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·思路与方法·

中医论治肝豆状核变性的思路与方法
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［摘 要］ 探讨中医论治肝豆状核变性的思路与方法，认为该病病因乃是脏腑功能失调，铜浊代谢排出障碍，蓄积体内致病的一种

毒邪为患，病机特点为肝胆郁结、铜浊蓄积，毒邪滞络而发病。治疗应采取辨病机治疗，疏肝利胆，通利二便，活血通络，降浊排毒。据

此思路研制的柴黄肝豆散治疗本病，收到满意的治疗效果，且血清铜、铜蓝蛋白和血清氧化酶治疗后均有不同程度的改善，推测机

理中药柴黄肝豆散，有可能扭转肝豆状核变性患者体内的铜代谢机制，使之渐趋于正常。
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肝 豆 状 核 变 性 （ｈｅｐａｔｏｌｅｎｔｉｃｕｌａｒｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｏｎ，
ＨＬＤ）又称 Ｗｉｌｓｏｎ病（Ｗｉｌｓｏｎｄｉｓｅａｓｅ，ＷＤ），是铜代谢
障碍导致脑基底节变性和肝功能损害的常染色体隐性

遗传病。主要病理改变是肝豆状核变性及肝硬化，临床
表现为进行性加重的锥体外系症状、角膜色素环、肝硬
化、精神症状及肾功能损害等。本病患病率为 ０５燉１０
万～３燉１０万，在我国是较多见的疑难病症之一。目前
现代医学主要是采用驱铜及阻止肠道对铜的吸收与促

进排铜的药物，虽说可以改善神经系统体征或使 ＫＦ
环消失，但此类药物毒副作用大，需终生服药，且价格
昂贵，限制了临床的广泛应用。部分中医临床工作者虽
然了解到本病是由于铜代谢障碍引起，但对其病性特
点认识不足，更没有认识到本病为络脉之病，临床治疗
过分强调辨证治疗，缺乏利胆排毒及通络方药的运用，
故疗效欠佳。更有甚者，因本病有抽搐、肢体僵硬等肝
风内动等症状，误用平肝熄风之贝、虫类含铜高的药物
治疗，反而使病情加重。因此，有必要对于本病的病因
病机及治法重新加以审视。
１ 中医论治肝豆核变性现状

１１ 病因病机
据临床症状，中医学将本病分别归属于“身摇振”、

“强直”、“颤振”、“癫狂”、“黄疸”、“瘕积聚”、“臌胀”
等病证范畴。中医学对本病迄今尚未取得完全一致的
认识，但其病因病机多认为是肝肾阴虚，铜毒内聚，湿
热蕴结，痰瘀阻滞等，病位在肝肾。如杨任民等［１，２］指出
铜毒内聚、肝胆湿热为主要病机。杨文明等［３］总结本病
临床前期或早期多以肝肾不足、气血亏虚为主，而临床
期多见湿热蕴结之证，早期多虚，中后期多实，虚中挟
实，虚实夹杂，这与一般疾病所表现出的早期多实，中

后期多虚的特点明显有别。我们认为，本病为常染色体
隐性遗传，患者之疾禀受于父母，遗传缺陷明显，说明
先天不足，肾中精气素亏。阴不敛阳，虚风内动或肝失
条达，情志失畅，或升发太过，津液不布，血运不畅，胆
汁不泌，铜毒不泄，以致铜毒、湿热、瘀血、痰浊内蕴上
冲，变生诸证。因此本病的主要病位在肝肾。
１２ 辨证思路和方法
众多学者对本病仍然坚持以辨证论治为主体的临

床研究方向。由于的病因病机认识的侧重不同，在证类
划分及治则确立上亦各有发挥。现择其要者介绍如下：
①主张从肝风论治：主张从肝风论治的医家较多。如于
鸿钧［４］认为，本病皆因肝肾阴虚，肝失所养，木失条达，
虚风内动所致，故主张治宜滋养肝肾、镇肝熄风；②主
张从火邪论治：杨任民等［１，２］认为，本病以神经精神症
状和肝脏症状为主要临床表现，因铜毒内聚，肝胆湿热
内蕴所致，强调从火邪论治，治宜苦泄清热，利胆除湿；
③主张治胃热内风：林功铮［５］认为，本病证属胃中有
热，肝风内动，宜从清热益阴着手；④主张攻补兼施：曹
更生等［６］认为，本病系肝肾阴虚为本，同时出现痰浊内
郁阻滞筋脉而致气血运行失畅，经络失和，治宜祛风化
痰通络，合以健脾益肾燥湿。所用方药因其辨证思路而
定，但均因未抓住本病的真正病因病机所在，给治疗本
病造成了很大的局限性。
另有学者曾根据本病多表现为肢体颤振、手足蠕

