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　　肝豆状核变性（ｈｅｐａｔｏｌｕｔｉｃｕｌａｒ ｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｏｎ ，ＨＬＤ）又称 Ｗｉｌ-
ｓｏｎ病（Ｗｉｌｓｏｎ’ｓ ｄｉｓｅａｓｅ，ＷＤ），是一种常染色体隐性遗传铜代
谢障碍疾病。 本病由于ＷＤ基因突变导致过量的铜在肝脏、脑、
角膜等组织脏器中沉积，引起肝硬化、神经／精神症状、角膜 Ｋ－
Ｆ环等临床表现［１ －３］ 。 笔者单位的研究结果表明，中国人 ＷＤ
的发病率高于欧美人群［４，５］ 。 因此，ＷＤ愈益受到临床医护人员
的高度关注和重视。

ＷＤ是少数几种可治疗的神经遗传病之一，患者如能在发
病早期得以及时诊断和规范化治疗，大多可获良好疗效，否则
其致残率较高，严重者甚至危及生命。 迄今为止，以青霉胺
（ｐｅｎｃｉｌｌａｍｉｎｅ，ＰＣＡ）代表的金属络合剂等驱铜药物治疗是本病
最主要的治疗方法［６］ 。 由于各种驱铜药物的疗效不同，且存在
各种不同程度的不良反应［７，８］ ，在临床工作中需要针对患者病
情选择合适治疗药物并行相应护理。 笔者单位多年来应用各
种驱铜药物以中西医结合方法治疗 ＷＤ 患者获得良好疗
效［９，１０］ ，本文根据笔者多年来在 ＷＤ 驱铜治疗中的护理经验并
结合相关文献，将ＷＤ患者驱铜治疗的护理进展综述如下。

1　WD患者常用的驱铜治疗药物

目前用于临床的驱铜治疗药物有金属络合剂、锌制剂以及
中药组方制剂等。 常用的金属络合剂包括 ＰＣＡ、二巯基丁二酸
（ＤＭＳＡ）等口服治疗药和二巯基丙磺酸钠（ＤＭＰＳ）等静脉治疗
药［７，８］ ，曲恩汀（ ｔｒｉｅｎｔｉｎｅ）及四硫钼酸铵（ ｔｅｔｒａｔｈｉｏｍｏｌｙｂｄａｔｅ，ＴＭ）
等在国外已有应用［１１ －１４］ ，但国内尚未见临床应用报道。 金属
络合剂的驱铜效果明显且最为常用，但其不良反应较多［１５ －１６］ ；
锌制剂（硫酸锌和葡萄糖酸锌等）和中药组方制剂（肝豆汤、片
等）虽疗效不如前者但其不良反应低于前者，常用于轻症患者
或作为辅助治疗用药［１７ －１９］ 。 常用的金属络合剂护理人员在遵
医嘱对ＷＤ患者进行驱铜治疗时需熟练掌握各种药物的使用
方法剂量、可能出现的不良反应及处理措施，以达到最佳的治
疗效果。

2　WD患者驱铜治疗前的护理

２．１　治疗前评估　准确而全面的治疗前综合评估对选择合适
的ＷＤ治疗和护理方案至关重要。 因此，治疗前需熟悉患者基

本情况（年龄、性别、发病时间、是否首次就诊、是否首次驱铜治
疗、既往治疗情况、药物过敏情况、身体状况等）并进行综合评
估。 对年幼、体弱、首次就诊和首次驱铜治疗的患者，上述情况
的了解尤为重要。
２．２　正确留取 ２４ ｈ尿铜检测标本　２４ ｈ尿铜是诊断 ＷＤ的主
要诊断依据之一，也是观察驱铜治疗效果的重要指标［２０，２１］ 。 在
驱铜治疗前后留取 ２４ ｈ尿铜检测标本时，需使用去离子水清洁
过的专用非金属容器留取标本，加强尿液标本的质量控制以保
障检验结果的准确性［２２］ 。 王晓云等［２３］强调护士要向患者交代

清楚留取尿标本的正确方法和起止时间，一般留取方法为除去
当日晨尿后留取当天至第二天晨尿的全部尿液。 女性患者尽量
避开月经期留取标本。 留取尿液要加盖避免污染和挥发，炎热
季节要放置在阴凉处减少挥发耗损。 尿液留取后应及时送检，
以免影响检测结果

