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肝豆状核变性患者的人格特征及相关因素分析

蔡永亮 张波 徐国存 鲍远程

【摘要】 目的 探讨肝豆状核变性（   ）患者的人格特征及相关因素。方法 对   例住院    患者采

用艾森克个性问卷（   ）进行测查，并与   名正常人进行对照。结果    患者的精神质和掩饰程度两项

粗分均显著高于正常对照组（      ，      ）；内外向维度分布较正常对照组有显著差异（      ），且以

外向型更多见。结论    可改变自身人格特征，在药物驱铜治疗的同时应加强心理治疗，以提高临床疗

效。
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肝豆状核变性（   ）属铜代谢异常的常染色体

隐性遗传性疾病。临床上除有显著的肝脏损害、锥体

外系症状外，我们还发现    有人格特征的改变，因

此，我们对确诊的   例住院    患者进行艾森克个

性问卷（   ）［ ］测查及相关因素分析，并与   名正

常人进行对照，现报告如下。

! 对象与方法

   对象 本组男   例，女   例；年龄      岁，

平均（          ）岁；病程     年，平均（     
    ）年。文化程度：大学  例，高中   例，初中   
例，小学  例。诊断均符合以下标准［ ］：（ ）确切的锥

体外系或  及肝脏损害的症状和体征；（ ）裂隙灯下有

特异的角膜    环；（ ）血清铜蓝蛋白       或  
及铜氧化酶      活力单位；（ ）尿铜     !     。

对照组   名，均为无神经精神疾病史的健康人，男   
人，女   人；年龄      岁，平均（          ）岁。

文化程度；大学  人，高中   人，初中   人，小学  
人。两组性别、年龄及文化程度经统计学处理无明显

差异（      ）。

   方法 采用龚氏修订的    进行人格特征的

评定。评定前由经过专门训练的医师先讲明测评的

方法，并要求全部自我做答。按    手册的标准分

别计算出精神质、内外向、情绪的稳定性、掩饰程度各

维度的粗分，并比较各维度间的差异。得出粗分后，

再依据性别、年龄在    手册的  分表上相应的栏

目查出  分。按  分高低分成五个类型分别统计，以

内外向维度为例， 分      为内向型；         
为倾向内向型；         为中间型；         为

倾向外向型；     为外向型。

   统计学处理 两组各量表粗分数据以均数  标

准差（!   ）表示，采用成组  检验。两组内外向性

的分布比较采用"
 检验。

" 结 果

   两组粗分的比较 见表  。   组的精神质的

粗分均值明显高于对照组（      ）；掩饰程度粗分

值的增高较对照组更显著（      ）。

   两组内外向维度各型分布比较 将粗分转换成

 分，统计各型人数，表  显示，正常对照组内外向维

度以中间型为主，呈正态分布；而    组则失正态分

布，有向两极（内向型与外向型）离散倾向，两组比较

差异显著（      ）。

   两组情绪稳定性维度的分布比较 无统计学意

义（      ）。

表 ! 两组各分量表粗分的比较（!   ）

维度    组（    ） 正常对照组（    ）

精神质          "          
内外向                     
情绪稳定性                     
掩饰程度           ""         

与正常对照组比较"      ，""      

表 " 两组内外向的分布比较（例， ）

类型    组（    ） 正常对照组（    ）

内向型   （     ）"  （    ）

倾向内向型   （     ）  （     ）

中间型   （     ）   （     ）

倾向外向型   （     ）  （     ）

外向型   （     ）"  （     ）

与对照组比较"      

# 讨 论

在有关    的文献中，有多种神经精神症状的

个案报道，有以情感障碍为主要表现的    患者［ ］；

有以兴奋性精神病样表现的    患者［ ］；以及有古

怪奇异行为的临床表现等［ ］。早于     年       总
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结   例    患者时就指出，短暂的精神 痴呆症状是

