
罕见病科普之骨髓纤维化

骨髓纤维化的全身症状
约80%的骨髓纤维化患者在确诊前就已出现疲乏、瘙痒等多种症状。患者的体质性症状，包括体重下

降、盗汗、发热，在所有预后评分系统中均被认为是不良预后因素。58%的骨髓纤维化患者需要有人护理才

能正常生活。

如何评估症状严重程度
MPN-SAF TSS评分系统（简称为：MPN10），是量化骨髓纤维化症状严重程度的重要工具。

通过MPN 10量表，您可以每月一次自测，协助医生更好地管理疾病。

如何使用MPN-10评分系统

改善症状和提高生活质量是医生和患者的共同目标。

0908

症状                                                                1-10分的评定，1表示最佳，10表示最差

疲劳 (对过去24小时之内最严重的乏力、疲倦进行评分) 

请您对您过去一周出现下述症状进行评分 (0分无影响、10分最糟糕)

早饱 (在您吃饭时很快就饱了)           

腹部不适

活动力不佳

注意力缺乏 (和您诊断前进行比较)

盗汗 (夜里出汗)

瘙痒

骨痛 (弥漫的，不是关节炎或关节痛)

发热 (> 37.8°C )

过去6个月体重降低 (不是刻意减肥)

总分100分，分数越高，表明患者症状和生活质量越差。

每种症状的总评分为10分，范围为0 (无，很好) -10 (极差) 分:   轻度: <4分     中度: ≥4-≤6分     严重: ≥7分为严重

总分>20分 单项症状评分>5分和/或者 说明疾病正在进展中，需要及时治疗。
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骨髓纤维化的治疗目标

无力？这种罕见病不容小觑！

生活中不少人都有过“力不从心”“疲惫不堪”“身心俱疲”的时候，但是多数情况下经过充分休息后

都能“满血复活”。但也有这样一群特别的人，他们终生都在和这种“无力”做抗争，正常人习以为常的眨

眼、吃饭、吞咽、穿衣、开车、上下楼、说话，甚至呼吸，对他们来说都是难以企及的奢望。他们就是重症

肌无力患者。

什么是重症肌无力？
重症肌无力是一种罕见的慢性、自身免疫性神经肌肉疾病，由神经-肌肉接头传递功能障碍引起，其特征

是肌肉无力的反复发生和易疲劳。2018年，全身型重症肌无力被纳入国家五部委联合发布的《第一批罕见病

目录》，重症肌无力为罕见病中的常见病。

由于症状控制不佳，重症肌无力会严重影响患者的日常生活和工作，严重损害患者活动能力和生活质

量，给家庭和社会带来沉重负担，不少患者还会因此而患上抑郁等心理疾病。重症肌无力患者就像身上绑着

一个“不定时炸弹”，因为不知道哪一天病情就会突然复发，即使是一次普通的感冒都可能导致疾病反复。

重症肌无力有哪些症状？
重症肌无力患者会出现骨骼肌无力的症状。患者的无力感通常是从一组肌肉开始，逐渐波及到其他肌肉

群，最终可能导致全身肌肉无力。这些症状通常在运动或活动后加重，在休息后会缓解。最常见的首发症状

是眼睑下垂或视物重影，而其他肌肉群可能会受到影响，例如面部、颈部、喉咙、四肢和呼吸肌肉。

    波及眼部肌肉：突然感觉到一只眼睛眼睑下垂，不能灵活眨眼甚至出现视力模糊、重影。

    波及面部肌肉：鼓起腮帮会漏气，鼻唇沟变浅，甚至出现无法控制面部表情。

    波及咀嚼肌：吃东西时没有力气咀嚼，只能吃软烂食物。

    波及咽喉肌：说话吐字不清晰，吞咽困难，而且有鼻音，声音嘶哑，喝水还容易呛到。 

    波及颈部肌肉：长时间工作后发现自己出现抬头困难，甚至无法抬起。

    波及近端肌肉：早起梳妆，发现自己手臂抬不起来，腿脚也不灵活，上楼梯都困难。

    最严重的情况就是波及呼吸肌，患者会出现呼吸困难，如果救治不及时，可能会出现生命危险。

重症肌无力发病原因？
目前重症肌无力的具体发病原因尚不明确，普遍认为与感染、药物、环境因素有关，和其他自身免疫性

疾病一样，主要是机体免疫系统出现紊乱而破坏了机体的正常秩序。
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