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摇 摇 肝豆状核变性（ 澡藻责葬贼燥造藻灶贼蚤糟怎造葬则 凿藻早藻灶藻则葬贼蚤燥灶，匀蕴阅）又名
宰蚤造泽燥灶 病，是一种常染色体隐性遗传的铜代谢障碍病，临床主
要表现为进行性加重的肝硬化，锥体外系症状，精神症状，肾脏

损害及角膜色素沉着等。主要分为脑型、肝型、其它型及混合

型。早期杨任民等［员］将以精神障碍为首发症状或病程中出现

显著精神异常的患者称为精神障碍型 匀蕴阅，国内 匀蕴阅 圆园园愿 诊
断与治疗指南［圆］将以精神障碍为首发症状归入脑型。以精神

障碍为首发症状的 匀蕴阅 在临床中极易被误诊，杨任民等［猿］统

计 圆苑圆 例中有 员圆园 例（源源援 员员豫）长期在内科、儿科、神经及精神
科误诊，其中以精神障碍为主要临床表现而被误诊 员苑 例（员源援
员远豫）。目前国内关于 匀蕴阅 伴发精神障碍大多以个案及小样
本报道为主，对于其病因、发病机制、临床表现及治疗缺乏系统

性的回顾，本文将从这几个方面入手进行分析，希望能为减少

该病的临床误诊提供一定参考。

１摇 匀蕴阅精神障碍的病因、发病机制

员援 员摇 生物因素摇 引起精神障碍的常见的生物因素主要包括遗
传、感染、化学物质、年龄、性别及脑和内脏器官疾病，关于 匀蕴阅
伴发精神障碍产生的生物因素国内外主要比较支持化学物质

（重金属中毒）、脑及内脏器官疾病两因素，对脑部器质性病变

精神障碍（即脑型）的报道较多，叶盛等［源］认为与铜离子在脑内

沉积影响大脑中枢高级功能所致，沉积的量、部位及对铜中毒

的个体差异均会导致不同精神障碍的发生。杂责赠则蚤凿蚤泽 等［缘］认为

匀蕴阅精神障碍其发病机制可能是额叶皮质下脑功能回路的结
构变化而导致精神症状；亦有学者［缘］提出 匀蕴阅 精神障碍的发
病机制是额叶 原边缘系统环路受损所致。尚晓芳等［苑］对 苑园 例
匀蕴阅患者进行头颅 悦栽 及 酝砸陨 分析发现，匀蕴阅 伴发的情感症
状、智能障碍多与基底节区受损无关，而分裂样症状与基底节

区受损有关，脑萎缩与各组精神症状未有相关性。而黄跃金

等［愿］认为大脑萎缩或丘脑病变的 匀蕴阅患者均可出现不同程度
精神症状，这与喻绪恩等［怨］认为大脑皮质萎缩及脑叶软化的

匀蕴阅患者精神症状较其它脑部病变的 匀蕴阅 患者有显著差异的
观点相符。铜离子在脑内沉积影响大脑高级中枢是 匀蕴阅 精神
障碍的产生机制，但具体部位及机制还有待临床进一步研究。

对于内脏器官疾病所致的精神障碍的 匀蕴阅（肝型、脑内脏
型）的研究较少，杂贼则葬糟糟蚤葬则蚤等［员园］通过对 员 例慢性肝硬化的 匀蕴阅

病例肝移植 圆 年后进行韦氏智力量表、连线测验等神经心理学
测验发现其智力、记忆等认知功能均有明显改善。匀蚤造泽葬遭藻糟噪
等［员员］认为病程中伴发精神障碍的 匀蕴阅患者与肝脏及肾脏的损
伤存在一定相关性。王共强等［员圆］通过连线测验对无明显神经

系统损害的 猿远 例肝型 匀蕴阅患者进行测验，发现患者存在认知
灵活性的损害，考虑可能与轻微型肝性脑病有关。有关学

者［员猿］认为内脏疾病累及到大脑，导致大脑高级中枢出现紊乱，

从而导致精神障碍出现，有待进一步通过临床进行证实。

员援 圆摇 心理因素摇 结合心理学观点任何躯体疾病都可引起一定
程度的心理反应，而反应的严重程度、性质及持续时间的久暂，

依疾病性质、个体特点和社会支持程度等方面的不同而异［员源］。

心理因素对 匀蕴阅伴精神障碍的作用主要体现在心理素质及心
理应激两个方面，人格是心理素质的核心体现。耘赠泽藻灶糟噪 人格
测验的结果表明：神经质突出的人容易产生各种神经症性障

