%)。

●

⾃主神经功能不稳定–⼼律失常或⾎压不稳提示⾃主神经功能紊乱，也是收⼊ICU的指征[9]。
(参⻅下⽂‘⼼⾎管和⾃主神经功能状态’)

●
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⽀持性治疗和监测

必须监测所有GBS患者的病情恶化情况，并给予⽀持措施来缓解症状或症状进展( 流程图 1)。

疾病进展的预计时间范围 — GBS是急性单相性多神经病，⼀般在4周内进展到⾼峰，然后逐渐好
转。⼀项回顾性研究通过162例患者阐明了GBS的病程，这些患者均是在疾病修正治疗问世之前接
受的评估[10]。近75%的患者表现为：病情持续进展⻓达2周，然后进⼊2-4周的平台期，然后恢复功
能。⼤多数患者(67%)在发作后4周时处于恢复期。

若患者的病情恶化超过2-4周，应重新开始诊断性评估。(参⻅下⽂‘复发或加重的处理’)

多达30%的患者因出现神经肌⾁性呼吸衰竭⽽需要机械通⽓[2]。⾃主神经功能紊乱的发⽣率为
70%，⼀般需要连续监护和频繁医学⼲预，通常在ICU中治疗[11]。重度⾃主神经功能紊乱的发⽣率
约为20%，主要⻅于出现重度肌⽆⼒和呼吸衰竭的患者，但也有例外。

如果病情仍在进展，则需要持续监护。过去72⼩时内病情是否进展有助于预测后续进展的⻛险，但
也有例外。病情迅速进展⾄⾼峰的患者，病程往往更凶险，需要更积极的治疗。

神经功能状态 — 在GBS住院患者的急性期，连续神经功能检查的频率⾄少为⼀⽇1次。进⾏性神经
肌⽆⼒提示呼吸衰竭⻛险。

对于恶化⻛险⾼和迅速恶化的患者，神经功能检查应更频繁，例如每4-8⼩时1次。(参⻅上⽂‘ICU收
⼊指征’)

通⽓状态 — GBS患者可能迅速因神经肌⽆⼒⽽发⽣呼吸衰竭。急性期连续评估呼吸功能有助于识别
呼吸衰竭⻛险。

监测指标–应监测所有患者的呼吸频率、⾎氧饱和度、FVC、最⼤吸⽓压(也称NIF)和MEP[2]。●

监测频率–所有患者的⾎氧饱和度和PFT监测应每2-4⼩时1次。对于轻度肌⽆⼒、临床状态保
持稳定⾄少达2-3⽇的患者，监测频率可降⾄每6-8⼩时1次。

●

插管指征–特定临床表现和PFT阈值有助于识别呼吸衰竭⻛险⾼⽽需要插管的患者[7,9,12]。插
管指征包括说话或休息时呼吸急促、使⽤辅助呼吸肌、不能⼀⼝⽓数到15，以及下列指标：

●

呼吸频率持续>30次/分•

⾎氧饱和度<92%•

FVC<20mL/kg，或与上次测量值相⽐下降>30%•

NIF<-30cmH 0• 2

MEP<40cmH 0• 2

急性⾼碳酸⾎症(PaCO >50mmHg)• 2

延髓功能障碍导致吞咽功能障碍、分泌物清除能⼒差和其他肌⽆⼒征象时，也需要通⽓⽀持

[7]。
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⼼⾎管和⾃主神经功能状态 — ⾃主神经功能障碍是GBS的明确特征，也是重要死亡原因[3,17]。⼼
⾎管症状包括阵发性⾎压波动、快速型/缓慢型⼼律失常，少数病例还可⻅⼼肌炎或⼼⼒衰竭[18]。
持续性窦性⼼动过速是最常⻅的⼼律失常，⻅于25%-38%的GBS患者[18-21]。在GBS中有过报道的
其他⼼律失常和⼼电图改变包括：⼼房颤动、⼼房扑动、阵发性⼼动过速、室性⼼动过速、ST段抬
⾼或压低、T波低平或倒置、QT间期延⻓、电轴偏斜以及各种传导阻滞[11]。

GBS的其他⾃主神经症状包括尿潴留、肠梗阻或出汗减少。阵发性⾼⾎压和直⽴性低⾎压也常⻅，
⼀项纳⼊169例GBS患者的研究显示，两者分别⻅于24%和19%的患者，⽽持续性⾼⾎压⻅于3%的
患者[22]。

法国⼀项前瞻性研究发现，在722例⼊院时未⽤辅助通⽓的GBS患者中，313例(43%)需⾏机械
通⽓[13]。预测呼吸衰竭的指标包括⽆法咳嗽、站⽴、抬头和抬肘。其他预测机械通⽓的指标
包括：从症状发作到⼊院的时间<7⽇、肝酶升⾼。以上6项预测因素中⾄少符合4项的患者
中，有85%以上需要机械通⽓。

⽓管插管和机械通⽓–⼀旦患者出现呼吸衰竭倾向，应尽快插管。紧急插管可能并发重度甚⾄
危及⽣命的⾃主神经功能紊乱[14]。⽆创通⽓对GBS患者不安全[15]。

●

需要采⽤有创性⽓道管理时，不应使⽤琥珀胆碱，以免引起⾼钾⾎症[16]。成⼈快速诱导插管
的技术和⽤药详⻅其他专题。(参⻅ “⼿术室外成⼈快速诱导插管”)

