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73 例肝豆状核变性再入院患者血脂分析
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摘摇 要:摇 目的摇 探讨肝豆状核变性(WD)再入院患者血脂代谢的特点及其与肝功能的关系。 摇 方法摇 确诊

的 73 例不同临床分型的 WD 再入院患者作为试验组,40 例健康体检者作为正常对照组,采用酶法测定总胆固醇

(TC)、甘油三酯(TRIG);采用直接法测定高密度脂蛋白胆固醇(HDL鄄C)、低密度脂蛋白胆固醇(LDL鄄C);赖氏法检

测门冬氨酸氨基转移酶(AST)、丙氨酸氨基转移酶(ALT)。 摇 结果摇 与对照组比较,WD 再入院患者 TC、LDL鄄C 均

降低(P < 0. 05);而 HDL鄄C、TRIG 较正常对照组改变不明显(P > 0. 05);其中肝损伤型及神经精神损伤型患者 TC、
LDL鄄C 较无症状型患者降低(P < 0. 05);TC、LDL鄄C 下降与肝功能 AST 及 ALT 均无明显相关性(P > 0. 05)。 摇 结

论摇 WD 再入院患者存在血脂异常的并发症,且与临床类型有关。 进行血脂检测对病情监测及预防血脂紊乱的发

生具有重要的临床意义。
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Analysis of Serum Lipid in 73 Re鄄admission Patients with Wilson蒺s Disease
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Abstract:摇 Objective 摇 To investigate the characteristics of serum lipid metabolism and its relationship with liver
function in re鄄admission patients with Wilson蒺s disease (WD). 摇 Methods摇 73 re鄄admission patients with WD and 40
healthy volunteers were subjected to the examinations for serum lipid profile, including cholesterol ( TC), triglycerides
(TRIG),high density lipoprotein cholesterol (HDL鄄C),low density lipoprotein cholesterol (LDL鄄C) and aspertate amin鄄
otransferase (AST),alanine aminotransferase (ALT). Serum TC and TRIG levels were detected by enzymic method,HDL鄄C
and LDL鄄C levels were detected by direct measurement,ALT and AST levels were detected by Reitman鄄Frankel methods. 摇
Results摇 Re鄄admission patients with WD showed lower serum TC and LDL鄄C levels than those of healthy volunteers (P <
0. 05),while there was no significant difference of HDL鄄C and TRIG between WD patients and healthy volunteers (P >
0郾 05). Patients with hepatic and neuropsychiatric symptoms showed lower TC and LDL鄄C levels than those of asymptomatic
patients (P < 0. 05). There was no significant correlation between AST,ALT and the decreasing of TC and LDL鄄C levels
(P > 0. 05). 摇 Conclusion摇 Dyslipidemia can be found in re鄄admission patients with WD and associated with the clinical
phenotype. To detect the level of serum lipid may play a key role in monitoring illness condition of WD and preventing the
complications such as dyslipidemia.
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摇 摇 肝豆状核变性(Wilson蒺s disease,WD)是一种铜

代谢障碍的遗传疾病,因铜在体内蓄积引起肝、脑、
肾等器官损害,从而导致相应临床症状。 目前,对该

病关于血脂方面的研究很少。 有学者报道 WD 患者

总胆固醇(total cholesterol,TC)水平较正常人低[1],
但不同临床分型的 WD 患者血脂情况是否相同? 目

前尚无相关研究报道。 此外,WB 患者可出现肝功

能损害,而肝功能与血脂之间可相互影响,是否 WD
患者血脂异常与肝功损害有直接关系? 目前亦存有

分歧。 因此,本文拟通过对 73 例不同临床分型的再
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入院 WD 患者进行血脂及肝功能情况分析,探讨

WD 患者血脂的改变及其与肝功能的关系。

1摇 资料与方法

1. 1摇 对象摇 摇 以 2008 年 6 月 ~ 2013 年 12 月收住

广东药学院第一附属医院神经内科的 73 例 WD 再

入院患者为 WD 组,其中男 40 例,女 33 例,年龄5 ~
55 岁(平均 21. 31 依 9. 14 岁),病程 0. 02 ~ 20 年(平
均 5郾 92 依 6. 20 年)。 选取 2012 年广州市 50 名健康

