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肝豆状核变性患者并发胆囊超声学异常分析

吕达平 胡纪源 吴筠凡 薛本春王伟 张龙严 彦 韩咏竹

[摘要] 目的探讨肝豆状核变性(HLD)患者并发胆囊异常及两者间的关系。方法 回顾157例并发有胆囊异常的HLD

患者的肝胆超声学检查．分析其与HLD的临床分型、肝脏声像学分型间的关系。结果157例存在明确月耳囊炎性改变，胆囊增大8l

例，囊壁增厚147例，囊壁毛糙1 1l例，同时并发胆囊结石47例，胆囊息肉7例。结论HLD有多种且日囊的异常，Wilson型和肝一腹

型患者并发胆囊异常的明显高于其他类型。
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[Abstract]Objective To investigate the abnormality of gallbladder in the patients with hepatolentieular degereration(HLD)and

the relations between them．Methods Review the gallbladder uhrasonography reports of 157 patients with abnormality of gallbladder，And

analyze the relmions among the abnormality and the HLD clinical types and sound image types of liver．Results All patients were reported

cholecystitis，gaIIbladder enlargement were 8 1 eRse8，thickening capsule wall 147，and eogl'se 1 1 1，meanwhile，eholeeystolithiasis 47，gall—

bladder polypus 7．Conclusion The patients with HLD often have many kinds of gallbladder pathological changes，wilson type and hepato—

obdomen type HLD more frequently than the other．
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肝豆状核变性(hepatolenticular degeneration，

HLD)系常染色体隐形遗传所致铜代谢障碍进而铜在

肝脏及脑等全身组织器官中沉积。1993年该病基因

被定位于21q21．3—22．6并被成功克隆⋯，而胆汁排

铜障碍仍是其主要的病理生理机制之一，患者出现肝

功能异常的同时，往往伴有肝、胆囊超声学的异常。本

文收集、回顾本院于2009年1月至2009年12月间，

确诊为并发胆囊病变的HLD 157例住院患者的肝脏、

胆囊超声学检查，现对其超声学改变及其相关因素进

行分析，具体报告如下。

1资料与方法

1．1一般情况157例并发且日囊异常的HLD患者均

来自本院于2009年1月至2009年12月间住院的并

据该病临床诊断标准被确诊【2 J，男性83例，女性74

例；平均年龄(23．5 4-10．1)岁；从首发症状到确诊为

HLD时间17 d一6年，中位数3年。所有病例入院时

均常规接受肝脏、胆囊超声检查。

I．2临床表现据杨任民HLD临床分型标准嵋。，157
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例并发胆囊异常的HLD患者，根据起病年龄、主要症

状和体征等特点，Wilson型39例，肝一腹型23例，假

性硬化型53例，扭转痉挛霉!!15例，其他类型27例(含

精神障碍型7例，舞蹈型5例，骨肌型3例，症状前期

12例)。曾因一过性黄疸而诊为肝炎患者43例，余

114例。

1．3研究方法超声采用FILLIP Envisor M2540A声

像图仪，探头频率为3．5—5．0 MHz。患者检查前禁油

脂12 h、空腹8 h，取仰卧位和左侧卧位进行肝脏、胆囊

常规检查，对肝脏声像图行超声分型，并重点观察胆囊

的大小、囊壁的厚度、囊壁是否毛糙、双边影及有无异

常回声。本文通过回顾157例并发胆囊异常的HLD

患者的超声声像学表现，探讨该病患者胆囊异常内在

的规律。

1．4判断标准所有患者肝脏超声均示肝豆肝硬化

(或肝豆肝病)表现，胆囊异常标准：胆囊长>8．5 em

或宽>3 em、壁厚t>4 Innl、囊壁毛糙或双边影、胆囊结

石、胆囊息肉样病变，凡声像图符合其一即可视为胆囊

异常。
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1．5统计方法研究数据采用SPSS 11．0进行统计

分析，计数资料采用X2检验，以P<0．05为差异有统

计学意义。

2 结果

2．1 HLD患者胆囊异常与临床分型关系 157例患

者均存在胆囊异常，同时并发胆囊结石有47例，胆囊

增大81例，囊壁毛糙111例，增厚147例，双边影5

例，胆囊息肉7例。所有分型HLD患者所示的胆囊异

常见表1。

表1 HLD患者临床分型与胆囊异常关系[弹(％)]

