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肝豆状核变性（/01）早期临床表现特别是首发症状复杂

多样，极易被误诊或漏诊，被临床医师诊断的 /01 患者中多

数已进入中晚期病程，脑组织受损严重，影像学检查可发现基

底节区发生软化灶，脑干、大脑皮质萎缩等改变，除出现锥体

外系和肝症状外，其学习、记忆能力往往也相应地减退，甚至

出现精神症状和智力下降，属于脑型 /01 范畴。至于无脑症

状体征的非脑型 /01 患者，其学习、记忆能力无减退，学习成

绩部分优秀。因此自 %..- 2 !##! 年，我们对非脑型 /01 患者

的记忆商数（34）进行检测，现报道如下。

资料与方法

一、对象

随机选择的 "# 例非脑型 /01 患者中，!. 例为住院病人，

% 例为门诊病人，均符合 /01 的诊断及分型标准［%］。男 %+
例，女 %+ 例，年龄 %$ 2 "’ 岁，平均年龄（!!)$ 5 +)-+）岁，病程 !
月 2 %$ 年，平均（()-- 5 () ’+）年。包括症状前期 /01 ( 例，肝

型 /01 !( 例，骨肌型 /01 ! 例。其中学习成绩优秀者 %# 例。

对照组均为身体健康、铜生化检查正常的本院工作人员及社

会志愿参加者，其中男 %" 例，女 ’ 例，年龄 %- 2 (" 岁，平均（!$
5 $)(’）岁。

二、方法

采用龚耀先修订的韦氏成人记忆量表（637），在安静房

间内由专人对 "# 例非脑型 /01 患者及 !# 例正常人对照组进

行个体测验，两组年龄、性别、文化程度、生活地区分布具有可

比性，具体详见表 %。按城市或农村二种量表分别得出心智、

图片回忆、再认视觉、再生视觉、联想记忆、触觉记忆、理解记

忆、背数的原始分，查表得出其量表分，从而计算出总量表分，

再依据年龄查表得出 34。根据韦氏智力量表将 34 划分为

下列等级：非常优秀：!%"#，优秀：%!# 2 %!.，中上：%%# 2 %%.，

中等：.# 2 %#.，中下：-# 2 -.，临界状态：’# 2 ’.，智力缺陷："
$.［!］。同时给非脑型 /01 患者进行体检，相关化验、肝脏及肾

脏 8 超 检 查，部 分 患 者 做 脑 干 诱 发 电 位（8*9:）、肌 电 图

（93;）、动态脑电图（<99;）、头颅 => 或 3&? 等检查。统计学

采用 ! 检验进行处理。

表 % 两组年龄、文化程度、生活地区对比

例数
年龄分布

%$ 2 !# !% 2 !+ !$ 2 "+ "$ 2 (+
文化程度

小学 初中 高中 大学

地区

城市 农村

/01 "# %( - ’ % ! %% %! + !+ +
正常人 !# ! ’ - " " ! %% ( %’ "

结 果

"# 例非脑型 /01 患者 34!%"# 者：!# 例，%!# 2 %!. 者 $
例，%%# 2 %%. 者 ( 例。神经系统体检发现 "# 例患者出现下肢

病理反射阳性者 . 例。"# 例患者 8 超检查均存在肝豆肝病，+
例存在肝豆肾病。%’ 例行 <99; 检查，% 例为轻度异常脑电

图，表现为短阵 4 波发放，但临床上未见癫痫发作，" 例为快

波脑电图，%" 例正常。%. 例患者做 8*9: 检查，’ 例正常；%!
例异常，表现为单侧或双侧 ? 波及 < 波消失者 % 例，< 波波幅

明显减低者 % 例，单侧或双侧 < 波 :0 延长者 $ 例，单侧或双

侧 ??? 波 :0 延长者 " 例，单侧或双侧 ?,??? 波 ?:0 延长者 ! 例，?,
<波 ?:0 延长者 + 例，???,< 波 ?:0 延长者 " 例。%" 例患者行

