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肝豆状核变性患者静脉血细胞分析

吴君霞 许赣 刘庆云 沈继龙

【摘要】 目的观察肝豆状核变性(HLD)患者静脉血细胞的水平及其意义．方法 在室内质控在控的情况下．对129

例HLD患者和120例正常对照组用sysmex kx一21血球仪检测静脉血白细胞计数(wBC)、红细胞计数(RBC)、血红蛋白浓度

(Hb)、红细胞压积(HCT)、红细胞平均体积(MCV)、红细胞平均血红蛋白含量(MCH)、红细胞平均血红蛋白浓度(MCHC)

和血小板计数(PLT)。结果HLD组WBC(4．18士1-48)×109／L、RBC(4．12士0．58)×10”／L、Hb(120．78士18．64)g／L、

HCT(O．35士0．04)、MCV(86．58士5．84)fl、MCH(29．52士2．24)pg、MCHC(341．81士13．63)g／L、PLT(90．7士51．54)×

10-／L，与正常对照组比较差异有显著性(P<O．01)．结论HLD患者血细胞显著低于正常对照组。可用于指导临床及时治

疗并观察疗效。
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血细胞分析是临床实验室最常用的检测指标，

对多种疾病的诊断和治疗有重要意义。肝豆状核变

性(hepatolenticular degeneration，HLD)是一种常

染色体隐性遗传性铜代谢障碍性疾病。目前有关

HLD静脉血细胞分析方面的报道少见，故笔者对

2004年2月"一2007年8月首次人院的129例HLD

患者的静脉血细胞结果进行分析，现报告如下。

对象与方法

1对象

1．1肝豆状核变性组：为首次入院的129例(男75

例，女54例)患者；年龄10,---,36岁，平均年龄(17．74

士8．42)岁，病程1～10年，采用杨任民HI。D分型

标准[13分为假性硬化型33例、脑内脏混合型53例、

Wilson型43例，所有病例均符合HI。D诊断标准。

1．2正常对照组：120例同期体检健康者，其中男

60例，女60例；年龄14"--40岁，平均年龄(16．62士

9．05)岁；体检时无炎症或病毒感染，肝肾功能正

常、甲肝抗体、乙肝7项、丙肝抗体均为阴性，B超

检查无肝脾肿大；在体检前1周内未服用影响血常

规的药物。

2方法
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2．1标本采集：HLD患者为入院后第2天早晨空

腹、治疗前采集静脉血2 m!，于含K。一EDTA真空采

血管中立即混匀8次，室温下保存，4 h内完成检

测。正常对照者为早晨空腹采集静脉血。

2．2检测仪器：日本sysmex KX一21，所用的稀释

液和溶血素为sysmex原装配套试剂。

2．3质量控制：检测仪器经sysmex提供的配套质

控物高、中、低值测定均在控后，再检测血标本。

3统计学处理数据均以至±s表示，采用SPSS

软件分析。
’

结 果

1 HLD患者与正常对照组白细胞计数(WBC)、

红细胞计数(RBC)、血红蛋白浓度(Hb)、红细胞压

积(HCT)、红细胞平均体积(MCV)、红细胞平均血

红蛋白含量(MCH)、红细胞平均血红蛋白浓度

(MCHC)、血小板计数(PLT)和红细胞体积分布宽

度(RDW—SD)的比较见表l。HLD患者WBC、

RBC、Hb、HCT、MCV、MCH、MCHC和PLT水平

低于正常对照组，而RDW—SD高于正常对照组，两

组的差异有统计学意义(P<O．01)。

2 HLD患者三种临床分型静脉血细胞分析的比

较见表2。脑内脏混合型与假性硬化型比较，RBC、

Hb、MCHC和HCT的差异有显著性(P<0．05)；

脑内脏混合型与Wilson型比较，Hb、HCT、MCV、

MCH、RBC、PLT和RDW—SD的差异有显著性(P

<0．05)；假性硬化型与Wilson型比较，各项指标

的差异无显著性。
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表1 HLD组与正常对照组静脉血细胞分析的比较

。P<O．01

表2 HLD患者三种临床分型静脉血细胞分析的比较

’，<0．05，’’尸d0．01

3 HLD患者静脉血细胞异常率 129例HLD患

者中WBC低于标准‘2]52例(40．31％)，RBC低于

标准4 4例(3 4．1 1％)，Hb低于标准7 8例

(60．46％)，HCT低于标准77例(59．69％)，PLT

低于标准82例(63．57％)，WBC最低者1．3×109／

L，PLT最低者11×109／L。

讨 论

实验室检查发现，肝豆状核变性患者的血清铜

离子和铜蓝蛋白水平均减低，而肝脏及其他脏器内

铜含量随病程的延长逐渐增高。铜是人体必需的微

量元素之一，血清铜中90％～95％以铜蓝蛋白形式

存在。铜的生理功能很多，也参与造血过程，主要影

响铁的吸收、运送和利用。

铜蓝蛋白是体内有效的亚铁氧化酶，HLD患

者的低铜蓝蛋白血症影响铁代谢。HLD患者的静

脉血细胞分析结果显示，RBC、Hb、HCT、MCV、

MCH和MCHC水平低于正常对照组，而RDW—SD

高于正常对照组，表明HLD患者存在不同程度的

增生性贫血。HLD患者脾脏肿大的发生率为

79．8％，肝大、脾亢的发生率为78．3％和71．9％【"，

另外，HLD患者脾切除后WBC和PLT均显著升

高，因此，血细胞分析结果显示WBC和PLT水平

低于正常对照组，可能与脾功能亢进有关。

HLD患者WBC、RBC、Hb、HCT、MCV、

MCH、MCHC和PLT水平低于正常对照组，因此，

对HLD患者定期检测血常规，及时发现血细胞降

低，进而实施治疗是非常必要的。
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