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肾脏损害检测指标在肝豆状核变性临床诊断中的应用价值

饶娆程楠叶群荣喻绪恩王训 韩咏竹

[摘要] 目的 比较肝豆状核变性(HLD)患者的尿常规、血尿酸及肾脏超声等肾损害检测指标与非HLD肝病患者、非HLD

锥体外系疾病患者之间的差异，筛选出对HLD早期诊断有意义的诊断指标。方法185例首次入院的HLD患者(A组)、54例非

HLD肝脏疾病的患者(B组)和18例非HLD其他锥体外系疾病患者(c组)为研究对象，收集其尿常规、血尿酸及肾脏超声等检测

结果资料，比较各组之间的差异。结果尿常规、血尿酸及肾脏超声检查在A、B、c三组组间差异有统计学意义(X2=10．269，P=

0．006；F=61．235，P=0．000；疋2=14．869，P=0．001)；A组与C组在尿常规、血尿酸之间的差异有统计学意义(z2=9．264，P=

0．002；F=52．363，P=0．000)；A组与B组在血尿酸及肾脏超声检查之间的差异有统计学意义(r=1．143，P=0．285；F=43．213，P
=0．000)。结论在有锥体外系症状的患者中出现尿常规的异常和血尿酸减低，或在不明原因的肝病患者中出现血尿酸减低及肾

脏超声的异常改变，应高度怀疑HLD的可能，建议进一步做铜代谢检查以明确诊断。

[关键词] 尿常规；血尿酸；肾脏超声检查；肝豆状核变性；诊断

doi：10．3969／j．issn．1000—0399．2013．04．005

Clinical diagnosis value of kidney damage indicators in hepatolenticular degeneration

Rao Rao，Cheng Lan，Ye Qunrong，et al

The Affiliated Hospital，Institute ofNeurology，Anhui College of Traditional Chinese Medicine，Hefei 230061，China

I Abstract] Objective To screen meaningful early diagnostic criteria indices for Chinese HLD patients，based on comparison of uri-

nalysis，the value of blood uric acid and kidney ultrasound examination in HLD patients，non—HLD liver disease patients，and non—HLD

extrapyramidal disorder patients．Methods All 1 85 cases of untreated HLD patients who was first hospitalized and finally diagnosed(Group

A)，54 cases of non—HLD liver disease patients(Group B)，1 8 cases of non—HLD extrapyramidal disorder patients(Group C)were select一
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ed in this study．The meaningful early diagnostic criteria were screened by comparison of urinalysis，the value of blood uric acid and kidney

ultrasound examination．Results Urinalysis，the value of blood uric acid，and kidney ultrasound examination had clearly significant differ—

ence among GroupA，B and C(x2=10．269，P=0．006；F=61．235，P=0．000；X2=14．869，P=0．001)；the value of blood uric acid in uri—

nalysis had clearly significant difference between Group A and c(x2=10．269，P=0．006；F=61．235，P=0．000并2=14．869，P=0．001)；
the value of blood uric acid，kidney ultrasound examination showed clearly significant difference between Group A and B(疋2=1．143，P=

0．285；F=43．213，P=0．000)．Conclusion Patients who have unexplained extrapyramidal disorder，with abnormal urinalysis or／and lower

value of blood uric acid，or patients who have unexplained liver disease，with urinalysis，lower value of blood uric acid or／and abnormal kid·

ney ultrasound，should be highly suspicious of having the possibility of HLD，and further copper metabolic examination to make clear diagno·

sis iS recommended．

[Key words] Urinalysis；Value of blood uric acid；Kidney ultrasound examination；Hepatolenticular degeneration；Diagnosis

