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肝豆状核变性严重扭转痉挛型患者的护理

李代凤程春香胡纪源

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A1rIy7B酶的基因突变。

导致铜在肝脏和大脑基底节等部位沉积，ll缶床可出现肝损伤

或，及震颤、肌僵直、扭转痉挛等锥体外系症状111。脑型WD患

者的预后与以下因素有关：以吞咽功能障碍、扭转痉挛、舞蹈

样不自主动作3种症状就诊的患者，预后较差121。Hall曾建议

将少儿期发病、病程发展迅速、较短期内呈现典型扭转痉挛状

态为特征的患者，称作扭转痉挛型。该型患者早期出现四肢

挛缩畸形、语言障碍，常伴有严重的内脏损害，预后较差，临床

护理难度较大，本科自2006年至2009年曾收治13例肝豆状

核变性严重扭转痉挛型患者。采用中西医结合等综合治疗。并

以中西医结合的方法实施整体护理，取得了良好效果。现将

护理体会报道如下。

l对象与方法

1．1临床资料 13例WD患者均为2006年3月至2009年8

月在我院根据临床表现和实验室检查确诊，其中男4例。女9

例．发病年龄lO一20岁，6例患者因早期出现言语不清及动

作笨拙而经外院诊断本病后。服用青霉胺1月左右．迅速出现

神经系统损害症状加重，以严重的肢体扭转及吞咽困难为主

要表现，2例既往因肝脏损害而明确诊断本病，不正规服药，

出现神经系统症状后短期内出现严重的肢体扭转及吞咽困

难，5例患者因误诊而失治，病程达1年以上，出现严重的肢

体扭转及吞咽困难症状。

1．2治疗方法所有WD患者均予以DMPS驱铜治疗，DMPs

用法为20mg·dq·kg-l加入5％葡萄糖注射液250ml或500ml

中静脉滴注，每日1次，连用6d为1个疗程，间歇2d补充锌、

铁等微量再行下一个疗程，共治疗8．10个疗程。辅以中药肝

豆汤(大黄6-109、泽泻10--159、姜黄6-109、黄莲6-109、金钱

草159、生三七39)为主方加减，配以白芍养血柔肝，与甘草相

伍，酸甘化阴，滋养明血，缓急止痛，解除痉挛。

2结果

本组13例患者在随后随访中．神经系统症状均得到不同

程度的恢复．吞咽功能改善明显。部分患者仅遗留轻度的单侧

肢体扭转。

3临床护理

3．1神经系统症状的护理
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3．1．1发音困难及吞咽困难的护理该型患者临床脑损害症

