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【摘要】 吉兰-巴雷综合征(GBS)是一种少见但可危及生命的、自身免疫介导的周围神经病。
GBS 通常由感染引发,发病率可在感染性疾病暴发期间增加,如 2013 年法属波利尼西亚和 2015 年拉

丁美洲的寨卡病毒流行期间,该病的发病率明显上升。 由于 GBS 的临床表现和病程多种多样,其诊

疗存在一定的复杂性,而目前尚无可用的国际性临床诊疗指南。 本文作者撰写了一份适用于全球的

GBS 诊疗指南,特别是在疾病暴发期间,以期为临床医生提供指导。 本指南根据当前文献和专家共识

撰写而成,采用 10 步式结构,以便在临床实践中更好地应用。 本文首先介绍了 GBS 的诊断标准、临
床变异和鉴别诊断;其次,通过 10 个步骤介绍了 GBS 的早期识别和诊断、收治重症监护室的指征、治
疗指征和选择、疾病进展的监测和处理、临床病程和结局的预测,以及并发症和后遗症的处理。

 

【关键词】 吉兰-巴雷综合征; 诊断; 治疗
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【Abstract】 Guillain-Barré

 

syndrome
 

( GBS )
 

is
 

a
 

rare,
 

but
 

potentially
 

fatal,
 

immune-mediated
 

disease
 

of
 

the
 

peripheral
 

nerves
 

and
 

nerve
 

roots
 

that
 

is
 

usually
 

triggered
 

by
 

infections.
 

The
 

incidence
 

of
 

GBS
 

can
 

therefore
 

increase
 

during
 

outbreaks
 

of
 

infectious
 

diseases,
 

as
 

was
 

seen
 

during
 

the
 

Zika
 

virus
 

epidemics
 

in
 

2013
 

in
 

French
 

Polynesia
 

and
 

2015
 

in
 

Latin
 

America.
 

Diagnosis
 

and
 

management
 

of
 

GBS
 

can
 

be
 

complicated
 

as
 

its
 

clinical
 

presentation
 

and
 

disease
 

course
 

are
 

heterogeneous,
 

and
 

no
 

international
 

clinical
 

guidelines
 

are
 

currently
 

available.
 

To
 

support
 

clinicians,
 

especially
 

in
 

the
 

context
 

of
 

an
 

outbreak,
 

we
 

have
 

developed
 

a
 

globally
 

applicableguideline
 

for
 

the
 

diagnosis
 

and
 

management
 

of
 

GBS.
 

The
 

guideline
 

is
 

based
 

on
 

current
 

literature
 

and
 

expert
 

consensus,
 

and
 

has
 

a
 

ten-step
 

structure
 

to
 

facilitate
 

its
 

use
 

in
 

clinical
 

practice.
 

We
 

first
 

provide
 

an
 

introduction
 

to
 

the
 

diagnostic
 

criteria,
 

clinical
 

variants
 

and
 

differential
 

diagnoses
 

of
 

GBS.
 

The
 

ten
 

steps
 

then
 

cover
 

early
 

recognition
 

and
 

diagnosis
 

of
 

GBS,
 

admission
 

to
 

the
 

intensive
 

care
 

unit,
 

treatment
 

indication
 

and
 

selection,
 

monitoring
 

and
 

treatment
 

of
 

disease
 

progression,
 

prediction
 

of
 

clinical
 

course
 

and
 

outcome,
 

and
 

management
 

of
 

complications
 

and
 

sequelae.
【Key

 

words】
 

Guillain-Barré
 

syndrome; Diagnosis; Management

吉兰-巴雷综合征(Guillain-Barré
 

syndrome,GBS)
 

是一种

最常见的周围神经炎症性疾病,可导致急性弛缓性瘫痪,全
球发病率约为每年 1 ~ 2 / 10 万人[1] 。 尽管所有年龄均可患

病,GBS 的发病率随年龄的增加而上升,男性患病率高于女

性[1] 。 GBS 的临床表现多种多样,且存在多种临床变异性,
典型患者通常表现为下肢无力和感觉障碍,症状逐渐进展并

影响上肢和头部肌肉。 根据患者病史、查体、电生理和脑脊

液(cerebrospinal
 

fluid,CSF) 检查可对 GBS 进行诊断[2-4] ,但
需排除其他临床表现类似的疾病[4] 。 电生理检查可证实周

围神经损害,并可将 GBS 分为不同的亚型:急性炎症性脱髓鞘

多发性神经病(acute
 

inflammatory
 

demyelinating
 

polyneuropathy,
AIDP)、急性运动轴突性神经病(acute

 

motor
 

axonal
 

neuropathy,
AMAN)和急性运动感觉轴突性神经病 (acute

 

motor
 

and
 

sensory
 

axonal
 

neuropathy,AMSAN) [5] 。 GBS 发病后可快速进

展,多数患者在 2 周内达到疾病高峰。 约 20%的患者会出现

呼吸衰竭需要机械通气,部分患者因自主神经系统受累出现

心律失常和血压不稳[6] ,由此进一步增加了 GBS 患者的死

亡率。 即使得到最佳治疗, 仍有约 3% ~ 10% 的患者死

亡[7-9] 。 在经历初始的进展期之后,患者会到达一个持续数

日至数周甚至数月的平台期,随后开始进入恢复期。 无论是

否接受治疗,60% ~ 80% 的患者在发病后 6 个月能独立行

走[10-11] 。 GBS 一般表现为单相病程,部分患者可能在首次治

疗症状稳定或改善后出现恶化,即治疗相关性波动(treatment
 

related
 

fluctuation,TRF),约 2% ~ 5% 的患者会复发[10,12-15] 。
GBS 是由感染引发的异常免疫反应而导致的周围神经损害,
发病机制尚不完全清楚。 在一种 GBS 亚型患者中发现了针

对周围神经轴膜中高表达的抗神经节苷脂抗体[16-17] 。 补体

激活、巨噬细胞浸润和水肿是 GBS 患者周围神经和神经根受

损的典型特征[16] 。
GBS 的发病率在感染性疾病暴发期间会增加[18] 。 寨卡

病毒曾于 2013 年在法属波利尼西亚、
 

2015 至 2016 年在拉

丁美洲和加勒比地区流行,在此期间 GBS 确诊人数的增加与

寨卡病毒的流行相关[19-21] 。 寨卡病毒的暴发凸显出缺乏全

球适用性 GBS 诊疗指南的问题。 由于 GBS 临床表现多样,
需鉴别的疾病较多,且缺乏高敏感性和高特异性的诊断工具

或生物标志物,使 GBS 的诊断具有挑战性。 此外,目前 GBS
的治疗选择有限且昂贵,许多患者遗留残疾而难以生活自

理。 因此,目前亟须一个适用全球的 GBS 诊疗指南。
鉴于未来触发 GBS 的病原体可能会再次暴发,制定全球

适用的 GBS 临床指南尤其重要。 为建立一个全球适用的

GBS 临床指南,来自 13 个国家的 GBS 专家确定了涵盖 GBS
诊断、治疗、监测、预后和长期管理的最重要的 10 个步骤,见
图 1。 每个步骤都根据文献证据和 / 或专家意见提出建议,最
终针对每个建议达成共识形成本指南。 该指南旨在协助医
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疗工作者进行临床决策,读者可自愿选择使用本文中的