应根据肌⼒和连续PFT的改善来判断机械通⽓撤离指征[2]。如果在2周后PFT相⽐基线⽆显著
改善，应⾏⽓管造⼝；若PFT改善，则⽓管造⼝可再推迟1周[2]。神经肌⽆⼒患者的呼吸管理
相关问题⻅其他专题。(参⻅ “神经肌⾁疾病所致呼吸肌⽆⼒的临床表现和评估”)

监测–给予连续⼼电遥测和⾄少每4⼩时1次的⾎压测量，直到患者稳定或改善[2,23]。若有⼼脏
症状或遥测提示⼼律失常，应复查⼼电图。此外，我们还会对所有患者进⾏每⽇腹部听诊，若

患者出现腹部膨隆或肠鸣⾳消失，提示⽆动⼒性肠梗阻，应⾏腹部X线检查。

●

治疗–若⾎压波动明显，应采⽤动脉内⾎压监测。●

低⾎压时⾸先给予静脉补液；若单纯补液⽆效，可使⽤⼩剂量去氧肾上腺素，即0.1-
1.5μg/(kg·min)[24]；若低⾎压仍持续，可能需要使⽤其他⾎压加压药( 表 2)。同时必须排除
其他情况，如肺⾎栓栓塞症、低氧⾎症、脓毒症、消化道出⾎和体液及电解质紊乱[11]。(参⻅
“成⼈患者不明原因低⾎压和休克的评估和初步处理”)

重度⾼⾎压(平均动脉压＞125mmHg)的治疗可⽤拉⻉洛尔、尼卡地平、氯维地平或硝普钠
[19,22]。⾎压忽低忽⾼者可使⽤短效⾎管活性药物。应仔细调整剂量，因为患者可能存在去神
经⽀配增敏状态，可能导致⾎压超出⽬标值[19]。(参⻅ “治疗⾼⾎压急症的药物”)

GBS患者可发⽣严重或危及⽣命的⼼律失常，包括房室传导阻滞和停搏，需要使⽤阿托品或⼼
脏起搏[18]。同时也要评估⼼⾎管症状的其他原因。例如，某些药物可诱发⼼脏电传导异常，
包括窦性停搏，例如甲氧氯普胺[25]。(参⻅ “⼼⼒衰竭和⼼肌病患者室性⼼律失常概述”)
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预防深静脉⾎栓形成 — 我们使⽤低分⼦肝素和间歇性充⽓加压装置/加压袜来预防深静脉⾎栓形
成，直到患者能够独⽴⾏⾛为⽌，除⾮有禁忌证[2]。(参⻅ “内科急症住院成⼈患者中静脉⾎栓栓塞
性疾病的预防”)

疼痛控制 — 急性期和恢复期约有2/3的患者出现疼痛。GBS的疼痛可能既有神经炎症相关躯体痛，
也有轴突变性相关神经病理性痛。(参⻅ “成⼈吉兰-巴雷综合征的临床特征和诊断”，关于‘临床特
征’⼀节)

可以根据疼痛严重程度和患者⾃身因素来选择短期疼痛控制⽅法。GBS相关疼痛的短期⽤药包括：

神经病理性疼痛的⻓期治疗可使⽤三环类抗抑郁药、加巴喷丁、卡⻢⻄平或普瑞巴林。(参⻅ “成⼈
慢性⾮癌痛的药物治疗”，关于‘神经病理性疼痛的药物治疗’⼀节)

免疫调节治疗

静脉⽤免疫球蛋⽩(intravenous immune globulin, IVIG)和⾎浆置换(plasma exchange, PLEX)这两种
免疫治疗，都是GBS的有效疾病修正治疗( 流程图 1)[27-29]。

⾎浆置换或IVIG可使恢复时间缩短约40%-50%。⼀项试验(n=245)发现，⾎浆置换组的功能改善⽐
安慰剂组更迅速(19⽇ vs 40⽇)[30]。两组患者恢复独⽴⾏⾛的中位时间分别为53⽇和85⽇。

免疫调节治疗的指征 — 对于症状发作后4周以内、不能⾛动的成⼈GBS患者，我们推荐给予⾎浆置
换或IVIG治疗。对于神经病理性症状发作后4周以内、尚未恢复但可⾛动的成⼈GBS患者，我们建议
给予⾎浆置换或IVIG治疗[27]。(参⻅上⽂‘免疫调节治疗’)

