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［摘要］目的 　分析 Wilson病（Wilson摧s disease ，WD）临床症状特征和中医证型 。方法 　回顾性分析 ２００７

年 １月至 ２０１０年 １２月 ４１０例未驱铜治疗的 WD患者的临床症状特点及中医证候 。结果 　 ４１０例 WD患者
多为青少年 ，以锥体外系统损害和肝损害症状为首发症状 ，以无症状转氨酶升高为主要临床表现 ；１５岁以下

者 ，以肝肾不足型 、肝肾阴虚型为主 ；１５ ～ ３０岁者仍以肝肾不足型 、肝肾阴虚型为主 ，但湿热内蕴型 、肝风内

动型 、气血两亏型比例明显增加 。肝肾不足型 、肝肾阴虚型 、湿热内蕴型病程相对较短 ，肝风内动型病程相对

较长 。结论 　 WD多在青少年发病 ，以肝 、脑 、肾损害症状为主要临床表现 ，以肝肾不足型 、肝肾阴虚型 、湿热

内蕴型 、肝风内动型为主要中医证型 ，发病早期以肝肾不足型 、肝肾阴虚型多见 。
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　 　 Wilson 病（Wilson摧s disease ，WD） ，是一种常

染色体隐性遗传铜代谢障碍疾病 ，由于铜沉积在全

身多脏器和组织中 ，从而引起相应脏器和组织的功

能障碍 。早期驱铜治疗后 ，患者能获得长期临床缓

解 。中医辨证治疗 WD 在减轻症状 、减少并发症方

面有一定优势 ，但有关 WD 中医证型特征研究的临
床文献较少 ，本研究通过分析大样本中国 WD 患者
临床症状特征和中医证型特点 ，对 WD 中医证型分
布规律进行初步探讨 。

１ 　临床资料

１ ．１ 　 纳入标准 　 ４１０ 例均为 ２００７ 年 １ 月至 ２０１０

年 １２月在安徽中医学院神经病学研究所附属医院

首次住院 、院外未进行驱铜治疗的 WD 患者 ，全部

病例均符合杨任民 WD诊断标准［１］
，所有病例均有

较完整的病史与神经系统检查记录 。

１ ．２ 　排除标准 　排除脑炎 、脑外伤 、脑血管病 、脑肿

瘤 、药物 、中毒及其他神经系统变性疾病所致的锥体

外系症状 ；排除病毒性肝炎及其他原因所致的肝脏

损害 。

１ ．３ 　辨证分型 　对所有 WD 患者由我科两位以上
主治医师根据患者的症状 、体征 、舌苔 、脉象 ，四诊合

参 。根据洪铭范等［６］的中医证型分类方法 ，再结合

WD患者临床表现特点 ，分为以下 ７型 。

１ ．３ ．１ 　肝肾不足型 ：腰脊疼痛或腰膝酸软 ，麻木抽

搐 ，不能持重 ，目眩耳鸣 ，虚烦不寐 ，小儿佝偻 ，关节

肿痛 ，屈伸不利 ，气短乏力 ，腰膝酸软 ，胁下隐痛 ，舌
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质淡红 ，舌苔花剥 ，脉象细数 。