２．３　心理护理　由于ＷＤ是一种遗传病，患者往往伴有情绪低
落、心情紧张、焦虑并对治疗缺乏信心。 护士应关心、体贴患者，
向患者和亲属讲解该病的有关知识并给予耐心疏导，告知该病
并非不治之症，只要有良好的心理状态，积极配合药物治疗及控
制饮食，绝大多数患者的病情会得到改善，使患者放下心理包
袱、积极配合治疗［２４，２５］ 。 治疗前应告知患者及其亲属所采取的
治疗方案、所用驱铜药物的特点以及常见的不良反应，使患者对
治疗方案有正确了解，在心理上能适应驱铜治疗，不过度担忧可
能出现的药物不良反应，能够正确自我观察和反馈药物使用过
程中的机体反应，即使出现过敏等不良反应，也能正确认识、不
慌乱而配合处理。

3　WD患者驱铜治疗的护理

３．１　驱铜治疗静脉用药的护理　ＤＭＰＳ静脉滴注因其疗效好、
不良反应低，是笔者单位ＷＤ患者住院期间强化驱铜治疗的首
选治疗方案［９］ 。 在治疗过程中要严格执行无菌技术操作规程，
药物现用现配。 用药浓度不宜过高，常规治疗以 ２ ～２０ ｍｇ／ｋｇ
加入 ５％葡萄糖溶液 ２５０ ～５００ ｍＬ中静脉滴注，速度不宜过快，
初始用药滴速应 ２０ ～３０ 滴／ｍｉｎ，无明显不适可适当调快滴速，
以 ４ ～６ ｈ 滴注完毕为宜［２６］ 。 治疗期间密切观察患者有无发
热、皮疹等过敏症状及其他不良反应，一旦出现应立即停用并及
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时处置。 由于 ＤＭＰＳ可结合铜离子形成可溶性化合物从尿液排
出，具有较好的尿排铜效果，因此治疗期间可嘱患者多饮水，成
人日饮水量建议在 ２ ０００ ｍＬ左右。
３．２　驱铜治疗口服用药的护理　ＰＣＡ是最常用的口服驱铜治
疗用药。 因其不良反应较多，有条件者应在住院期间试用，确认
安全后院外维持服药。 用药前需做青霉素过敏试验，试验结果
为阴性者且其白细胞计数＞３．０ ×１０９ ／Ｌ、无再生障碍性贫血和
肝肾功能不全等疾病方可用药［２７］ ，试用时应从小剂量开始并逐
渐加量至常规用量。 ＰＣＡ 极易与食物中的各种金属元素结合
而影响其吸收效率，故宜于餐前 １ ｈ时服用。 服药期间亦需密
切观察患者有过敏及其他不良反应，一旦出现应立即停用并及
时处置。

ＤＭＳＡ也是临床常用的口服驱铜药，其不良反应明显低于
ＰＣＡ，尤其适用于 ＰＣＡ不耐受的患者［２８］ 。 因其同样有一定的不
良反应，仍建议住院试用，试用原则同 ＰＣＡ，从小剂量开始，逐
渐加量至常规服用量。 服 ＤＭＳＡ 同时可配合服用半量至等量
碳酸氢钠以中和药物对消化道的酸性刺激。
锌制剂和中药肝豆汤（片）制剂的不良反应较少，常见的有

胃肠道反应、腹泻等。 为使患者有更好的耐受性，在使用锌制剂
时应选择胃肠道反应较轻的葡萄糖酸锌、甘草锌和醋酸锌等锌
制剂，儿童则可使用口服液制剂；在使用肝豆汤（片）制剂时可
调整服药时间（如饭后服用）、分多次服用及减少药量等措施减
轻甚至避免不良反应的出现。

4　驱铜药物不良反应的观察、处理和护理

ＷＤ患者应用 ＤＭＰＳ、ＰＣＡ 等金属螯合剂驱铜治疗时常见
的不良反应有药物过敏、血细胞减少、肾功能损害等［７］ ，严重者
可出现骨髓抑制引起粒细胞缺乏［２９］ 。 因此在用药过程中要密
切观察有无发热、皮疹、淋巴结肿大、中性粒细胞减少及蛋白尿
等。 对患者的不良主诉需密切观察分析，定期监测血、尿常规、
肝肾功能、血清铜或（和）游离铜、电解质等指标，根据患者的病
情遵医嘱调整用药和相应处理［３０］ 。
对驱铜药物过敏的患者应立即停用致敏药物，遵医嘱予抗

