
https：/ / www. zxyjhhl. hk

中西医结合护理
Chinese Journal of Integrative Nursing

2025 年第 11 卷第 8 期
Vol. 11， No. 8， 2025

OPEN ACCESS
CC BY-NC-ND 4.0
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摘要： 本文总结 1例肝豆状核变性（Wilson病）患者的护理经验。护理要点：入院后严格执行神经内科护理常

规；系统实施跌倒、坠床及压疮风险评估与分级防控；在多学科协作框架下制定并督导肢体功能锻炼方案；动

态监测患者心理状态，及时给予认知行为干预；通过吞咽功能筛查、体位管理、口腔护理等措施预防相关性肺

炎和压疮；同时密切监测肝功能指标，落实营养支持与并发症预警。经综合干预，患者病情趋于平稳，顺利转

入康复科行后续功能康复。
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Nursing care for a patient with Wilson's disease
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ABSTRACT： This paper summarizes the nursing process of a patient with Wilson's disease.  The 
nursing key points include： performing general neurology nursing routines after admission； con⁃
ducting risk assessments for falls， bed falls， and pressure ulcers； guiding patients in limb function 
exercises under the framework of multidisciplinary collaboration； monitoring psychological chang⁃
es during treatment and carrying out cognitive-behavioral therapy ； preventing related pneumonia 
and pressure injures by swallowing function screening， body position management， oral care and 
other interventions； monitoring liver function indicators and enhancing nutritional support and 
complication warning.  After active treatment and nursing care， the patient's condition stabilized 
and was transferred to the rehabilitation department for continued rehabilitation therapy.
KEY WORDS： Wilson's disease； neurological sign； body position sign； pressure injuries； 
nutrition support； anaphylaxis

肝 豆 状 核 变 性（HLD），又 称 Wilson 病
（WD），是一种由铜转运 ATP 酶 β（ATP7B）基因

突变所致的常染色体隐性遗传铜代谢障碍疾

病［1］。由于 ATP7B 功能缺陷，铜离子无法有效排

出，导致铜在肝脏、脑、肾、骨关节以及角膜等组织

和脏器中大量蓄积，继而引发肝脏损害、神经精神

症状、肾脏损害、骨关节病变及角膜色素环（K-F
环）等多系统表现。现有证据表明，在神经损害出

现之前进行早期诊疗，可显著改善患者预后并使

其回归正常生活；反之，若未及时干预，WD 可迅

速进展，出现严重的肝脏疾病和神经症状，最终致

残甚至死亡［2］。本文总结 1例 WD 患者综合救治

及精细化护理体会，旨在为同类患者的临床管理

提供经验借鉴。

1 临床资料 

1. 1　一般资料　

患者男性，22 岁，慢性病程，主因“双上肢震

颤 2年余，吞咽困难、言语不清、走路不稳 8月余”

于2023年1月5日收治入院。患者2020年出现轻
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度的双上肢静止性震颤，右手症状出现早于左手，

使用筷子费力，睡眠时无震颤，后症状进行性加

重；2021 年开始不能写字，逐渐出现言语含糊不

清，进食偶有呛咳；2022年4月患者病情突然加重，

四肢震颤较前明显加重，出现吞咽困难、流口水、走

路不稳需搀扶，颈部强直，生活不能自理。体质量

近 1 年下降 15 kg。入院查体：神志清楚，构音不

清，吞咽困难，饮水呛咳。四肢肌张力高，四肢震颤

明显。患者左上肢肌力远端3级、近端4级，右上肢

肌力4级，双下肢肌力4级，无法站立行走。

患者入院后完善相关检查及化验，血、尿、便

常规未见异常，肝肾功能及电解质未见异常。眼

科会诊检查角膜 K-F 环阳性（+）。腹部 B 超示：

肝弥漫性病变。腹部CT平扫示：肝脏形态规整，

肝缘光滑，各叶比例正常，肝实质未见异常密度

影。肝内、外胆管无扩张，胆囊不大，壁不厚，胆囊

腔内未见异常密度影。头MRI平扫示：脑内多个

区域异常信号，首先考虑代谢性疾病可能，不排除

血管源性；双侧放射冠区及大脑皮层下多发斑点

状异常信号，考虑少许脱髓鞘改变；脑萎缩。特殊

检查：血酮 0. 26 mg/L，24 h 尿酮 201. 1 μg / 24 h。
铜蓝蛋白＜3. 0 mg/dL。基因检测：ATP7B 基因

突变。最终临床确诊：Wilson病。

1. 2　诊疗及转归　

1月 14日起遵医嘱给予青霉胺 0. 125 g （1次/
d）起始驱铜治疗，青霉胺缓慢加量至 0. 375 g（1
次/d），辅以巴氯芬 10 mg（早午餐前各 1片）、5 mg 
（晚餐前半片）改善肌痉挛，氯硝西泮 0. 5 mg QN
改善肌阵挛及精神症状，以及康复训练治疗。D-
青霉胺需长期维持，通常于症状稳定后仍需持续