１ ．３ ．２ 　肝肾阴虚型 ：四肢震颤或舞蹈徐动 ，筋脉拘

急扭转 ，舌强言謇 ，吞咽困难 ；头晕目眩 ，健忘多梦 ，

咽干口燥 ，胫酸膝痛 ，五心烦热 ，颧红盗汗 ；男子腰酸

遗精 ，女子月经初潮较迟或量少色红 ，渐至经闭 ；腹

大如鼓 ，腹壁青筋暴露 ，面色黧黑 ，齿鼻出血 ，小便短

少 ；舌红或绛 ，苔少 ，脉细数或弦细 。

１ ．３ ．３ 　气血两亏型 ：四肢乏力抖动或徐动 ，筋脉拘

紧 ，动作笨拙 ，步态不稳 ；面色苍白或萎黄 ，头晕目

眩 ，唇甲淡白 ，流涎清稀 ，语言低微或少气懒言 ，腰膝

酸软 ，虚喘自汗 ，心悸失眠 ，或吐血 、便血 、齿鼻出血 、

皮下瘀斑 ；女子月经后期 ，量多色淡 ；或目光呆滞 ，反

应迟钝 ，神思恍惚 ，善悲欲哭 ，夜寐不宁 ，或昼伏夜

起 ；舌淡 ，苔少或薄白 ，脉细弱 。

１ ．３ ．４ 　湿热内蕴型 ：头身困重 ，身热不扬 ，动摇不

灵 ，或四肢抖动 ，拘急挛缩 ；胸腹痞闷 ，纳呆呕恶 ，流

涎 ，口苦口臭 ，咽干渴不欲饮 ，或面目肌肤发黄 ，色泽

鲜明如桔 ，大便不调 ，小便黄赤 ；或腹大坚满 ，胁下痞

块 ，下肢浮肿 ；舌红 ，苔黄腻 ，脉弦滑而数 。

１ ．３ ．５ 　肝风内动型 ：肢体震颤或蠕动 ，关节屈伸不

利 ，言语謇涩 ，急躁易怒 ，头晕耳鸣 ，两目干涩 ，面白

无华 ，爪甲不荣 ，拘挛急迫 ，肢体麻木 ，肌肉瞤动 。女

子月经量少色淡 ，甚则闭经 ，舌淡红少津 ，苔白 ，脉

弦细 。

１ ．３ ．６ 　痰蒙清窍型 ：精神抑郁 ，表情淡漠 ，喃喃自

语 ，善悲欲哭 ，举止失常 ；或神昏少言 ，语无伦次 ，手

抖撮空 ，甚则昏迷 ；或突然仆地 ，全身抽搐 ，双目上

视 ，口吐痰涎 ，喉中异声 ，二便失禁 ；舌淡胖 ，苔白腻 ，

脉滑 。

１ ．３ ．７ 　痰火扰心型 ：心烦失眠 ，心悸易惊 ，面红气
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粗 ，双目怒视 ，胡言乱语 ，詈骂叫号 ，哭笑无常 ；或狂