体检人员为对照组,其中男 28 名,女 22 名,年龄5 ~
52 岁(19. 81 依 7. 12)岁。 两组年龄和性别构成比比

较,差异无显著性(P > 0. 05),具有可比性。 所有观

察对象 3 个月内均未使用过激素、免疫抑制剂和降

脂药物等。
1. 2摇 方法摇 摇 全部观察对象清晨空腹(禁食 12 ~
15 h)采肘前静脉血 5 mL,室温下凝固后,分离血

清。 采用酶法测定血脂指标:总胆固醇( total choles鄄
terol,TC)、甘油三酯( triglyceride,TIRG);采用直接

法测定高密度脂蛋白胆固醇(high鄄density lipoprotein
cholesterol,HDL鄄C)、低密度脂蛋白胆固醇( low den鄄
sity lipoprotein cholesterol,LDL鄄C);赖氏法检测门冬

氨酸氨基转移酶( aspertate aminotransferase,AST)、
丙氨酸氨基转移酶(alanine aminotransferase,ALT)。
并将患者根据临床表现分类,分为肝损伤型、神经精

神损伤型及无症状型三种类型[2]。
1. 3摇 数据处理摇 摇 实验所得数据均采用均数 依 标

准差,用 SPSS 17. 0 统计软件进行统计学分析,其中

TRIG、HDL鄄C 取自然对数转化为正态分布后进行统

计学分析,计数资料率与率的比较采用卡方检验,计

量资料两样本均数比较采用 t 检验,多样本均数两

两比较采用 Dunnett 法方差分析,以 P < 0. 05 为差

异具有显著性。

2摇 结摇 摇 果

2. 1摇 两组血脂异常检出率比较摇 摇 正常对照组中

2 例发现血脂异常,检出率为 4. 00% ;WD 组血脂异

常者 28 例,检出率为 38. 36% ,高于正常对照组,差
异有显著性(字2 = 4. 12,P < 0郾 01)。
2. 2摇 两组血脂水平的比较摇 摇 如表 1 所示,与正常

对照组比较, WD 患者 TC、 LDL鄄C 均降低 ( P <
0郾 05),而 HDL 下降不明显(P > 0. 05),TRIG 较正

常对照组升高(P > 0郾 05)。

表 1摇 两组患者血脂情况比较(mmol / L)

组别 TC HDL - C LDL - C TRIG

正常组 4. 43 依 0. 73 1. 38 依 0. 29 2. 47 依 0. 68 1. 26 依 0. 31

WD 组 4. 08 依 0. 95 1. 37 依 0. 34 2. 09 依 0. 74 1. 30 依 0. 28

t 值 1. 210 1. 052 1. 547 2. 241

P 0. 025 0. 051 0. 011 0. 062

2. 3摇 不同临床类型患者病程、年龄、血脂及肝功能

情况摇 摇 如表 2 所示,肝损伤型及精神损伤型患者

与无症状型患者发病年龄、HDL鄄C、TRIG、AST 及

ALT 比较,差异无显著性(P > 0. 05);肝损伤型及

精神损伤型患者较无症状型患者病程长 ( F =
13郾 068,P = 0. 010),较无症状型患者 TC 下降(F =
25. 032,P = 0. 012),较无症状型患者 LDL鄄C 下降

(F = 11郾 052,P = 0. 025)。

表 2摇 肝损伤型、神经精神损伤型与无症状型患者各项指标的比较

指标 无症状型 肝损伤型 神经精神损伤型 F P

发病年龄(y) 14. 32 依 2. 11 15. 41 依 2. 75 16. 09 依 1. 97 1. 057 0. 061

病程(y) 2. 80 依 0. 12 5. 94 依 0. 76 6. 01 依 1. 02 13. 068 0. 010

TC(mmol / L) 4. 90 依 1. 03 3. 72 依 0. 97 3. 19 依 0. 57 25. 032 0. 012

HDL鄄C(mmol / L) 1. 45 依 0. 23 1. 38 依 0. 36 1. 41 依 0. 196 1. 635 0. 085

LDL鄄C(mmol / L) 2. 79 依 0. 75 1. 87 依 0. 61 1. 78 依 0. 55 11. 052 0. 025

TRIG(mmol / L) 1. 55 依 0. 21 1. 46 依 0. 29 1. 85 依 0. 54 1. 708 0. 100

AST(U / L) 36. 31 依 4. 13 66. 57 依 6. 14 32. 76 依 4. 21 1. 567 0. 065

ALT(U / L) 27. 32 依 7. 27 53. 87 依 9. 75 34. 13 依 8. 77 1. 172 0. 081
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3摇 讨摇 摇 论