碍，而精神质特征突出者容易产生精神分裂样精神障碍［员缘］。

桀骜等［员远］缘圆 例肝豆状核变性患者的心理状况研究表明不同性
别患者 杂糟造 原 怨园 因子均分比较差异无统计学意义，不同病程患
者恐怖因子均分比较差异有统计学意义，病程 约 苑 年患者的恐
怖因子均分较高，居住县及县以下患者焦虑及强迫因子均分较

高，与居住县以上患者比较差异有统计学意义。蔡永亮等［员苑］

对 匀蕴阅患者焦虑、抑郁情绪调查表明，病程较长、生活条件相
对较差的农村患者，其抑郁的发生率明显增高，患者为预后担

心，为繁重的医疗费用所累，由于长期患病而丧失劳能力，失去

家庭和社会支持，都可能造成严重心理负担，进而诱发精神障

碍。关于 匀蕴阅 患者所具有特有的人格特质国内研究及报道较
少，将会在下一步研究进行深入探讨。

员援 猿摇 社会因素摇 个体处于经常变动的社会环境，在生命不同
时期接受不同社会影响，主要表现在社会压力及社会支持两方

面，蔡永亮等［员苑］认为 匀蕴阅患者社会压力较正常组大，可能原因
为高额费用、长病程及为预后担心等因素。宿风琴等［员愿］的调

查发现家庭经济状况良好的患者获得治疗及康复的支持较多，

出现精神障碍的可能性明显减少，病程长及住院次数多的患者

社会支持差，出现精神症状可能性明显增高。王琳等［员怨］认为

社会支持不足可能在精神障碍与心身疾病发病中具有一定作

用，患者病前若能及时获得社会支持的援助，有利于减轻或消

除不良的情绪行为及生理反应，从而不导致或减少精神障碍与

愿苑缘员
安摇 徽摇 医摇 学

粤灶澡怎蚤 酝藻凿蚤糟葬造 允燥怎则灶葬造
摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 摇 第 猿猿 卷第 员员 期

圆园员圆 年 员员 月

万方数据



心身疾病的发生。王美丽等［圆园］认为家属是患者的主要社会支

持系统，患者家属严重的焦虑可影响患者健康，使其决策能力

下降，从而影响患者的救治与康复，社会支持严重缺乏易使患

者产生情绪及人格的变化。匀蕴阅患者因本身疾病是长疗程、高
费用等因素，需社会及家庭提供适当及时的支持，以预防心身

疾病及精神障碍，从而有有利于患者康复与预后。

２摇 匀蕴阅精神障碍的临床表现及特点

匀蕴阅精神障碍的临床表现按精神障碍症状学分为认知障
碍、情绪情感障碍、意志与行为障碍、智能障碍及人格障碍等方

面，匀蕴阅患者伴发精神障碍是这几个方面的综合体现，以其中
员 种或几种最为突出。
圆援 员摇 认知障碍及智能障碍 摇 匀蕴阅 伴认知障碍以记忆障碍、注
意障碍为主，孕燥则贼葬造葬等［圆员］对 圆远 例 匀蕴阅患者通过综合精神病理
学分级量表测验显示有 缘源豫患者存在记忆力下降。胡文彬
等［圆圆］对 源园 例非脑型 匀蕴阅患者通过韦氏记忆测验发现非脑型
患者的记忆商数高于正常人尤以记忆能力增强为著，两者报道

结果有一定差异，考虑可能后者非脑型患者的记忆高级皮层受

损程度较脑型严重。杂藻灶蚤燥憎等［圆猿］通过 砸藻赠 听觉词语学习测验
和 月藻灶贼燥灶视觉记忆测验研究发现有神经系统症状的 匀蕴阅患者
存在明显注意和运动速度改变，故 匀蕴阅 患者存在一定程度的
注意障碍。

圆援 圆摇 情绪与情感障碍 摇 汪凯等［圆远］测试 猿圆 例 匀蕴阅 患者和 圆园
名健康人对 猿园 张含有 远 种基本情绪（喜、惊、怕、悲、厌和怒）面
孔照片的辨认能力，结果显示 匀蕴阅 患者组对厌、怒和怕情绪面
孔的辨别有障碍，认为 匀蕴阅 患者存在相对选择性的厌恶加工
障碍。张明兴等［圆苑］对 缘愿 例住院 匀蕴阅 患者采用症状自评量表
（杂糟造 原 怨园）进行测查，结果示 匀蕴阅患者的焦虑、敌对性、抑郁、恐
怖因子与健康对照组差异有统计学意义，脑型 匀蕴阅 患者焦虑、
敌对性、恐怖因子均分高于肝型。赵立琼等［圆愿］报道 圆源 例 匀蕴阅
所致精神障碍中，情感异常及情感障 圆源（员园园豫），主要表现为易
激惹、强哭强笑、欣快、情绪低落、情绪高涨及异常焦虑与恐惧，