躁妄动 ，打人毁物 ，逾垣弃衣 ，不避亲疏 ，口苦气秽 ，

大便秘结 ，小便黄赤 ；舌红少津 ，苔黄腻 ，脉滑数 。

１ ．４ 　一般资料 　病例来自 ２００７年 １月至 ２０１０年

１２ 月在安徽中医学院神经病学研究所附属医院首

次住院 、院外未进行驱铜治疗的 ４１０ 例 WD 患者 。

其中男 ２５３ 例 ，女 １５７ 例 ，年龄 ３ ～ ５７ 岁 ，平均

（１８ ．３ ± ９ ．２７）岁 ；发病年龄 １ ～ ４８岁 ，平均（１６ ．７０ ±

９ ．１３）岁 。

２ 　方法

分析 WD患者首发症状平均年龄分布 ，临床症

状构成比 ；统计中医证型分布构成比并按不同年龄

段及病程进行比较 。

３ 　结果

３ ．１ 　 WD首发症状平均年龄分布 　 WD 发病年龄
以青少年为主 ，其中 １ ～ １０岁者 ９９例 ，１１ ～ ２０岁者

１９７例 ，２１ ～ ３０岁者 ８３例 ，３１ ～ ４０ 岁者 １９例 ，４１ ～

６０岁者 １２例 。见表 １ 。

表 １ 　 ４１０例 WD患者的首发症状及其年龄
首发症状 n 年龄／岁 均数／岁 中位数／岁

无症状转氨酶升高 ７８  ３ ～ ３１ ǐ１０  ．７ ９ 侣．０

锥体外系症状 １８０  ６ ～ ５６ ǐ１８  ．８ １７ 侣．０

精神症状 １４  １１ ～ ３８ ǐ１９  ．７ １８ 侣．０

睡眠障碍 １  ２４ ǐ２４  ．０ ２４ 侣．０

癫痫 １  １５ ǐ１５  ．０ １５ 侣．０

消化道症状 ４  １ ～ ２０ ǐ１１  ．３ １２ 侣．０

肝症状 ８４  ５ ～ ５２ ǐ１８  ．９ １６ 侣．０

泌尿系统症状 ３  １２ ～ ２５ ǐ１６  ．７ １３ 侣．０

骨关节症状 １１  ６ ～ ２６ ǐ１２  ．２ １０ 侣．０

造血系统症状 ５  １４ ～ ２７ ǐ２０  ．４ ２０ 侣．０

铜生化异常（有
家族史检查）

２４  ２ ～ ２８ ǐ１２  ．７ １３ 侣．５

眼症状 ４  １５ ～ ３５ ǐ２３  ．５ ２２ 侣．０

皮肤症状 １  ２３ ǐ２３  ．０ ２３ 侣．０

３ ．２ 　 WD 临床表现 　 ２３６ 例 WD 患者存在脑损害
症状的临床表现 ：言语障碍 １８０例 ，震颤 １３９例 ，动

作笨拙和（或）运动迟缓 １３０例 ，流涎 １０３例 ，步态不

稳 ９０例 ，精神症状 ７３例 ，饮水呛咳 ６７例 ，肌张力障

碍（包括扭转及徐动 、肌僵直）６６ 例 ，舞蹈 １１ 例 ，吞

咽困难 ３４例 ，记忆力下降 １５例 ，癫痫 ６例 。 １４１例

肝型患者的临床表现 ：腹胀 ４３例 ，黄疸 ４１ 例 ，乏力

４１例 ，纳差 ４１ 例 ，双下肢浮肿 ３６ 例 ，眼睑浮肿 ７

例 ，黑便 ４例 。其他系统表现主要有 ：皮肤变黑 ４１

例 ，骨关节痛 ３３ 例 ，鼻出血 ２７ 例 ，月经紊乱 １２例 ，

牙龈出血 ８例 ，血尿 ６例 ，胚胎发育停止并人工流产

４例 。

３ ．３ 　 WD中医辨证分型
３ ．３ ．１ 　 WD中医证型分布 ：４１０例患者中医证型构

成比由高到低 ，分别为肝肾不足型 、湿热内蕴型 、肝

肾阴虚型 、肝风内动型 、气血两亏型 、痰蒙清窍型 、痰

火扰心型 。见表 ２ 。

表 ２ 　 ４１０例 WD患者的中医证型分布
证型 n 构成比 证型 n 构成比

肝肾不足 １７５ X０ +．４２７ 肝风内动 ５１ �０ 屯．１２４

肝肾阴虚 ７３ X０ +．１７８ 痰蒙清窍 ６ �０ 屯．０１５

气血两亏 ２５ X０ +．０６１ 痰火扰心 ２ �０ 屯．００５

湿热内蕴 ７８ X０ +．１９０ 合计 ４１０ �１ 屯．０００

３ ．３ ．２ 　 WD 中医证型和年龄的关系 ：１５ 岁以下的

WD患者以肝肾不足型 、肝肾阴虚型为主 ；１５ ～ ３０

岁仍以肝肾不足型 、肝肾阴虚型为主 ，但湿热内蕴

型 、肝风内动型 、气血两亏型比例明显增加 ；大于 ３０

岁则以肝风内动型为主 。见表 ３ 。

表 ３ 　不同年龄 WD患者中医证型分布

年龄／岁

例数

肝肾
不足

肝肾
阴虚

气血
两亏

湿热
内蕴

肝风
内动

痰蒙
清窍

痰火
扰心

＜ １５ 烫９１ �２５  ５  ３１ ?０ ?０ V０ m
１５ ～ ３０ �７７ �４７  １７  ３８ ?３６ ?６ V２ m
≥ ３０ 烫７ �１  ３  ９ ?１５ ?０ V０ m

３ ．３ ．３ 　 WD中医证型和病程的关系 ：肝肾不足型 、

湿热内蕴型病程相对较短 ，肝肾阴虚型 、肝风内动型

病程相对较长 。见表 ４ 。

表 ４ 　不同病程 WD患者中医分型分布

病程／年

例数

肝肾
不足

肝肾
阴虚

气血
两亏

湿热
内蕴

肝风
内动

痰蒙
清窍

痰火
扰心

≤ ０ 噰．６ １０６  ３２  ９  ４６ ?１３ V４ V１ m
０ 邋．７ ～ ３ ．０ ５５  ３０  １１  １８ ?２７ V２ V０ m
≥ ３ 噰．０ １０  １１  ５  １２ ?１７ V０ V１ m