93; 检查，’ 例正常；$ 例异常，其中 ( 例患者出现单侧或双侧

腓总神经 3=< 轻度减慢，% 例出现双侧腓总神经远端潜伏期

延长，! 例出现伸趾短肌、腓肠肌、肱三头肌运动单位时限延

长，运动单位数量减少，出现短棘波、多相电位。头颅 => 检查

- 例，均未见异常。头颅 3&? 检查 + 例，正常者 ( 例，% 例为双

侧豆状核有长 >% 长 >! 信号。

从表 ! 可见，非脑型 /01 除 %#%## 心智测定量表分低于

正常人对照组外，其图片回忆、再认视觉、联想记忆、触觉记

忆、理解记忆量表分均显著高于对照组（ " @ #) #% 或#)#+）。

患者的 34 达 %"() #’ 5 %!) .-，明显高于对照组%%#)( 5 %") (
（ " @ #)#%）。

表 ! 两组 637 测定的量表分及 34 比较（ # $ % ）

项目
正常人对

照组（!# 例）

非脑型 /01
患者（"# 例）

! 值 " 值

%#%## %! 5 !)( %# 5 !)+ A !)-%+ @ #)#%
%###% %%)( 5 !)" %!)% 5 %)-+ %)%-’ B #)#+
积累 %!)% 5 %)’ %!)+’ 5 +)+’ #)"$+ B #)#+
图片回忆 %%). 5 !)" %")!" 5 %)’# !)"+% @ #)#+
再认视觉 %!)! 5 %)" %!)-" 5 #)+. !)"%- @ #)#+
再生视觉 %%). 5 !)% %!)(" 5 %)#( %)%"# B #)#+
联想记忆 %%)( 5 !)( %")’’ 5 #).’ ()-.+ @ #)#%
触觉记忆 -)$ 5 !)’ %()(" 5 !).! ’)%!( @ #)#%
理解记忆 %%)% 5 !)% %+)"’ 5 %)%" .)".. @ #)#%
背数 %!)’ 5 ")% %")% 5 !)’! #)(-( B #)#+
34 %%#)( 5 %")( %"()#’ 5 %!).- $)!(( @ #)#%

讨 论

我们长期临床观察表明非脑型 /01 或脑型 /01 在脑症

状出现之前，绝大多数生活自理能力、工作能力未受影响，学

习记忆能力亦无明显下降，其中部分患者学习成绩较优秀。

但在脑症状出现之后，其智能明显低于正常人，学习成绩明显

下降，经过正规驱铜治疗后，其智商才有所恢复［"，(］。本文测

试结果证明非脑型 /01 患者的 34 显著高于正常人对照组

（ " @ #)#%），尤以记忆能力增强为著。其中 34 非常优秀者

占 $$)$’C，优秀者占 !#C，均明显高于正常人韦氏量表实际

分布百分数［!］。

田苏平等使用三等分辐射迷路箱测定补充 =D=E!!+#!F)

GFA % ) HA %的老年大鼠 %# 天后，其学习、记忆能力增强，检验表

明老年鼠海马及血清的铜含量均高于对照组，推测补充铜可

能通过神经细胞的保护作用和脑内神经递质的调控来改变脑
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的功能活动，从而改善学习记忆过程［!］。张克凌等通过研究

癫痫发作对大鼠学习的影响及其与铜、锌含量的关系，表明频

发癫痫大鼠颞叶皮质、海马及下丘脑等组织铜含量降低，认为

癫痫影响学习记忆过程可能与脑内依赖铜、锌的酶活性改变

有关［"］。铜为体内铜蓝蛋白（#$）、铜依赖酶包括细胞色素 #
氧化酶、超氧化物歧化酶、多巴胺%!羟化酶、酪氨酸酶等的组

成部分，参与物质代谢和能量代谢过程。细胞色素 # 氧化酶

参与线粒体内的能量代谢，通过影响 &’$ 合成对细胞功能起

调节作用。超氧化物歧化酶主要存在于脑、肝细胞和红细胞

中，其功能是将对机体有毒的超氧化物阴离子 ()
* 转化为 ()

和 +)()，从而使组织细胞免于损伤。铜通过多巴胺%!%羟化

酶、!%羟色氨酸羟化酶、单胺氧化酶调节脑内单胺类神经递质

的代谢来影响脑的功能活动。但体内缺铜或铜过多，都可能

引起人脑细胞变性，病人出现精神紊乱、智力减退［,，!，-］。

本组 ./ 例非脑型 +01，均尚未出现神经精神症状，但通

过神经系统检查发现三分之一患者出现下肢病理反射，化验

及 2 超检查均已证实全部患者存在铜沉积于肝脏而产生的肝

豆肝病，六分之一患者产生了肝豆肾病。有 ".* ,"32&4$ 异

常，!.*5!3有 467 异常，表明依然存在着脑组织及全身脏器

的铜沉积表现，但头颅 #’、689 检查基本尚未产生异常的结

构性改变。考虑患者脑组织处于轻微的铜沉积阶段，而尚未

产生脑细胞变性所致的形态学改变。此时患者的记忆能力不

仅未发生明显减退，似反有增强的可能。故推测 +01 早期，

当脑组织的铜含量轻微增高的状态下，可能存在相关金属酶

的活性增强，使脑细胞间信号传递效能增强有关，但尚需进一

步研究。
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