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肝豆状核变性患者合并出汗障碍的临床研究
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f摘要】目的：研究肝豆状核变性(HLD)患者出汗障碍的特点、皮肤交感反应的变化。方法：对66例确诊为

HLD患者出汗情况进行调查并行皮肤交感反应的检查。结果：66例HLD患者有36例有出汗障碍；主要表现为四肢

远端出汗减少(26例)合并代偿性局部出汗增多。皮肤交感反应异常表现为潜伏期延长、波幅降低甚至不能引出。结

论：HLD患者存在明显的出汗障碍以及皮肤交感反应异常。
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Clinical Research of Dyshidrosis in Patients with Hepatolenticular Degeneration
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AlaatmcI：Objective To comprehend the characteristic ofdyshidrosis and change ofsympathetic Skin responses in hep·

atolenticular degeneration(HLD)patients．Methods 66 patients with、HLD wa3 investigated in information of sweeting and

examined with SSR．Results Dyshidrosis was found in 36 patients among the 66 patients with HLD，which most manifested

decreased sweating in distal end of extremities combining compensating partly increased sweeting．Abnormal appearances

of SSR were prolong of latency period and lower of wave amplitude，and even could not be elicited．Conclusion Visible

dyshidrosis and abnormal SSR exests in patients with HLD．

脚w饼ds：Hepatolenticular degeneration；Dyshidrosis；sympathetic skiIl responses；Autonomic nerve

肝豆状核变性(Hepatolenticular Degeneration，HLD)是由

于ATP7B基因突变引起的一种常染色体隐性遗传性铜代谢

障碍性疾病⋯，是少数可以治疗的神经遗传性疾病之一。肝脏

和神经系统的症状是最常见的表现【习．也可以累及血液、骨

骼、肾脏、内分泌系统等而出现急性溶血、骨质疏松、关节畸

形、蛋白尿、甲状旁腺功能减退、女性月经紊乱等。目前对上述

症状的观察已经相当的深入，但是HLD患者同时可出现自主

神经系统功能障碍的症状，主要表现为流涎、出汗障碍、皮肤

粗燥、直立性头晕和神经电生理的改变，目前研究较少。本研

究就HLD患者出汗障碍的特点进行观察，现报道如下。

1资料与方法

1．1一般资料 自2006年7月至2006年12月初次人院的确

诊为HLD患者作为观察组，共66例患者，其中男43例，女

23例，年龄平均(19．4±7．5)岁；本组患者根据临床表现分为

两组：肝型组共16例，其中男ll例，女5例，年龄平均

(18．3±5．86)岁；脑型组为脑型和肝脑型患者，共50例，其中

男32例，女18例，平均年龄(19．7±8．04)岁。所有患者院外均

未行正规的综合驱铜治疗。人院前未予抗精神病药、抗胆碱

药、多巴制剂等影响自主神经的药物。全部病例符合HLD的

诊断和分型标准口1。健康对照组32例．其中男16例，女16

例，年龄(20．5±6．44)岁。两组在年龄、性别方面差异无显著性

(p川．05)。

1．2方法 所有对象采用上海海神肌电图诱发电位仪进行皮

肤交感反应(Sympathetic Skin Response，SSR)测定。(1)室温

25℃～28℃，室内安静，被测者安静平卧。皮肤温度控制在

32℃以上。(2)测定：使用环状电极刺激拇指，刺激时限0．2

ms，刺激强度15 mV。带通50 Hz，扫描速度l 000 ms／D，灵敏

度(0．1～2．0)mV／D；记录电极放置在手心，参考电极放置在手

背。潜伏期测量为起点到第1个阴性波的起始点，波幅为最大

阴性波到最大阳性波的峰峰值。(3)异常结果判定：波形的潜

伏期超过x±2．5s和／或波幅低于均值的50％；引不出波形。

1．3统计学方法定量数据均以(x±s)表示，两样本问采用独立

样本t检验，多样本间采用F检验；对于分类变量数据采用r

检验。运用SPSS for WindowsI 1．5软件对-上述数据自动完成

统计。比较各组之间有无统计学意义。P<0．01为有极显著意

义。P<0．05为有显著意义，P>0．05为无显著意义。

2结果

本组66例HLD患者中有36例合并出汗障碍，其中有5

例为肝型患者，占肝型组患者的31．3％，3l例为脑型患者，占

脑型患者的62．O％．脑型组患者出汗障碍的发生率显著高于

肝型组(P<0．05，见表1)。出汗障碍表现各异，其中以四肢远端

m汗减少(26例)合并代偿性头面部出汗增多(22例)和胸背

部}B汗增多(4例)最多见，另有3例全身少汗；2例手足出汗

增多：5例全身明显出汗增多。

表1肝型组和脑型组HLD患者合并出汗障碍发生情况比较

注：经．)(2检验P<O．05。
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66例HLD患者中有3l例(46．9％)SSR异常，其中有12例患

