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PART 01

引言



掌握肝豆状核变性患者的护理评
估、诊断、治疗及护理措施。

提高医护人员对肝豆状核变性患
者的护理水平和质量，改善患者

生活质量。

了解肝豆状核变性的基本概念、
病因、病理生理及临床表现。

目的和背景



准备工作 护理措施落实情况检查

问题讨论与解答

查房总结专科情况评估

患者一般情况评估

了解患者病情，查阅相关文献资料，制定查房计划和问题

清单。

包括生命体征、意识状态、营养状况等。

重点评估患者的神经系统、消化系统、血液系统等方面的

症状。

检查患者饮食、用药、心理等方面的护理措施是否得当。

针对查房过程中发现的问题进行讨论，提出解决方案，并

对医护人员进行相关知识的培训和教育。

对本次查房进行总结，记录查房过程中发现的问题和解决

方案，以及需要进一步关注的事项。同时，对医护人员的

表现进行评价和反馈，以提高查房效果和质量。

查房流程简介



PART 02

肝豆状核变性概述



肝豆状核变性是一种常染色体隐性遗

传的铜代谢障碍性疾病，以铜代谢障

碍引起的肝硬化、基底节损害为主的

脑变性疾病为特点。

由于ATP7B基因突变导致铜蓝蛋白合

成不足及胆道排铜障碍，铜在肝、脑、

肾等器官中蓄积，引起一系列临床表

现。

定义与发病机制

发病机制

定义



主要包括神经精神症状、肝脏症状、眼部症状等。神经精神症状可表现为构音障碍、吞咽困难、肌张力改变等；

肝脏症状可表现为食欲不振、黄疸、肝脾肿大等；眼部症状可表现为K-F环等。

临床表现

根据临床表现和基因型，可分为肝型、脑型、肝脑型和其他型。其中肝型以肝脏症状为主，脑型以神经精神症状

为主，肝脑型则两者兼有。

分型

临床表现与分型



诊断
结合临床表现、家族史、实验室检查和影像学检查等进行综合诊断。实验室检查可发现血清铜蓝蛋白

降低、尿铜增加等；影像学检查如头颅MRI可发现基底节区异常信号。

鉴别诊断
需要与肝性脑病、帕金森病、Wilson病等相鉴别。肝性脑病多有严重肝病病史，帕金森病主要表现为

静止性震颤、运动迟缓等，Wilson病则是一种常染色体隐性遗传的铜代谢障碍性疾病，与肝豆状核变

性有相似之处，但可通过基因检测进行鉴别。

诊断与鉴别诊断



PART 03

护理评估与计划



了解患者的肝豆状核变性
病情，包括症状、体征、
并发症等，以评估患者的
护理需求。

病情严重程度 生理功能 心理社会状况

评估患者的生理功能，如
呼吸、循环、消化、泌尿
等系统状况，以及营养状
况、皮肤状况等。

了解患者的心理状况，包
括情绪、认知、行为等方
面，以及家庭、社会支持
等状况。

030201

评估患者病情及需求



根据患者病情及需求，制
定明确的护理目标，如缓
解症状、预防并发症、提
高生活质量等。

护理目标

针对患者的具体情况，制
定相应的护理措施，如保
持呼吸道通畅、预防感染、
提供心理支持等。

护理措施

根据患者的病情和护理目
标，合理安排护理频率和
时机，确保患者得到及时
有效的护理。

护理频率与时机

制定个性化护理计划



密切观察患者的病情变化，及时
发现和处理问题，确保患者安全。

监测病情变化
根据患者的病情变化和反馈，及时
调整护理措施，以满足患者的实际
需求。

调整护理措施

不断改进和优化护理流程，提高护
理效率和质量，为患者提供更好的
护理服务。

优化护理流程

调整和优化护理方案



PART 04

护理实施与记录
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