信息。

注:本要点总结概述了指南中描述的 10 个步骤。∗ 为应

根据临床变化确定监测频率,并对个体患者进行评估。 CSF
为脑脊液;EGRIS 为 Erasmus

 

GBS
 

呼吸功能不全评分(附录

3);GBS 为吉兰-巴雷综合征;ICU 为重症监护病房;mEGOS
为改良版 Erasmus

 

GBS 结局评分(补充表 3);MFS 为米勒-费
希尔综合征

图 1　 吉兰-巴雷综合征诊疗的 10 个步骤

方 法

在寨卡病毒暴发并导致 GBS 发病率增加后,欧盟资助成

立了寨卡防范拉丁美洲网络(Zika
 

preparedness
 

Latin
 

American
 

Network,ZikaPLAN) [22] 。 本指南最初由 ZikaPLAN 的成员编

写,包含荷兰(Leonhard
 

SE,Mandarakas
 

MR 和 Jacobs
 

BC)、巴
西(Gondim

 

FAA 和 Dourado
 

ME)和英国(Willison
 

HJ)的 GBS
专家。 这些专家利用其在大型国际 GBS 研究项目[如国际

GBS 结局研究( International
 

Guillain-Barré
 

syndrome
 

outcome
 

study,IGOS)]中的领导工作经验以及在拉丁美洲寨卡病毒

流行区域诊治大规模增加的 GBS 患者时的直接经验,为本指

南提供了具体的临床和研究方面的专业意见[23] 。 为撰写初

步指南,写作委员会中的主要作者( Leonhard
 

SE、Mandarakas
 

MR、Jacobs
 

BC 和 Willison
 

HJ)召开了一系列面对面会议,以
及与拉丁美洲的同事( Leonhard

 

SE、Gondim
 

FAA 和 Dourado
 

ME)进行了较小规模的单独会议并持续进行电子邮件联络

以审阅草案并吸纳新内容。 在上述专家意见和共识的基础

上,团队确定了 GBS 诊疗中 10 个最重要的步骤。
2018 年 10 月,写作委员会成员(Leonhard

 

SE 和 Mandarakas
 

MR)使用 PubMed 和 Embase 为每个步骤进行了结构化文献

检索,这些搜索的结果构成了本指南初稿的基础。 文献搜索

的主要入选标准是 2015 年以来发表的任何有关 GBS 患者的

诊断、治疗、管理或预后详细信息的研究、试验、综述或病例

报告。 关于 GBS 发病机制或重点关注非 GBS 相关疾病的文

章,以及使用非英语或荷兰语撰写的文章不在参考范围。 搜

索策略中使用的关键词包括以下医学主题词表( MeSH) 术

语:" Guillain-Barré
 

syndrome"
 

AND
 

[ " diagnosis"
 

OR
 

" thera-
peutics"

 

OR
 

" treatment
 

outcome"
 

OR
 

" prognosis" ] (“吉兰-巴
雷综合征” 和

 

[“ 诊断” 或 “ 治疗” 或 “ 治疗结果” 或 “ 预

后”])。 为获取特定主题的文献,将以下其他 MeSH 术语与

主要搜索关键字进行合并搜索,包括" intravenous
 

immuno-
globulins" (静脉注射免疫球蛋白)" plasma

 

exchange" (血浆置

换)" intensive
 

care
 

units" (重症监护病房)" pregnancy" (妊

娠)" Miller-Fisher
 

syndrome" (米勒-费希尔综合征)和" HIV"
(人类免疫缺陷病毒)。 在审阅完近期的文献后,写作委员会

(Leonhard
 

SE、Mandarakas
 

MR、Jacobs
 

BC 和 Willison
 

HJ)还纳

入了 2015 年前发表的里程碑研究,还包括已录用的手稿以

及与其作者进行的沟通和咨询。 本文中的治疗相关建议均

尽可能基于系统性综述;当可用的证据(如队列研究或病例

对照研究)比较有限,例如 GBS 鉴别诊断或康复方面的主

题,则采取本指南专家作者的意见为建议。
考虑到全球医疗保健体系和 GBS 临床变异方面的差异,

初稿后续由国际 GBS 专家团体进行了 7 轮审查以达成共识;
这些专家分别来自阿根廷( Reisin

 

R)、澳大利亚( Yiu
 

EM)、
孟加拉国( Islam

 

B)、巴西( Ferreira
 

MLB 和 Soares
 

C)、中国

(王玉忠)、哥伦比亚(Pardo
 

CA)、日本( Kusunoki
 

S)、马来西

亚(Shahrizaila
 

N)、荷兰( van
 

Doorn
 

PA)、新加坡( van
 

Doorn
 

PA)、南非( Bateman
 

K)、美国( Cornblath
 

DR 和 Sejvar
 

JJ)和

英国(Hughes
 

RAC)。 为了从 GBS 患者的角度考虑疾病的管

理,一家旨在为 GBS 或慢性炎症性脱髓鞘性多发性神经病

(chronic
 

inflammatory
 

demyelinating
 

polyneuropathy, CIDP) 患

者及其家属提供支持、教育、研究经费和建议的非营利性组

织 GBS / CIDP 国际基金会,以及 GBS 患者及其家属参加

了草稿的审查并在指南撰写期间提供了意见。 为加强指南

的全球适用性,该指南首次翻译为中文。 为确保翻译准确,
建立了共同作者小组协调翻译进程并审查译稿。 该小组包含

来自中国的作者以及 Cornblath
 

DR、Hughes
 

RAC、Willison
 

HJ、
Jacobs

 

BC 和 Leonhard
 

SE。 翻译由 ISO 认证翻译机构 Etymax
完成。 草稿首先翻译为中文,再由不同的译者将译稿译回英

文。 中文译稿和英文回译稿均由审查委员会进行审查,并在

必要时进行编辑。
一、第 1 步:怀疑 GBS 的时机

1. 典型的临床特征:对于双下肢和 / 或上肢快速进展的

肌无力,且无中枢神经系统受累或其他明显病因的患者,应
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当考虑诊断 GBS。 典型的感觉运动型 GBS 表现为肢体远端