不过，并⾮所有患者在免疫治疗后均获益，部分患者的最终功能结局不受影响。我们使⽤症状严重

程度、持续时间和查体结果来筛选适宜该治疗的患者。

新斯的明治疗肠梗阻可能有效[2]。但该药可加重⼼动过缓，必须谨慎使⽤。甲基纳曲酮可有效
缓解阿⽚类药物相关肠梗阻。重度肠梗阻可能需要⾏结肠镜治疗。

GBS⾃主神经功能紊乱的其他⼲预措施包括[22]：

不要让四肢瘫的患者独坐，因为有直⽴性低⾎压⻛险。•

维持⾎管内容量。•

尽可能避免使⽤有低⾎压副作⽤的药物。•

尽量少⽤可能导致/加重肠梗阻或尿潴留的药物。•

⼼电遥测期间应吸除⼝咽分泌物，因为有⼼律失常⻛险。•

治疗神经病理性疼痛的药物，如加巴喷丁或卡⻢⻄平[2,26]●

⾮甾体类抗炎药(nonsteroidal antiinflammatory drugs, NSAIDs)，也称“⾮阿⽚类⼝服镇痛药”●

阿⽚类镇痛药，当患者存在⾃主神经功能障碍，尤其是肠梗阻时，需密切监测药物不良反应●

对于重度或难治性疼痛，可以硬膜外注射吗啡[19]●
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药物选择 — 如果⾎浆置换和IVIG都有条件开展，且都⽆禁忌证，我们优先使⽤IVIG，因为其耐受性
通常更好，⽽且⽐⾎浆置换更简单[29]。

选择⾎浆置换还是IVIG取决于当地条件和患者的偏好、危险因素及禁忌证。[31-33,37]在证明免疫治
疗有效的临床试验中，试验⽅案是在症状发作后4周内给予⾎浆置换，在2周内给予IVIG[28,29,32]。
不过基于IVIG在2周内有效的证据，我们也会在症状发作后>2周时使⽤IVIG。

免疫球蛋⽩ — ⼤多数中⼼的⾸选免疫调节治疗是IVIG。现有证据表明，IVIG的疗效与⾎浆置换相
近[29,38]，但IVIG更简单快捷。此外，IVIG因不良反应⽽停⽌的⻛险⽐⾎浆置换更低[29,39]。

症状严重程度–独⽴⾏⾛距离不⾜10⽶的患者，应接受免疫治疗[28,29]。若患者的呼吸、延髓
或⾃主神经功能受累，和/或肌⽆⼒迅速进展，例如过去24⼩时内握⼒或⼿臂对抗重⼒的⼒量
减弱，即使不满⾜以上标准我们也会给予免疫治疗，但⽆确切疗效证据[31-33]。

●

距离症状发作的时间–免疫治疗⼀般应在症状发作后4周内开始。⼀篇使⽤临床试验数据的系统
评价表明，在症状发作后2周或4周内开始IVIG或⾎浆置换，可改善结局[28,29]。此外，如果
GBS症状从发作以来进展达4-8周且达到重度，我们会选择性使⽤免疫治疗，不过超过4周后，
免疫治疗的有效性证据不明确。

●

变异型–免疫治疗对⼤多数变异型GBS患者的疗效还不够明确，我们会根据症状严重程度经验
性判断是否给予短期治疗。

●

对于Miller Fisher型GBS(MFS)，我们只对重度受累(包含呼吸受累)和出现延髓肌或肢体⽆⼒的
患者给予免疫治疗。对于其他稳定的单纯眼肌麻痹、反射消失和共济失调患者，我们不予治

疗，因为没有证据⽀持免疫治疗可改变结局。在不接受治疗的情况下，⼤多数患者6个⽉内可
完全恢复[34]。不过急性期应持续对所有MFS患者给予临床监测，因为部分患者可逐渐进展，
出现肢体⽆⼒、⾯瘫或呼吸受累，可能需要治疗[32,35]。

对于Bickerstaff脑⼲脑炎患者，我们会因症状严重给予免疫治疗，但没有证据表明该治疗有效
[36,37]。

使⽤⽅案–IVIG在GBS发作后2周内给予，剂量为0.4g/(kg·d)，持续5⽇。开始IVIG前先输注
500mL⽣理盐⽔，并提前30分钟给予对⼄酰氨基酚650mg+苯海拉明25mg。开始时⼀般缓慢
输注以便监测不良反应，可以设为0.3-0.5mL/(kg·h)，若患者耐受则每15-30分钟上调速度，最
快不得超过6-8mL/(kg·h)，输注速度可根据具体制剂调整。出现不良反应时，可停⽌输注或减
慢速度。(参⻅ “静脉⽤免疫球蛋⽩(IVIG)治疗概述”)

●

不良反应–不良反应包括：低⾎压、恶⼼、头痛(有时可⻅⽆菌性脑膜炎)、⽪疹、急性肾衰竭
(⼤多⻅于含蔗糖制剂)和输注反应。偶有患者因⾼黏滞⾎症发⽣脑卒中或⼼肌梗死。IgA缺陷可
导致全身性过敏反应[40]；但⽆IgA缺陷者也可发⽣IVIG过敏反应，尤其是更换制剂时。

●

疗效–没有临床试验在GBS患者中⽐较IVIG与安慰剂；但试验⽐较了IVIG与⾎浆置换，两者的
疗效相近[41-43]。

●

http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/29
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/31-33,37
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/28,29,32
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/29,38
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/29,39
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/28,29
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/31-33
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/28,29
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/34
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/32,35
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/36,37
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/94079?search=%E5%90%89%E5%85%B0-%E5%B7%B4%E9%9B%B7%E7%BB%BC%E5%90%88%E5%BE%81%28GBS%29&topicRef=5172&source=see_link
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/91965?search=%E5%90%89%E5%85%B0-%E5%B7%B4%E9%9B%B7%E7%BB%BC%E5%90%88%E5%BE%81%28GBS%29&topicRef=5172&source=see_link
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/overview-of-intravenous-immune-globulin-ivig-therapy?search=%E5%90%89%E5%85%B0-%E5%B7%B4%E9%9B%B7%E7%BB%BC%E5%90%88%E5%BE%81%28GBS%29&topicRef=5172&source=see_link
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/40
http://www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/abstract/41-43