应用数年，甚至终生。治疗启动后的前 3 个月为

药物不良反应高发期，需密切监测患者的反应，以

便及时调整剂量或更换干预方案。经干预，患者

住院期间未发生肝衰竭、跌倒、压疮等并发症；上

肢不自主运动、震颤、走路不稳等症状明显好转；

患者及家属对肝豆状核变性相关知识有基础认

知，能够准确理解并复述低铜饮食原则与长期规

范服药对疾病控制的重要意义。出院服药：能全

力（1. 5 kcal）1000 mL/d，分次鼻饲；温水 1500 mL/
d，分次鼻饲；青霉胺片 0. 125 g（每次 1片，每天三

餐后服用）；巴氯芬片 10 mg（早午餐前各 1片，晚

餐前半片）；氯硝西泮片 0. 5 mg（每次 1/4片，每天

睡前 1次）；维生素B6片 10 mg（1片/次，每天早饭

后1次）。

2 护理 

2. 1　入院护理评估　

患者入院时吞咽困难，饮水呛咳，洼田饮水试

验为 2级，存在误吸及吸入性肺炎风险；压疮评估

（Braden 评估表）为 12 分，存在压疮风险；日常生

活自理能力评估（ADL）得分 10分，存在生活自理

缺陷。汉密尔顿抑郁量表（HAMD）得分 18分，汉

密尔顿焦虑量表（HAMA）得分 21分，患者可能有

抑郁症状，且存在明显焦虑；营养风险筛查（NRS 
2002） ≥3分，需要进一步进行综合评估，了解营养

不良的原因及严重程度，给予营养干预。

2. 2　护理措施　

2. 2. 1　饮食指导　

确诊 WD 病后，由医疗团队对患者及主要照

护者进行系统的饮食指导。饮食建议患者采用高

氨基酸或高蛋白食品（如牛奶），并严格遵循低铜

饮食原则，避免食用高铜食物。低铜饮食主要包

括橄榄油、鱼类、鸡肉、瘦猪肉、精白米面、浅色蔬

菜（如白菜、生菜）、苹果、桃子、梨、银耳和葱等。

高铜食物则包括动物内脏、血制品、贝壳类（如蛤

蜊、蛏子、牡蛎）、软体动物（如乌贼、鱿鱼）、螺类、

虾蟹类、坚果类（如花生、核桃、芝麻）、豆类及其制

品、蕈类（如香菇）、腊肉、鸭肉、鹅肉、燕麦、荞麦、

小米、紫菜、蒜、芋头、山药、百合、猕猴桃、巧克力、

可可、咖啡、茶叶以及龙骨、蜈蚣、全蝎等中药。若

患者存在吞咽障碍赛时，及时为其实施胃管鼻饲

治疗，确保营养素的摄入［3-5］。

2. 2. 2　心理指导　

2. 2. 2. 1 心理评估：采用深度沟通以及 HAMD、

HAMA 量表评估，系统量化患者情绪状态、症状

困扰（震颤、吞咽困难等）的心理体验、诊疗史、家

族史及治疗期待与顾虑。

2. 2. 2. 2 纠正认知：基于患者受教育程度，以图

文、视频等形式，阐释肝豆状核变性病的病因（铜

代谢异常）、治疗方案及长期预后，重点纠正“疾病

羞耻”等错误认知，强化治疗信心。

2. 2. 2. 3 情绪管理与行为干预：鼓励患者参与兴

趣性集体活动，分散疾病关注度；同时提供情绪宣

泄渠道，针对性疏导症状相关负性情绪；通过多维

度工具评估患者正念水平，为个性化心理干预提

供依据。

2. 2. 2. 4 家庭-社区协同助力疾病应对：指导家属

深度参与护理，强化陪伴与情感支持以减轻患者
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社交怯懦及心理压力；同步向患者及家属系统宣

