
311　诊断体会　儿童HLD 临床表现多变,

极易误诊或漏诊, 本文 64 例有症状者 38 例

曾误诊为肝炎, 3 例误诊为溶血性贫血, 误诊

时间长达 6 个月到 4 年。

本病可在儿童期出现症状, 亦可在成人

期发病, 儿童患者肝受累的比例高于成人〔1〕。

本组有症状者肝脏异常高达 81%。发病时神

经系统受累者占 67%。极少数病儿只表现溶

血或血尿, 须对本病有高度警惕才能确定诊

断。

通过角膜 K - F 环、血清铜氧化酶光密

度、血及尿铜测定可以使绝大多数病人得以

确诊。只极少数病例需肝穿刺检查。

312　治疗效果　本病的治疗首先是驱除体

内过多的铜或使铜去毒性 (初期治疗) , 继之

保持体内铜不再聚集 (维持治疗) , 常用的药

物是各种络合剂和锌盐〔2, 3〕。我们首先应用大

剂量硫酸锌与小剂量青霉胺联合治疗本病,

临床效果满意, 可使尿铜排泄量降至正常, 而

且使青霉胺的副作用明显减轻, 有推广应用

价值。大剂量硫酸锌可使病人血及尿锌升高,

但未见副作用。少数病例 (2 例) 用本方案治

疗后虽然尿铜降低, 但临床效果仍不佳, 需进

一步研究。
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