肝豆状核变性(hepatolenticular degeneration，

HLD)又称Wilson病(Wilsong disease，WD)，世界范围

的发病率约为1／30 000—1／100 000
Ll
J，仅我单位行大

样本流行病学调查发现其发病率明显高于西方国

家。2 J。该病是一种常染色体隐性遗传铜代谢障碍疾

病，由于铜在肝、脑、肾、角膜等组织中沉积引起相应器

官功能障碍，临床以肝硬化、神经／精神症状、角膜K—

F环等为主要表现。3 J，如不及时诊治，其致残率及致

死率均较高。该病早期容易误诊Mj，我院所作的调

查H。发现被误诊的病名多达百余种。故HLD早期诊

断指标的筛选和诊断流程的完善迫在眉睫。

1资料与方法

1．1 一般资料 收集整理2009年1月到2010年6

月期间在我院住院的HLD患者(院外未进行过驱铜治

疗)的病例资料185例作为HLD组(A组)。人选的病

例均符合肝豆状核变性诊断标准∞o；54例非HLD肝

脏疾病的患者作为非HLD肝病组(B组)，其中乙型肝

炎8例，乙肝肝硬化19例，原发性肝癌4例，布加综合

征1例，药物性肝炎1例，急性黄疸型肝炎3例，丙肝

肝硬化1例，自身免疫性肝炎l例，酒精肝硬化2例，

脂肪肝1例，活动性肝硬化5例，胆囊炎1例，肝囊肿1

例，乙肝肝硬化合并原发性肝癌5例；在我院住院的

18例非HLD其他锥体外系疾病患者作为非HLD锥体

外系疾病组(c组)，其中青年型帕金森病8例，小舞蹈

病2例，特发性震颤5例，遗传性脊髓小脑共济失调1

例，帕金森综合征1例，苍白球黑质红核色素变性1

例。

HTl50尿液分析仪分析)、肾功能检查(采用Et立7020

生化仪)及肾脏超声(采用Aloka SSD一1100型B型

超声诊断仪，探头频率3．5 MHz)检查结果。

1．3统计方法所有数据分析均应用SPSS 11．5统

计软件。计量资料数值以均数±标准差(元±s)表示，

正态分布数据多样本间采用单因素方差分析，组间多

重比较方差齐时采用LSD法，方差不齐时采用Dunnett

s法；分类变量资料统计采用，检验。以P<0．05为
差异有统计学意义。

2结果

2．1 尿常规检查A、B、C组之间差异有统计学意义

(P=0．006)；将尿常规检查结果两两比较，A、C组间

差异有统计学意义(矿=9．264，P=0．002)，A、B组之

间差异无统计学意义(z=1．143，P=0．285)，但细究

其异常的类别，分布如下：HLD组以尿红细胞阳性居

多，共35例，合并尿红细胞和白细胞阳性(22例)第2

位，尿白细胞阳性的7例，无一例尿胆原异常或者尿比

重异常。而非HLD肝脏疾病组尿常规异常原因排名

前3位的分别为尿蛋白阳性(6例)、尿胆原异常(3

例)和尿RBC阳性(3例)。A、B组间在各类异常比例

上差异有统计学意义(x=35．598，P=0．000)。
2．2 肾功能检查A、B组患者经方差分析发现尿素氮、

肌酐和血尿酸3项指标的差异有统计学意义(P=0．000，

P=0．000，P=0．000)。A、C组的比较中发现尿素氮和肌

酐2型指标上差异无统计学意义(P=0．631，P=0．544)，

血尿酸的比较差异有统计学意义(P=o．ooo)。A组尿素

氮、肌酐和血尿酸与B组，差异有统计学意义(P=0．1300，

1．2研究方法 收集3组患者的尿常规(采用华通P=0．000，P=0．000)。详见表1。

表1 三组患者肾功能检查结果
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2．3 肾脏超声结果A、B组组间差异有统计学意义 意义(疋2=1．557，P=O．212)。详见表2。

(疋2=12．947，P=0．000)；A、C组组间差异无统计学
表2三组患者尿常规及肾脏超声检查问关系[n(％)】

3讨论

由于铜在肾脏的沉积所造成的损害以近曲肾小管

上皮细胞最明显，远曲。肾小管和肾小球囊也可受损。

临床上可出现蛋白尿、血尿、血尿酸尿、高钙磷尿，尿比

重下降等M J，故以尿常规异常为主要表现或首发症状

的并不少见。秦社灵等"1曾报道以反复水肿、蛋白尿、

血尿等肾损害为表现起病的HLD患者。我们研究发

现在以锥体外系症状表现的患者中如出现尿常规的异

常，应建议进一步做铜代谢检查；在以肝病症状表现的

患者中如出现尿比重异常和尿胆原阳性，应高度怀疑

肝脏疾病；若出现尿红细胞和(或)尿白细胞阳性则建

议进一步做铜代谢检查。

血尿酸浓度降低时由于各种原因致肾小管重吸收

血尿酸功能损害，尿中大量丢失，以及肝功能严重损害

血尿酸生成减少，可见于HLD旧J。我们的研究中HLD

患者183例，其中113例异常(61．74％)；对照组共47

例，19例异常(40．4％)，可能和肝病患者肝功能严重

损害有关，对照组2共17例，3例异常(17．6％)。故

无论以锥体外系和肝脏疾病的表现，怀疑是HLD的患

者，血尿酸值低则建议进一步做铜代谢检查。

本单位前期研究旧。发现HLD患者大多有明显的

声像图改变，HLD肾脏声像图改变为皮质回声增多、

增粗、增强，分布杂乱，或呈多行性小光斑回声，肾皮质

与肾髓质界限清晰，并提出此种改变与其他慢性肾病

侵犯全肾的声像图改变有明显的区别¨0|。曾有研究

通过对60例肝豆状核变性患者肝肾超声检查的结果

进行回顾性分析，认为超声诊断肝豆状核变性肾脏损

害具有重要的临床价值。1“。

总之，HLD是多脏器受累的全身性代谢性疾病，

铜沉积引起的肾损害症状应引起医生的重视，在有锥

体外系症状的患者中出现尿常规的异常和血尿酸减

低，或在不明原因的肝病患者中出现肾脏损害，应高度

怀疑HLD的可能，需行铜代谢、角膜K—F环等检查以

明确或排除本病的诊断，以最大限度减少误诊的发生。
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