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摘要：目的摇 了解肝豆状核变性（匀蕴阅）患者血清肝酶谱的变化。方法摇 应用全自动生化分析仪检测 源苑苑 例患者和 远园 例正常对
照组血清中丙氨酸氨基转移酶（粤蕴栽）、天门冬氨酸氨基转移酶（粤杂栽）、γ鄄谷氨酰转肽酶（郧郧栽）、腺苷脱氨酶（粤阅粤）、缘’鄄核苷酸
酶（缘’鄄晕栽）、总胆汁酸（栽月粤）、总胆红素（栽月陨蕴）、直接胆红素（阅月陨蕴）和胆碱酯酶（悦匀耘）的水平。结果摇 匀蕴阅患者血清中各项指
标的水平分别与正常对照组相比 粤蕴栽（孕 约 园援 园员）、粤杂栽（孕 约 园援 园员）、郧郧栽（孕 约 园援 园员）、栽月粤（孕 约 园援 园员）、栽月陨蕴（孕 约 园援 园员）、阅月陨蕴（孕 约
园援 园员）和 粤阅粤（孕 约 园援 园缘）水平显著高于正常对照组，悦匀耘水平显著低于正常对照组（孕 约 园援 园员），缘忆鄄晕栽与正常对照组相比无差异
（孕 跃 园援 园缘）。结论摇 肝酶谱检测对 匀蕴阅患者肝脏功能损害的早发现具有重要意义。
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燥凿泽摇 杂藻则怎皂 粤蕴栽，粤杂栽，郧郧栽，粤阅粤，缘’鄄晕栽，栽月粤，栽月陨蕴，阅月陨蕴 葬灶凿 悦匀耘 造藻增藻造泽 憎藻则藻 皂藻葬泽怎则藻凿 遭赠 匀陨栽粤悦匀陨 苑园圆园 葬怎贼燥皂葬贼蚤糟 葬灶葬造赠扎藻则 蚤灶
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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）是一种
原发性铜代谢障碍的常染色体隐性遗传性疾病，致病机制是

粤栽孕苑月酶的功能缺陷，使饮食吸收的铜不能经胆道正常排
出，导致铜在肝脏、中枢神经系统及肾脏等脏器的大量沉积造

成多脏器功能损害。有关 匀蕴阅患者血清肝酶谱的报道少见，
现对 圆园园怨 年 圆 月 耀 圆园员园 年 圆 月在我院住院的 源苑苑 例 匀蕴阅患
者血清肝酶谱结果进行分析报道如下。

员摇 对象与方法
员援 员摇 对象摇 肝豆状核变性组：为我院住院的 源苑苑 例（男 圆苑员
例，女 圆园远 例）患者，年龄（圆园援 员怨 依 怨援 员苑）岁，病程 猿 耀 圆园 年。
所有病例均符合 匀蕴阅 诊断标准［员］：运鄄云 角膜色素环阳性，血
清铜蓝蛋白 约 圆园园 皂早·蕴 原员或血清铜氧化酶 约 园援 圆 活力单位，
圆源 小时尿铜 跃 员园园 μ早；采用杨任民 匀蕴阅分型标准分为假性硬
化型 愿远 例，脑内脏混合型 怨苑 例，肝型 员缘源 例，宰蚤造泽燥灶 型 员源园
例；正常对照组：远园 例，其中男 猿远 例，女 圆源 例，年龄 圆愿援 缘缘 岁
依 员缘援 愿园 岁，为同期体检健康者，体检时无炎症和病毒感染，
血清甲肝抗体、乙肝七项、丙肝抗体均阴性。

员援 圆摇 标本采集摇 匀蕴阅患者与正常对照组均早晨空腹采集静
脉血 猿 皂造，员 澡 内分离血清，当日检测 粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、粤阅粤、
缘’鄄晕栽、栽月粤、栽月陨蕴、阅月陨蕴和 悦匀耘。
员援 猿 摇 方法 摇 采用日立 苑园圆园 全自动生化分析仪检测，粤蕴栽、
粤杂栽、郧郧栽、粤阅粤、缘’鄄晕栽和 悦匀耘测定采用速率法，栽月粤 测定采
用循环酶法、栽月陨蕴 和 阅月陨蕴 测定采用矾酸盐法。粤蕴栽、粤杂栽、
郧郧栽、栽月陨蕴和 阅月陨蕴试剂由日本和光纯药工业株式会社生产，
粤阅粤、缘’鄄晕栽、悦匀耘和 栽月粤试剂由浙江伊立康生物技术有限公
司生产。质控品为朗道质控品（高值和正常值两个水平），质

控均在控。

员援 源 摇 参考范围 摇 粤蕴栽（韵 耀 缘园 哉·蕴 原员），粤杂栽（园 耀 缘园 哉·
蕴 原员），郧郧栽（韵 耀 苑猿 哉·蕴 原员），粤阅粤（园 耀 圆缘 哉·蕴 原员），缘’鄄晕栽（园