铜是人体重要的物质,但过多会引起严重的代

谢紊乱,WD 患者体内铜是正常人的 10 ~ 20 倍,大
量的铜在肝等器官内蓄积从而导致结构及功能的改

变,尽管对 WD 的研究已有相当长的历史,但是对

WD 脂代谢的研究甚少。 已有多项研究报道 WD 患

者 TC 水平较正常人低[1,3鄄4],但均未将血脂与临床

分型相结合进行观察,亦未将 TC、LDL鄄C 与肝功能

相结合进行观察。 本组资料通过对 73 例 WD 再入

院患者与正常对照组比较显示 TC、LDL鄄C 水平降

低,而 WD 患者与正常对照组 HDL鄄C、TRIG 无明显

差异。 而 Dominik H 等[5] 对症状前期即无症状型

WD 动物模型 Atp7b - / - 小鼠血进行观察,6 周的

Atp7b - / - 小鼠 TC 明显降低,并通过试验观察到过

多的铜影响了胆固醇生物合成酶的合成以及抑制了

在胆固醇代谢中起关键作用的转录因子 SREBP鄄2
的功能,阐明了铜在动物体内蓄积影响胆固醇的代

谢的可能机制。 本组资料结果表明 WD 患者血脂代

谢情况与 Dominik H 等观察到的动物模型结果一

致,但其影响机制是否一致有待进一步研究。
本文 73 例患者中肝损伤型及精神损伤型患者病

程长,可能与患者诊断时间较长有关。 有报道精神损

伤型患者从发病到确诊时间需 3 周 ~ 8 年,平均时间

12. 5 月[6]。 在患者中该类型患者 TC、LDL鄄C 水平最

低,考虑可能血脂异常与病程有一定关系。 应该指出

的是因本资料中观察对象全为再入院患者,即所有患

者均已进行低铜饮食,病程长者低铜饮食进行较长,
而血脂水平易受饮食干扰[7]。 入选患者均已经进行

排铜治疗,排铜药物对脂质代谢影响已有报道[8],另
外,部分精神损伤类型患者已进行非典型精神病药物

治疗,而该类药物对血脂代谢存在影响[9]。 因此,不
可排除营养摄入以及药物等因素对肝损伤型及精神

损伤型患者临床类型患者血脂影响较大。 然而,临床

类型不同患者疾病本身是否对血脂影响机制与其他

类型不一致,还有待进一步研究。
肝功能与血脂相互影响,血脂异常会致肝组织

损伤从而肝功能下降,而肝功能下降影响脂肪的代

谢。 但亦有学者通过研究 Atp7b - / - 小鼠肝转录子

证实,脂代谢异常可发生在肝脏病理改变之前[10]。
因此,WD 患者血脂异常并非继发于肝功能损害。
该资料显示 WD 患者血脂水平与肝功能 AST 及

ALT 均无明显直接关系,曾有学者对患者及 WD 动

物模型进行研究铜蓄积对脂代谢、肝酶活性以及

DNA 稳定性的影响,但铜蓄积对以上三者的影响先

后关系仍未得到肯定的答案[11]。
本文通过对 WD 患者血脂与正常对照组的比

较,不同临床类型中血脂的情况以及血脂与肝功能

关系的观察,初步探讨了 WD 患者血脂代谢的特点,
为评价 WD 患者血脂代谢紊乱的严重程度及其预后

的判定提供依据,并对患者的病情监测及预防血脂

紊乱倾向等并发症的发生具有重要的临床意义,今
后可以在这方面做进一步的研究。
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