2022/2/2 下午5:40 成⼈吉兰-巴雷综合征的治疗和预后 - UpToDate

www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/print?search=吉… 7/29

⾎浆置换 — ⾎浆置换也是GBS的有效治疗。由于IVIG与⾎浆置换疗效相近，且更⽅便，所以⾎浆
置换应⽤较少。此外，⾎浆置换因不良反应⽽停⽌的⻛险更⼤[29,39]。

其他不推荐的治疗 — 我们推荐不要使⽤糖⽪质激素治疗GBS。虽然GBS的病理⽣理学与周围神经
的髓鞘或轴突炎症反应有关，但多项试验发现糖⽪质激素治疗⽆效[46]。

依库珠单抗治疗GBS的作⽤⽬前还不明确，关于该药的常规应⽤我们⽆法做出推荐。⽆论是脱髓鞘
型还是轴突型GBS，周围神经损伤的机制都是补体激活和膜攻击复合物形成。因此，⽇本⼀项研究
评估了依库珠单抗治疗GBS的作⽤，虽然该研究未达到主要终点，但依库珠单抗组6个⽉时的结局改
善[47,48]。

复发或加重的处理

有部分诊断为GBS的患者在初始免疫调节治疗后继续恶化，⽆论治疗⽅式是IVIG还是⾎浆置换。这
可能是由于GBS的⾃然病程，也可能是误诊( 流程图 1)[49,50]。

IVIG或⾎浆置换后，约40%的患者在4周内⽆改善[32,51]。多达10%的GBS患者会复发，表现为肌⽆
⼒加重[52,53]。对所有症状加重的患者都应重新进⾏临床评估，以确认GBS诊断是否准确。

2014年的⼀篇临床试验meta分析显示，在536例GBS患者中，IVIG组与⾎浆置换组4周时的功
能障碍评分相近(加权平均差为-0.02，95%CI -0.25⾄0.20)[29]。IVIG组的停⽌治疗率显著更低
(RR 0.14，95%CI 0.05-0.36)[29]。2012年美国神经病学学会的神经肌⾁疾病IVIG治疗指南认
为，IVIG治疗GBS的效果与⾎浆置换相当[38]。

实施⽅案–⾎浆置换⼀般在GBS发作后4周内开始，在8-10天内给予4-6次。需置⼊两根⼤⼝径
静脉导管或单根双腔中⼼静脉导管，以完成⾎浆容量的置换。治疗性⾎浆置换的实施(包括操
作技术和⽅案)详⻅其他专题。(参⻅ “治疗性单采术(⾎浆置换或⾎细胞单采)的适应证和技术”)

●

不良反应–主要并发症为低⾎压、脓毒症、输注反应和静脉通路问题。●

总体疗效、时间和置换次数–⼤型试验证明，对重度GBS患者应⽤⾎浆置换可有效改善肌⼒、
减少机械通⽓和促进恢复[30,31,44,45]。2017年⼀篇meta分析纳⼊了6项随机对照试验(共649
例GBS患者)，发现⾎浆置换优于⽀持性治疗[28]。在623例GBS患者中，⾎浆置换组⽐⽀持性
治疗组的机械通⽓更少(14% vs 27%)，4周后获得功能改善的患者更多(57% vs 35%)。

●

⾎浆置换在症状出现后7⽇内开始最为有效。但北美⼀项研究(n=245)显示，相⽐安慰剂，在症
状发作后30⽇内开始⾎浆置换优化了短期改善和6个⽉结局[30]。

⼀项试验纳⼊304例中度GBS患者，发现4次置换组⽐2次置换组的改善更迅速，包括更早恢复
⾏⾛(20⽇ vs 24⽇)和机械通⽓时间更短(15⽇ vs 37⽇)[31]。但6次置换并不明显优于4次。在
需要机械通⽓的重度患者中，6次置换组相⽐4次组有缩短机械通⽓时间的趋势(中位34⽇ vs 43
⽇)，但差异⽆统计学意义；不过6次组平均恢复⾏⾛的时间未提前(60⽇ vs 56⽇)，1年时肌⼒
完全恢复的患者⽐例也没有提⾼(53% vs 57%)。
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对于某些症状重的患者可以再次给予治疗，因为没有其他选择。但⽬前没有试验数据⽀持该⽅法有

效。(参⻅下⽂‘再次治疗对部分患者的作⽤’)

重新评估诊断是否准确 — 只要患者在免疫调节治疗期间或之后神经和呼吸症状加重，都要重新评估
GBS诊断，应考虑其他疾病或是确认波动性或重度GBS是否准确。(参⻅ “成⼈吉兰-巴雷综合征的临
床特征和诊断”，关于‘诊断性评估’⼀节)

再次治疗对部分患者的作⽤ — 对于症状重、初始⽆改善或只有短暂改善的患者，偶尔会考虑其他免
疫调节治疗。再次治疗的应⽤略有争议；临床上往往因为没有其他选择⽽给予该治疗，并没有试验

