
体内铜的排出，改善临床症状，提高生存质量并有良好

的治疗依从性、极少的副作用，这些成果已得到了一致

公认。此外，中医药可充分满足本病患者享有安全、有

效且可长期维持治疗的基本用药要求，代表了本病药物

治疗的方向。因而在西药螯合剂有较严重的毒副反应

的情况下，受到患者及家属的欢迎”1。中药肝豆灵片系

我院院内制剂，由生大黄、黄连、黄芩、穿心莲、半枝莲、

萆薜等组成，其中大黄泄热毒，破积滞，行瘀血，为荡涤

积垢之要药，含有的大黄苷能刺激大肠壁以促进大肠排

空运动，减少肠腔内铜的吸收；黄连、黄芩、大黄能促进

胆汁分泌，增加胆汁形成，稀释胆液，增加胆汁排铜作

用，黄连含锌特别高(锌560pmm)，锌能抑制肠道内铜的

吸收和促进铜的排泄；半枝莲、穿心莲、萆薜均有利尿作

用，且《本草通玄》云：“萆解，入肝搜风，故能治风与筋之

病”。具有清热解毒、利尿通腑的功效，由临床使用30

余年且证实其疗效确切可靠。但其作用温和，起机制效

缓慢，通常治疗半年左右以后效果显著，适合长期维持

治疗。中药治疗本病的机理和途径与西药螯合剂有明

显的不同，后者主要是络合组织中沉积的铜离子使之从

小便排出而达到从体内驱铜的目的。而对中药取效的

相关作用机制研究表明，中药不仅能络合组织中铜离

子，使之从尿中排出，增加24h尿铜的排泄量，还有明显

的胆汁泌铜作用，促进正常的生理性排铜，同时选用含
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较多微量元素锌的中草药既有抑制肠道铜吸收，又有促

进体内铜的排出作用，因而中药可起到全面调节体内铜

的负平衡作用。值得一提的是中药大黄有多方面药理

作用，临床用于多种疾病的治疗，在本病中该药不但能

抑制肠道铜的吸收，还能促进肠道铜从大便中排出¨】，

成为治疗Wilson病中不可缺少的一味重要药物。

在随访5年的患者中，症状显效和改善的共58例，

考虑其原因在于能遵从医嘱，坚持长期正规服药治疗，

有效率达89．23％；无效或恶化的共7例，其中无效6

例，肝功能衰竭死亡1例。究其原因在于：①症状一度改

善后自行停药或因经济原因未能坚持服药；②服用青霉

胺出现副反应不能耐受而被迫停药。因此，在患者初次

接受正规治疗期间需进一步做好宣传工作，提高患者及

其家属对该病终身坚持治疗的认识。需坚持长期正规

服药中西医结合治疗，定期检查肝肾功能，以达到延缓

病情进展，延长寿命，提高生活质量。
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热敷、按摩治护肝豆状核变性患者扭转痉挛疗效观察

李代凤 张黎

安徽中医学院神经病学研究所附属医院神经内科安徽合肥230061

摘要 目的：观察热敷、按摩结合驱铜治疗对肝豆状核变性(WD)患者扭转痉挛的疗效。方法：36例WD扭转痉挛型患者随机

分为对照组和治疗组2组，对照组17例，治疗组19例，对照组行常规驱铜治疗和护理，治疗组则在常规驱铜治疗和护理基础上，

在护理人员指导下予热敷、按摩治疗，2个月疗程结束后观察疗效。结果：2个月疗程结束时，治疗组临床治愈、显效及改善分别

为1例(5．26％)、1l例(57．9％)及5例(26．3％)，显效率为63．1％，有效率为89．5％，均较对照组显著增高(P<0．05)。结论：

热敷、按摩联合驱铜治疗能显著改善WD扭转痉挛型患者的病情，操作简便，在院外的康复过程中可以长期使用。

关键词肝豆状核变性扭转痉挛驱铜热敷按摩

肝豆状核变性(Wilson disease，WD)是一种并不少

见的神经系统遗传性疾病，由于编码铜转运ATP7B酶的

基因突变，导致铜在肝脏和大脑基底节等部位沉积，临

床可出现肝损伤影及震颤、肌僵直、扭转痉挛等锥体外
系症状⋯。wD患者如诊疗不及时，可发展至全身扭转

痉挛状态。由于肌张力明显增高，患者表现为四肢扭转

甚至挛缩、畸形，生活不能自理，甚至卧床不起。常规驱

铜及对症治疗可以在一定程度上减轻症状，但起效较慢

且治疗费用较高，给患者及其家属带来了沉重的经济和

心理负担。我们在常规治疗的基础上，采用热敷、按摩

疗法联合治疗了36例WD扭转痉挛型患者，获得了较好

的疗效，现报道如下。

资料与方法

l 一般资料

36例WD扭转痉挛型患者为2005年lO月—2009

年6月在我院住院且临床表现为四肢挛缩、畸形等全身

扭转痉挛状态的，均符合以下诊断标准⋯：①有家族遗

传史，父母是近亲婚配，或／及同胞有WD患者，或有同

胞死于原因不明的肝病者；②临床表现有缓慢进行性

急、慢性肝炎或肝硬化等肝症状彰及震颤、肌僵直等锥
体外系症状；③肉跟或裂隙灯证实角膜Kayser-Fhiseher

(K·F)环；④血清铜蓝蛋白<4．41zmmol／L(200mg／L)或

血清铜氧化酶<0．20D；⑤尿铜>161zmol／24h。所有患

者均具备上述1—5项或2～5项。36位患者随机分为
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治疗组和对照组2组，治疗组19例，其中男9例，女lO

