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摘要 应用以清热解毒
、

通腑利湿之品组成的中药方

剂肝 谈汤
，

治疗肝豆状核变性 ��� 例
，

取得显效 �例
，

总有效率 ��
�

��的良好疗效
。

实验室检查证明肝豆汤

具有促进尿排铜量的作用
。

主肠词 肝豆状核变性�中医药疗法

肝豆状核变性 �����是一种常染色体隐

性遗传性铜代谢障碍疾病
。

自����年 �������

����� 首先在临床上倡用以二琉基丙醇�����

驱铜治疗以来
，

至今国外大都均采用以青霉胺

为主治疗该病
，

但青霉胺有明显的副作用
。

因

此
，

探求以中药治疗该病具有临床价值
。

我们自

����年 �月至 ����年 �月对 ��� 例 ��� 住

院病人进行了中药肝豆汤治疗
，

现报告如下
�

� 临床资料

本组 ��� 例 ���均符合《临床肝胆病学》

关于 ��� 的诊断标准川
。

其中男 �� 例
，

女 ��

例 �起病年龄 ���� 岁
，

平均 ��
�

��士��
�

�岁 �

病程 �月��年
，

平均为 �
�

��士�
�

�� 年
。

本组

���例 ��� 中
，

肝豆状核变性型 �� 例
，

假性硬

化型 ��例
，

精神障碍型 �例
，

内脏型和脑内脏

混合型共 �例
。

按 ��������� 分级法�，〕属 �级患

者 �例
， 兀级 ��例

， 皿级 ��例
， �级 �例

。

� 治疗及观察方法

中药肝 豆 汤 由大黄 ��
、

黄连 ���
、

黄芬

���
、

龟腥草 ���
、

半枝莲 ���
、

泽泻 ���组成
，

加

水煎 �����
，

每 日 �剂
，

分 �次服
，�周 �疗程

。

��� 例 ��� 中
，

�� 例入院前未接受任何

药物治疗
，

另 �� 例曾用过 ���
、

青霉胺
、

硫酸

锌等
，

均在接受中药治疗前停药 �周
。

所有病人

入院后一律吃规定的低铜饮食
，

肝豆汤治疗前

均详细记录神经系统阳性征候及做血清铜
、

血

� 安 徽 中医学院神经病研究所
，

安徽 省合肥市

��������

� 安徽中医学院附属医院

收稿日期
�����一��一��

铜氧化酶及 �� 小时尿铜测定
，

其中 �� 例测定

了血清锌含量
。

然后服肝豆汤 �周
，

每周检测尿

铜 �次
，

并于 �周治疗结束时再复查疗前各项

检查作自身对照
。

� 疗效分析
�

�

� 治疗结果
�

服药 �周
，

神经系统症状与体

征显著改善
，

病情改善 �级�含 �级�以上
，

评为

显效者 �例��
�

����症状与体征有改善
，

病情

改善 �级
，

评为好转者 �� 例 �症状与体征无变

化或加重
，

评为无效者 �� 例�巧
�

���
。

总有效

率达 ��
�

��
。

对于临床症状的改善
，

以言语不

清
、

流涎
、

四肢抖动及笨拙疗效最好
，

肌僵直
、

扭

转痉挛次之
，

而对四肢挛缩畸形
、

智能降低及肝

脾肿大未见明显变化
。

�
�

� 分型
、

分级与疗效的关系
�

同属脑型的肝

豆状核变性型
、

假性硬化型和精神障碍型间疗

效无显著差异 ��� �
�

����而脑型与内脏型和

脑 内脏混合型相 比较
，

疗效显著为优 ��� ��

����
。

且病情轻的 �
、
�级患者的疗效明显优于

病情重的 班
、

��级患者���。
�

����
。

详见表 �
。

表 � 分型分级与临床疗效观察

分型和分级 例数 显效 好转 无效

肝豆状核变性型 �� � �� �

假性硬化型 �� � �� �

精神障碍型 � � � �

内脏型与脑内脏型 � � �

�姆
�孟八曰切一��目�一 �级

压� �级

��

��

�
�

� 尿排铜量治疗前后变化
�
���例患者治疗

前 ��小时平均排铜量为 �
·

���士 �
�

��拌�����
护

�均值士标准差
，

下同�
，

治疗后 �周的平均量则

为 �� ���士�� ���拌�����
，

治疗前后比较有明显

差异 ����
�

���
，

其中以疗后第 �周的排出量

增加的最多
，

为 ��
�

�，�士�
�

���拼�����
。

说明中
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药肝豆汤具有明显的促进尿排铜作用