者未能引出波形，潜伏期异常者7例，波幅异常者17例，其中

潜伏期和波幅同时异常者为5例。对照组全部引出波形，潜伏

期均正常，有3例波幅低于正常。两组相比。HLD患者SSR

异常率显著增高，潜伏期显著延长(P<0．01)，波幅显著减低

(P<0．01．见表2)。肝型组和脑型组比较，SSR潜伏期显著异

常(／1<0．05)，异常率和波幅无统计学意义(见表3)。SSR异常

与四肢远端出汗减少明显相关，P<0．01(见表4)。

裹2 HLD患者与对照组SS8比较

表3 肝型和脑型HLD患者SSR比较

表4 HLD患者合并四肢远端出汗减少与SSR异常的关系(n)

注：经r检验P<0．01 o

3讨论

本组66例HLD患者有36例(54．5％)合并出汗障碍。

出汗障碍表现各异．其中以为四肢远端出汗减少(26例)合并

代偿性头面部出汗增多(22例)和胸背部出汗增多(4例)最多

见，另有3例全身少汗；5例全身明显H{汗增多；2例手足出汗

增多。36例出汗障碍患者中有5例为肝型患者，占肝型患者

的31．2％；31例为脑型患者，占脑型患者的62．0％，脑型患者

合并出汗障碍的比例较高(P<0．05)。可见本组的HLD患者出

汗障碍的特点为四肢远端出汗减少合并代偿性头面部出汗增

多和胸背部出汗增多，脑型患者更易受累。Meenakshi．Sun．

daram等闻报道50例HLD患者中有3例(6％)肢体远端的出

汗减少，且这些病例均为脑型患者。占脑型患者的9．8％；而

Chu[目统计的25例HLD患者中有12例(48％)合并出汗障

碍，其中5例为出汗增多、4例为无汗症和3例出汗减少。可

见本组和Chu等统计的HLD患者}H汗障碍发生率类似。

汗液足南汗腺分泌．通过汗孔排到体外，正常情况下汗

液分泌由交感神经控制，乙酰胆碱作为受体，其低级中枢位于

T，q脊髓的侧角，高级中枢位于大脑皮质、丘脑下部。从支配

汗腺分泌的高级中枢到低级中枢之间有两个通路，即交感兴

奋性通路和交感抑制性通路。脑、脊髓的疾病及周围神经系统

疾病均可以破坏这蕊条通路而致m汗障碍。

出汗障碍足自主神经系统功能障碍的表现之一，除了见

于自主神经系统原发性疾病外M，常合并于帕金森病伊破in．
son’s Dise觞e，PD)、多发性硬化(Muitiple Sclerosis，MS)、肌萎缩

侧索硬化(Amyowopllic LaUrel Sclerosis，ALS)等疾病18~嘲。但

是这些疾病合并的出汗障碍多为全身性的出汗障碍．与本组

HLD患者出汗障碍不同。从本组HLD患者复杂多变的出汗

障碍表现，可以看出同一患者在不同平面，交感神经受累是不

同的，如四肢远端出汗减少提示交感神经受抑制．头面部}B汗

增多有提示交感神经兴奋增高：而不同患者出汗障碍的表现

也迥异，也说明了不同个体之间交感神经受累也不一致。可能

是支配汗液分泌的神经。尤其是中枢部分的内部各区损害程

度不同，而导致患者出汗障碍表现各异。

皮肤交感反应(Sympathetic Skin Responses，SSR)是一种

与汗腺活动有关，并反映交感神经节后纤维功能状态的表皮

电位，可由内源性或外源性刺激所诱发，提供了检测周围神经

无髓交感神经纤维功能的方法。该方法具有阳性率高、简便易

行、无损伤的特点，能发现无临床症状和亚临床病变，能够比

神经传导速度更早发现周围神经损害。用以评价交感神经功

能障碍有较高的价值，是自主神经功能障碍重要的检查之一，

广泛应用于糖尿病周围神经病变、PD、MS、神经性阳痿等疾

病的自主神经功能的评估Ill'l≈。

本试验对未经治疗的66例HLD患者行SSR检查发现

有3l例(46．9％)异常，其中有12例患者未引出波形，潜伏期

异常者7例，波幅异常者17例．其中潜伏期和波幅同时异常

者为5例。与对照组相比潜伏期显著延长(艮O．01)，波幅显著

减低(P<0．01)。肝型组和脑型组比较，潜伏期显著异常(P<0．

05)．两组间总异常率和波幅值无统计学意义。统计的SSR异

常率与Chu等【目统计结果类似，但是较Meenakshi．Sundaram

等f41统计的要高。分析原因可能是由于后者仅以不能引出波

形为SSR异常参考标准所致。对本组66例HLD患者SSR

异常结果分析发现，合并四肢远端出汗减少的26例患者中有

2l例(80．8％)SSR异常，而40例无四肢出汗减少症状的患者

仅有10例(25％)SSR异常，四肢出汗减少症状与SSR的异

常有显著相关性(P<0．01)，也说明SSR可以反映皮肤泌汗功

能。

SSR潜伏期反映的是引起排汗的神经冲动在整个反射弧

中的传导过程，因此该通路任何部位的病变均可以导致SSR

潜伏期延长。SSR波幅虽然反映的是交感神经节后纤维和汗

腺兴奋性的高低，但是波幅降低与排汗中枢也可能有关。如

Mano[m对PD患者的汗腺功能及SSR研究发现，PD患者的汗

腺受累分为两种类型：一种累及节后纤维。一种累及排汗中枢

和节前纤维。前者见于重症PD患者，而后者见于轻症PD患

者．故认为SSR也可以反映排汗中枢和节前纤维的损害，并

认为PD患者出汗障碍是自中枢或节前纤维向节后纤维先后

