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肝型肝豆状核变性患者认知灵活性的研究
王共强 李代风韩咏竹李凯马心锋杨任民

·临床研究·

【摘要】 目的通过神经心理学测验评估肝型肝豆状核变性(HLD)患者的认知灵活性变化特点；探

讨肝型HLD患者认知灵活性功能改变的发生机制。方法选取36例肝型HLD患者为研究对象；正常对

照组30例。正常对照组和HLD患者均详细记录性别、年龄、受教育年限以及瑞文标准推理测验

(R’SPM)、连线测验(TMT)的结果。结果HLD组在TMT的A项耗时[(35．94 4-11．51)B]、B项耗时数

[(117．94±44．30)s]及干扰量[(82．42 4-43．49)s]上与对照组[分别为(32．31 4-7．25)s、(65．31±

19．50)s、(33．00 4-15．17)s]比较差异有显著性(P<0．05)；在R’SPM的智商、类同比较、抽象推理测验分

值上差异有显著性(P<0．05)。HLD组TMT的B项耗时数、干扰量上与年龄、病程呈正相关(P<0．05或P

<0．01)；R’SPM的比较推理分上与年龄、病程呈负相关(P<0．05)。结论肝型HLD患者认知灵活性存在

功能缺陷，轻微型肝性脑病引发额叶-纹状体环路上功能受损可能是肝型HLD患者认知灵活性障碍的主要

机制。
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【Abstract】 Objective To assess the characteristics of cognition flexibility in hepatic type hepatolenticular

degeneration(HLD)patients through neuropsychological tests；and to research on the mechanism of cognition flexi—

bility dysfunction in hepatic type HLD patients．Methods 36 hepatic type patients were researched as HLD

group．30 healthy people were selected as control group．All the patients and control group were recorded the sex．

age，years of education and the test results of Raven’S standard progressive matrices(R’SPM)，trail making test

(TMT)．Results HLD group compared with control group were exceedingly significantly difference in A item

time-consuming[(35．94±11．51)s]，B item time-consuming[(117．94 4-44．30)S]and interference effects

(82．42±43．49)of TMT(P<0．05 or P<0．01)．It were significantly different in intelligence quotient，similar

comparison，abstract inference items of R’SPM(P<0．05)。The B item time-consuming and interference effects of

TMT were correlated positively to age，course of disease in HLD group(P<0．05 or P<0．01)．The scores of corn—

parative inference of R’SPM were correlated negatively to age，course of disease in HLD group(P<0．05)．Con-

clusion Cognitive flexibility dysfunction were appearing in hepatic type HLD patients．Damages of frontal—stria-

tal loop functions caused to minimal hepatic encephalopathy were capital mechamsms of cognitive flexibility dys·

function in hepatic type HLD patients．
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肝豆状核变性(HLD)又称Wilson病，是一种常染

色体隐陛遗传陛铜代谢障碍性疾病。Wilson首先描述
了HLD有痴呆表现的认知功能障碍，以后学者们对

HLD患者进行了各种心理学测试先后提出本病有记

忆、智能、感知速度、词的流利性等认知功能损害¨引。

肝脏是HLD患者最早和最主要的损害部位，本研究探讨肝

型HLD早期认知灵潘|生的变化特点及其发生机制。

对象与方法

一、对象

选择2006年10月至2007年12月安徽中医学院

神经病学研究所附属医院神经科住院的、符合肝豆状
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核变性诊断标准∞1的患者作为研究对象；入组标准：

(1)以肝功能异常、纳差、乏力、黄疸、腹水等肝脏损害

为主要临床表现的肝型患者。(2)年龄≥14岁、初中

及以上文化水平。(3)除外其他躯体疾病、意识障碍、

血氨水平升高以及药物等引起的认知功能损害。(4)