证据⽀持这样做。其他专家则对所有GBS患者都不予再次治疗，以免发⽣不良反应，况且其疗效并
不明确[32,58]。

其他急性多神经病–GBS的鉴别诊断包括其他多神经病和脊髓、神经肌接头和肌⾁疾病( 表 3
)。如果诊断为GBS的患者在症状发作>4周之后仍⽆改善或是继续加重，则应重新评估是否为
其他疾病，包括进⾏全⾯神经病学检查。例如，脊髓病变患者可能表现为急性弛缓性麻痹，之

后发⽣痉挛；肌炎患者可能诉肌⾁压痛或出现横纹肌溶解。(参⻅ “成⼈吉兰-巴雷综合征的临
床特征和诊断”，关于‘鉴别诊断’⼀节)

●

治疗相关波动(复发)–部分GBS患者在⾎浆置换或IVIG后⾸先改善，之后再次恶化，这类复发
称为“治疗相关波动”(treatment-related fluctuation, TRF)[54,55]。

●

⼀份报告显示，在147例接受免疫治疗的GBS患者中，10%的患者出现TRF，中位时间为开始
治疗后21⽇(范围为10⽇-60⽇)[54]。这类复发⼀般⽐治疗前GBS初始进展期的程度更轻。⼀项
前瞻性研究同样发现，170例GBS患者中有9%发⽣TRF[55]。没有GBS患者出现2次以上的
TRF。

慢性炎症性脱髓鞘性多神经根神经病–初始诊断为GBS的患者中有2%-5%会发⽣慢性炎症性脱
髓鞘性多神经根神经病(chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy, CIDP)的
慢性复发性肌⽆⼒[21,55-57]。

●

GBS的TRF与急性发作的CIDP很难区分，但有些临床特征可以提示诊断是CIDP⽽⾮
GBS[55]：

肌⽆⼒⾃发作以来恶化>8周•

恶化(复发)≥3次•

能够独⽴⾏⾛•

脑神经未受累•

CIDP详⻅其他专题。(参⻅ “成⼈吉兰-巴雷综合征的临床特征和诊断”，关于‘慢性炎症性脱髓鞘
性多发性神经病’⼀节和 “慢性炎症性脱髓鞘性多发性神经病的病因、临床特征和诊断”)

重度GBS–部分重度GBS患者可能因重度轴突损伤⽽在免疫治疗后⽆改善。临床特征、重度初
始功能障碍和电诊断检查可识别这类患者。(参⻅下⽂‘结局不良的危险因素’)

●
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我们不会因某种免疫治疗⽆效⽽改⽤其他免疫治疗。此外，初始IVIG治疗后改⽤⾎浆置换，可能会
降低IVIG效果。

恢复和远期管理

康复 — 急性期康复包括通过个性化⽅案逐渐加强肌⼒，包括等⻓练习、等张练习、等速练习以及⼿
法抗阻练习和渐进性抗阻练习[2]。康复训练应强调正确的肢体摆位、姿势和器械矫形以及营养。对
于延髓肌⽆⼒的患者，可使⽤装置辅助沟通。

急性期过后，残疾患者应接受多学科康复治疗[60]。

乏⼒ — 乏⼒是GBS患者的常⻅症状，但常被忽视[61]。乏⼒可持续多年，导致严重残疾。轴突型
GBS患者的乏⼒可能更严重[62]。应考虑有⽆其他因素加重乏⼒，例如失健和抑郁。监督下分级运
动有助于改善乏⼒[63]。

后续免疫接种 — 疫苗接种诱发GBS的⻛险⾮常低，每接种100万⼈会增加1-2例GBS。该⻛险明显
低于感染性疾病对总体健康的危害。这⼀问题详⻅其他专题。(参⻅ “成⼈吉兰-巴雷综合征的临床特
征和诊断”)

⼀般⽽⾔，GBS患者的疫苗接种应该因⼈⽽异。以下推荐是基于观察性研究和专家共识[2,64,65]：

若患者存在重度流感并发症的危险因素，且既往GBS并⾮由流感疫苗诱发，则接种流感疫苗的明确
获益⼤于⻛险，⼤多数情况下应每年接种。成⼈流感疫苗接种的效⽤⻅其他专题。(参⻅ “成⼈季节
性流感疫苗接种”)

症状⽆改善–若重度GBS患者在初始⾎浆置换后⽆改善，或者继续恶化，可在开始初始治疗后2
周时再次置换(不超过1次)，并密切观察副作⽤。

●

若重度GBS患者最初采⽤的是IVIG治疗，我们建议不要再次使⽤IVIG，因为这不会带来进⼀步
改善，还可能产⽣不良反应。

⼀项试验将初始IVIG治疗后预期结局较差的急性GBS患者(n=93)随机分配⾄再次IVIG组或安慰
剂组，在⾸次IVIG开始后9⽇内开始[58]。随访4周发现，再次IVIG组的残疾评分与安慰剂组相
近，且副作⽤更多(17 vs 7)。⼀项⼩型观察性研究也发现，⽆论在初始IVIG后2周还是4周开始
再次IVIG，都没有改善结局[59]。

