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摘　要：目的 分析中医药治疗合并认知障碍的Ｗｉｌｓｏｎ病研究进展研究进展，分析目前存在的问题，指出下

一步研究方向，为进一步研究奠定基础。方法 从肝豆状核变性的病因病机、辨证分型、专病专方方面入手，对近

年来的有关本病研究文献进行综述。结论 中医药能明显改善ＷＤ患者的认知功能，其作用机制可能与ＥＲＫ信

号传导有关。
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　　肝豆状核变性（ｈｅｐａｔｏｌｅｎｔｉｃｕｌａｒｄｅｇｅｎｅｒａｔｉｏｎ，
ＨＬＤ病），又称威尔逊病（Ｗｉｌｓｏｎｄｉｓｅａｓｅ，Ｗｉｌｓｏｎ
病），由 ＳａｍｕｅｌＡ．Ｋ．Ｗｉｌｓｏｎ在１９１２年首先描述，
因遗传性铜代谢障碍引起肝硬化和以基底核病变

为主的脑部疾病，可出现多种多样的临床表现，如

扭转痉挛、肢体震颤、精神障碍、言语含糊、流涎不

止、肝脾肿大、腹水等。中医学依据肝豆状核变性

的症状特点将其归于“黄疸”“积聚”“瘕”“鼓

胀”“身摇振”“颤振”强直”“癫狂”“?”等范畴。

认知是人脑接受外界信息，经过加工处理，转换成

内在的心理活动，从而获得知识或应用知识的过

程。认知包括记忆、语言、视空间、执行、计算和理

解判断等方面，当上述认知域有２项或２项以上受
累，并影响个人的日常和社会生活时，称为痴

呆［１］。Ｗｉｌｓｏｎ病认知障碍，属于中医学“痴呆”“善
忘”等范畴。祖国医学认为痴呆是因髓减脑消，神

机失用引起神志异常而发病，临床特点为呆傻愚

笨，智能低下，善忘等。轻者可见神情漠然，反应

迟钝，少语寡言，善忘；重则表现为终日不语，闭门

独居，或口中喃喃，言辞颠倒，行为失常，忽哭忽

笑，或不欲食，数日不知饥饿等。ＷＤ患者的病程
越常，铜离子在脑内普遍沉积，日益增多，认知障

碍愈加严重。中药驱铜具有安全性高、临床疗效

好，副作用小的优势，此外，中药还有改善循环，抗

纤维化，延缓肝硬化的发展进程等功效，可以保护

和促进脑、肝、肾等脏器功能的恢复，减少体内铜

蓄积，故中医药在治疗肝豆状核变性认认知知障

碍方面具有不可替代的作用［２］。

１　病因病机
中医学目前对于 ｗｉｌｓｏｎ病的认识尚未取得统

一标准，通过文献查阅整理和临床经验总结，对于

本病的中医病因病机有了新的认识。杨文明等［３］

认为 Ｗｉｌｓｏｎ病病位起于肾，累及肝，本病具有“本
虚标实，虚实夹杂”的致病特点。肝肾阴虚，阴损

及阳引起脾肾阳虚为本虚，铜毒湿热、痰瘀阻滞、

肝郁气滞为标实。病因病机概括为先天不足，内

生铜毒；铜浊邪毒，酿生湿热；火热燔灼，引动肝

风；痰瘀互结，形成积。汪瀚等［４］认为该病病因

乃铜毒内蕴，铜毒为内生外受之邪，致病特点为病

位广、症状杂、病势可危急，且易兼杂痰瘀、湿热、
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