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【摘 要】 目的 研究肝豆状核变性（012）患者并发胆囊异常及其相关因素。方法 对*((例012患者行胆

囊/超检查，详细记录相关病史、症状、体征及临床分型，并分析其间的关系。结果 *((例患者中)*例经/超

检查发现胆囊异常（-+3((4），主要表现为胆囊壁增厚、胆囊增大、慢性胆囊炎或胆囊结石等。临床分析表明)*
例胆囊异常中仅+’例有胆囊疾病症状；胆囊异常与年龄、性别无关，而与早期肝症状及临床分型有关。结论

012患者往往并发胆囊异常，以具有早期肝症状及肝,脑型的患者更为多见，/超检查有益于胆囊异常的发现。
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肝豆状核变性（G789:";7<:=>?;9@A7B7<7@9:="<，012）系由于

铜代谢障碍致使铜在肝脏及脑等全身组织器官中沉积而发

病的一种常染色体隐性遗传性疾病。虽然该病基因已于

+%%$年被克隆［+］，但胆汁排铜障碍仍是其主要的病理生理

机制之一。我们于+%%.!+%%%年间对住院的*((例012
患者合并胆道疾病及其相关因素进行了研究，报告如下。

+ 临床资料

+3+ 一般资料 *((例患者经临床及铜代谢有关检查符

合012诊断标准［*］。其中男性+*.例，女性’-例。年龄

平均（+)3&Q.3)）岁。其中假性硬化型’+例，肝豆状核变

性型.%例，肝,脑型*.例，舞蹈,手足徐动型+*例，扭转

痉挛型++例，其它++例。发病前有黄疸、转氨酶增高或腹

水等早期肝症状者.-例。住院期间出现右上腹疼痛、黄疸

+’例。

+3* 方法 所有患者入院后均进行胆囊相关病史的询问

及体检，并禁止使用影响胆囊收缩的药物，于第$A晚餐后

禁食)G以上，第-A早晨空腹行胆囊/超检查。住院期间

出现腹痛、黄疸者当时行胆囊/超检查。/超采用6;"O7
RR2*&.型声像图仪，探头频率为$3&S0N。

* 结果

*3+ 胆囊异常的临床检查资料 *((例患者中/超提示

不同程 度 异 常 者)*例。有 明 显 胆 囊 疾 病 症 状 者+’例

（)3&(4）。其中胆囊区压痛+’例，S?;8GE征阳性)例，黄

疸’例，恶寒发热)例，临床初步拟诊012合并急性胆囊

炎或慢性胆囊炎者+&例，慢性胆囊炎、胆石症*例。

*3* 胆囊异常与一般临床资料的关系 *((例患者中胆

囊/超无异常者++)例（&%3((4），其中男性’$例，女性

-&例，平均年龄（+’3%Q&3)）岁。胆囊/超异常者)*例

（-+3((4），其中男&*例，女$(例，平均年龄（+%3.Q)3-）

岁。两组患者间的年龄、性别无显著差异。胆囊异常者既

往有早期肝症状的患者-+例（&(3((4），而胆囊无异常者

仅*-例（*(3$-4），两组间具有显著差异（/T-3-*，>!
(3(+）。胆囊异常与临床分型的相关性研究发现胆囊异常

的患 者 中 肝,脑 型 明 显 多 于 无 胆 囊 异 常 的 患 者（/ T
$3&%，>!(3(+），见表+。
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表! 临床分型与患者胆囊异常的关系

例数 无胆囊异常（"）胆囊异常（"） ! "

假性硬化型 #! $#（%&’(%） )$（)&’)#） !’*$ !+’+*

肝豆状核变性型 ,& $)（%*’*&） )#（%)’&%） +’%& !+’+*

肝-脑型 ), #（*’&%） !&（)%’!#） %’*& "+’+!

舞蹈-手足徐动型 !) (（,’#(） $（$’((） +’** !+’+*

扭转痉挛型 !! ,（*’+&） *（,’!+） +’%! !+’+*

其它 !! (（,’#(） %（%’,*） +’&$ !+’+*

合计 )++ !!(（!++） ()（!++）

)’% 胆囊.超异常资料的分析 ()例胆囊.超异常的患

者中，胆囊壁毛糙#)例，胆囊壁增厚)*例，双边影!)例，

胆囊结石!*例，胆囊增大!(例，胆囊息肉*例（颈部!例、

囊壁)例、多发性)例），收缩差%例，萎缩)例。.超拟诊

慢性胆囊炎)+例，慢性胆囊炎急性发作!#例，胆石症!*
例，胆囊息肉*例。!#例住院期间出现右上腹疼痛、黄疸

的患者.超均提示慢性胆囊炎急性发作，其中#例合并胆

囊结石。胆囊.超异常的/01患者胆囊大小、壁厚及胆总

管内径与胆囊正常的/01患者比较表明胆囊异常主要为

胆囊增大、壁增厚及胆总管内径增宽。见表)。

表) 胆囊正常者与胆囊异常的/01患者胆囊大小、壁厚比较（22）

例数 长 宽 壁厚 胆总管内径

无胆囊异常 !!( ,!’#,3&’,# )$’*)3*’)( )’!#3+’$! $’(#3+’%(

胆囊异常的/01 () ,,’#!3!+’&, )(’,,3#’!, %’#*3!’%& *’++3+’%&

# %’%$$, $’,*!# !!’**() )’%%%&

" "+’+! "+’+! "+’+! "+’+*

% 讨论

45657895:;等曾有/01合并急性或慢性胆囊炎、胆石

症的少数病例报告，其发生率约为*’+"!!)’*"［%］。本

组)++例/01患者中临床因具有明显症状和体征而诊断

急性胆囊炎、慢性胆囊炎或胆石症!#例（(’*+"），与文献

相符。但临床无明显相应症状、体征而胆囊.超提示胆结

石、胆囊壁明显增厚、胆囊息肉、胆囊增大或内壁毛糙者达

,*例。因此，根据.超显示的结果/01胆囊异常远高于

文献报告，其异常率达$!’++"（()／)++）。

/01患者在儿童期即进入肝铜蓄积期，表现为肝细胞

坏死，肝纤维组织增生及肝硬变，重者可表现黄疸、转氨酶

增高、脾脏肿大、脾脏功能亢进或肝硬化腹水［$］。多数研究

证明肝硬变、脾脏功能亢进易并发慢性胆囊炎、胆石症，腹

水患者也可表现胆囊壁的水肿。本组资料提示肝脏损害较

重的肝-脑型或有早期肝损害症状的患者更易并发胆囊异

常，说明/01的胆囊异常与上述因素有关。胆汁排铜障碍

是/01的重要病理生理改变，研究表明/01患者胆汁铜

含量明显低于正常人。因此，胆囊异常是否与胆汁排铜障

碍有关，或与胆囊壁组织内铜沉积有关尚待进一步研究。

本组患者中有*例出现胆囊息肉，其发生率为)’*+"，也颇

值得注意。

本组()例.超提示胆囊异常的患者中，仅!#例有明

显的相应临床症状体征。因此，对于/01患者胆囊.超应

列为常规检查，以期及时发现胆囊异常，对合并有胆囊异常

的患者，在驱铜的同时，加用相关药物如抗感染、利胆治疗

对胆囊异常的缓解乃至促进胆道排铜应有裨益。
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