症状改善后恶化–对于症状发作后8周内出现TRF的患者，我们建议重复之前的免疫调节治疗，
但其效果不明确[32]。

●

在GBS急性期不推荐进⾏免疫接种，在GBS发病后的3个⽉-1年不建议接种。●

之后可以接种⼤部分疫苗，但应根据个体情况评估是否有接种的必要。●

若在某次免疫接种后6周内发⽣了GBS，即疫苗相关GBS，则建议之后不要接种该疫苗。●
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由于Ad26.CoV2.S(杨森/强⽣公司)COVID-19疫苗可能增加GBS⻛险，对于有GBS史的患者，我们
建议尽量选择其他COVID-19疫苗。(参⻅ “COVID-19：接种疫苗预防SARS-CoV-2感染”)

预后

罹患GBS之后的功能恢复需要数周，⽽且改善的程度因⼈⽽异，取决于个体危险因素。

远期结局 — ⼤多数GBS患者的远期预后良好。1年时，约80%的患者能够独⽴⾏⾛，超过⼀半患者
完全恢复[66]。不过，超过10%的患者持续存在重度运动障碍。5%-10%的GBS患者病程迁延，数⽉
依赖呼吸机，恢复得⾮常慢且不完全[67]。

恢复期的死亡⻛险最⾼。⼀项研究纳⼊527例GBS患者，从症状发作到死亡的中位时间为76⽇，最
常⻅的死因是呼吸或⼼⾎管并发症[68]。即使给予重症监护，仍有3%-7%的GBS患者死亡
[66,68,69]。进展为呼吸机依赖的患者中，死亡率约为20%。死亡原因包括急性呼吸窘迫综合征、脓
毒症、肺栓塞和不明原因的⼼搏骤停[70]。

结局不良的危险因素 — 提示GBS恢复差的预后因素包括[1,66,68,71,72]：

电诊断检查发现的某些特征可以提示预后不良。如果是脱髓鞘型GBS，则功能改善结局⼀般良好，
因为髓鞘再⽣是⼀种⾼效修复机制[73,74]。如果出现继发性轴突变性，或者原发性病变就在轴突，
例如急性运动轴突型神经病(acute motor axonal neuropathy, AMAN)型GBS，则恢复结局会更差。

在发病后2-4周时开始，针刺检查出现远端复合肌⾁动作电位(compound muscle action potential,
CMAP)振幅显著降低(＜正常值的20%)和⼤量纤颤电位，提示轴突变性和预后不良(即，恢复慢和/或
残留重度残疾)[75,76]。相反，若检查显示CMAP振幅>正常值的20%、以脱髓鞘为主的改变(如传导
阻滞)和波形离散，则提示脱髓鞘和预后良好。

临床预后评分 — Erasmus GBS结局评分(Erasmus GBS outcome score, EGOS)和改良Erasmus总
体结局评分(modified Erasmus global outcome score, mEGOS)可以估计6个⽉时不能⾏⾛的⻛险
[1,77]。

年龄>60岁●

迅速出现肌⽆⼒(从症状发作到⼊院的时间<7⽇)●

⼊院时存在重度肌⽆⼒●

需要通⽓⽀持●

有前驱腹泻●

电诊断检查发现重度异常●

EGOS(0-7分)在⼊院后2周评估，该评分综合了患者年龄、有⽆腹泻和GBS残疾评分[77]。●

mEGOS(0-12分)在⼊院后1周时计算。该评分也综合了患者年龄、有⽆前驱腹泻和MRC总分(
表 1)[1]。

●
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最初的EGOS推导和验证数据集包含762例患者，评分为5分的患者中6个⽉时不能⾏⾛的⽐例为
27%，⽽7分(最⾼分)的患者中为52%[77]。相⽐之下，1周时mEGOS评分为最⾼分(12分)的患者，
在6个⽉时不能⾏⾛的估计⻛险是66%[1]。以上评分的局限性在于，其数据来⾃荷兰⽩⼈，不⼀定适
⽤于其他⼈群[73-76]。

学会指南链接

部分国家及地区的学会指南和政府指南的链接参⻅其他专题。(参⻅ “学会指南链接：吉兰-巴雷综合
征”)

患者教育

UpToDate提供两种类型的患者教育资料：“基础篇”和“⾼级篇”。基础篇通俗易懂，相当于5-6年级阅
读⽔平(美国)，可以解答关于某种疾病患者可能想了解的4-5个关键问题；基础篇更适合想了解疾病
概况且喜欢阅读简短易读资料的患者。⾼级篇篇幅较⻓，内容更深⼊详尽；相当于10-12年级阅读⽔
平(美国)，适合想深⼊了解并且能接受⼀些医学术语的患者。

以下是与此专题相关的患者教育资料。我们建议您以打印或电⼦邮件的⽅式给予患者。(您也可以通
过检索“患者教育”和关键词找到更多相关专题内容。)

总结与推荐

基础篇(参⻅ “患者教育：吉兰-巴雷综合征(基础篇)”)●

分诊–吉兰-巴雷综合征(GBS)患者应⼊院接受连续⾎流动⼒学和神经功能监测，以指导治疗(
流程图 1)。(参⻅上⽂‘分诊’)

