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肝 豆 状 核 变 性 的 中 医 治 疗

南京神经精神病防治院神经科 吕 再 生

肝豆状核变性
,

为常染色体隐性遗传性疾

病
,

系铜代谢障碍所致
。

临床上常以青霉胺或

二琉基丙醇 ( B A L )驱铜治疗
,

早期病例有一定

效果
,

但存在停药后病情恶化
、

副作用严重或

疗效差等问题
。

下面报告的三例是应用青霉胺

或 B A L 治疗无效或因副作用停药
,

改用中药

治疗
,

取得良好效果的病例
。

病 案 举 例

例一
: x x x ,

男
,

1 2 岁
,

小学生
,

1 9 8 4

年 3 月 2 9 日收住院 (住院号
: 4 0 9 4 3 )

。

1 9 8 2

年 2 月初起
,

皮肤逐渐变黑
,

半年后伴 口角流

涎
,

一年来双手不自主抖动
,

手指不能伸直
,

不能持物和书写
,

因学习成绩下降
,

一

言语含糊

不清而辍学
。

1 9 8 3 年 3 月曾口服青霉胺
,

因先

后两次出现肾炎而中止治疗
。

其兄有同样病史
,

]
.

9 岁时死亡
。

检查
:

双眼角膜有 K
一

F 氏环
,

面具脸
, “

O
”

形腿
,

四肢肌张力呈铅管状增高
,

联合运动消失
,

血清铜氧化酶 0
.

01
`

(单位光密

度
,

下同
,

正常人对照为 0
.

1 8 )
。

住院后给予

B A L 治疗
,

因腹痛
、

呕吐
,

不能进食而停用
,

要求中医治疗
。

4 月 4 日初诊
:

神呆
,

脉滑
,

舌苔白如积

粉
,

舌边尖紫红
,

呕恶
,

流涎
,

形闭司疼痛
,

不

思饮食
。

治拟芳香化湿
,

悦脾醒 胃
。

处方
:

清

半夏 15 克
,

陈皮
、

获荃
、

川朴
、

佩兰
、

霍香

各 10 竟
,

砂仁
、

盏仁各 6 克
,

炙甘草 3 克
,

生

姜海
。

每日 1 剂
,

水
秒

, : 剂
。

二诊
:

苔白如积粉已药七
,

舌边尖紫红色转

为淡红
,

呕恶减轻
,

食欲好转
,

可下床游玩
,

面有笑容
,

脐周疼痛基本消失
,

原方再进 7 剂
。

另天麻丸 4
,

粒
,

一比3次
。

三诊
:
肌张力减低至基本正常

,

手指可以

伸直
,

舌不红
,

苔薄白
,

言语转清
,

血清铜氧

化酶 0
.

0 1 5 (正常人对照 0
.

1 9 )
,

于 4 月 2 5 日

出院
,

嘱带药回家续服
。

处方
:

炒 白术
、

泽泻
、

桂枝
、

白芍
、

积壳
、

木瓜各 10 克
,

获芬 12 克
,

砂仁
、

寇仁
、

炙甘草各 6 克
。

每 日 1 剂
,

水煎

服
, 7 剂

。

鸡血藤片 4 片
,

香砂 六君子丸 30

粒
,

各一 日 3 次
。

1 9 8 4 年 10 月信 访已正常上

学
。

例二
: x x x ,

女
,

2 3 岁
,

驾驶员
。

1 9 8 4

年 4 月 16 日前 来 我 院 门诊 治 疗 (门诊号
:

5 9 9 4 6 2 )
。

1 0 7 9 年开始说话不清
,

日渐加重
,

咳

痰费力
,

半年后饮水或进食发呛
,

四肢不自主抖

动
,

睡眠时消失
,

不能继续从事驾驶员工作
。

1 9 8 0 年 n 月曾住院检查
,

发现角膜 K
一

F 环阳

性
,

血清铜氧化酶 0
.

01 (正常人对照为 0
.

3 2 )
,

予 B A L 治疗
,

后因出现呕吐
、

脸发红等副反

应而自动出院
。

1 9 8 4 年 4 月 16 日要求中医治

疗
。

初诊
:

说话不清
,

四末震颤
,

情绪激动时

尤著
,

苔薄腻而黄
,

脉弦细滑
,

晨起痰粘稠而

黄
,

阻于喉间
,

难以咳出
,

大便 2 天一行
, 3

年来月经只行过 2 次
,

色黑
,

量不多
,

末次月

经距今已近 1年
。

拟养血调肝
,

化痰通络为治吕

养荣丸 45 粒
,

鸡血藤片 4 片
,

各一 日 3 次服
,

全瓜萎
、

炙远志
、

曹蒲
、

郁金
、

桃仁
、

赤芍
、

白芍
、

丹皮
、

山植
、

木瓜
、

红花各 10 克
,

怀牛

藤 1 5 克
,

生甘草 6克
。

每日 1 剂
,

水煎服
,

7

剂
。

二诊
:

药后平平
,

更方温胆汤加炙远志
、

曹蒲
、

有卜金
、

胆星
、

当归
、

川芍
、

桃仁
,

每日

1 剂
,

水煎服
,

7 剂
。

三诊
:

月经已来
,

手足抖动减轻
,

四肢肌张

力有所减低
,

病人情绪亦转佳
,

继予上方 1 4剂
。
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四诊
:

肌张力不高
,

言语仍欠清
,

原方 7

剂
,

加嵘 石 滚 痰 丸 每 次 9 克
,

一 日 2 次
。

1 9 8 5 年 11 月获悉已上班工作
。

例三
: 、 x x ,

男
,

1 7 岁
,

学生
, 1 9 8 4

年 5 月 2 6 日住院 (住院号 4 1 2 0 6 )
。

1 9 5 3年 2月

起流口水
,

说话不清
,

手抖不能书写与持物
,

日渐加重
。

工9 8 4 年 5 月在外院曾行 青霉 胺治

疗
,

症状改善后出院
,

回家继续服用青霉胺未

再见效
。

人我院前一个月来双下肢不 自主抖动

加重
,

走路不稳
,

双膝关节疼痛
,

发音不清
,

吞咽困难
。

检查
:

四肢肌张力增高
,

智能低下
,

医学心理测验示
“

抽象概括能力差
,

社会适应

存在困难
” ,

双眼角膜见有 K
一

F 氏环
,

血清铜

氧化酶 0
.

02 (正常人 对照 0
.

1 1 )
。

6 月 4 日邀

请中医治疗
。

初诊
:

舌边尖红
,

苔薄白
,

痰多而粘
,

痰

不易咳出
,

口干欲冷饮
,

脉弦数
。

治拟化痰通

络
,

养血祛凤
。

养荣丸 9 克
,

鸡血藤片 4 片
,

各一 日 3 次
。

竹沥水 30 毫升
,

一日 3 次
。

瓜萎

仁
、

天竺黄
、

桔梗
、

法半夏
、

获芬
、

远志
、

陈

皮
、

营蒲
、

郁金各 10 克
,

怀牛膝
、

川续断
、

秦

芜各 12 克
,

甘草 6克
。

每日一剂
,

水煎服
,

7 剂
。

二诊
:
口中粘液变稀

,

说话较前清楚
,

下

肢活动较前灵活
,

舌边尖仍红
,

大便 2 日一行
。

更方养肝阴
、

柔筋脉为治
:

怀牛膝
、

川续断
、

桑寄生
、

肉从蓉各 15 克
,

生地
、

熟地
、

木瓜
、

杭白芍各 12 克
,

防风
、

防己
、

丹皮
、

益智仁

各 10 克
。

每 日 1 剂
,

水煎服
, 7 剂

。

三诊后去 肉从蓉
、

益智仁
、

川续断
,

加桑

枝
、

忍冬藤
、

钩藤
、

络石藤
、

丹参
、

当归
、

阿

胶等召 ~ 3味
;
六味地黄丸 9 克

,

一 日 3次
;

羚羊角粉 1 支
,

一 日 2次
。

7 月 19 日四 肢 抖

动基本停止
,

肌张 力接近正常
,

流涎减少
,

言

语较前流利
,

乃出院嘱带养荣丸及鸡血藤片续

月民
。

直
、

构音困难
、

精神症状
、

肝硬化和角膜色素

环等
。

中医认为本病应责诸肝肾
,

以肝为主
。

肝主风
,

故震颇
、

强直等风象常为本病的主要

症状
;
肝藏血

,

主筋
,

血虚无以养筋
,

故症见

筋脉强硬拘挛 , 血充筋自柔
,

血行风自灭
,

因

此我们对本病患者给予养血荣筋的养荣丸及鸡

血藤片长期内服治疗
。

又因本病是慢性病
,

丸

者缓也
,

久服不但可改善临床症状
,

原有贫血
、

血小板或 白细胞减少等症象也可获得改善
。

痰

浊严重患者
,

则应以化痰通络为先
,

标本兼治
。

虫类搜风定痉之药如全蝎
、

娱松
、

僵蚕
、

地 龙

等因含铜量高
,

用后可加重病情
,

不可不慎
。

通腑利尿药
,

虽可排铜
,

但阴虚者忌用
。

清热

解毒
,

对痰浊重
、

阳虚无热象者
,

也非所宜
。

西药治疗本病
,

存在一些困难
。

用 B A L

治疗后
,

症状明显改善
,

生活能自理的显效率

仅 7
.

0 % “ ’ ,

且需长期肌肉注射
,

易致局部疼

痛
、

硬结或脓肿
,

目前已被青霉 胺 所 l取 代
。

而青霉胺价格较贵
,

显效率亦只 40 %
`” ,

早期

用之效果较好
,

病程超过 2 年后再用药者效果

差 (2)
,

其毒副作用有过敏反应
、

骨髓抑制
、

肾

病综合征
、

诱发自体免疫性疾病或致癌等
。

本

文例一用药后两次出现肾炎而停用
,

例三初服

有数
,

后则无效
。

以上病例
,

改用中药辨证施

治
,

都获得较好效果
,

且无毒副作用
,

说明中

医辨证施治治疗本病
,

有一定的优势
。

中药治疗期间及以后应避免食用含铜量高

的食物如蚕豆
、

豌豆
、

玉米
,

坚果类
,

或类
,

乌贼
、

牡砺
、

河蚌
、

螺
、

蟹
、

虾及各种动物的

肝和血等
,

食具勿用铜制品
,

以减少铜的吸收
。

本文三例治疗前后血清铜氧 化 酶 变 化不

大
,

据有关报道
,

青霉胺治疗前后血清铜蓝蛋

白含量可不变 (3
’ 4 ’ ,

故如何在提高中医药对本

病症状改善的同时
,

使客现指标也有所改变
,

是今后努力的方向
。

讨 论

肝豆状核变性为先天性代谢性疾病
,

由于

铜盐沉积于豆状核
、

肝
、

肾
、

角膜及皮肤等所引

起
。

临床表现为进行性加剧的肢体震颤
、

肌强
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