例，入院年龄8—36岁，平均(22．94±8．92)岁；对照组

17例，男10例，女7例，入院年龄9—34岁，平均(23．54

±9．56)岁。

2治护方法

每位患者入院时均按修订的Ashworth痉挛程度量

表对其痉挛程度进行评定心j。对照组按常规驱铜治疗

和护理，治疗组则在常规驱铜治疗和护理基础上，自入

院时起在护士指导下每日做病变肢体按摩，共分4步：①

热敷：将病变侧肢体在温水中浸泡(活动不便的患者用

温热毛巾在病变关节热敷)，维持温度50一60。C，持续

30分钟；②按摩：按摩病变关节及周围肌肉，使挛缩关节

肌肉、韧带放松，每个关节5分钟；③关节运动：在前两步

基础上将挛缩关节拉直，同时按摩挛缩肌肉，5分钟；④

关节活动度训练：对病变关节做被动伸展运动，50次，约

2分钟。由于受损肢体一般为双侧，可以在一侧肢体做

按摩的同时另一侧做水疗热敷，总共约55—60分钟。另

外，根据WD患者在入睡后肌肉完全或基本松弛的特

点，在患者熟睡时对其病变侧肢体肌肉和关节进行按

摩，再将挛缩关节用夹板固定在功能位，并注意在骨突

部衬托衬以软垫，防止褥疮形成。以上治疗在患者人院

时先由护士操作示范3d，然后在护士帮助下家属操作

3d，以后由家属单独操作，在操作期间护士加强巡视。

等2个月疗程结束后，对所有人选患者再次进行痉挛程

度评定，以观察其疗效。

3评价指标

临床治愈：治疗后达到0级者；显效：疗后达I级，或

症状改善2级以上者；改善：疗后达II级，或症状改善l

级以上者；无效及恶化：无效是指治疗后改善不足l级，

或症状不能达II级者；恶化指症状加重或死亡者。

4数据处理

应用SSPSll．5统计软件进行x2检验。

治护结果

见表l。2个月疗程结束时，治疗组患者中，无效2

例，无效患者是因为并发上消化道出血而病情加重。治

疗组显效率、有效率均较对照组显著增高(x2分别为5．

55和5．02。P<0．05)。

裹1 2组临床疗效比较

讨 论

WD是少数可以治疗的神经遗传病之一，若能早期

诊断并及时行驱铜等治疗，大多数患者可获得长期临床

缓解，保持正常的生活、学习、工作能力和与正常人相似

的寿命。但由于本病临床表现复杂多样，可累及许多脏

·967·

器，患者可出现多脏器损害的，而基层医院缺少神经专

科医师，且不能常规开展铜生化及角膜K—F环等检查项

目，故本病在发病早期常常被误诊，国内本病误诊率高

达51．04％‘31。

由于得不到及时诊断和治疗，铜离子在肝、脑、肾等

重要脏器蓄积，引起各脏器严重损害。如脑部严重受

损，临床可出现四肢肌张力显著增高，全身严重肌僵直。

甚至扭转痉挛。扭转痉挛的WD患者因严重肌僵直而

导致四肢关节强直畸形，表现为两上肢屈曲扭转，两下

肢伸直、扭曲、双足呈马蹄内翻畸形，并头颈、躯干向一

侧强烈扭曲呈典型的扭转痉挛状态，行走不能，长期卧

床，不能翻身，易并发肺部感染及褥疮，丧失生活和工作

能力，系WD发展至晚期的标志。

WD扭转痉挛的患者由于病情重，易出现褥疮、感染

等各种并发症，虽然常规驱铜治疗是本病的根本治疗方

法，但疗效较其他类型的WD患者明显要差，且起效较

慢，多需治疗半年以上才逐渐好转，故治疗费用明显增

高。有相当一部分患者因病情重、承担不起过高的治疗

费用而不得不放弃治疗。

热敷的作用机制为减轻肌肉疲劳，降低肌张力。因

张力过高而导致扭转的肌肉在热的作用下，血管扩张。

血氧增加，代谢加速，有利于肌肉疲劳的消除，长时间作

用则可使肌张力下降，缓解和消除肌肉痉挛，提高肌肉

工作能力。按摩治疗的作用机制则为：①加强局部血液

循环，使痉挛的肌肉组织温度升高；②适当的刺激作用

可提高痉挛的肌肉组织的痛阈；③将紧张或痉挛的肌肉

组织充分拉长，从而解除痉挛；④对软组织有粘连的痉

挛肌肉组织，可帮助松解粘连H1。两者联合治疗，其作

用相辅相成，能明显降低肌张力，逐渐减轻并最终解除

肌肉的扭转痉挛状态。

本研究结果显示，热敷、按摩联合治疗组患者2个月

疗程结束时，临床治愈、显效率和有效率均较对照组显

著增高。由于此2种疗法病人及家属容易掌握并实施，

无不良反应，扭转痉挛的WD患者，康复周期长，院外能

长期应用，故大多数病人愿意接受。且能以人为本，注

重病人及家属的参与，可缩短病人肢体功能恢复的时

间，从一定程度上降低了治疗费用，增加了病人治疗的

依从性，使相当一部分患者重新获得生活和工作能力，

故值得在以后临床护理工作中进一步推广。
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