感觉异常或感觉丧失,同时伴有或继之出现的自下肢开始逐

渐进展至上肢和头部肌肉的肌无力。 发病初期的大多数患

者以及疾病高峰时的几乎所有患者会有腱反射减弱或消

失[10,24] 。 GBS 患者常见自主神经功能紊乱,包括血压或心率

不稳、瞳孔异常、肠道或膀胱功能障碍[25] ;肌肉、神经根性或

神经性疼痛也很常见[26] 。 GBS 起病为急性或亚急性,通常

在
 

2
 

周内达到疾病高峰[11] 。 对于在发病 24 h 内或 4 周后达

到疾病高峰的患者,应考虑其他诊断的可能性[2-3] 。 GBS 一

般为单相病程,但少数患者会出现治疗相关性波动和复

发[12-13] 。
 

2. 非典型临床表现:GBS 可以以不典型的形式发病,肌
无力和感觉异常虽然常为双侧性,但也可能为非对称性,或
主要以近端或远端为主,可从下肢、上肢或同时从四肢开始

发病[6,26] 。 此外,重度、弥漫性疼痛或孤立性颅神经损害可

先于肢体无力出现[26] 。 值得注意的是,儿童( <6 岁)可能表

现出非特异性或不典型的临床特征,例如定位模糊的疼痛、
不愿负重、易激惹、假性脑膜炎或步态不稳[27-28] ,未能识别以

上不典型的 GBS 早期临床表现可能导致诊断延迟[28] 。 在少

数不典型,尤其是仅表现出肢体无力(纯运动型)和电生理学

检查为 AMAN 亚型的 GBS 患者中,可能会在病程中出现腱

反射正常,甚至腱反射亢进的现象[29] 。
 

3. 变异型 GBS:某些患者临床表现为独特且持续性的

GBS 变异型。 这些变异型包括无感觉障碍的肌无力型(纯运

动型)、肌无力局限于颅神经型(双侧面神经麻痹伴感觉异常

型)、上肢型(咽-颈-臂肌无力型)或下肢型(下肢瘫痪型),以
及表现为眼外肌麻痹、腱反射消失和共济失调的米勒-费希

尔综合征( Miller-Fisher
 

syndrome,MFS) [6,30-31] ,见图 2,表 1。
通常情况下,GBS 变异型很少为“单纯型”,而常与经典型或

其他变异型在症状上有重叠[32] 。

注:图示为 GBS 不同临床变异中观察到的典型症状形式。 症状可能为纯运动型、纯感觉型(罕见)或运动-感觉混合型。 米勒-费希尔综合
征患者可出现共济失调,Bickerstaff 脑干脑炎患者可同时出现意识水平降低和共济失调。 症状可局限于身体的特定部位,GBS 不同变异型之间
的临床表现可以不同。 尽管不符合 GBS 的诊断标准,双侧面神经麻痹伴感觉异常、纯感觉性变异型和 Bickerstaff 脑干脑炎也包含在 GBS 谱系
中。 经许可,本图改编自参考文献[112];GBS 为吉兰-巴雷综合征

图 2　 吉兰-巴雷综合征各种变异的症状形式

表 1　 吉兰-巴雷综合征的变异型

变异类型 频率(GBS
 

病例)(%) a 临床特征 参考文献
 

经典的感觉运动型b 30 ~ 85 快速进展的对称性肌无力和感觉体征,腱反射减弱或消
失,通常在 2 周

11,24,113,114

纯运动型c 5 ~ 70 肢体无力,无感觉体征 5,11,24
下肢瘫痪型 5 ~ 10 局限于下肢的瘫痪 10,24,114
咽-颈-臂型 <5 咽、颈、臂部肌肉无力,无下肢无力 10,113,114
双侧面神经麻痹伴感觉异常型d <5 双侧面部无力、感觉异常和腱反射减弱 113-115
纯感觉型d <1 急性或亚急性感觉神经病,无其他症状 116,117

米勒-费希尔综合征 5 ~ 25 眼肌麻痹、共济失调和腱反射消失。 可出现仅有共济失
调(急性共济失调神经病) 或眼肌麻痹(急性眼肌麻痹)
的不完全类型[31] ;估计有 15%的患者与经典的感觉运动
型 GBS 重叠

11,24,113,115-118

Bickerstaff 脑干脑炎d <5 眼肌麻痹、共济失调、腱反射消失、锥体束体征和意识障
碍,常与感觉运动型 GBS 发生重叠

113,114

注:a 为根据不同地区进行的 10 项队列(主要为成人)研究结果,估计频率和百分比精确度接近
 

5%[10,11,24,113-118] 。 由于不同地区和研究
的频率不同,因此结果有所不同,且大多数研究因排除了某些变异而有所偏倚。b 为约 70%的欧洲和美洲的 GBS 患者以及有 30% ~ 40%的亚洲
病例属于感觉运动型[11] 。c 为在大多数研究中 5% ~ 15%的 GBS 患者属于纯运动型变异,但在孟加拉国 70%

 

的病例为纯运动型变异[11,119] 。
d为不符合常用的 GBS 诊断标准,该标准要求出现双侧肢体无力或符合米勒-费希尔综合征的标准[3-4] 。 GBS 为吉兰-巴雷综合征
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除上述变异型, 纯感觉型共济失调、 Bickerstaff 脑干脑炎

(Bickerstaff
 

brainstem
 

encephalitis,BBE)和一种纯感觉型也因

与 GBS 具有相同的临床或病理生理学特征而经常被纳入

GBS 谱系中。 然而,因为其不符合 GBS 的诊断标准,因此对

这些临床变异型的纳入尚有争议[2,3,31] ,见附录 1。 纯感觉型

具有经典型 GBS 感觉受损的临床特征,而没有运动症状和体

征[31,33] ;纯感觉型共济失调和 MFS 具有重叠的临床特征;
BBE 患者常表现出类似 MFS 的症状,并随后出现脑干功能

障碍的体征,包括意识障碍和锥体束体征[30-32,34-36] 。 与 MFS
患者类似,感觉型共济失调或 BBE 患者的血清中可出现抗

GQ1b 或针对其他神经节苷脂的 IgG 抗体[30,34] 。 在怀疑这些

变异型时,需要进行详尽的诊断性检查[31,33,35] ,见附录 1、附录 2。
 

附录 1　 吉兰-巴雷综合征的诊断标准

必备的特征

　 进展性双上肢和下肢无力(最初可能仅累及下肢) a

　 受累肢体腱反射消失或减弱(发生于临床病程的某个时间点) a

强烈支持诊断的特征

　 进展期持续数天至 4 周
 

(通常<2 周)
　 症状和体征相对对称

　 感觉性症状和体征相对轻(纯运动性变异型不存在此现象) a

　 颅神经受累,尤其是双侧面神经麻痹a

　 自主神经功能异常

　 背部或肢体的肌肉或神经根性疼痛b
 

　 脑脊液蛋白水平增加;蛋白水平正常不能排除诊断b

　 运动和 / 或感觉神经损害的电生理特征(发病早期电生理可表现正常)b

需怀疑其他诊断的特征

　 脑脊液单核细胞或多核细胞计数增加( >50×106 / L)
 