４ 　讨论

４ ．１ 　 WD 的临床特点 　 ４１０ 例 WD 患者以青少年
为主 ，以神经系统损害或肝脏损害起病者多见 ，以无

症状性转氨酶升高为主要临床表现 。 ４０ 岁以后发

病患者仅 １３例 ，以脑内脏型为主 。

WD由于铜沉积在机体各个组织 、器官而出现

复杂多样的临床症状 ，典型特征主要包括肝 、脑 、肾

损害症状 。儿童患者可仅表现为转氨酶升高 、肝肿

大 ，重则表现为腹胀 、黄疸 、浮肿 ，呈急慢性肝炎 、代

偿或失代偿肝硬化 、脾大 、脾功能亢进 、暴发性肝衰

竭 、Coombs 阴性溶血 、消化道出血等多种发病形

式 。肾脏损害表现为血尿 、尿量减少 、小便混浊等 。

脑损害症状以锥体外系损害所致运动障碍为主 ，表
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现为口齿不清 、震颤 、动作不协调 、流涎 、步态障碍 、

饮水呛咳 、肌张力障碍和（或）姿态异常 、吞咽困难 、

舞蹈症 、手足徐动症 、肌阵挛等 。本研究结果显示 ，

构音障碍是出现频率最高的脑损害症状（４３ ．９０％ ） 。

构音障碍包括讲话声音低 、言语内容含糊不清 、语调

不连贯 ，言语呈吟诗样 、断续性等特征 。 WD患者脑
损害除锥体外系损害之外 ，同时伴有锥体系 、小脑 、

脑干损害 ，患者出现延髓麻痹 ，因而构音障碍出现频

率较高 。 贺雯等［２］
、齐伟哲等［３］对 ２１ 例及 ４８ 例

WD患者早期临床症状进行研究 ，均认为震颤为

WD的最常见症状 ，这可能与其研究样本量较少有

关 。震颤发生频率次之（３３ ．９０％ ） ，以姿势性最为常

见 ，也可以是静止性的 、意向性的 ，几乎各种类型震

颤均可见 。 １０ ～ １６ 岁青少年患者四肢肌张力障碍

导致肢体姿势异常 ，不能完成写字 、系纽扣等精细动

作 ，行走时步态不稳 ，严重时肢体扭转 ，痛性痉挛 。

面部肌张力障碍致表情异常 ，口咽部肌肉运动障碍

常致流涎 、饮水呛咳 ，吞咽困难 。

WD患者的神经症状中非运动障碍包括精神症
状 、智能障碍 、睡眠障碍 、癫痫及自主神经功能障碍 。

本研究结果表明 ，WD患者出现精神症状并不少见 ，

４１０例 WD 患者中 ７３ 例（１７ ．８０％ ）存在精神症状 ，

几乎所有精神症状均可在 WD 中出现 ，单从临床表

现难以与其他精神疾病鉴别 ，但精神症状为唯一表

现的患者少见 ，多同时存在神经系统损害症状体征 。

智能障碍多表现为记忆力减退（１５例） 、学习成绩下

降（６例） 、思维迟钝（３例） 、注意力不集中（２例） ；睡

眠障碍（１８例）常常和情感障碍同时出现 ；癫痫表现

为全身强直‐阵挛发作（３例） 、局灶性发作（１例） 、颞

叶癫痫（１例） 、失神发作（１ 例）等 ；自主神经功能障

碍以油性皮肤面容（脂颜） 、便秘多见 。本研究发现 ，

WD患者除在发病同时有骨关节痛（８ ．０５％ ） 、鼻腔

出血（６ ．５９％ ）外 ，既往病史中还有 ９ 例患者自幼有

反复鼻出血 ，２２例既往存在自发性骨折病史 。临床

还发现单一表现为其他系统症状而就诊 ，如皮肤损

害 ，常表现为全身皮肤黑（１０％ ） 、双下肢小腿内侧皮

肤发黑 、皮纹 、鱼鳞癣 ；女性患者出现月经紊乱

（２ ．９３％ ） 、胚胎发育停止（２ ．９３％ ） 。还有报道指出 ，

少数患者有肥胖 、不孕症 、第二性征发育异常等［４‐５］
。

综上所述 ，WD青少年期发病 ，早期主要症状包括 ：

①不明原因肝损害症状 ，表现为转氨酶升高 、肝硬

化 、脾大 、脾功能亢进等 ；②不明原因脑损害症状 ，表