教疾病特点、症状管理（如低铜饮食、并发症预

防）、日常注意事项，并链接支持组织及社区资源，

提升患者疾病应对能力与生活质量。

2. 2. 3　治疗过程中的护理及观察　

根据上述患者入院后生命体征、各项辅助检

查结果、医生诊断、开具医嘱等方面，为患者制定

以下护理内容。

2. 2. 3. 1 青霉胺治疗中病情观察及护理：青霉胺

是最常用的排铜药物，也是指南推荐的 WD 病的

首选治疗方法［6］。但青霉胺需要在青霉素皮试阴

性后才能使用，且可能出现不良反应，个体差异也

较大，因此在治疗过程中应重点监测不良反应。

本例患者青霉素皮试阴性（-），于 2023 年 1
月 14日起给予青霉胺 0. 125 g（1次/d）口服治疗。

服药方法：空腹口服，避免进食影响 D-青霉胺的

吸收，建议餐前 1 h服用，勿与锌剂或其他药物混

服。由于D-青霉胺可能会影响体内吡哆醇（维生

素B6）的作用，因此服用D-青霉胺期间应注意补

充维生素 B6。由于青霉胺主要通过清除体内的

铜含量，从而减少铜在体内多个脏器的沉积，减轻

对脏器的损害。在服药过程中，神经系统功能的

改善可能不明显，但仍需记录神经功能在服药过

程中的变化情况，包括肌张力、肌力、运动障碍等。

由于青霉胺相关不良反应发生率高，且多在

服药早期出现，因此在服药时应着重观察不良反

应。主要的不良反应及护理要点如下：①神经症

状加重：服药早期有部分患者会出现神经症状加

重，其中约半数患者加重的神经症状不可逆。因

此对具有严重神经症状和（或）某些类型神经症状

患者，在应用青霉胺时可造成原有神经症状加重，

出现严重肢体扭转痉挛变形或口面肌张力障碍，

甚至有些患者会出现精神症状出现自伤、自杀等

行为。在治疗过程中，除观察神经系统功能改变，

如肌张力、肌力、运动功能等，还要观察患者的情

绪变化。②消化道症状、皮疹、泌尿道症状：服药

早期可能会出现消化道症状，如恶心、纳差、呕吐、

皮疹、发热、淋巴结肿大、蛋白尿等，在服药时需要

着重观察患者是否存在这些不良反应，观察消化、

胃液、皮肤、尿液等情况。③过敏反应：过敏反应

是最严重的不良反应之一。患者多在用药后数日

内出现高热、皮疹，偶尔皮疹会进展为剥脱性皮

炎，应紧急处理。在服药开始时应着重观察患者

的过敏情况，一旦出现，应立即通知医生。症状较

轻者可采用脱敏治疗，过敏症状消失后再从小剂

量开始（如 31. 25~62. 50 mg/d），同时或用药半小

时前口服小剂量泼尼松 15~30 mg。一般情况下，

通过脱敏治疗处理后，大多数患者可继续使用D-
青霉胺。

2. 2. 3. 2 康复训练和功能维持：在物理治疗师的

协同下，制定并实施个体化运动处方，涵盖平衡与

协调训练、渐进性肌力强化及系统性牵伸运动，以

优化运动控制、延缓肌萎缩并提升整体功能

水平［7］。

2. 2. 3. 3 并发症的防治：①呛咳及吸入性肺炎预

防：患者存在呛咳，误吸风险高，需要防治吸入性

肺炎。入院后立即行洼田饮水试验，留置胃管，给

予患者口腔护理，及时清除口腔内分泌物，按需吸

痰，严格执行无菌技术，维持气道通畅。②压疮预

防：患者消瘦，血白蛋白水平偏低，长期卧床，活动

受限，属于压疮高风险人群。故在护理过程中，积

极评估患者压疮风险，给予患者床单位使用电气

褥子，骶尾部及左右髋关节骨突出使用泡沫辅料

保护皮肤，定时协助患者翻身，开展皮肤护理，保

持床单位清洁、干燥。③跌倒、坠床预防：提供安

全和无障碍的环境，使用无障碍卫生间设备，加用

床挡，防止坠床，协助患者进行日常生活活动，如

洗漱、穿衣和进食等，全方位减少跌倒的风险。

2. 3　出院指导　

2. 3. 1　提供信息和教育　

护理人员向患者及家属详细阐释肝豆状核变

性的详细信息，讲解疾病进展及预后，介绍疾病特

点、症状管理及日常生活注意事项，并提供支持组

织和社区资源信息；重点强调低铜饮食的重要性，

建议避免使用铜制食具及炊具；指导患者坚持服

药，定期门诊复查；强调正念训练与兴趣活动缓解

焦虑抑郁，普及常染色体隐性遗传规律以指导基

因携带者避免近亲婚配并推荐产前基因咨询；告

知急性加重或外伤、出血、发热时应立即就医；外

出需专人陪护并随身携带疾病身份小卡片或手腕

识别牌儿，防止受伤和走失；家庭近亲成员均应定

期进行血清CP、血清铜、尿酮等的监测，以便及早

发现病情，及时治疗［8］。

2. 3. 2　支持家庭成员　

肝豆状核变性作为一种终身性、可遗传的铜

代谢障碍疾病，其诊疗与照护需求显著超出患者

个体范畴，家庭成员同样面临长期心理负荷。因

此，应将家庭视为基本干预单元，系统提供心理支
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持、家庭教育和指导，并整合社会资源，如支持小