组胺药物（如非那根、特非那丁等）或皮质类固醇激素（如强的
松、地塞米松等）抗过敏治疗。 对发热、皮疹等药物过敏症状消
退后仍需使用致敏药物的患者，可考虑抗过敏治疗或脱敏治
疗，抗过敏和脱敏期间更应加强巡视观察，一旦发现再过敏现
象应立即停药。 多数患者经过抗过敏或脱敏治疗后可以顺利
使用 ＤＭＰＳ等继续排铜治疗［２９］ 。
对于血细胞减少（多为粒细胞减少）的患者应使用提升粒

细胞的药物如利血生、鲨肝醇等并密切检测血常规改变。 对于
下降明显甚至造成粒细胞缺乏的患者，应立即停药，遵医嘱给
予激素抗过敏减轻骨髓抑制、粒细胞集落刺激因子等促进骨髓
造血功能，同时应予以隔离并加强护理预防呼吸道、泌尿道等
感染，防止并发症的出现［３１］ 。
总之，ＷＤ患者如能早期诊断并予以及时有效的驱铜治疗，

常可获得接近于健康人的生活质量和寿命。 目前，本病患者仍

需终生驱铜治疗，伴随驱铜治疗过程的护理对患者病情的改善
也同样有着重要的意义。 为改善 ＷＤ 患者的预后，在今后的临
床实践中继续探索基于系统驱铜治疗的最优护理方案，保障患
者在接受系统、正规驱铜治疗的同时最大可能减少各种不良反
应的发生。
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［Ｊ］．Ａｒｃｈ Ｎｅｕｒｏｌ，２００６， ６３（４）：５２１ －５２７．
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［１５］ Ｂｒｅｗｅｒ ＧＪ，Ｔｅｒｒｙ ＣＡ，Ａｉｓｅｎ ＡＭ，ｅｔ ａｌ．Ｗｏｒｓｅｎｉｎｇ ｏｆ ｎｅｕｒｏｌｏｇ-
ｉｃ ｓｙｎｄｒｏｍｅ ｉｎ ｐａｔｉｅｎｔｓ ｗｉｔｈ Ｗｉｌｓｏｎ ’ ｓ ｄｉｓｅａｓｅ ｗｉｔｈ ｉｎｉｔｉａｌ
ｐｅｎｉｃｉｌｌａｍｉｎｅ ｔｈｅｒａｐｙ［ Ｊ］．Ａｒｃｈ Ｎｅｕｒｏｌ，１９８７，４４（５）：４９０ －
４９３．

［１６］ Ｎａｒａｙａｎａｎ ＣＳ，Ｂｅｈａｒｉ Ｍ．Ｇｅｎｅｒａｌｉｚｅｄ ｍｙａｓｔｈｅｎｉａ ｇｒａｖｉｓ ｆｏｌ-
ｌｏｗｉｎｇ ｕｓｅ ｏｆ Ｄ －ｐｅｎｃｉｌｌａｍｉｎｅ ｉｎ Ｗｉｌｓｏｎ’ｓ ｄｉｓｅａｓｅ［Ｊ］．Ｊ Ａｓ-
ｓｏｃ Ｐｈｙｓｉｃｉａｎｓ Ｉｎｄｉａ，１９９９，４７（６）：６４８．

［１７］ Ｍａｒｃｅｌｌｉｎｉ Ｍ，Ｄｉ Ｃｉｏｍｍｏ Ｖ，Ｃａｌｌｅａ Ｆ，ｅｔ ａｌ．Ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｗｉｌ-
ｓｏｎ’ｓ ｄｉｓｅａｓｅ ｗｉｔｈ ｚｉｎｃ ｆｒｏｍ ｔｈｅ ｔｉｍｅ ｏｆ ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ｉｎ ｐｅｄｉａｔｒｉｃ
ｐａｔｉｅｎｔｓ：ａ ｓｉｎｇｌｅ －ｈｏｓｐｉｔａｌ，１０ －ｙｅａｒ ｆｏｌｌｏｗ －ｕｐ ｓｔｕｄｙ［ Ｊ］．Ｊ
Ｌａｂ Ｃｌｉｎ Ｍｅｄ，２００５，１４５（３）：１３９ －１４３．