●

⼊院时应评估基线神经功能、呼吸和⾎流动⼒学状态。•

若患者出现重度或迅速进展的肌⽆⼒且呼吸衰竭⻛险⾼，或者有呼吸衰竭倾向或⾃主神经

功能障碍，应收⼊或转⼊ICU。Erasmus GBS呼吸功能不全评分(Erasmus GBS
Respiratory Insufficiency Score, EGRIS)评分可以预测⼊院后1周内呼吸衰竭的⻛险。

•

常规⽀持治疗–应监测所有GBS患者的神经、呼吸、⼼⾎管和⾃主神经功能的恶化情况，并给
予⽀持治疗来缓解症状或症状加重( 流程图 1)。(参⻅上⽂‘⽀持性治疗和监测’)

●

免疫调节治疗–静脉⽤免疫球蛋⽩(IVIG)和⾎浆置换(PLEX)这两种免疫治疗，都是GBS的有效
疾病修正治疗。选择⾎浆置换还是IVIG取决于当地条件和患者的偏好、危险因素及禁忌证。
(参⻅上⽂‘免疫调节治疗’)

●
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图表

Medical Research Council (MRC) sum score

Muscle group Strength grade

Shoulder extension (deltoid) 0 to 5

Elbow flexion (biceps, brachialis) 0 to 5

Wrist extension (extensor carpi radialis/ulnaris) 0 to 5

Hip flexion (iliopsoas) 0 to 5

Knee extension (quadriceps femoris) 0 to 5

Ankle dorsiflexion (tibialis anterior) 0 to 5

TOTAL 0 to 60

 

Description Strength grade

Full power 5

Active movement against gravity and resistance 4

Active movement against gravity 3

Active movement (without gravity) 2

Trace movement 1

No movement 0

From: Kleyweg RP van der Meché FG, Schmitz PI. Interobserver agreement in the assessment of muscle strength and functional
abilities in Guillain-Barré syndrome. Muscle Nerve 1991; 14:1103. http://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1002/mus.880141111.
Copyright © 1991 John Wiley & Sons Ltd. Reproduced with permission of John Wiley & Sons Inc. This image has been provided
by or is owned by Wiley. Further permission is needed before it can be downloaded to PowerPoint, printed, shared or emailed.
Please contact Wiley's permissions department either via email: permissions@wiley.com or use the RightsLink service by
clicking on the 'Request Permission' link accompanying this article on Wiley Online Library (http://onlinelibrary.wiley.com/).
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Overview of the treatment of acute Guillain-Barré syndrome

GBS: Guillain-Barré syndrome; IVIG: intravenous immune globulin; PLEX: plasma exchange; CIPD:
chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy.

* Refer to the UpToDate topic on the pathogenesis, clinical features, and diagnosis of GBS in adults,
section on diagnostic criteria.

¶ Monitoring includes at least daily neurologic examinations, respiratory monitoring typically every 2 to
4 hours, and continuous telemetry monitoring. Supportive care includes management of respiratory
failure, hemodynamic and autonomic dysfunction, deep vein thrombosis prophylaxis, and pain control.
More frequent evaluations are indicated for patients with severe deficits and those who are rapidly
deteriorating. Refer to the UpToDate topic on the treatment of GBS for additional details.

Δ The selection of either agent depends upon local protocols, availability, patient preference, risk
factors, and contraindications. IVIG is easier to administer.

◊ Includes patients who clinically worsen, show no improvement, or show transient improvement.

§ Treatment-related fluctuations include patients with clinical worsening after transient improvement
after immunomodulatory therapy.

¥ Refer to the UpToDate topic on the pathogenesis, clinical features, and diagnosis of GBS in adults,
section on differential diagnosis.
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Vasopressors and inotropes in treatment of acute hypotensive states and
shock: Adult dose and selected characteristics

Agent

United
States
trade
name

Initial dose
Usual

maintenance
dose range

Range of
maximum doses

used in
refractory shock

Vasopressors (alpha-1 adrenergic)

Norepinephrine
(noradrenaline)

Levophed 5 to 15 mcg/minute
(0.05 to
0.15 mcg/kg/minute)

Cardiogenic shock:
0.05 mcg/kg/minute

2 to 80 mcg/minute
(0.025 to
1 mcg/kg/minute)

Cardiogenic shock:
0.05 to
0.4 mcg/kg/minute

80 to
250 mcg/minute (1
to
3.3 mcg/kg/minute)

Epinephrine
(adrenaline)

Adrenalin 1 to 15 mcg/minute
(0.01 to
0.2 mcg/kg/minute)

1 to 40 mcg/minute
(0.01 to
0.5 mcg/kg/minute)

40 to
160 mcg/minute
(0.5 to
2 mcg/kg/minute)
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Phenylephrine Neo-
Synephrine,
Vazculep

40 to
160 mcg/minute
until stabilized
(alternatively, 0.5 to
2 mcg/kg/minute)

20 to
400 mcg/minute
(0.25 to
5 mcg/kg/minute)

80 to
730 mcg/minute
(1.1 to
9.1 mcg/kg/minute)
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Dopamine Inotropin 2 to
5 mcg/kg/minute

2 to
20 mcg/kg/minute

20 mcg/kg/minute

Antidiuretic hormone
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Vasopressin
(arginine-
vasopressin)