注：经，检验，‘P<o．05，胆囊增大、擘毛糙均最多见于Wilson型和肝一腹型；所有肝一腹型患者胆囊壁均增厚，扭转痉挛型囊蹙增厚明显低于

其他I临床型；囊壁双边较多见于肝一腹型；胆囊结石、胆囊息肉最多见于假性硬化型；但囊壁双边及胆囊息肉两组例数较少，有待增加病例

2．2 157例患者肝脏超声按程度分为轻度(回声略粗 结节征型50例。肝脏声像图分型与胆囊异常的关系

1例、脂肪肝型13例、星光点征型6例)20例，中度 见表2。

(树枝光带征型14例、岩层征型73例)87例，重度即

表2 HLD患者肝脏声像图与胆囊异常的关系[n(％)]

注：经，检验，’P<o．05，胆囊结石多见于轻度患者，余两组问差异无统计学意义；增大最多并发于重度患者，其次轻度，最少见于中度患者；壁

毛糙最少见于轻度患者，余两组问差异无统计学意义；壁增厚多见于重度患者，余两组问差异无统计学意义；双边多见于重度患者，息肉多见于中度

患者。但囊壁双边及胆囊息肉两组例数较少，有待增加病例

2讨论

HLD患者易并发胆囊异常改变国内外有少数文

献报道，Resenfield等曾报告HLD并发急性或慢性胆

囊炎、胆石症，其发生率为5．0％～12．5％【31。但临床

众多HLD患者并无有关胆囊不适主诉，本院对该病患

者行常规肝脏、胆囊超声检查，发现且日囊存在多种形式

的异常。本文对157例并发胆囊异常的HLD患者加

以I临床分型及超声肝脏分级，进而初步讨论其规律。

HLD患者肝细胞泌铜障碍、胆道排铜异常是其重

要病理生理基础，在儿童期即进入肝铜蓄积期，致肝细

胞不同程度、速度的变性、坏死继而肝细胞间质纤维增

生促发肝硬化，后者进一步加莺胆汁黏泄障碍，如胆管

狭窄、胆汁黏稠等，可表现肝功能异常、脾脏肿大、脾亢

或胸腹水、肝性脑病、消化道出血等H J。本组患者中，

曾有肝脏一过性损伤43例，有24例进展为Wilson型

HLD，15例为肝一腹型(13例迁延为肝型，2例急性肝

衰竭为腹型)，两型共同特点为发病年龄小、肝脏既往

或近期受损明显旧J，本报道该两型HLD患者并发胆囊

增大及囊壁毛糙、水肿双边影均高于其他临床型组，且

所有肝一腹型患者囊壁均存在增厚现象，推测与肝脏

较早期急慢性损伤、组织肿胀、非感染性炎性变致胆汁

性质改变、排泄异常有关【4j，但是否与胆道排铜异常

有关尚未见文献报道。

HLD患者的肝脏损害是一个相对缓慢、渐进的过

程，不同时期肝脏均有相应超声学特征，据其不同特征

将肝硬化按程度分为轻、中、重三度，共六级[5]，此与

病程、铜沉积致肝脏不同程度损伤有关，一般就诊治疗

万方数据



第3l卷第7期

2010年7月
吕达平等：肝豆状核变性患者并发胆囊超声学异常分析

725

时多为星光点至岩层征不等，但以后者最多见(本文

中占46．5％)，若未能治疗或治疗不当，最终可发展为

重度呈结节性变，此阶段肝脏明显缩小，胆道排泄障碍

也更加严重，胆囊异常也更为多见，囊壁易水肿增厚或

呈现双边影，本组患者有2例囊肇厚达10 inm以上，

分别为10 mm和13 mm，均分布于重度肝损伤结节型

组，且该组并发囊壁增厚及水肿双边影(分别98％和

8％)也较轻、中度有显著差异，此与文献报道相

仿∞1。

另本报道尚有部分HLD患者并发胆囊息肉，且最

多见于假性硬化型及超声示中度肝硬化的患者，其与

该病有无相关尚未见有报道，而且Fl囊结石最多见于假

性硬化型、轻度肝脏损伤的患者，是否与该型HLD起

病晚、病程长有关尚待进一步研究。

总之，本组资料提示肝脏损害较重HLD患者更倾

向并发胆囊异常，说明HLD的胆囊异常与其临床症型

及肝脏损伤程度有关。HLD患者有着多种胆囊异常

的发生率，但是否与该病患者胆汁排铜障碍或与胆囊

壁组织内也有铜沉积有关，目前仍不明确。

超声检查可及时准确地发现HLD患者胆囊多种

异常，且具有无损伤、便利、快速、可重复等优势，有助

于临床医师在排铜、护肝过程中，同时对胆囊异常的并

发症治疗具有重要的指导意义，值得在HLD患者临床

诊治中推广应用。
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