　 显著、持续的不对称性肌无力

　 发病时或病程中持续性膀胱或肠道功能障碍b

　 重度呼吸功能障碍而轻微的肢体无力b

　 发病时表现为感觉性体征而肢体无力症状轻微a

　 伴有发热

　 在发病后 24 h 内到达疾病高峰b

　 明确的感觉平面a
 

　 腱反射亢进或阵挛b

　 跖伸肌反应b

　 腹痛b

　 进展缓慢、轻微的肌无力且无呼吸肌受累

　 发病后症状持续进展>4 周b

　 意识改变(Bickerstaff 脑干脑炎除外) b

以上列出的是 NINDS3 制定的 GBS 的诊断标准,并根据 1 篇综

述文章进行了修订[6] 。 笔者增加了一些在原标准中未提及的但需

怀疑诊断的特征[2-3,6] 。 这些标准不适用于表 1 中提到的某些特定

的 GBS 变异。 作者对 Willison 等[6] 的原始 NINDS 标准简化版进行

了稍微改编以增加清晰度和完整性,包括以下内容:a 作者对 NINDS
标准中的叙述进行改编,以增加可读性;b NINDS 中未纳入的特征。
注:为确保清晰,省略了原始 NINDS 标准中的“排除诊断的特征”。
NINDS 为美国国立神经性病和卒中研究所

附录 2　 GBS 的鉴别诊断

中枢神经系统

　 脑干炎症或感染(如结节病、干燥综合征、视神经脊髓炎或髓鞘少

突胶质细胞糖蛋白抗体相关疾病),需注意 Bickerstaff 脑干脑炎

　 脊髓炎症或感染(如结节病、干燥综合征或急性横贯性脊髓炎)
　 恶性肿瘤(如软脑膜转移或神经淋巴瘤病)
　 脑干或脊髓卡压

　 脑干卒中

　 维生素缺乏(如维生素 B1 缺乏造成的韦尼克脑病a 或维生素 B12

缺乏造成的脊髓亚急性联合变性)
前角细胞

　 急性弛缓性脊髓炎(如由脊髓灰质炎病毒、肠病毒 D68 或 A71、西
尼罗河病毒、日本脑炎病毒或狂犬病毒引起)

神经根

　 感染(如莱姆病、巨细胞病毒、HIV、EB 病毒或水痘带状疱疹病毒)
　 压迫

　 软脑膜恶性肿瘤

周围神经
 

　 慢性炎症性脱髓鞘性多发性神经病
 

　 代谢或电解质紊乱(如低血糖、甲状腺功能减退、卟啉病或铜缺

乏)
　 维生素缺乏(如维生素 B1 、B12 或 E 缺乏)

 

　 中毒(如药物、酒精、维生素 B6 、铅、铊、砷、有机磷酸酯、乙二醇、二
甘醇、甲醇或正己烷)

 

　 危重症多发性神经病

　 神经痛性肌萎缩

　 血管炎

　 感染(如白喉或 HIV)
神经肌肉接头

　 重症肌无力

　 兰伯特-伊顿肌无力综合征

　 神经毒素(如肉毒杆菌中毒、破伤风、蜱虫病或蛇咬伤中毒)
　 有机磷中毒

 

肌肉

　 代谢或电解质紊乱(如低钾血症、甲状腺毒性低钾型周期性瘫痪、
低镁血症或低磷酸盐血症)

 

　 炎症性肌病

　 急性横纹肌溶解

　 药物诱导性肌病(如秋水仙碱、氯喹、依米丁或他汀类药物诱导)
 

　 线粒体疾病

其他
 

　 转换障碍或功能性障碍

注:依据患者的临床特征,GBS 需要跟一系列疾病进行鉴别。 根

据神经系统定位的不同,文中列出了需要与 GBS 鉴别的最重要、最
常见的疾病。 HIV 为人类免疫缺陷病毒

4. 前驱事件:约 2 / 3 的 GBS 患者在发病前 6 周内有感染

症状[11] ,这些感染性病原体会触发导致 GBS 的免疫反应[6] 。
病例对照研究发现 6 种病原体与 GBS 有时间关系,包括空肠

弯曲杆菌、巨细胞病毒、戊型肝炎病毒、肺炎支原体、EB 病毒
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和寨卡病毒[18,20,37] 。 根据病例系列或流行病学研究中的证

据,尚有研究认为其他病原体也与 GBS 的发病相关,但不清

楚其在 GBS 发病机制中的作用[38-43] 。 因为这些感染或其他

免疫刺激等前驱疾病可能仅表现为亚临床症状,当患者否认

前驱疾病时不能排除 GBS 的诊断。
1976 年,接种“猪”流感疫苗的美国非军人中患有 GBS

的风险增加了 7. 3 倍,这是首次疫苗与 GBS 有关联的案

例[44] 。 此后,对其他疫苗和 GBS 之间的流行病学关系进行

了许多研究,但只有两项研究发现 GBS 和流感疫苗之间具有

关系[45-46] 。 这些研究显示每 100 万疫苗接种约增加 1 例

GBS 病例,这比 1976 年“猪”流感疫苗中观察到的数据低数

个数量级[47-48] 。 尚无其他证明疫苗与 GBS 相关的有力证

据[15] 。
 

已有基于病例和生物学相似性的研究数据支持生物制

剂(如肿瘤坏死因子拮抗剂、免疫检查点抑制剂或Ⅰ型干扰

素)与 GBS 之间存在关联[49] 。 还有其他与 GBS 有时间关系

的事件,包括但不限于外科手术和恶性肿瘤,但这些关系缺

乏明确的生物学关联性和足够的流行病学证据[50-51] 。
 

二、第 2 步:如何诊断 GBS
由于缺乏足够敏感性和特异性的生物标志物,GBS 的诊

断主要基于临床病史、体格检查以及 CSF 和电生理检查等辅

助检查的支持。 两套最常用的 GBS 诊断标准由美国国立神经

疾病和卒中研究所(National
 

Institute
 

of
 

Neurological
 

Disorders
 

and
 

Stroke,NINDS)
 