动、步履不正、言语含糊等风动症状，并据《内经》“诸风
掉眩，皆属于肝”，认为“肝风内动”是基木的病因病机，
如谌宁生［７］认为，“ＷＤ的病因病机虽以先天不足、肝
阴亏损、肝风内动为主要关键，但风、火、痰、湿作祟，与
肝胆、脾胃及心肾功能失调，可互为因果，导致病证复
杂多变，亦为本病重要特点”针对此病机认识，采用平
肝熄风等法，予以一些平肝熄风药如虫类药（僵蚕、蜈
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蚣、全蝎、地龙）、贝壳类药（龟甲、鳖甲、珍珠母）及软体
动物类（牡蛎）治之，据报道也能收效，但临床实不可效
法，因此类药物含铜较高，故不宜于本病的治疗。
２ 病因病机理论思考

２１ 铜浊蓄积体内变为毒邪为患是其病因
肝豆核变性究其病因，应参考西医病之诊断来认

识此病，该病是常染色体隐性遗传的铜代谢障碍疾病，
目前认为，本病病因是基因缺陷导致的铜代谢障碍，而
铜代谢异常的发病机制主要与铜蓝蛋白的合成和胆道

排泄有关。铜和其他微量元素一样，在饮食中吸收的百
分比固定，通过胆汁分泌来调节，日常饮食所摄入的铜
为 １～２ｍｇ燉ｄ，全身铜总量约为 ５０～１５０ｍｇ。铜是许多
重要代谢酶的组成成分，例如赖氨酰氧化酶、细胞色素

Ｃ氧化酶、过氧化物歧化酶、多巴胺 β羟化酶等。ＨＬＤ
患者负责铜转运的 ｐ型 ＡＴＰ酶在 ＨＬＤ患者中有缺
陷，它继于发 ＡＴＰ７Ｂ的多种突变之一，多余的铜毒性
很强，并且可作为氧化物前体促进自由基和有害的脂
及蛋白氧化物形成。蓄积的铜损害肝细胞，引起慢性肝
炎。最初多余的铜蓄积在肝中而引起肝细胞损伤，随着
肝中铜量的增加，铜被释放进入血液循环并在其他器
官中蓄积，继而铜介导的氧化开始损伤到其他器官、系
统等，进而产生铜中毒的一系列症状。因此，肝豆核变
性的发生是脏腑功能失调，铜代谢排出障碍蓄积体内
变成致病的一种毒邪，铜浊毒邪蓄积沉积于某脏腑、组
织、器官，该脏腑、组织、器官即产生相应的铜中毒症
状。也就是说本病病因是铜浊蓄积变为毒邪为患。
２２ 肝胆郁结、铜浊蓄积成毒为发病之本
铜是人体所必需的微量元素之一，食物中的铜在

胃和十二指肠被吸收，正常情况下，吸收的铜主要由肝
摄取。铜是许多含铜酶类的必需成分，３０％～８０％的铜
经胆汁排入大肠中，随粪便排出，少量由尿液排出。随
着对该病的病因、病理认识的日趋完善及新的疗法和
药物的不断发现，本病的疗效明显改善。肝豆状核变性
主要是铜代谢障碍，关于病机国内外学者有多种假说，
其中对该类患者肝内溶酶体缺陷的认识相对一致，认
为胆汁是铜排泄极为重要的途径，肝和胆囊直接参与
了铜滞留的病理过程，铜在溶酶体内积聚过多，而从胆
汁中排泄不足，导致肝内铜积聚过多，肝损害程度与胆
汁排泄量有极为密切的关系，目前肝豆状核变性的真
正原因尚未完全明了，但普遍认为，胆汁排铜障碍可能
是肝豆状核变性的基本病因。
中医学认为，胆汁的分泌与排泄，主要责之于肝，

