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基于食物交换份法的低铜饮食指导在
肝豆状核变性患儿中的应用效果
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［摘要］ 目的　探讨基于食物交换份法的低铜饮食指导在肝豆状核变性患儿中的应用效果。方法　采用自身

前后对照研究设计，于 2021 年 7 月—2022 年 6 月纳入年龄 18 周岁以下、诊断为肝豆状核变性、低铜饮食控制情

况差的患儿共 30 例。就诊期间采用含铜食物交换表及铜食物交换图谱对患儿及其家长进行个体化低铜饮食指导。

居家期间通过记录饮食日记和定期随访提高患儿低铜饮食的依从性。在原有药物治疗不变的情况下，观察患儿

干预前后的 24 h 尿铜水平、肝功能指标及患儿家长低铜饮食知识水平的变化。结果　干预 8 周、16 周、24 周后

的 24 h 尿铜水平均较干预前下降 （P<0.05）；干预 16 周和 24 周后的 24 h 尿铜水平较干预 8 周后下降 （P<0.05）；干

预 24 周后的 24 h 尿铜水平较干预 16 周后下降 （P<0.05）。干预 24 周后，谷丙转氨酶和谷草转氨酶较干预前下降

（P<0.05）；16 例患儿 （53%） 谷丙转氨酶和谷草转氨酶降至正常水平。干预 8 周后，患儿家长的低铜饮食知识得

分明显高于干预前 （P<0.05）。结论　基于食物交换份法的低铜饮食指导可使肝豆状核变性患儿的尿铜水平下降，

肝功能得到改善，患儿家长低铜饮食知识水平得以提高。 ［中国当代儿科杂志，2023，25 （6）：612-618］
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Application of a low copper diet guidance based on food exchange portions in 
children with hepatolenticular degeneration
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Abstract: Objective　 To study the efficacy of a low-copper diet guidance based on food exchange portions in 

children with hepatolenticular degeneration. Methods　A self-controlled study was conducted from July 2021 to June 

2022, including 30 children under the age of 18 who were diagnosed with hepatolenticular degeneration and poorly 

controlled with a low-copper diet. During the medical visit, personalized low-copper diet guidance was provided to the 

children and their parents using a copper-containing food exchange table and a copper food exchange chart. During home 

care, compliance with the low-copper diet of the children was improved by recording dietary diaries and conducting 

regular follow-ups. The changes in 24-hour urine copper level, liver function indicators, and the low-copper diet 

knowledge of the children's parents were observed before and after the intervention, with no change in the original drug 

treatment. Results　After 8, 16, and 24 weeks of intervention, the 24-hour urine copper level decreased significantly 

compared to before intervention (P<0.05). When compared to 8-week intervention, the urine copper level decreased 

significantly after 16 and 24 weeks of intervention. The 24-hour urine copper level after 24 weeks of intervention 

decreased significantly compared to 16 weeks of intervention (P<0.05). After 24 weeks of intervention, the alanine 

aminotransferase and aspartate aminotransferase levels decreased significantly compared to before intervention (P<0.05). 

Additionally, in 16 of the cases (53%), alanine aminotransferase and aspartate aminotransferase returned to normal 

levels. Following 8 weeks of intervention, the low-copper diet knowledge of the children's parents increased significantly 

(P<0.05). Conclusions　A low-copper diet guidance based on food exchange portions can effectively decrease the urine 

doi：10.7499/j.issn.1008-8830.2212034

论著·临床研究

［收稿日期］ 2022-12-08；［接受日期］ 2023-04-14

［基金项目］ 北京协和医院中央高水平医院临床科研专项专科提升计划 （2022-PUMCH-B-078）。

［作者简介］ 陈盈香，女，硕士研究生。

［通信作者］ 李杨，女，教授。Email：liyang3413@sina.com。

copper level and improve liver function in children with hepatolenticular degeneration. Furthermore, it can increase the 

low-copper diet knowledge of the children's parents.
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肝豆状核变性 （hepatolenticular degeneration，

HLD） 是一种儿童期常见的常染色体隐性遗传的铜

代谢障碍疾病［1］，2018 年被列入国家卫生健康委

员会等部门制定的 《第一批罕见病目录》［2］。该病

是至今少数早期诊断及正确治疗可以得到较好疗

效的遗传代谢病之一。目前尚无特效的治疗方法，

减少铜的摄入、增加铜的排出是其核心治疗原

则［3］。在正常情况下，铜的摄入主要来源于食物。

HLD 患者由于体内的铜排出困难，所以限制铜的

摄入就显得尤为重要。《中国肝豆状核变性诊治指

南 2021》［4］指出，一旦怀疑罹患 HLD，应立即开始

低铜饮食。低铜饮食可延迟 HLD 症状的出现并控

制疾病的进展［5］，是该病一体化治疗的重要部分。

故应让患儿及其家长充分认识到低铜饮食的重要

性，让他们知晓如何在日常的饮食中落实“低铜”