受累所致。HLD患者SSR的潜伏期和波幅均明显异常．提示

其排汗中枢至节后纤维整个通路均可能受累。本试验肝型和

脑型HLD患者的SSR均有异常．这也说明HLD患者导致出

汗障碍病变部位是多方面的。且自主神经系统受累可能要早

于锥体外系或锥体系。
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交锁髓内钉合侧方钢板内固定加植骨术治疗骨不连
况光荣，龚彩云，朱志敏，卢渊铭，李振平

(廉江市人民医院，广东廉江524400)

【摘要】目的：探讨交锁髓内钉合侧方钢板内固定加植骨术治疗股骨、胫骨无菌性骨不连的临床疗效。方法：对

3l例无菌性骨不连，股骨干(包括转子下)11例，股骨髁上8例，胫骨干12例；其中肥大性8例，营养不良性12例，萎

缩性8例，滑膜假关节3例。采用交锁髓内钉合侧方钢板内固定加植骨术治疗。结果：随访28例，随访率90．3％。骨

折全部愈合，愈合时间0．5 a～2 a，平均1．2 a。愈合率100％。结论：采用交锁髓内钉合侧方钢板内固定加植骨术治疗

股骨、胫骨无菌性骨不连，可以提高骨折固定稳定性，不会明显加重手术对血运的破坏；可以早期进行功能锻练；促进

骨不连愈合，是一种有效的治疗方法。

f关键词】交锁髓内钉；钢板；内固定；植骨术；骨不连
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Treatment ofNonunion with Interlocking hmaned：ullary Nails and Lateral

Plate and Bone GraRing

KUANG Guang-rong，GONG Cai—yun，ZHU Zhi—rain，LU Yuan—ming，LI Zhen—ping

r77M People台Hospital ofLianjiang,Guangdong 524400,China)

Al删：Ob]ective To observe the clinical results of interlocking intmmedullary nails and lateral plate and bone

grafting applied to treat the femur and tibia aseptic non-union．Methods Thirty-one cases of aseptic nonunion were treated

with nterlocking intramedullary nails and lateral plate and bone graRmg．The nonunion was located at the femoml shaft in儿

cases，at the distal femur in 8 cases，at the tibial shaft in 12 case，and at the femoml shaR in 4 cases．8 Cases were hyper-

trophic nonunions，1 2 CaSes dystrophic nonunions，8 cases atrophic nonunions，and 3 cases pseudoarthrosis．Results Twen—

ty-eight cases were followed up．All the nonunion were healed without any severe complications．And the healing time Was．

5～2 years r1．2 years on average)．Conclusion The interlocking intramedullary nails and lateral plate and bone grafting is a

valuable procedure to treat the femur and tibia aseptic non-union．The technique can be applied to increase stability and im-

prove nonunion and get good function．

Key words：Interlocking intramedullary nails；Plate；Internal fixation；Bone grafting；Nonunion

骨不连是骨折术后常见并发症，Heppenstal估计长骨骨

折其中5％可发生骨不连⋯。骨不连表现为慢性病程，病人长

期出现疼痛和肢体功能障碍，无法正常丁作和生活，患者承受

疾病痛苦和社会心理的双重压力。手术后再次骨不连的结果。

无论医生还是患者都是难以接受的。自2002年至2007年，作

者采用交锁髓内钉合侧方钢板内固定加植骨术治疗下肢股骨

和胫骨无菌性骨不连，获得满意疗效。

1资料与方法
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