状严重．临床上早期均以言语不清为表现，并短期内出现吞咽

困难，饮水呛咳。患者因言语不清而不能正常交流，因此交流

时应耐心与患者保持眼神交流．鼓励发音并进行面部及舌的

活动。患者入院后因吞咽困难，予进食、饮水时保持坐位，将

食物制成不易反流的粘稠状．但3例患者均反复发生吸人性

肺炎，影响进一步治疗。同时因吞咽费力而不愿进食，予鼻饲

后患者发生吸人性肺炎机率减少，同时保证了机体营养的供

给。对大量流涎者应保持口腔清洁，防止口腔炎及霉菌感染。

3．1．2扭转痉挛及痛性痉挛的护理该型患者存在严重的肢

体扭转现象，并伴发痛性痉挛，治疗上除常规药物如安坦、氯

硝安定等治疗外。A型肉毒毒素局部注射治疗可缓解患者疼

痛发作．A型肉毒毒素深部肌肉注射治疗肝豆状核变性所致

的严重扭转痉挛，近期为注射时局部刺痛和注射点皮下瘀斑，

副作用较少。A型肉毒毒素注射后需常规观察30分钟，注意

有无药物过敏反应。患者长期卧床，肌肉过度僵直易造成关

节挛缩。热敷、按摩能显著改善WD扭转痉挛型患者的病情．

且在一定程度上降低了患者的治疗费用。根据WD在入睡后

肌肉完全或基本松弛的特点，可在患者熟睡时对其四肢肌肉

和关节进行按摩，穿上木鞋固定，使足底平直，纠正足下垂或

马蹄内翻足，以确保患者在驱铜治疗后。能恢复日常生活的运

动功能。注意在骨突部衬以软垫，防止褥疮形成。患者出现痛

性痉挛时常大汗淋漓，需及时擦干汗液，更换衣物，并避风寒。

防止受凉。

3．2肝脏症状的护理所有本病患者临床均伴有严重的肝脏

损害，肝硬化为慢性经过，应以预防并发症为主，肝性脑病为

最常见的并发症，感染、水电解质紊乱等均可诱发，患者早期

可表现为异常哭闹、对治疗不能配合，因此必须密切观察患者

的神志及神经系统的变化，注意水、电解质和酸碱平衡，记录

24h出入量。及时监测体温、脉搏、呼吸、血压、心率。并观察患

者有无消化道出血等情况。

3．3精神症状的护理 由于严重的肝脑损害，在本型患者易

出现性格改变和精神情绪异常，表现为情绪不稳定，常为琐事

而哭闹不休，部分患者可出现睡眠倒错。因患者不能言语，缺

乏交流．故为临床诊断带来困难，需注意患者临床表现症状可

能提示：①精神症状；②肝性脑病；③躯体症状所致的情感障

碍。患者出现上述症状后应及时通知医师，判断病情，行血氨

检查．采取相应治疗。对患者因躯体症状所致的情感障碍，应

注重精神护理，通过温和的语言、轻缓的动作，使其消除焦虑

恐惧心理。向患者合理解释症状发生的原因及诱发加重因素，
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增强患者战胜疾病的信心和医嘱依从性，然后再进行各项处

置。对精神障碍者，接触患者时态度慎重，不激惹患者．注意

说话方式，耐心说服解释，取得患者的信任，使患者接受治疗

和护理。

3．4饮食护理 饮食治疗是一项长期、细致的工作．应积极向

患者及家属介绍有关疾病的基本知识，并告知长期限制饮食

的重要性，取得患者及家属的完全配合。

3．4．1低铜膳食 低铜膳食是该病治疗的基本措施．从发现

本病后都要低铜膳食。尽快建立机体铜的负平衡。严格限制

铜的摄人量．印发常见食物含铜量表供患者选用参考。牛奶

不仅含铜量低，长期服用有轻度的排铜之效，故鼓励患者多

食。但患者如检查血氨增高，需及时调整饮食蛋白的摄入量。

3．4-．2补充钙、铁、磷等元素 补充丰富的维生索和锌、铁、硒

均能抑制铜的吸收131。同时WD患者长期驱铜治疗过程中，除

铜的排出量增加外。钙、锌、铁等微量元素的排出量亦增加明

显。我们在驱铜治疗的同时，驱铜间歇期补充葡萄糖酸钙、葡

萄糖酸锌。有效避免了患者此类微量元素的缺乏。饮食中瘦

肉、鸡蛋、鲜鱼的钙锌铁含量比较丰富，建议患者多食。

3．5 DMPS驱铜药物不良反应的观察 DMPs驱铜治疗常见

不良反应为药物过敏及骨髓造血抑制。药物过敏主要表现为

发热及皮疹，在用药过程中密切观察药物的不良反应．如发生

过敏反应应立即停药，并对症治疗，轻症者给于抗组胺药，如

异丙嗪等，严重者应予以肾上腺皮质激素。在驱铜治疗中应

定期复查患者血常规．如发现患者白细胞下降明显．需注意是

否为药物不良反应．可予以重组人粒细胞刺激因子注射液升

血象治疗．必要时应行骨髓细胞学检查，明确患者白细胞下降

原因。患者因白细胞下降，易出现感染，临床护理应注意观察

皮肤、肛周、口腔等部位的潜在感染。

3．6出院指导详细告知患者出院后应服药的药名、剂量、用

法及长期服药的重要性．在饮食上如何进行调理及应避免食

用的食物，避免外伤。并告知患者家属如何做好日常生活护

理，避免并发感染等，发现病情变化，随时到医院就诊。定期复

查血常规、肝肾功能，检测药物的不良反应，使患者家属对本

病有一定的了解．并建立良好的依从性，积极配合治疗。

总之。目前常规驱铜治疗是WD的根本治疗方法，但严

重扭转痉挛的患者由于病情重，临床易出现各种并发症，其疗

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，因此，护理显得尤为重要，在中西结合

治疗的基础上，针对本型的临床特点。给予精神护理、饮食护

理，注意观察治疗中的各种并发症等，能有效缩短患者住院时

间，为患者的临床症状恢复争取时间，提高患者的生存质量。
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