。

�
�

� 治疗前后血清铜氧化酶的变化
�

治疗前

��� 例患者的血清铜氧化酶均 明显低于正常

人
，

平均为 。
�

�����光密度���
，

下同�
，

而治疗

后 有 �� 例 升 高
，
��� 例 的 平 均 值 为 ��

�������
，

治 疗 前 后 均 差 值 为 �
�

���士 �
�

。�����均差 士标准误�
，

治疗前后 比较有明显

差异����
�

���
。

但无一例达到正常人水平
。

�
�

� 治疗前后血清铜
、

锌含量的变化
�

表 �示
，

经 �周治疗
，

血清铜及锌的含量均无明显变化

����
�

���
。

衰 � 治疗前后血清铜
、

锌含量�拼������比较

治疗前
均值

治疗后
均值

治疗后一治疗前
均差值士标准误

�
�

���

��
�

���

�
�

���

��
�

���

�
�

���士�
�

��

�
�

���士�
�

���

肝熄风治法
，

予以全蝎
、

僵蚕
、

地龙
、

龟板
、

鳖甲
、

牡蝎
、

珍珠母等虫类药物治之
，

患者症状反趋严

重
。

溯其原因
，

此类药物铜含量极高
，

故平肝熄

风之法对本病实则有害无益
。

本组 ��� 例患者

中 �。例具备 口中臭秽
、

口苦 口腻
、

舌质红
、

苔黄

或黄腻
、

脉弦数或弦滑
。

从中医辨证而言
，

铜毒

内聚
、

肝胆湿热内蕴为其主要的病机
，

故苦泄清

热
、

利胆除湿适治本病
。

故改用清热解毒
、

通腑

利湿之品组成肝豆汤治疗
。

方中大黄
、

黄连
、

黄

芬
、

泽泻解毒利湿
，

泻肝胆湿热 �半枝莲
、

鱼腥

草
、

泽泻解毒利湿
，

全方具有解毒清利肝胆湿热

之功用
。

本组 ��� 例患者经此法治疗后
，

神经精

神症状明显改善
，

提示其疾病特点及疗效符合

铜毒内聚
、

肝胆湿热的辨证规律
。

现代药理研究也表明
，

肝豆汤中所选 �味

药皆属低铜高锌类中草药
，

其中大黄主要含番

泻贰元�����������
，

它能刺激大肠壁促进大肠

排空运动以加速排便
，

从而减少铜离子在肠道

中的吸收 �大黄
、

黄连
、

黄芬均有促进胆汁分泌
、

稀释胆液
、

增进胆汁铜排泄的作用 �半枝莲
、

鱼

腥草
、

泽泻均有利尿解毒的作用���
。

松田胜彦等

对 �� 种生药中微量元素测定表明
，

每 �����

黄连根茎 的含锌量高达 ������
，

而含铜仅

�������〕
。

我们的治疗和实验结果也证实
，���

例 ��� 经肝豆汤治疗后
，

在临床症状改善的

同时
，

尿排铜量显著增加
，

表明肝豆汤能有效地

促进体内铜排泄
，

并可能在此基础上有增加体

内锌含量的倾向
，

提示了此方法治疗 ��� 可

能具备的特殊价值
。
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� 讨论

现代医学认为
，

肝豆状核变性是由于遗传

性铜代谢障碍
，

导致大脑
、

肝脏和肾脏等人体主

要脏器内过量铜的沉积
，

而引发各种临床表现
。

目前有关铜代谢异常的发病机制虽尚未完全阐

明
，

但多数学者主张
，

本病与胆道排铜减少和铜

蓝蛋白合成障碍有关
。

作者曾分别测定 �� 例

��� 和 ��例非 ��� 患者胆汁内铜
、

锌含量及

铜�锌比值
，

结果发现 ��� 胆汁内铜含量和铜

�锌 比值较非 ��� 显著减低
，

而两组胆汁锌含

量 比较无显著性差异
。

进一步说明 ��� 体内

铜沉积与肝胆系统排铜减少密切相关川
。

因此
，

对该病的治疗 目前仍采取以金属络合剂从体内

经尿和胆道排除过剩的铜 �同是补充锌制剂以

求锌能在人体肠腔 内与铜离子竞争金属琉基

�一���组氨酸三甲基内盐�����������������
，

并阻止 胃肠道
、

器官中内源性分泌铜的重吸收

而发挥治疗作用闭
。

中医古代文献对体病缺乏明确记载
。

因本

病以肢体抖动
、

肌僵直
、

口臭流涎
、

言语不清
、

性

格异常等神经精神症状和黄疽
、

肝脾肿大
、

腹水

等肝脏症状为主要临床表现
。

我们曾一度遵
“

诸

风掉眩皆属于肝，，’’诸暴强直皆属于风
” ，

采用平
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