肝之功能正常，气机调畅，疏泄有度，有利于胆汁生成
和排泄，胆道无郁阻之患，胆汁排泄正常。肝豆状核变
性初因肝之气机不畅，疏泄不及，胆汁生成和排泄障

碍，致使铜浊积瘀于肝；故而又使肝之疏泄失常进一步
加重，肝胆郁结，胆汁生成和排泄障碍越加严重，铜浊
更加蓄积于体内成为毒邪。加之肝郁及脾，可致脾运失
健，升降失常，清浊相混，铜浊在肠道吸收增加，不能随
粪便排出，致使铜浊毒邪越加蓄积；又因肝胆郁结，气
机不利，气不行血，可致血的运行受到阻滞，铜浊毒邪
更加瘀积不能排出，蓄积之甚中毒为患。关于本病为毒
邪致病，在《肝豆状核变性从毒邪论治探讨》［８］一文中
已详细论述，此不再赘述。
２３ 毒邪滞络为最终病理机制
肝豆状核变性在体内铜浊蓄积的过程是，最初多

余的铜蓄积在肝中而引起肝细胞损伤，随着肝中铜量
的增加，铜被释放入循环并在其他器官中蓄积，继而铜
介导的氧化开始损伤到其他器官、系统，包括脑、肾之
络。铜排出障碍，蓄积于体内成为毒邪，毒邪滞于络脉
而病，铜浊毒邪病久，毒邪以血为载体，病邪入深，沉着
瘀积于脏腑之络（肝络、脑络、肾络等）而发病。其络脉
之病演变大致过程为：初期可引起络毒蕴结，络脉瘀
阻，最终导致络脉损伤。
肝豆状核变性其病变广泛，症状多端，但病机要点

在于铜浊毒邪蓄积络脉为病；病机特点为肝胆郁结、铜
浊蓄积，毒邪滞络而发病。
３ 治疗方法探讨
肝豆状核变性是辨证论治还是应该辨病机治疗？

应用辨证论治对本病治疗有其局限性，纵观中医药治
疗肝豆状核变性文献资料，就其辨证类型来说，有的分
为 ３个类型、有的分为 ４个或 ５个类型，大体常见类型
为：肝肾阴虚型、肝风内动型、湿热内蕴型、火热扰心型
等，分别治以滋补肝肾、平肝熄风、清热利湿、泻火除痰
之法，予以相应方药治疗，虽然各家报道均有一定的疗
效，但却不尽人意，疗效比较好者，大多联合应用了西
药驱铜药物。由此可见，目前中医应用辨证论治该病有
其局限性和不适宜性。辨证论治是中医学特色的集中
体现，但辨证论治归根到底还是病机治疗，即所谓“辨
证求因”、“审因论治”，辨证不能求得病因，那就要结合
辨病（此病包含西医之病）寻求病因，探明机理，倘若辨
证未能求因，或求出的“因”与引起本证的“因”不相符
合，那么治疗就不会达到理想的效果，辨证论治实际上
变成了对症治疗了。目前中医药分证型治疗肝豆状核
变性之所以疗效不高，究其原因乃是临床各证型未能
反映出其病因病机所在，肝豆状核变性的真正始发病
因是铜浊蓄积中毒为患，临床再多证型亦均是铜浊蓄
积中毒所致，铜浊蓄积为毒损伤肝肾阴血可有肝肾阴
虚型；损伤脑络可有肝风内动型……。治疗上不驱铜排
毒，一味滋养肝肾，平肝熄风等，则是舍本逐末、徒劳之
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举，实不可取。
由此可见，本病不适宜辨证论治，应该选择病机治

疗。病机一词首见于《素问·至真要大论》：“审察病机，
无失气宜”，并将病机简要归纳为“病机十九条”。张介
宾提出“机者，要也，变也，病变所由出也”。表明病机是
指由各种致病因素作用于人体引起疾病的发生、发展
与变化的机理。肝豆状核变性的病机是肝胆郁结、铜浊
蓄积，毒邪滞络致肝豆状核变性而发病，相应治疗大法
应为“疏肝利胆，通利二便，活血通络，降浊排毒”，本病
病机特点是铜浊蓄积中毒为患，重点在“蓄积”，所以治
疗重点对应在“疏利”，疏利肝胆，疏利二便，疏利血脉，
疏利可通，通利可下，下者可排，排出则安。诚如《素问