［１８］ Ｌｅｅ ＶＤ，Ｎｏｒｔｈｕｐ ＰＧ，Ｂｅｒｇ ＣＬ．Ｒｅｓｏｌｕｔｉｏｎ ｏｆ ｄｅｃｏｍｐｅｎｓａｔｅｄ
ｃｉｒｒｈｏｓｉｓ ｆｒｏｍ Ｗｉｌｓｏｎ’ｓ ｄｉｓｅａｓｅ ｗｉｔｈ ｚｉｎｃ ｍｏｎｏｔｈｅｒａｐｙ：ａ ｐｏ-
ｔｅｎｔｉａｌ ｔｈｅｒａｐｅｕｔｉｃ ｏｐｔｉｏｎ？ ［ Ｊ］ Ｃｌｉｎ Ｇａｓｔｒｏｅｎｔｅｒｏｌ Ｈｅｐａｔｏｌ，
２００６，４（８）：１０６９ －１０７１．

［１９］ Ｗａｎｇ Ｙ，Ｘｉｅ ＣＬ，Ｆｕ ＤＬ，ｅｔ ａｌ．Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｅｆｆｉｃａｃｙ ａｎｄ ｓａｆｅｔｙ ｏｆ
Ｃｈｉｎｅｓｅ ｈｅｒｂａｌ ｍｅｄｉｃｉｎｅ ｆｏｒ Ｗｉｌｓｏｎ＇ｓ ｄｉｓｅａｓｅ：Ａ ｓｙｓｔｅｍａｔｉｃ
ｒｅｖｉｅｗ ｏｆ ９ ｒａｎｄｏｍｉｚｅｄ ｃｏｎｔｒｏｌｌｅｄ ｔｒｉａｌｓ［Ｊ］．Ｃｏｍｐｌｅｍｅｎｔ Ｔｈｅｒ
Ｍｅｄ，２０１２，２０（３）：１４３ －１５４．

［２０］ Ｒｏｂｅｒｔｓ ＥＡ，Ｓｃｈｉｌｓｋｙ ＭＬ．Ｄｉａｇｎｏｓｉｓ ａｎｄ ｔｒｅａｔｍｅｎｔ ｏｆ Ｗｉｌｓｏｎ
ｄｉｓｅａｓｅ：Ａｎ ｕｐｄａｔｅ ［ Ｊ］．Ｈｅｐａｔｏｌｏｇｙ，２００８，４７ （６）：２０８９ －
２１１１．

［２１］ 中华医学会神经病学分会帕金森病及运动障碍学组，中
华医学会神经病学分会神经遗传病学组．肝豆状核变性

诊断与治疗指南［Ｊ］．中华神经科杂志，２００８，４１（８）：５６６
－５６９．

［２２］ 王璐．尿液检验前的质量控制探讨［Ｊ］．山西医药杂志（下
半月刊），２０１２，４１ （７）：６９９ －７００．

［２３］ 王晓云，刘芝修．２４小时尿铜标本留取方法的研究［Ｊ］．护
理学杂志，２００５；２０（１３）：１４ －１５．

［２４］ 甄淑敏，张波，刘芝修．３０ 例脑型肝豆状核变性的护理
［Ｊ］．中医药临床杂志，２０１２，２４（３）：２０９ －２１０．

［２５］ 黄桂萍．成人肝豆状核变性患者护理问题及对策［ Ｊ］．齐
鲁护理杂志，２０１２，１８（４）：４０ －４１．

［２６］ 孙国，杨海燕，汪萍．驱铜治疗及护理干预对肝豆状核变
性患者的疗效观察．护士进修杂志，２０１３，２８（１），２６ －２７．

［２７］ 朱耿，刘芝修．肝豆状核变性患者口服青霉胺的护理［Ｊ］．
护理学报，２００７，１４（１２）：７２ －７３．

［２８］ 任明山，张志，蔡永亮，等．二巯丁二酸与青霉胺长期维持
治疗肝豆状核变性疗效比较［ Ｊ］．中国新药与临床杂志，
２０００，１９（３）：１６６ －１６９．

［２９］ 吴舒梅，胡文彬，杨任民．二巯丙磺钠的过敏反应及其治
疗方法［Ｊ］．安徽中医学院学报，２００６，２５（６）：４５ －４７．

［３０］ 苏丽萍．肝豆状核变性患者 ２１例的护理［Ｊ］．现代医药卫
生，２０１１，２７（１０）：１５５４ －１５５５．

［３１］ 仇爱民．重组人粒细胞集落刺激因子治疗骨髓抑制［ Ｊ］．
江苏临床医学杂志，２００２，６（５）：４５５．
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