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之。”且忌见异思迁，不细心辨证，盲目见一症状就

认定是某证，或人云亦云。临床上各种病症纷繁

错杂，主症兼症同时出现和存在，甚至次症、兼症

弥盖主症，要执简驭繁，去其繁杂，抓住主症。用

药用方要心思缜密，有轨有度，有理有据，方为上

乘诊疗之法。故临床一定要细心、活心、定心。胆

大心细，方为良医。
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肝豆状核变性患者铜代谢障碍临床诊治思考

漆仲文

（天津中医药大学研究生院，天津 ３００１９３）

摘　要：探讨中医药在诊治临床肝豆状核变性病方面的思路，以及中医药治疗铜代谢紊乱的优势，从而形成

比较安全可行的诊断治疗路径。避免肝豆状核变性这一疑难疾病的误诊，使患者铜代谢最大限度趋于正常。
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　　肝豆状核变性病（Ｗｉｌｓｏｎ），是一家族性、铜代

谢障碍而致脑基底节变性和肝功能损害的常染色

体隐性遗传病［１］。现代医学治疗方案就是较少摄

入含铜多的食物，如动物内脏、蟹、虾及各种贝类、

豌豆花生、巧克力等。以及采用加速体内铜的排

泄及阻止肠道对铜的吸收的药物，如 Ｄ－青霉胺

（ＰＡ）、二羟基内磺酸钠（ＤＭＰＳ）、硫酸锌等［２］，一

定程度可以缓解患者临床症状，改善神经系统体

征，但此类药物毒副作用较大，需终生服药，并且

药物价格昂贵，在临床上的广泛运用被限制。中

医药一直在探索其发病机制、治疗方案，但都未取

得大的突破，由于对其病性认识不足，更未认识到

毒邪致络的发病机制，更多的只是强调对症治疗，

故效果欠佳。因此我们应该系统的了解该病的发

生机理，从而更加合理的应用中医治疗方案。

１　病因病机认识及演变

１．１　中医病机　中医学将本病归于“强直”“颤

振”“癫狂”“鼓胀”等范畴。对本病的认识迄今尚

未取得一致。杨文明等［３］根据患者多表现为肢体

颤动、手足抖动等风动症状，并根据《内经》“诸风

掉眩，皆属于肝”，认为“肝风内动”是本病的病机。

杨任民等［４］根据大多患者眼黄肤黑、口苦口臭、尿

黄便秘等证候，推断“铜毒内聚，肝胆湿热内蕴”为

其病机。曹更生等［５］认为本病早期以肝肾不足、

气血亏虚为主，而后期多见湿热蕴结，这与一般疾

病表现出的早期多实，中后期多虚的特点有别。

王殿华等［６］认为，内生毒邪为患，铜毒贯穿于其发

生、发展和变化的整个病变过程。

１．２　西医病机及临床症状　最新研究认为肝豆

状核变性患者体内铜兰蛋白的合成先天性减少，

游离的铜会与血中的白蛋白结合增加，弥漫沉积

于全身不同部位［７］。当在肝细胞内弥漫时，会浓

集在溶酶体，损害溶酶体功能，增加溶酶体膜脆

性，释放水解酶，促进肝细胞自身的溶解坏死，临