耀 员员 哉·蕴 原员），栽月粤（园 耀 员圆 μ皂燥造·蕴 原员），栽月陨蕴（猿援 源 耀 圆园援 缘
μ皂燥造·蕴 原员），阅月陨蕴（园 耀 远援 愿 μ皂燥造·蕴 原员），悦匀耘（源 园园园 耀 员猿 园园园
哉·蕴 原员）；根据参考范围 粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、粤阅粤、缘’鄄晕栽、栽月粤、
栽月陨蕴和 阅月陨蕴以结果超过参考范围上限为异常，悦匀耘 结果以
低于参考范围下限为异常。采用异常例数、异常率来统计。

员援 缘摇 统计学处理 摇 数据均以 曾 依 泽 表示，统计分析用 杂孕杂杂
员员援 园软件分析，资料的两组间比较采用两独立样本 贼检验。
圆摇 结果
圆援 员摇 匀蕴阅患者 粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、粤阅粤、缘’鄄晕栽、栽月粤、栽月陨蕴、
阅月陨蕴和 悦匀耘测定结果摇 见表 员。匀蕴阅患者血清 粤蕴栽、粤杂栽、
郧郧栽、栽月粤、栽月陨蕴、阅月陨蕴、粤阅粤 水平显著高于正常对照组，而
悦匀耘水平显著低于正常对照组，缘’鄄晕栽 与正常对照组相比无
差异。

表 员摇 匀蕴阅组与正常对照组肝功能指标的比较（曾 依 泽）

指标 对照组（灶 越 远园） 匀蕴阅组（灶 越 源苑苑）

粤蕴栽 辕 哉·蕴 原员 圆园援 圆苑 依 员圆援 员缘 猿怨援 怨圆 依 源员援 愿园

粤杂栽 辕 哉·蕴 原员 蕴 圆源援 远猿 依 员员援 愿苑 猿源援 缘怨 依 猿园援 远园

郧郧栽 辕 哉·蕴 原员 圆猿援 苑猿 依 圆员援 愿员 猿苑援 远员 依 源圆援 猿圆

粤阅粤 辕 哉·蕴 原员 员圆援 远愿 依 苑援 愿猿 员缘援 员苑 依 远援 猿源

缘’鄄晕栽 辕 哉·蕴 原员 源援 缘猿 依 员援 怨缘 缘援 园源 依 源援 园远
栽月粤 辕 μ皂燥造·蕴 原员 缘援 圆缘 依 圆援 源员 员圆援 员圆 依 圆园援 源源

栽月陨蕴 辕 μ皂燥造·蕴 原员 怨援 缘怨 依 源援 苑员 员苑援 缘远 依 猿猿援 远圆

阅月陨蕴 辕 μ皂燥造·蕴 原员 圆援 远猿 依 员援 怨缘 缘援 园怨 依 员苑援 远源

悦匀耘 辕 哉·蕴 原员 怨圆愿缘援 圆猿 依 员愿苑员援 苑猿 远猿缘愿援 员圆 依 员愿愿猿援 园员

摇 摇 注：孕 约 园援 园员，孕 约 园援 园缘

·源愿怨· 安 徽 医 药摇 粤灶澡怎蚤 酝藻凿蚤糟葬造 葬灶凿 孕澡葬则皂葬糟藻怎贼蚤糟葬造 允燥怎则灶葬造摇 圆园员员 粤怎早；员缘（愿）
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圆援 圆摇 匀蕴阅患者 粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、粤阅粤、缘’鄄晕栽、栽月粤、栽月陨蕴、
阅月陨蕴和 悦匀耘测定结果异常率 摇 见表 圆。匀蕴阅 患者肝功能
指标的异常率情况为 栽月粤 最高 圆猿援 园远豫，其次为 粤蕴栽
圆员援 员苑豫，异常率从高到低依次顺序为：栽月粤 跃 粤蕴栽 跃 栽月陨蕴 跃
粤杂栽 跃 郧郧栽 跃 悦匀耘 跃 阅月陨蕴 跃 粤阅粤 跃 缘’鄄晕栽。
圆援 猿摇 匀蕴阅患者四种临床分型血清肝功能指标的比较摇 见表
猿。肝型 匀蕴阅 与脑内脏混合型 匀蕴阅 血清肝功能指标相比
粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、粤阅粤、栽月粤、栽月陨蕴、阅月陨蕴 和 缘’鄄晕栽 均无显著性
差异，但脑内脏混合型患者血清 悦匀耘 显著低于肝型（孕 约
园援 园员）；肝型与 宰蚤造泽燥灶 型、假性硬化型相比 粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、
粤阅粤、栽月粤、和 缘’鄄晕栽有显著性差异（孕 约 园援 园员），栽月陨蕴、阅月陨蕴和
悦匀耘（孕 跃 园援 园缘）没有差异；脑内脏混合型与 宰蚤造泽燥灶 型相比
粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、粤阅粤、缘’鄄晕栽、栽月粤和 悦匀耘（孕 约 园援 园员）、栽月陨蕴和
阅月陨蕴（孕 约 园援 园缘）有显著性差异；脑内脏混合型与假性硬化型
相比 粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、粤阅粤、缘’鄄晕栽、栽月粤、悦匀耘（孕 约 园援 园员）和