较为常见的。国内张源昌［ ］也曾报告    患者主要

为性格和行为的异常。本研究的结果提示    的精

神质粗分高于对照组（!      ）。通过临床观察发

现    患者具有性格古怪、孤僻、兴奋、欣快、缺乏自

制力、动作行为易冲动、常怀有敌意等，与    的精

神质分过高所描述的内容相符［ ］。此外，本研究中

   患者的掩饰程度的粗分值显著高于对照组（!  
    ），究其原因，我们认为    属常染色体隐性遗

传性疾病，他们大多顾虑较多，患者不仅需终身治疗，

而且由于有言语不清、肌张力障碍、震颤等症状造成

上学、就业和婚姻等困难，常因不能胜任原工作而受

到社会歧视甚至家庭忽视；早期和轻型患者更不愿意

让朋友、配偶或工作单位知道病情，以上这些因素均

可使    的掩饰程度增加。

本研究通过剖析内外向、情绪稳定性维度的各型

分布比较，发现    患者的内外向分布有向两极分

化的倾向，其中外向型   例（      ），而对照组  
例（      ）；内向型   例（      ），对照组  例

（     ），有显著差异（均 !      ）。艾森克认为内

外向维度因素与中枢神经系统兴奋、抑制的强度密切

相关；情绪稳定性维度因素与自主神经系统的不稳定

性密切相关。   外向型患者同时又有高精神质分

的，发生躁狂样精神症状的机会大大地增加；反之内

向型的患者同时又属低精神质分的，发生恐惧、悲观

甚至自杀的抑郁样精神症状的机会也增加。本研究

中    患者的情绪稳定性维度的各型分布与正常对

照组比较无统计学意义，可能与    主要侵犯中枢

神经系统中的锥体外系和大脑皮质，而对边缘系统的

影响较小的缘故。

   由于铜离子在大脑广泛沉积，引起大脑高

级综合中枢严重损害，以及全身各重要脏器铜的沉积

中毒，这些不仅影响了    患者的智力［ ］，而且还干

扰、改变了    患者的个性特征，因此在积极进行药

物驱铜治疗的同时，应注意患者的个性特点，加强心

理治疗与护理以提高临床疗效。
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脊髓胶质母细胞瘤致颅内高压症罕见，现报道  例如下。

! 病例 女，  岁。因右下肢疼痛  年，伴双下肢无力、失

明  个月，于     年   月  日入院。患者于入院前  年出现

右下肢疼痛，疼痛逐渐加重并从臀部向下放散至左下肢。入

院前  个月出现腰痛，曾在当地行腰椎   检查，诊断腰椎间

盘突出症。入院前  个月颈枕部僵硬、疼痛，伴恶心、呕吐、视

物成双、小便不畅，数天后失明。查体：双瞳孔    ，光反射

迟钝，视力   指数，眼底有出血，视乳头苍白，双眼外展不

能，双上肢肌力正常，双下肢肌肉均匀轻度萎缩，肌力!级，双

膝以下痛觉减退，双肱二、三头肌腱反射（  ），双膝、跟腱反射

未引出，病理征（  ），颈项强直，克氏征（  ）。腰穿脑脊液压

力         （                ），奎克试验示椎管梗阻，

脑脊液呈黄色混浊，细胞数  ，糖、氯含量正常，蛋白        。

头颅    平扫  增强正常，胸腰段     增强示胸  至腰 水

平椎管内占位性病变，病灶呈不均匀中等及低信号改变，增强

扫描示病灶周围明显增强，灶内未见增强。即行椎管探查术，

术中见马尾前方有一长约     囊性肿物，直径      ，界限

不清，质柔韧，术中测颅压         以上，切除肿瘤。病理

报告为胶质母细胞瘤伴明显血管增生，术后眼球各方向运动

尚可，视力未恢复，双下肢肌力恢复至"级，腰腿痛消失，腰穿

脑脊液压力正常，蛋白        。

" 讨论 脊髓肿瘤引起颅内高压较为罕见，约占脊髓肿瘤的

  （     ，                 ，    ）。其发生的机制尚无定

论。一是认为由于肿瘤压迫造成机械性梗阻，蛛网膜对脑脊

液吸收减少所致。二是脊髓肿瘤可造成脑脊液蛋白含量增

高，黏度增加阻塞半透膜通道，使脑脊液吸收减少。三是在某

种因素刺激下，脑脊液呈病理性分泌增加。此外，脊髓肿瘤颅

内转移可造成颅内高压。国内曾有报告脊髓胶质母细胞瘤广

泛颅内播散或脑转移的病例（卢德宏，等  中华医学杂志，

    ）。本例患者头颅    未见到脑实质或脑膜有异常信号，

且术后颅高压迅速缓解，因此，可除外颅内转移或播散的可

能。故本例患者颅压增高可能与前两种因素关系较为密切。
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