Pitressin,
Vasostrict

0.03 units/minute 0.01 to
0.04 units/minute
(not titrated)

Doses
>0.04 units/minute
can cause cardiac
ischemia and
should be reserved
for salvage therapy

Inotrope (beta  adrenergic)

Dobutamine Dobutrex Usual: 2 to
5 mcg/kg/minute
(range: 0.5 to
5 mcg/kg/minute;
lower doses for less
severe cardiac
decompensation)

2 to
10 mcg/kg/minute

20 mcg/kg/minute

1



2022/2/2 下午5:40 成⼈吉兰-巴雷综合征的治疗和预后 - UpToDate

www--uptodate--cn--https.uptodatecn.zjdxdyyy.qfclo.com:2222/contents/zh-Hans/guillain-barre-syndrome-in-adults-treatment-and-prognosis/print?search=吉… 25/29

Inotrope (nonadrenergic, PDE  inhibitor)

Milrinone Primacor 0.125 to
0.25 mcg/kg/minute

0.125 to
0.75 mcg/kg/minute

0.75 mcg/kg/minute

All doses shown are for intravenous (IV) administration in adult patients. The initial doses shown in
this table may differ from those recommended in immediate post-cardiac arrest management (ie,
advanced cardiac life support). For details, refer to the UpToDate topic review of post-cardiac arrest
management in adults, section on hemodynamic considerations.

3
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Vasopressors can cause life-threatening hypotension and hypertension, dysrhythmias, and
myocardial ischemia. They should be administered by use of an infusion pump adjusted by
clinicians trained and experienced in dose titration of intravenous vasopressors using continuous
noninvasive electronic monitoring of blood pressure, heart rate, rhythm, and function.
Hypovolemia should be corrected prior to the institution of vasopressor therapy. Reduce infusion
rate gradually; avoid sudden discontinuation.
Vasopressors can cause severe local tissue ischemia; central line administration is preferred. When
a patient does not have a central venous catheter, vasopressors can be temporarily administered
in a low concentration through an appropriately positioned peripheral venous catheter (ie, in a
large vein) for less than 24 hours. The examples of concentrations shown in this table are useful for
peripheral (short-term) or central line administration. Closely monitor catheter site throughout
infusion to avoid extravasation injury. In event of extravasation, prompt local infiltration of an
antidote (eg, phentolamine) may be useful for limiting tissue ischemia. Stop infusion and refer to
extravasation management protocol.
Vasopressor infusions are high-risk medications requiring caution to prevent a medication error
and patient harm. To reduce the risk of making a medication error, we suggest that centers have
available protocols that include steps on how to prepare and administer vasopressor infusions
using a limited number of standardized concentrations. Examples of concentrations and other
detail are based on recommendations used at experienced centers; protocols can vary by
institution.

D5W: 5% dextrose water; MAP: mean arterial pressure; NS: 0.9% saline.

Prepared with data from:
1. Rhodes A, Evans LE, Alhazzani W, et al. Surviving sepsis campaign: International guidelines for management of sepsis

and septic shock: 2016. Crit Care Med 2017; 45:486.
2. Hollenberg SM. Vasoactive drugs in circulatory shock. Am J Respir Crit Care Med 2011; 183:847.
3. Lexicomp Online. Copyright © 1978-2022 Lexicomp, Inc. All Rights Reserved.
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Differential diagnosis of Guillain-Barré syndrome

Differential diagnosis

Cerebral

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM)

Bilateral strokes

Psychogenic symptoms

Cerebellar

Acute cerebellar ataxia syndrome

Posterior fossa structural lesion

Spinal

Anterior spinal artery syndrome

Compressive myelopathy

Neuromyelitis optica

Poliomyelitis

Transverse myelitis

Other infectious causes of acute myelitis (eg, West Nile virus, coxsackieviruses, echoviruses)

Peripheral nervous system

Acute onset chronic inflammatory demyelinating neuropathy (CIDP)

Critical illness polyneuropathy

Cytomegalovirus-related radiculitis

Diphtheria

HIV-related radiculitis

Leptomeningeal malignancy

Lyme disease

Metabolic and electrolyte disorders (eg, hypoglycemia, hypophosphatemia)

Porphyria

Thiamine deficiency (beriberi)

Tick paralysis

Toxic neuropathy

Vasculitis

Neuromuscular junction

Botulism

Myasthenia gravis
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Neuromuscular blocking agents

Muscle disease

Acute inflammatory myopathies (eg, dermatomyositis, polymyositis)

Acute viral myositis

Acute rhabdomyolysis

Critical illness myopathy

Metabolic myopathies (eg, hypokalemic, hyperkalemic)

Mitochondrial myopathies

Periodic paralysis

Data from:  
1. Evans OB. Guillain-Barré syndrome in children. Pediatr Rev 1986; 8:69.
2. Jones HR. Childhood Guillain-Barré syndrome: clinical presentation, diagnosis, and therapy. J Child Neurol 1996; 11:4.
3. Yuki N, Hartung HP. Guillain-Barré syndrome. N Engl J Med 2012; 366:2294.
4. Willison HJ, Jacobs BC, van Doorn PA. Guillain-Barré syndrome. Lancet 2016; 388:717.
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