和布莱顿协作组分别在 1978 年(1990 年

修订) [2-3](见附录 1)和 2011 年[2-4] 制定(补充表 1)。 这两

套标准的制定最初旨在研究 GBS 和疫苗接种之间的流行病

学关系,但自发表后一直在其他临床研究和试验中应用。 笔

者认为 NINDS 标准因列出了典型和非典型 GBS 的临床特征

而更加适合临床医生,但布莱顿协作组的标准也很重要且应

用广泛,能够帮助临床医生根据诊断区分典型的 GBS 或

MFS。 当怀疑 GBS 时必须考虑不同的鉴别诊断;当出现附录

1 和 2 中列出的某些症状时,更应怀疑其他诊断。
1. 实验室检查:所有疑似 GBS 患者都需进行全血细胞计

数、血糖、电解质、肝肾功能的检查,以排除其他引发急性弛

缓性瘫痪的原因,如感染、代谢 / 电解质紊乱,其他的特殊检

查可进一步排除类似 GBS 的其他疾病,见附录 2。 对前驱感

染的检测通常无助于 GBS 的诊断,但可以在传染病暴发期间

(如寨卡病毒和空肠弯曲杆菌感染暴发)提供重要的流行病

学信息[19,52] 。 血清抗神经节苷脂抗体水平的诊断价值有限

而且依赖于检测方法,当检查结果为阳性时对诊断有帮助,
尤其是在诊断不确定时,但检查结果为阴性时不能排除

GBS[53] 。 高达 90%的 MFS 患者携带抗 GQ1b 抗体[17,54] ,该
抗体对于疑似 MFS 的诊断价值高于经典型 GBS 或其他变异

型。 怀疑 GBS 时,建议不要因为等待抗体检测结果而推迟

治疗。
2. CSF 检查:CSF 检查主要用于排除 GBS 以外的导致肌

无力的原因,应在患者初次评估时进行。 经典的 GBS 表现为

CSF 蛋白水平升高,而细胞计数正常 ( 称为蛋白-细胞分

离) [55] 。 然而,发病后第 1 周和第 2 周分别有 30% ~ 50%和

10% ~ 30%的患者 CSF 蛋白水平正常[10-11,24,56] 。 因此,CSF
蛋白水平正常并不能排除 GBS 诊断。 CSF 细胞明显增多

( >50 个 / μL)提示其他疾病的可能,例如软脑膜恶性肿瘤或

脊髓 / 神经根的感染性或炎症性疾病。 CSF 细胞轻度增多

(10~ 50 个 /
 

μL)虽可见于 GBS,但临床医生应该考虑其他诊

断的可能性,如感染引发的多神经根炎[10-11] ,见附录 2。
3. 电生理检查:虽然进行电生理检查不是诊断 GBS 必需

的,但本指南建议尽可能进行检查以助于支持诊断,尤其对

不典型的患者。 一般而言,GBS 患者的电生理检查提示多发

性感觉、运动神经根神经病或多发性神经病,表现为传导速

度降低、感觉和运动诱发电位波幅降低、异常的波形离散和 /
或部分性运动传导阻滞[6,57] 。 GBS 典型的电生理特征是“腓

肠神经回避”,其中腓肠感觉神经动作电位正常,而正中、尺
感觉神经动作电位异常甚至消失[6,57] 。 然而,在发病早期

(症状开始 1 周内)或最初表现为近端无力、病情较轻、进展

缓慢或临床变异型的患者中, 电生理检查结果可为正

常[5,58-59] 。 在 2~ 3 周后再复查电生理检查对这些患者有帮

助。 MFS 患者的电生理检查结果通常为正常,或仅表现为感

觉神经动作电位波幅下降[4,60] 。
 

补充表 1 吉兰-巴雷综合征的布莱顿协作组分层诊断标准

确诊级别 1 确诊级别 2 确诊级别 3

双侧肢体弛缓性瘫痪 双侧肢体弛缓性瘫痪 双侧肢体弛缓性瘫痪

无力肢体腱反射减退或消失 无力肢体腱反射减退或消失 无力肢体腱反射减退或消失

单相病程,从发病到疾病高峰期的时间间隔

为 12 h ~ 28 d,高峰期后有临床平台期

单相病程,从发病到疾病高峰期的时间间隔

为 12 h ~ 28 d,高峰期后有临床平台期

单相病程,从发病到疾病高峰期的时间间隔

为 12 h ~ 28 d,高峰期后有临床平台期

电生理符合 GBS 的特征 脑脊液细胞数< 50 个 / μL(蛋白水平>正常

值或正常)
肌无力无法用其他疾病解释

脑脊液蛋白水平>正常值,而细胞数<50 个 / μL 若无脑脊液的结果,电生理符合 GBS 的特征

肌无力无法用其他疾病解释 肌无力无法用其他疾病解释

注:级别 1 代表确诊的可能性最大。 该诊断标准不适用于 GBS 的所有亚型(表 1),例如双侧面瘫伴感觉异常型、纯感觉变异型、米勒-费希

尔综合征(MFS)、Bickerstaff
 

脑干脑炎。 既往已有针对 MFS 的布莱顿协作组诊断标准发表
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电生理检查可以区分经典型 GBS 的 3 种电生理亚型:
AIDP、AMAN 和 AMSAN。 目前有多种根据至少两处运动神

经中特定的电生理学特征进行分型的电生理诊断标准。 对

于哪种 是 最 佳 定 义 电 生 理 亚 型 的 标 准, 尚 无 国 际 共

识[5,52,61] 。 然而,约 1 / 3 的 GBS 患者不符合其中任何一种标

准,被标注为“不能分类”或“无反应型”。 研究表明,在发病

后 3~ 8 周重复进行电生理检查,可将最初不能分类的病例分

类,或对最初分类为 AIDP、AMAN 或 AMSAN 的病例进行重

新分类,有助于患者的电生理检查分类,但这一做法尚有争

议[62-64] 。
 

4. 影像检查:磁共振成像(MRI)不是常规诊断评估 GBS
的检查方式,但是在排除脑干感染、卒中、脊髓或脊髓前角细

胞炎症、神经根压迫或软脑膜恶性肿瘤等鉴别诊断方面有所

帮助,见附录 2。 钆增强 MRI 中的神经根强化是 GBS 敏感但

非特异性的特征[65] ,可用于支持 GBS 的诊断,特别是对于临

床和电生理学评估存在困难的幼儿[66] 。 鉴于目前幼儿急性

弛缓性脊髓炎暴发的临床表现与 GBS 相似,MRI 在区分这两

种疾病时应特别注意[67-68] 。 少数急性弛缓性脊髓炎患者也

可出现神经根强化现象[69] 。
周围神经超声检查是一种新的、有潜力的诊断 GBS 的工

具,可在病程早期发现颈神经根增粗,表明脊神经根炎症是

该病早期的重要发病机制[70-71] 。 因此,该技术可能有助于

GBS 的早期诊断,但还需要进一步验证。
三、第 3 步:住进重症监护病房的时机

患者住进重症监护病房(intensive
 

care
 

unit,ICU)的原因

包括如下:进行性呼吸窘迫临近呼吸衰竭、重度心血管自主

神经功能障碍(如心律不齐或血压明显改变)、重度吞咽功能

障碍或咳嗽反射减弱以及快速进展的肌无力[72-73] 。 临近呼

吸衰竭状态定义为具有呼吸窘迫的临床体征,包括休息或说

话时呼吸困难、一口气无法从 1 数到 15、需使用辅助呼吸肌

进行呼吸、呼吸频率或心率增加、肺活量<15~ 20 ml / kg 或<1 L、
动脉血气或脉搏血氧监测异常。

 

