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二巯基丙磺酸钠驱铜治疗对肝豆状核变性铜代谢的影响

安徽中医学院神经病学研究所附属医院(230031)
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内容提要 目的：探讨驱铜治疗对肝豆状核变性(|Iu))患者铜代谢的影响。方法：对125例HLD进行了二

琉基丙磺酸钠(Dm)治疗前后的铜代谢指标检测对比．旨在了解驱铜治疗对血清铜蓝蛋白(cP)、血清铜氧化
酶(M0)、血清铜(s(：u)及24小时尿铜(ucu)的影响。结果：治疗前患者cP、s(=O及Scu均较对照组显著降低(尸

<O．01)，三者呈正相关。治疗后患者sco、sCu较疗前显著降低(P<0 05一O．01)，治疗时ucu较疗前显著增高

(P<o叭)．8疗程后间歇期ucu较疗前显著减低(P<0 01)。结论：HLD患者cP、s∞及scu明显低于正常

人，治疗后cP变化不大，sco、s(=u降低，D艄驱铜治疗有良好的尿排铜作用。
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盱豆状核变性(1州olendcular de罾eTleradon，}IU))是一种
常染色体隐性遗传性铜代谢障碍性疾病，由于其临床表现复

杂多样，主要诊断依据为血清铜蓝蛋白(cP)、血清铜氧化酶

(sco)及血清铜(scu)显著降低等l“。我院白1998年9月一

2000年9月2年间对124例HLD进行了二巯基丙磺酸钠

(DⅦ丐)治疗前后的铜代谢指标检测对比．旨在了解驱铜治

疗对口、scO．scu及24小时屎排铜(Ucu)的影响。

材料和方法

一、对象：

(～)}ⅡD组：124例(男70，女54)患者均符合mD诊断

标准。，年龄8～41岁，平均19．23±7．58岁；病程0．1—25

年，平均3 37±2 92年。按杨任民分型法¨1分为：脑型85

例，内脏型14例，脑一内脏型20例，潜伏型5例。严重程度

采用改良(湖d曲dn分级“．分为0级5例，1级7例．2级68

侧，3级35例．4级9例。

(二)对照组：印例(男35，女25)均为健康体检者，年龄

17—25岁，平均20 01±3．12岁，

二、方法：

(一)治疗方法：mD组均采用D船s按20rr∥kg静脉滴
注，每日一次，6日为一疗程，问歇2日，共治疗8个疗程，有

并发症者采用对症治疗。疗前3日起食用本所烹饪的低铜

饮食．并停服一切对铜代谢有影响的药物。

(二)标本采集：mD组分别于人院低铜饮食3天后及驱

铜治疗8个疗程后晨8时采集血样本，待检(=P、sc0、scu等；

对照组于体检当日采集血样本待检。HlD组分别于人院低

铜饮食3天后、每一疗程的第二天及疗程结束后留取24小

时尿标本待测uCu。

(三)检测方法：cP检测采用放射免疫法，试剂盒由上海

放射免疫分析技术研究所提供；s(的采用盐酸对苯二胺比色

法测定，试剂为分析纯；sCu及ucu采用原子吸收火焰分光

光度计检测，标准液为基准试剂。

(四)文中数据以#±s表示。采用统计软件sPSS行f

检验及直线相关分析。

结 果

mD驱铜治疗前后凹、scO、scu的变化，见表l。
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表1 mD驱铜治疗前后cP、s【=O、sc··的变化

注：’与对照组比较P<0 01，“与疔前比较P<0 Ol

■、}ⅡD驱铜治疗前后ucu的变化，见表2。

表2姐D驱铜治疗前后ucu的变化

注：’与治疗前比较P<0．Ol

三、mD患者cP、scO、scu的相关性：HLD患者CP、scO、

scu的测定值与其性别、年龄、病程、临床证型及轻重程度无

显著相关性；治疗前后cP、scO、scu的减低均呈正相关(P<

0 01)。

讨 论

口是在肝脏微粒体内由嘶一球蛋白与铜结合的一种铜

蛋白．其主要的生理功能是作为铜的一种载体运输蛋白。由

于mD患者存在肝脏内cP合成障碍，造成体内铜大量蓄

积，导致肝脏、略等脏器损害而致病。}ⅡD患者从婴儿期开

始就具有cP的明显降低。2J，且存在于疾病的始末．未发病的

潜伏型患者也不例外．故cP显著减低作为}ⅡD的最重要的

诊断依据之一。我们曾用酶学法测定cP．困误差极大而放

弃，目前采用的放射免疫法测定cP具有特异性强、灵敏度

高、稳定性好等优点，值得临床推广。

(P具有强力的氧化酶活性，cP的含量往往与sc0的活

性呈平行关系，我们的检测结果也证实了两者呈正相关(P

(0 01)。眦往临床常通过测定sco的活性来间接了解cP

选盟免疫学焦查2业i“-至!!董墨l塑

的水平，仉由于测定s(：O的试剂溶液常需新鲜配制，标本亦

不能长期放置，临床使用冉一定局限性．有条件者曲种榆测

配台使片{对诊断}ⅡD更有帮助。

mD患者尽管体内大量铜异常沉积，仍sc··的含量却显

著低于正常人群，这是由于正常人血液中的铜大部分以铜蛋

白的形式存在，而}ⅡD患者cP明显降低，故scu的舍量电明

显降低，两者旱正相关(P<0 01)。

DMPs是苏联学者于1951年合成的巯基络合剂，国外学

者通过广泛研究证实其对重垒属有显著的促排作用“，国内

赵葆洵曾用肌肉注射治疗5例HID疗效欠佳-⋯，但我院曾用

静脉注射D～Ⅱ】s驱铜冶疗IⅡJD获得了较好的临床疗效“。

此次对D御s治疗前后的铜代谢指标进行检测，观察到驱铜

治疗后患者血液中的cP变化不大，scO、sCll均鞍疗前有所

下降(P<0叭)。弧t的下降可能系HLD患者血液中的游离
铜较高，通过较长期的驱铜治疗，与白蛋白疏松结合的游离

铜离子被排出体外所至。但治疗后cP变化与sco两者并非

同步下降，其原因有待进～步探讨。HLD患者疗前尿铜显著

高于正常人，D~Ⅱ)s驱铜治疗时24小时ucu较疗前显著增加

(P<0 01)，说明n加]S有很好地驱铜作用。ucu每一疗程有

递减趋势，治疗后间歇期ucu较疗前显著减低(P<o 01)．提

示DMPs能将患者体内疏松结合的铜离子快速大量排出体

外，值得临床广泛推广应用。
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高血压性脑出血治疗前后血浆C一型利钠多肽含量的动态观察+

皖南医学院弋矶山医院(241001) 张新路朱洪飞 程光华

内容提要目的：探讨高血压性帖出血(1叮(M)病程与血浆c一型利钠多肽(【m)含量变化之间的关系。
方法：用放射免疫分析法测定了98例高血压性脑出血患者血浆cNP含量，98例病人中发病后1—3天36例，7

—14天32例，21～28天30例。结果：发病后的三阶段间比血浆cNP含量变化不明显(P>O．05)，但三阶段的

(脚含量与正常对照组比均显著增高(P<O 01)。结论：cNp水平的持续升高在mcH的发病机理中可能起着
一定的作用。

关键词高血压性脑出血c一型利钠多肽

CIynamic Study on PIasma C—type Natnuretic Peptides IeVeIs in Patients with

Hypertensive IntracerebraI Hemorrhage
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