·至真要大论》所谓：“必伏其所主而先其所因”。强调

“毒邪”为患，治疗着眼点放在“排毒”上，疏肝利胆以排
毒，通利二便以排毒，活血通络以排毒，均以排毒为要，
浊铜毒邪排出，临床症状自然好转。此正是中医的审因
辨机论治。所以治疗本病的思路应该是病机治疗组方，
肝豆状核变性始因铜浊毒邪蓄积沉于肝，致肝之疏泄
失常，胆汁排泄不畅，铜浊毒邪排出不利，蓄积体内脏
腑组织而发病。因此，治疗大法首当疏肝利胆以排毒。
药如柴胡、郁金、茵陈、金钱草等。再者铜浊毒邪排出障
碍还由于血铜降低反而使肠道吸铜增加，而致铜浊毒
邪蓄积留于体内，铜浊即为毒邪，因此，治疗当以排出
为要，给其以出路。驱除毒邪的途径不外二便，即通利
二便以驱铜排毒，药如大黄、泽泻、茯苓等。其次，铜浊
毒邪病久毒邪以血为载体，病邪入深，沉着瘀积于脏腑
之络脉，络脉瘀痹，气血不通，铜浊毒邪更不易排出，所
以还要重视活血通络，血脉通利，络脉流畅有利于铜浊
毒邪排出。可选鸡血藤、川芎、丹参等药组方治疗。
基于上述观点，我们选药组方——柴黄肝豆散（专

科用药）治疗肝豆状核变性，取得了较好的疗效。柴黄
肝豆散由柴胡、木香、青皮、茵陈、金钱草、大黄、泽泻、
萆薢、鸡血藤、丹参等药组成。方中柴胡、木香、青皮等
疏肝理气，肝之疏泄有常，则胆汁排泄有度；茵陈、金钱
草利胆降浊排毒；大黄主于通腑泻浊，泽泻、萆薢长于
通利，而萆薢又善于分清泻浊，三药合之通利二便以泻
浊排毒；鸡血藤、丹参活血流畅经络以利铜浊毒邪排
出。诸药合而用之，药有疏肝利胆，通腑泻浊，活血通络
之效，共奏降浊驱铜排毒之用。经多年临床应用，取得
明显疗效。现代药理实验证实，萆薢［９］含锌量较高既可
在肠道内抑制铜离子的吸收，又促进体内铜离子的排
泄。大黄［１０］的主要成分番泻苷甲在肠道中被细菌分解
为大黄苷，刺激肠壁促进大肠的排空运动，从而可能减
少肠道对铜的吸收。茵陈［１１］中主要含多种利胆有效成

分，如 ６，７－二甲氧基香豆素、绿原酸、咖啡酸和羟基
苯乙酮，能使胆汁分泌增加，胆汁中的固体物、胆酸、胆
红素含量也增加。而茵陈中的茵陈新是强利胆成分，茵
陈煎剂可降低奥狄括约肌的紧张度。金钱草利尿祛湿，
煎剂促进胆汁分泌，加大利胆作用。青皮等可促进胆汁
分泌，松弛胆道括约肌，有利于胆汁排出。
分析柴黄肝豆散（原方名为疏肝利胆排毒汤，现制

成中成药，定名为柴黄肝豆散）治疗肝豆状核变性的临
床疗效和观察指标，发现治疗后血清铜、铜蓝蛋白和血
清氧化酶均有不同程度的改善［１２］，推测机理可能是中
药柴黄肝豆散，具有良好的疏肝利胆排毒作用，可有效
地促进胆汁分泌排泄，增加排铜作用，不仅可使铜浊毒
邪从二便排出体外，还有可能扭转肝豆状核变性患者
体内的铜代谢运转机制，使之渐趋于正常。
目前中医对肝豆状核变性的病因病机认识尚有不

足之处，辨证治疗有其片面性和局限性，有必要重新审
思病因，探讨发病机制及治疗方法，舍证而取辨病机组
方治疗取得了较好的疗效，临床客观指标也有所改善，
值得深入研究。
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