有研究表明,高达 22%的 GBS 患者在入院第 1 周内需要

机械通气,因此应尽早识别有呼吸衰竭风险的患者[74] 。
Erasmus

 

GBS 呼吸功能不全评分 ( Erasmus
 

GBS
 

respiratory
 

insufficiency
 

score,EGRIS)可用于评估患者 1 周内需要机械

通气的概率(1% ~ 90%) [74] ,见附录 3。 长期机械通气的危

险因素包括气管插管 1 周后无法从床上抬起上肢、电生理检

查为轴索型或无反应型[75] 。 对于具有这些危险因素的患

者,应考虑早期气管切开术。
 

四、第 4 步:开始治疗的时机

若患者无法独立行走 10 m,应开始免疫调节疗法[76-77] 。
对于能独立行走的患者,免疫治疗疗效证据有限,但如果这

些患者出现快速进展的肌无力或其他重度症状,例如自主神

经功能异常、延髓麻痹或呼吸功能不全,应考虑进行治

疗[78-80] 。 临床试验表明,患者肌无力发病 2 周内开始静脉使

用免疫球蛋白( intravenous
 

immunoglobulin,IVIg)和 4 周内开

始进行血浆置换治疗有效[76-77] ,但缺乏超过这些时间段以外

进行治疗的疗效证据。
 

附录 3　 Erasmus
 

GBS 呼吸功能不全评分

指标 类别 评分(分)

肌无力发病和入院之间的间隔天数 >7 d 0

4 ~ 7 d 1

≤3 d 2

入院时面部和 / 或延髓麻痹 无 0

有 1

入院时 MRC 总分 51 ~ 60 分 0

41 ~ 50 分 1

31 ~ 40 分 2

21 ~ 30 分 3

≤20 分 4

注:本表改编自参考文献[61];EGRIS 用于计算 GBS 患者在评

估后 1 周内需要机械通气的概率,主要根据肌无力发病和入院之间

的间隔天数、入院时面部和 / 或延髓麻痹、入院时
 

MRC 总分 3 个关键

指标相加得出 EGRIS 总分。 每个指标独立评分,然后计算 EGRIS 总

分(0 ~ 7)。 0 ~ 2 分表示患者需机械通气风险低(4%),3 ~ 4 分表示中

等风险(24%),≥5 分表示高风险( 65%)。 该模型基于一项荷兰

GBS 患者人群( >6 岁)项目制定,尚未经过国际范围内的验证,该模

型可能不适用于其他年龄组或其他地域的人群。 英国医学研究委员

会(MRC)总评分是根据双侧肩关节外展、肘关节屈曲、腕关节伸展、
髋关节屈曲、膝关节伸展和踝关节背屈肌力评分的总得分。 MRC 评

分范围为 0 ~ 60 分, 60 分表示肌力正常,而 0 分则为完全瘫痪。
EGRIS 为 Erasmus 吉兰-巴雷综合征呼吸功能不全评分;MRC 为英国

医学研究委员会

五、第 5 步:治疗选择

1. 治疗策略:IVIg(0. 4 g / (kg·d),连续 5 d)和血浆置换

(每千克体重 200~ 250 ml 血浆,分
 

5
 

次进行)治疗 GBS 的疗

效相当[76,80] 。 尽管早期的研究表明,血浆置换比 IVIg 在治

疗中更容易被中止,但 IVIg 和血浆置换的不良事件风险相

当[76,81] 。 由于 IVIg 方便给药且通常比血浆置换更易获取,
因此常作为治疗首选。 除 IVIg 和血浆置换外,尚未证明其他

方案或药物治疗 GBS 有效。 虽然理论上皮质类固醇有助于

减少炎症和延缓 GBS 病情进展,但 8 项随机对照试验均证明

皮质类固醇对 GBS 无显著益处,甚至发现口服皮质类固醇对

GBS 的结局有负性作用[82] 。 此外,血浆置换后给予 IVIg 并

没有比单独使用任何一种治疗更加有效。 在 IVIg 治疗的患

者中,尚无足够的证据证明附加静脉注射甲泼尼龙治疗的效

果[82-83] 。 在资源有限的情况下,与传统的血浆置换相比,小
容量血浆置换可能是一种经济且相对安全的选择;但在进一

步试验明确其疗效前,不建议推广使用[84] 。 GBS 患者的前

驱感染通常在肌无力出现前已痊愈,但对于患有持续性感染

的 GBS 患者,应给予抗菌或抗病毒治疗。
2. 特定的患者群体:(1) GBS 变异型:单纯的 MFS 患者
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往往病程相对较轻,多数患者在 6 个月内无须治疗即可痊

愈[85] 。 因此,通常不建议对该患者群体进行治疗,但由于一

部分患者可能进展出现肢体无力、延髓 / 面神经麻痹或呼吸

衰竭,应密切监测患者情况[32,80] 。 BBE 病情的严重性使 IVIg
或血浆置换治疗是合理的,但证实其有效性的证据很有

限[34,85] 。 对于其他临床变异型,尽管很多专家建议 IVIg 或

血浆置换治疗,但目前尚未有治疗相关的证据[86] 。 (2) 孕

妇:怀孕期间,IVIg 和血浆置换的治疗均非禁忌。 然而,由于

血浆置 换 需 要 考 虑 更 多 的 因 素 和 监 测, 因 此 可 首 选

IVIg[87-89] 。 (3)儿童:尽管儿童 GBS 使用血浆置换和 IVIg 疗

效的证据不多,没有证据表明治疗儿童 GBS 需要使用与成人

治疗不同的方式[76,78,90] 。 由于血浆置换只在有使用经验的

中心使用,而且比 IVIg 似乎对儿童更有可能产生不适和并发

症,因此 IVIg 通常是儿童 GBS 的一线治疗[91] 。 虽然某些儿

童医学中心采用 IVIg 按总量 2 g / kg,分 2 d 治疗的方案,而不

是标准的成人 5 d 治疗方案,值得注意的是,一项研究表明,
2 d 方案(5 / 23 例患儿)比 5 d 方案(0 / 23 例患儿)更易引发

 