阅月陨蕴（孕 约 园援 园缘）有显著性差异，栽月陨蕴（孕 跃 园援 园缘）没有差异；
宰蚤造泽燥灶型与假性硬化型相比各项指标均没有差异。

表 圆摇 匀蕴阅患者肝功能指标异常率（灶 越 源苑苑）

指标 异常例数 异常率 辕 豫

粤蕴栽 辕 哉·蕴 原员 员园员 圆员援 员苑

粤杂栽 辕 哉·蕴 原员 远苑 员源援 园缘

郧郧栽 辕 哉·蕴 原员 缘愿 员圆援 员远

粤阅粤 辕 哉·蕴 原员 猿远 苑援 缘缘

缘’鄄晕栽 辕 哉·蕴 原员 员愿 猿援 苑苑

栽月粤 辕 μ皂燥造·蕴 原员 员员园 圆猿援 园远

栽月陨蕴 辕 μ皂燥造·蕴 原员 愿园 员远援 苑苑

阅月陨蕴 辕 μ皂燥造·蕴 原员 源源 怨援 圆圆

悦匀耘 辕 哉·蕴 原员 缘猿 员员援 员员

表 猿摇 匀蕴阅患者四种临床分型血清肝功能指标的比较

指标 肝型（灶 越 员缘源） 脑内脏混合型（灶 越 怨苑） 宰蚤造泽燥灶型（灶 越 员源园） 假性硬化型（灶 越 愿远）

粤蕴栽 辕 哉·蕴 原员 缘圆援 猿远 依 缘猿援 苑员 源源援 远园 依 源员援 苑苑 圆怨援 园怨 依 圆圆援 苑员 圆远援 源源 依 圆园援 员员

粤杂栽 辕 哉·蕴 原员 源缘援 园苑 依 源员援 愿园 猿苑援 怨圆 依 圆怨援 缘缘 圆缘援 远员 依 员圆援 缘怨 圆远援 苑愿 依 员愿援 源苑

郧郧栽 辕 哉·蕴 原员 源源援 源园 依 源员援 愿圆 缘圆援 猿远 依 缘愿援 愿怨 圆缘援 愿员 依 猿园援 远猿 圆苑援 怨缘 依 圆缘援 园缘

粤阅粤 辕 哉·蕴 原员 员远援 圆源 依 远援 猿缘 员远援 缘园 依 苑援 怨员 员源援 园远 依 缘援 园源 员猿援 缘圆 依 缘援 缘源
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猿摇 讨论
血清肝酶谱检测作为肝胆疾病的辅助诊断手段，具有重

要价值。肝脏是体内重要代谢器官，含有多种酶，当各种原因

导致肝组织损伤或肝脏代谢障碍时，肝功能变化可通过血清

肝酶谱改变反映出来。

摇 摇 匀蕴阅患者由于 粤栽孕苑月酶功能的缺陷，自出生后铜就不断
地在肝脏内蓄积，其肝脏内铜的蓄积量超过正常人的 员园 倍以
上［远］。匀蕴阅 患者的肝脏损害以慢性为主，早期可无任何症
状，但随着铜在肝细胞内大量沉积，导致弥漫性肝细胞浊肿、

坏死和小叶中心静脉周围纤维组织增生［苑］。据文献报道［愿］

匀蕴阅患者肝脏病理改变从轻到重分为肝脂肪变性期、肝炎
期、肝纤维化期及肝硬化期。本组资料显示（员）匀蕴阅 患者血
清 粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、栽月粤、栽月陨蕴、阅月陨蕴 和 粤阅粤 水平显著高于正
常对照组，悦匀耘 水平显著低于正常对照组，表明 匀蕴阅 患者存
在不同程度的肝脏损害；（圆）匀蕴阅 患者肝功能指标的异常率
情况，表明 匀蕴阅患者血清肝功能损害的指标中 栽月粤 的敏感
性最高，其次是 粤蕴栽；（猿）匀蕴阅患者四种临床分型血清肝功能
指标的分析，表明肝型和脑内脏混合型患者肝脏损坏的程度

较 宰蚤造泽燥灶型和假性硬化型更为严重。
摇 摇 综上所述，联合检测 匀蕴阅 患者血清中 粤蕴栽、粤杂栽、郧郧栽、
粤阅粤、栽月粤、栽月陨蕴、阅月陨蕴 和 悦匀耘，能全面地了解 匀蕴阅 患者肝功
能情况，同时对于不明原因的肝功能异常者，应排除 匀蕴阅 的

可能。
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