现为运动障碍 ，尤其是锥体外系症状 ；还有精神异

常 、性格改变 、智力下降等 ；③不明原因肾损害症状 ，

表现为反复或持续性血尿 、蛋白尿 、水肿等 。次要症

状 ：①不明原因的溶血性贫血 ；②不明原因的骨关节

痛 ；③青少年期出现不明原因的皮肤变黑 ；④自幼即

有反复鼻出血 ；⑤不明原因的月经紊乱 。

４ ．２ 　 WD的中医证候分析 　 WD临床表现为震颤 、

扭转痉挛 、精神障碍 、肝大 、脾大 、腹水等 ，可分别归

属于中医 “颤证” 、“癫狂” 、“积聚” 、“黄疸”等范

畴［６‐７］
。 枟素问 ·至真要大论枠认为“诸风掉眩 ，皆属

于肝” ，提出肝风内动的病机学说 。明代楼全善枟医

学纲目 ·肝胆部 ·破伤风 ·颤振枠强调内热 、痰湿等

对颤证发病的影响 ：“诸禁鼓栗 ，如丧神守 ，皆属于

热 。鼓栗亦动摇之意也 ，此症多由风热相合 ，也有风

寒所中者 ，亦有风挟湿痰者 ，治各不同也 。”指出在阴

血亏虚的基础上出现脾胃虚弱 ，导致气血亏虚 、肾精

不足 、髓海不足 、痰热内生 ，从而阻滞脑脉 ，更加剧内

风暗动 。阴虚风动为本 ，内风痰瘀为标 ；内风暗动 、

痰瘀交阻为其病理因素 ，故 WD 总属虚实夹杂 ，重

在阴虚 。

WD的中医证型种类繁多 ，其根本病机在于肾

阴（精）不足 。 “脑为髓海”（枟灵枢 ·海论枠） ，故肾气

盛则筋骨强健 、动作敏捷 、精力充沛 ；肾虚髓亏则筋

骨失荣 、动作缓慢 、神疲乏力 ，出现“骨摇” 、“呆愚”之

证 ；虚火内生 ，火性炎上 ，心神被扰 ，则神志癫狂 ；火

灼肝胆则胆热液泄 ，发为黄疸 ；肝胆湿热久蕴 ，肝络

瘀热互结 ，积聚成痞积 ；积聚日久 ，经隧不通 ，津液不

能输布 ，聚津为湿为水 ，发为鼓胀 ；肝失条达 ，肝气横

犯脾土 ，脾失健运 ，痰浊郁毒内生 ，上泛阻于舌本 ，乃

见口角流涎 ，舌强语謇 ；阴虚火旺 ，蒸迫血液 ，灼伤脉

络 ，迫血妄行 ，导致鼻腔 、牙龈出血 ；郁毒循肝脉上注

于目 ，角膜出现色素环 。肾气不足 ，其色外泛 ，故有

皮肤变黑 ；肾阴不足 ，精不生髓 ，脊骨失濡 ，故出现佝

偻 、骨折诸证 。肾虚封藏失职 ，开阖不利 ，冲任失调 ，

血海蓄溢失常 ，故经行先后无定期 ；肾精不足 ，无以

化血 ，或气血不足 ，冲任不盛 ，胞胎失于奉养 ，胎儿则

停止发育 。 本研究结果显示 ，从发病年龄来看 ，儿

童 、少年期 WD 多为肝肾不足型 、肝肾阴虚型 ，WD
患者在儿童期 、青少年期易出现鼻腔 、牙龈出血 、骨

折 、皮肤变黑诸症 ，均与肝肾不足 、肝肾阴虚有关 。

随年龄增加 ，体内铜毒日盛 ，对机体组织及脏器损害

程度加深 ，多表现为慢性黄疸 、脏器肿大等湿热内蕴

证候 ，或表现为肢体震颤或蠕动 、急躁易怒等肝风内

动证候 。日久损及气血 ，出现机体多部位出血及女

子月经失调等气血两虚证象 。

目前 WD 辨证分型较多 ，刘铁新等［８］将 ４５ 例

WD患者分为肝气郁结 、气滞血瘀型 ，脾胃积热 、痰

湿阻络型 ，肝肾不足 、肝风内动型 ３型 。谌宁生［９］将

６３

Website 　 http ：／／xuebao ．ahtcm ．edu ．cn 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 E‐mail 　 ahxbbjb＠ １６３ ．com
安徽中医学院学报 第 ３２卷 第 ４期 ２０１３年 ８月 JOURNAL OF ANHUI TCM COLLEGE Vol ．３２ No ．４ Aug ．２０１３