TRF[78] 。
六、第 6 步:监测疾病进展

需要进行定期评估以监测疾病进展和并发症的发生。
首先,建议常规评估呼吸功能,因为并非所有呼吸功能不全

患者都表现出呼吸困难的症状。 这些呼吸功能的评估包括

辅助呼吸机的使用、一次最大量吸气后呼气期间的数数(单

次呼吸数数≤19 提示需要机械通气)、肺活量、最大吸气压

和呼气压[73,92] 。 临床医生应考虑采用“ 20 / 30 / 40 法则”,其
中若患者肺活量<20 ml / kg、最大吸气压<30 cmH2 O 或最大呼

气压<40 cmH2 O,则其具有发生呼吸衰竭的风险[93] 。 其次,
应采用 MRC 分级量表或类似的量表评估颈部、上肢和下肢

肌力,采用 GBS 残疾评分(一种广泛应用的 GBS 病情评估量

表)评估患者的失能情况[94] ,见补充表 2。 此外,应监测患者

是否存在吞咽和咳嗽困难。 最后,应通过监测心率、血压和

肠道及膀胱功能评估自主神经功能。

补充表 2　 吉兰-巴雷综合征残疾评分

评分 临床表现

0 正常

1 轻微的症状或体征,能跑或进行手工劳动

2 能独立行走 10 m 以上的距离,但不能跑或进行手工劳动

3 能在辅助支持(手杖等)下行走 10 m 以上的距离

4 只能卧床或坐在轮椅上

5 需要辅助通气治疗(至少在 1 天的某个时间段内)

6 死亡

注:参考文献[2-3];该残疾评分将患者残疾程度分为 0 ~ 6 级,
其是广泛被应用的评定吉兰-巴雷综合征患者疾病严重性的工具

监测的内容和频率取决于患者病情恶化的速度、是否存

在自主神经功能异常、疾病所处的阶段和医疗条件。 高达

2 / 3 的 GBS 患者死亡发生在恢复期,多数由心血管和呼吸功

能障碍引起[6-7,11] 。 建议临床医生对此阶段的患者保持警

惕,监测患者潜在的心律不齐、血压变化或气管内黏液栓造

成的呼吸困难。 该监测对刚离开 ICU 的患者和具有心血管

风险的患者尤为重要。
七、第 7 步:早期并发症的管理

GBS 的并发症可造成严重的疾病和死亡[95] ,其中某些

并发症包括压疮、医院获得性感染(如肺炎或尿路感染)和深

静脉血栓形成,可发生于任何住院的卧床患者,建议采用标

准的预防措施和治疗。 其他一些并发症主要发生于 GBS 患

者,例如延髓麻痹患者无法安全吞咽,面神经麻痹患者出现

角膜溃疡以及肢体无力患者出现肢体挛缩、骨化和卡压性神

经麻痹,见表 2。 GBS 患者中也常出现疼痛、幻觉、焦虑和抑

郁,尤其是在患者沟通能力有限和 / 或住进 ICU 的情况下,护
理人员应特别询问患者是否有这些症状。 由于这些症状可

能会严重影响患者的幸福感,早期识别和充分治疗其心理症

状和疼痛非常重要。 护理人员还应注意,GBS 患者(尤其是

完全瘫痪的患者)通常意识、视力和听力完好,必须注意在病

床边的谈话内容,还需向患者解释各种操作的性质以减轻焦

虑。 最好由一支包括护士、理疗师、康复专业人员、职业治疗

师、语言治疗师和营养师组成的多学科诊疗团队对 GBS 的并

发症进行充分的管理。

表 2　 吉兰-巴雷综合征中重要的并发症

并发症 出现以下情况时需警惕

窒息 延髓性麻痹

心律不齐 所有患者

医源性感染(如肺炎、脓毒症或尿路感染) 延髓和面神经麻痹、不能活动、膀胱功

能障碍、机械通气

疼痛和触觉异常性疼痛 沟通障碍

谵妄 沟通障碍

抑郁 沟通障碍

尿潴留 所有患者

便秘 不能活动

角膜溃疡 面神经麻痹

饮食不足引发的营养不良 延髓和面神经麻痹
 

低钠血症 所有患者

压疮 不能活动

压迫性神经病 不能活动

肢体挛缩和骨化 长期重度无力

注:参考文献[72];任何吉兰-巴雷综合征患者都可能在任何时间出现上述大多数并发

症,但第 2 列为其最可能发生和 / 或需要特别警惕的情况

八、第 8 步:病情恶化的处置

1. 治疗效果不佳:约 40%的患者在接受标准剂量血浆置

换或 IVIg 治疗后,4 周内无临床改善[80,82] 。 这类疾病进展不

能表示治疗无效,因为在无治疗的情况下,其病情可能会进

展得更重[6] 。 临床医生可考虑重复治疗或改用其他治疗,但
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当前尚没有证据表明如此会改善结局[96-97] 。 目前,正在进行

一项观察第 2 次 IVIg 疗效的临床试验研究[98] 。
2. TRF:6% ~ 10%的 GBS 患者会出现 TRF。 TRF 定义为

初次治疗临床改善或稳定后 2 个月内出现的病情恶化[12-13] 。
应区分 TRF 和对治疗无任何反应的临床进展。 通常 TRF 提

示该疾病的炎症反应仍在持续,而初次治疗的作用已耗尽。
尽管缺乏支持该方法的证据,但常规做法是再次给予这类患

者完整疗程的 IVIg 或血浆置换[80]
 

。
3. CIDP:约 5%的 GBS 患者因多次临床复发提示慢性疾

病进程,其诊断应当为急性起病的 CIDP[12] 。 急性起病的 CI-
DP 常表现为 3 次或更多的 TRF 和 / 或临床持续恶化≥ 8
周[12] 。

九、第 9 步:预后

多数 GBS 患者,即使是在高峰期出现四肢瘫痪或需要长

期的机械通气,均会获得很大程度的改善,尤其是在发病后 1
年内[11,99] 。 约 80%的 GBS 患者可在发病后 6 个月内恢复独

立行走的能力[11] 。 改良的 Erasmus
 

GBS 结局评分( modified
 

Erasmus
 

GBS
 

outcome
 

score,mEGOS)可计算患者恢复行走能

力的概率[100] ,见补充表 3。

补充表 3　 改良的 Erasmus
 

GBS 结局评分(mEGOS)

预测因子 分类 得分(分)

发病年龄(岁) ≤40 0
41 ~ 60 1

>60 2
前驱腹泻史 无 0

有 1

入院 7 d 时的 MRC 总分∗(分) 51 ~ 60 0
41 ~ 50 3
31 ~ 40 6
0 ~ 30 9

注:参考文献[100];该预测模型基于荷兰队列研究数据建立,用
于预测患者在发病 6 个月时独立行走的能力。 得分越高预示患者在

发病 6 个月时无法独立行走的风险越高。 通过访问 http: / / www. gb-
sstudies. erasmusmc. nl 可以快速为患者计算 mEGOS;∗ MRC 总分为