这可能与疾病本身带来的负性情绪及对预后的过分担忧有关。

圆援 猿摇 行为异常与人格障碍摇 匀蕴阅所致意志与行为障碍主要表
现为缺乏自制力、易兴奋、木僵、行为幼稚、生活懒散、冲动伤人

及动作古怪等。黄跃金等［圆怨］报道 员缘 例以精神障碍为首发症状
而被误诊的 匀蕴阅中冲动、毁物伤人及外出不归 缘 例（猿猿援 猿豫）。
李舜伟等［猿园］总结 员圆员 例 匀蕴阅伴行为障碍 苑远 例（远圆援 愿豫），其中
行动迟钝 员园 例（愿援 猿豫），行为幼稚 圆源 例（员怨援 愿豫），攻击冲动 源员
例（猿猿援 怨豫），人格改变 员愿 例（员源援 怨豫）。李问诗等［猿员］报道 员 例
肝豆状核变性所致精神障碍杀人的患者主要表现为无故将自

己的母亲推下楼梯，将自己的孩子从房顶抛下，将自己的丈夫

杀死并焚石等异常行为。关于专题的 匀蕴阅 伴行为与人格障碍
国内未有专题报道，将在今后的研究中进行探讨。

３　 匀蕴阅精神障碍治疗进展

对于 匀蕴阅精神障碍的治疗，目前国内外尚无统一治疗方
案，如同于其他器质性或功能性精神障碍，对症治疗方面抗精

神剂治疗仍然是较为常用的，对于 匀蕴阅 精神障碍仍是较为常
用有段，目前普遍共识是在中西医结合积极驱铜治疗同时联合

对症治疗，必要时辅助心理咨询与心理治疗。蔡永亮等［猿圆］用

宰粤陨杂 原 砸悦）测量中药肝豆汤配合西药驱铜治疗前后 匀蕴阅 患者
智商的变化，研究发现总体智力水平较疗前显著提高，孕陨匝各项
分测验得分提高尤为突出。崔煜等［猿猿］用韦氏成人记忆量表

（宰粤酝杂）观察 猿园 例脑型 匀蕴阅患者给予中药肝豆汤配合二巯基
丙磺酸钠治疗前后记忆的变化发现患者的累积、图片、触觉、全

量表分及记忆商数较之前有显著提高。因经典的抗精神剂易

诱发或加重其锥体外系表现，故很多学者都建议用新型抗精神

剂。如徐银等［猿源］使用简明精神病量表及治疗副反应量表对 猿圆
例 匀蕴阅精神障碍使用奥氮平前后进行评估，结果发现 猿圆 例中
显著改善 源 例，改善 圆源 例，无效 源 例，显效率 员圆援 缘豫，有效率
愿苑援 缘豫，且不良反应明显减少。

目前关于 匀蕴阅 精神障碍的心理咨询与心理治疗研究较
少，但随诊我国中医心理治疗事业的发展，很多学者尝试运用

中药联合心理疗法治疗精神障碍，如李珑等［猿缘］观察中药合并

心理支持治疗抑郁症 缘缘 例发现联合治疗组明显优于西药组、
中药组，且副作用明显低于西药组，故若能将中药联合心理疗

法用于 匀蕴阅精神障碍的干预，可能会取得突破性进展。
匀蕴阅 是铜代谢障碍的常染色体隐性遗传病，因铜沉积在

肝、脑、肾、角膜等组织的量不同造成各种组织损害程度不一，

因而临床表现复杂。以肝脏病变及神经系统症状为主者较多

见，国内报道病程中 猿园豫 耀 怨园豫出现精神症状，而以精神障碍
为首发者仅占 圆园豫 耀 圆缘豫，且精神症状一般无特异性，故在临
床中极易被误诊。对于以精神障碍为首发症状的 匀蕴阅 患者一
般都会优先就诊精神科，故作为精神科医师应开阔思路，注重

家族史的参考价值，注重症状、体征及病史的采集，完善必要的

辅助检查，注意鉴别诊断，排除可能的重大躯体疾患不能拘泥

于单一的精神科考虑，而对于以肝脏损伤及锥体外系起病且病

程伴精神行为异常的应考虑 匀蕴阅可能。
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