组、社会服务和康复机构等，协助家庭获取持续、

可及的医疗与社会支持，从而减轻照护压力，优化

患者与家庭的生活质量［9］。

2. 3. 3　康复训练和功能维持　

在物理治疗师、职业治疗师及言语治疗师协

同下，制订个性化的康复训练计划，包括运动康

复、功能训练和言语识别训练，以最大限度延缓功

能衰退、提升日常活动能力及整体生活质量。

2. 3. 4　评估安全风险　

定期评估患者的安全风险，特别是在行走、洗

澡和进食等日常活动中。根据患者的能力和特殊

需求，提供适当的康复设备和环境休养，以减少事

故风险。

2. 3. 5　家庭筛查与管理　

家族成员筛查，对患者的兄弟姐妹和一级亲

属进行血清铜蓝蛋白、24 小时尿铜水平检测，必

要时行ATP7B基因检测，以便早期发现无症状患

者并给予干预。长期随访，WD患者需定期随访，

监测病情变化，及时调整治疗方案。即使病情稳

定，也需终生随访，以防止病情复发或出现新的并

发症。

3 讨论 

肝豆状核变性属于累及多系统的终身代谢性

疾患，其护理目标不仅在于控制铜蓄积，更在于通

过跨学科干预帮助患者维持最佳功能状态与生活

质量［10］。肝豆状核变性患者的护理是一个综合性

的过程，旨在提供全面的支持和关怀，以帮助患者

应对疾病的各种症状和挑战。本研究的经验提

示，通过正确管理药物、进行康复训练、提供认知

支持和心理援助，可以提高患者的生活质量和功

能水平。此外，提升照顾者心理弹性，与照顾者密

切合作并提供相关的家庭支持和教育也是非常重

要的［11］。

WD 病的全程管理依赖多学科团队（MDT）
协同，护理人员在其中承担枢纽角色：一方面，需

要根据患者的个体情况和需求，制定个性化的护

理计划；另一方面，通过连续监测病情、即时反馈

疗效数据，确保与医疗团队信息同步，以实现干预

策略的精准调整。与此同时，护理人员秉持核心

人文理念，以关爱、尊重和理解的态度对待患者，

向患者及家庭提供身心整合支持，从而提升其安

全感、舒适度与治疗依从性。

临床实践表明，肝豆状核变性患者护理的重

难点主要体现在以下几方面：首先，症状多样且复

杂，包括肝脏损害、神经精神症状等，护理人员需

要具备跨学科知识体系与灵活处置技能；其次，患

者心理脆弱，容易出现焦虑、抑郁等情绪问题，需

将心理疏导与认知行为干预纳入常规护理路径，

帮助患者建立积极的心态，增强应对疾病的信心；

此外，患者的康复训练也需要长期坚持和科学指

导，包括运动功能训练、语言训练等，以最大限度

地恢复患者的生活自理能力和社交能力。

与现有同类研究［12］相比，本案例经验进一步

凸显了心理干预与家庭支持在肝豆状核变性护理

中的重要性。相关研究［13］显示，患者的正念水平

对其疾病和健康结果有显著影响，且正念干预可

以有效缓解患者的焦虑和抑郁情绪。与此同时，

系统化家庭支持有助于提升患者的康复依从性与

生活质量。

综上所述，肝豆状核变性护理的核心目标在

于通过系统、连续且个体化的干预，最大程度维持

患者的生活质量与功能状态，并协助其积极应对

疾病挑战。护理人员通过规范化的药物管理、科

学的康复训练、精准的认知支持及心理援助，在跨

学科团队中发挥关键枢纽作用。本案例中，护理

团队积极查阅相关文献，整合最新循证证据，动态

优化护理方案，与临床医师高效配合，最终获得医

患双方一致认可，实现患者良好转归。

患者知情同意：病例报告公开得到患者或家

属的知情同意。

利益冲突声明：作者声明本文无利益冲突。
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