通过计算双侧肩外展、肘关节屈曲、腕关节伸展、髋关节屈曲、膝关节

伸展和踝关节背屈肌力评分的总得分。 mEGOS 共 0 ~ 12 分,0 ~ 6 分

为低风险( >90%),7~ 9 分为中风险(70% ~ 85%),9 ~ 12 分为高风险

(40% ~ 70%)

尽管多数 GBS 患者预后良好,仍有 3% ~ 10%的患者死

亡,最常见原因为心血管和呼吸并发症,其在急性期和恢复

期均可能发生[7-9] 。 死亡的风险因素包括高龄和严重的残

疾[7] 。 长期遗留的后遗症也很常见,可能包括神经性疼痛、
无力和疲劳[101-103] 。 然而,这些后遗症在发病超过 5 年后仍

有可能恢复[103] 。
GBS 复发很罕见,约 2% ~ 5%的患者会复发,但该复发率

仍然高于一般人群终生发生 GBS 的风险
 

(0. 1%) [14-15] 。 虽

然许多疫苗含有关于 GBS 的警告,既往患有 GBS 不是疫苗

接种的严格禁忌证。 对于计划疫苗接种前 1 年内确诊 GBS
或此前在接受同种疫苗接种后患有 GBS 的患者,应向专家咨

询建议。 对于这类患者,必须在特定疾病疫苗接种后的获益

(例如老年人接种流感疫苗)与较小的、可能仅仅理论上的

GBS 复发的风险之间做权衡[14] 。
十、第 10 步:康复计划

GBS 患者会经历一系列长期的后遗症,包括运动和感觉

功能恢复不全、疲劳、疼痛和精神压力等[103] 。 在患者出院

前,应当考虑并处理这些 GBS 可能产生的长期影响[104-105] 。
1. 身体功能:与康复专业人员、物理治疗师和专业治疗

师一起制定康复项目是身体恢复的关键一步。 康复的目的

是在疾病的早期阶段减少残疾,而在后期促进运动和感觉功

能以及身体状况恢复至疾病前的水平[106] 。 GBS 患者的训练

项目包括关节活动度练习、固定自行车、行走及力量训练,这
些项目可增强体能、行走能力和日常生活的独立性[106] 。 然

而,必须密切监测运动的强度以避免过度运动引发起疲

劳[106] 。
 

2. 疲劳:约 60% ~ 80%的 GBS 患者出现与遗留的残疾无

关的疲劳[107-108] 。 在判定患者疲劳是 GBS 的后遗症之前,应
考虑其他导致疲劳的原因。 逐步的、有指导的训练项目有助

于减少疲劳,其与身体功能的恢复相同[109] 。
 

3. 疼痛:至少 1 / 3 的 GBS 患者在发病 1 年内会出现严重

的疼痛,其持续的时间可超过 10 年[14,26] 。 GBS 中慢性疼痛

的特征是腰背部和肢体的肌肉疼痛、痛性感觉异常、关节痛

和神经根痛。 虽然尚不完全清楚该疼痛的发病机制,但肌肉

疼痛和关节痛的原因可能与行动不便有关,神经痛可能是由

于小纤维神经的再生或难以修复的损害所致[26] 。 管理疼痛

的策略包括鼓励运动和服用治疗神经性或感觉性疼痛的药

物[104] 。
 

4. 精神压力:对以往健康的个体来说,身体功能的快速

丧失可能带来严重的创伤,造成焦虑和 / 或抑郁。 早期识别

和处理 GBS 患者的精神压力很重要,因为精神状况和躯体的

康复可互相影响;向心理科或精神科医生咨询可能使一部分

患者获益[110] 。 告知患者该病相对好的预后和低复发的风险

(2% ~ 5%),可减少其恐惧[11,14] ,帮助患者与其他既往患有

GBS 的患者取得联系也有助于引导其完成康复项目。 国际

GBS / CIDP 基金会和一些其他国家性组织可协助建立患者之

间的联系。
十一、结论

GBS 的临床表现和预后在不同患者间差异很大,导致其

诊断和治疗相对复杂。 在感染性疾病的暴发期间(如在寨卡

病毒流行期间) 管理由感染触发的 GBS 具有一定的难度。
目前缺乏一个国际性的 GBS 临床指南,因此笔者制定了此共

识和指南用于 GBS 的诊疗。 本指南由世界各地临床神经病

学家组成的团队制定,旨在适用于所有的临床环境,不论专

科医生的能力或医疗资源如何。 指南采用分步设计以便于

解决 GBS 中最关键的问题,易于在临床实践中使用。
随着 GBS 研究的不断发展以及旨在改善该病诊断、治疗
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和预后的研究也在持续进行,因此本指南需要定期更新。 例

如,周围神经超声影像正在成为一种有潜力的诊断工具,可
能需在本指南的未来版本中做进一步的说明。 在治疗方面,
补体抑制剂、IgG 剪切酶和第 2 个疗程 IVIg 在 GBS 治疗中的

应用研究正在进行[78,110-111] 。 评估和预测 GBS 患者长期预后

的方法依然很少,需要对已知的预后模型 ( 如 mEGOS 和

EGRIS)进行验证性研究,并研究新的预后评估指标。 笔者

希望获得对本指南的反馈,并将根据正在进行的和未来的研

究结果进行更新。
 

为提高全世界 GBS 的诊治水平,笔者将本指南用作在线

信息资源、培训资料和教学课程开发的基础,供给包括临床

神经科医生在内的医护人员、GBS 患者及其亲属使用。
 

本文要点

1. GBS 是一种急性发作的感觉和运动损害的周围神经

病,但该疾病可能表现不典型或表现为临床变异型。
2. 电生理结果异常和脑脊液蛋白细胞分离是 GBS 的经

典特征,但部分患者这两种检查结果可能均正常,尤其是在

病程早期。
3. 因为呼吸衰竭可能在无呼吸困难症状的情况下出现,

所有患者均应进行呼吸功能监测。
4. IVIg 和血浆置换治疗 GBS 同等有效,尚无其他证明治

疗 GBS 有效的措施。
 

5. 尽管对初始治疗反应不佳的患者进行重复治疗的效

果尚不确定,对于初次治疗有效后出现恶化的患者可以重复

治疗。
6. 临床症状的改善通常在发病后第 1 年最显著,并可在>

5 年的时间内持续改善。
 

相关链接

GBS / CIDP 国际基金会:https: / / www. gbs-cidp. org /
国际 GBS 结果研究(International

 

Guillain-Barré
 

syndrome
 

outcome
 

study,IGOS)
 

预后工具:https: / / gbstools. erasmusmc.
nl / prognosis-tool
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