万方数据



本病分为肝风内动 、湿困脾胃 、痰湿阻络 、热毒内盛

４型 。王共强等［１０］分析 ２１篇文献中 ７３６例 WD 患
者证候分布情况后认为 ，肝胆湿热 、肝肾阴虚 、肝风

内动 、痰湿阻络是 WD基本证候类型 。有人［１１‐１２］对

４１例 WD患者进行中医辨证 ，将其分为肝肾阴虚 、

湿热内蕴 、肝郁脾虚 、脾肾阳虚 ４型 ，发现中医证型

与患者年龄无明显关系 ，而与病程有关 。本研究发

现 ，早期就诊者多为肝肾不足型 、肝肾阴虚型 ，发病

急速就诊者多为湿热内蕴型 ；以鼻腔 、牙龈出血 ，骨

折 ，黄疸 ，腹胀及快速进展加重的肢体震颤 、舞蹈 、扭

转等为首发症状者多能积极就诊 ，故病程较短 ；而肝

风内动型相对病程较长 ，是由于 WD 患者早期多表
现为轻度震颤 、言语欠清 ，不影响日常生活 ，患者及

家属多不重视 ，迁延日久 ，故病程多较长 。
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Analysis of Clinical Symptom Characteristics and Traditional Chinese Medicine
Syndrome Types in Wilson摧s Disease
YE Qun‐rong ， HU Ji‐yuan ，WA NG Gong‐qiang ， HA N Yong‐z hu ， RAO Rao ， ZHAO
Jing ，MA X in‐ f eng ，ZHA NG Jie
（A f f iliated Hospital o f Neurology Institute ，Anhui University o f Chinese Medicine ，Anhui He f ei 　 ２３０００１ ，

China）
［Abstract］Objective 　 To analyze the clinical symptom characteristics and traditional Chinese medicine
（TCM ） syndrome types in Wilson摧s disease （WD） ．Methods 　 A retrospective analysis was performed on
the clinical symptom characteristics and TCM syndrome types of ４１０ WD patients who did not receive de‐
copper treatment from January ２００７ to December ２０１０ ．Results 　 Most of the ４１０ WD patients were
youths ，with extrapyramidal system damage and liver damage as the initial symptoms and asymptomatic el‐
evation of aminotransferases as the main clinical manifestation ．The patients under １５ years of age had de‐
ficiency of liver and kidney and liver‐kidney yin deficiency as the main TCM syndromes ；so did the patients
aged １５‐３０ years ，but they had significantly increased proportions of those with internal retention of damp‐
heat ，internal stirring of liver wind ，and deficiency of both qi and blood ．The patients with deficiency of
liver and kidney ， liver‐kidney yin deficiency ，and internal retention of damp‐heat had a relatively short
course of disease ，while those with internal stirring of liver wind had a relatively long course of disease ．

Conclusion 　 WD occurs mostly in youths ，with damage of the liver ，brain ，and kidney as the main clinical
manifestations and deficiency of liver and kidney ，liver‐kidney yin deficiency ，internal retention of damp‐
heat ，and internal stirring of liver wind as the main TCM syndromes ．Deficiency of liver and kidney and
liver‐kidney yin deficiency are the main TCM syndromes in early stage of WD ．

［Key words］Wilson摧s disease ；clinical feature ；traditional Chinese medicine syndrome type

７３

Website 　 http ：／／xuebao ．ahtcm ．edu ．cn 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 　 E‐mail 　 ahxbbjb＠ １６３ ．com
安徽中医学院学报 第 ３２卷 第 ４期 ２０１３年 ８月 JOURNAL OF ANHUI TCM COLLEGE Vol ．３２ No ．４ Aug ．２０１３

万方数据