认知功能损害并非由其他精神病引起。共入组36例，

男22例，女14例，年龄15～34岁，平均年龄(21．93±

5．18)岁，受教育年限(11．64 4-2．37)年，病程(3．25 4-

2．20)年。正常对照组均为健康志愿者，无明显肝脏

和神经精神疾病的健康者，肝脏超声、颅脑影像学检查

均正常。共30例，男19女ll，年龄17～35岁，年龄

(21．62 4-5．17)岁，受教育年限(12．92±1．85)年。2

组在性别、年龄、受教育年限差异无显著性(P>0．05)。

二、方法

1．研究工具：(1)自行编制的一般情况调查表，内

容包括所有入组对象的姓名、年龄、性别、教育年限、病
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程、影像学等一般资料。(2)瑞文标准推理测验

(R’SPM)：采用北京师范大学辅仁心理测量中心中国

城市版”o软件。对每位受试者进行一定的指导，使其

完全理解测试要领后让其自行完成测验。(3)连线测

验(TMT)Ls]：包括A、B两部分。A部分共有25个数字。

B部分是一张数字秀瑟字母的注意测验表。分析指标包括蘸

部分耗时数及干抗壁(B部分耗目撇一矗部分耗时数)。
2．测评方法：均安排在藏常早餐后8：00～10：00

进行，受检者在独立、安静的心理测量室内按相同顺序

进行神经心理测试，完成每一项测验后，嘱受检者休息

3 min，然后再进入下一项测试。

3。数据统计方法：采用SPSSll。5软件包进行统

计分析。两样本阉院较采嗣独立样本t检验，分类变

量数据统计采用x2检验，相关分析采用Pearson检验。

结 果

一、HLD组影像学资料分析

4例表现轻度脑萎缩，32例患者来见明显异常。

筠铡B怒裣查表残不露程度的树枝光带状、岩瑟状或

结节状弥漫性肝硬化声像。

二、HLD组与对照组R’SPM评分比较

HLD维在R’SPM智商、类同毙较、糖象推理溪l验

分值上与对照组差异有显著性(P<O．05)，见表1。

表1 HLD组与对照组R’SPM测验评分比较(分，孑土s)

三、HLD组与对照组TMT测评结聚比较

HLD组在A项耗时数、B项耗时数与对照组差异

有显著性妒<O．05)，见表2。

表2 HLD组与对照组TMT测验项Ft比较(孑±s>

四、HLD组R’SPM、7脚T与年龄、受教育年限、病
程的相荧分析

HLD缝R’SPM懿蟹商、糖象推理分与受教脊年

限呈负相关(P<O．05)，比较推理分与年龄、病程璺负

相关(P<O．05)，见表3。

表3 HLD组的R’SPM、TMT与年龄、受教育年限、

病稷相关分析(，值)

注：ap<0．05。“P<0．ol

讨 论

本研究结果显示，HLD患者在完成TMT-A、B部

分测验时所需时间均较正常对照组延长，在干扰量上

也有显著差异。于扰塞反映认知灵活性成分，于扰量

越大，提示认知灵活性损害越严重，说明HLD患者在

溅认知任务改变需要进行定势转移时存在明显的认知

灵活性缺麓。有研究发现在急性肝衰竭糯慢性肝病存

在记忆、注意、心理运动功能等认知功能障碍，严重影

响患者的生活质量∞一J。轻微型肝性脑病(MHE)由擎

没有可识剐的大脑募常稳床表现及摆关的症状纛体

征，只有通过电生理和神经心理测试来诊断。MHE的

诊断标准TMT—A、TMT-B神经心理测试异常可诊断为

MHE口J。本缰隧零测验与对照缍有显著差异，提示存
在MHE，而且B项耗时数、干扰量与年龄、病程呈正相

关，说明HLD认知灵活性下降随年龄和病程而加重，

蘅显TMT对谈知灵滔性翡检测较R’SPM更为敏感，

特别是B项耗时数、干扰量。本研究中4例表现轻度

脑萎缩可能与肝硬化的脑损害有关"J。在肝功能代

偿良好、宴我感觉嶷好、蛊氨正常、没有壤显肝性脑病

临床症状的HLD组患者在R’SPM、TMT上有显著差

异，提示肝型mD患者的认知灵活性存在障碍，其原因可

麓与MIlE弓|发额叶．纹状淬环路￡功麓受损有关。
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