原则。结合国内外目前现有的文献及 HLD 的诊疗

指南［5-10］，低铜饮食中每天摄入食物的总含铜量应

该限制在 1 mg 以下，但目前没有研究具体介绍如

何在日常饮食中落实和执行“小于 1 mg 的低铜饮

食”。由于 HLD 是罕见病，国内外涉及该类患儿低

铜饮食指导的文献较少。现有的文献中有关低铜

饮食指导的内容仅仅罗列出患儿应避免进食、尽

量少食和适宜进食的几大类食物，对于如何具体

量化实施低铜饮食没有做详细的介绍，可操作性

低［10-15］。HLD 患儿大多处于生长发育的特殊时期，

对营养素的相对需要量高于成人，在实施低铜饮

食的过程中更易出现营养不均衡的表现［16］。如何

在保证低铜饮食的同时兼顾膳食的多元化是我们

目前需要探索和解决的问题。基于食物交换份法

的低铜饮食指导以 0.05 mg 的铜为一个食品交换份，

在相同含铜量的情况下，不同种类的食物可以进

行交换。本研究旨在探讨基于食物交换份法的低

铜饮食指导对 HLD 患儿 24 h 尿铜值、肝功能指标，

以及患儿家长低铜饮食相关知识水平的影响，以

期为临床医务人员对 HLD 患儿及其家长实施有效、

可量化的低铜饮食指导提供参考依据。

1 资料与方法

1.1　研究对象

考虑到每位患儿个体差异较大及伦理原则，

本研究没有设置平行对照，采用自身前后对照的

研究设计。便利选取 2021 年 7 月—2022 年 6 月在北

京协和医院儿科门诊就诊或住院治疗的 HLD 患儿

作为研究对象。由于 HLD 是罕见病，发病率低，

参考遗传代谢病饮食干预的相关研究［17-18］，结合

门诊就诊及病房的收治情况，最终纳入的样本量

为 30 例。（1） 纳入标准：①年龄在 18 周岁以下；

②经 ATP7B 基因检测，确诊为 HLD，其常规治疗

方法为药物治疗+低铜饮食控制；③患儿低铜饮食

控制情况差，即在遵医嘱服药的基础上，患儿最

近一次的 24 h 尿铜值较高 （如使用螯合剂治疗维

持期尿铜>500 μg 或单锌治疗期尿铜>75 μg），或家

长低铜饮食知识问卷答题正确率<60%，或患儿饮

食结构单一，日常只吃含铜量低的几大类食物；

④家长具备基本的学习和理解能力，并负责患儿

的 日 常 饮 食 ， 能 够 配 合 研 究 者 管 理 患 儿 饮 食 。

（2） 排除标准：病情危重、无法参与调查研究的

患儿。共收集 76 例符合纳入、排除标准的 HLD 患

儿，但由于 46 例患儿家长不能全程配合研究者管

理患儿饮食而退出研究，最终 30 例患儿纳入研究。

本研究已获得北京协和医学院护理学院伦理委员

会同意 （审批号：PUMCSUN-2021-19）。

1.2　干预方法

1.2.1　干预的准备阶段　 （1） 建立多学科合作

团队：包括遗传代谢病专家 2 名，具有代谢病知识

的专业营养师 1 名，儿科护理学专家 2 名，护理学

研究生 1 名。

（2） 含铜食物交换表的制作：参考国内外涉

及食物交换法的文献，借鉴食物交换的原理［19-23］，

同时结合临床遗传代谢病专家和营养师的意见，

为患儿制作含铜食物交换表。该表参考了由北京

大学医学出版社最新出版的 《中国食物成分表标

准版 （第二册）》 中的数据［24］，采用“0.05 mg 铜

为一个食品交换份”的计算方法，并且列出了每
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份含铜 0.05 mg 食物的重量。每份食物尽管种类不

同，重量也不同，但含铜量是相同的，即每份食

物中都含有 0.05 mg 的铜。该表涵盖的食物种类丰

富，包括谷薯类及其制品、蔬菜类、菌藻类、水

果类、肉类、豆类、零食类等，患儿可根据个人

喜好和疾病情况任选 20 份食物。该表量化了“低

铜饮食”，可操作性强，在保证每日的总含铜量不

超标的情况下，患儿可摄取自己喜爱的食物，保

证了摄入食物种类的多样化。含铜食物交换表详

见 https://copperfood.gitee.io/。

（3） 铜食物交换图谱的制作：该图谱用于指

示 0.05 mg 铜所对应的食物重量。在含铜食物交换

表的基础上，将相同含铜量所对应的食物重量及

食物图例罗列出来，使患儿对于食物的量有更为

直观的理解。图谱包含了 100 多种常见食物，谷薯

类、蔬菜、水果、肉蛋类、豆类等均有涉及。除

了日常的食物形态外，还有关于长度的刻度指示

图案，借助于该刻度指示图案有助于患儿及其家

长确定食物图案所体现的食物实物大小。铜食物

交换图谱详见 https://copperfood.gitee.io/。

1.2.2　就诊期间　 （1） 采用自制的低铜饮食现

状调查问卷，由研究者评估患儿目前低铜饮食管

理情况及家长对低酮饮食相关知识的掌握情况。

（2） 饮食健康教育：由研究者负责实施低铜

饮食健康教育，时间为 40~50 min。主要内容包括

低铜饮食的重要性、含铜食物交换表及铜食物交

换图谱的使用及注意事项、食物搭配技巧、食物

不同状态下含铜量的辨别、常见的饮食误区等。

采用演示文稿进行一对一宣教。

（3） 制定个体化低铜饮食食谱：结合患儿的

饮食习惯和喜好，利用含铜食物交换表和铜食物

交换图谱，研究者和家长一起制定个体化的低铜

饮食食谱，分配患儿三餐各类食物的份数。

1.2.3　居家期间　 通过记录饮食日记和定期随

访提高患儿低铜饮食的依从性。

（1） 记录饮食日记：记录内容包括进食时间、

食物原料名称、食物重量。饮食干预期间由家长

记录患儿每日的饮食情况，研究者负责计算三餐

的总含铜量来判断铜含量是否超标，若超标则分

析其中存在的问题，指导家长调整患儿的饮食。

饮食日记记录时间为 8 周。建立“肝豆宝贝饮食监

督”微信群，鼓励患儿家长在群中分享每日三餐

的饮食日记，坚持每日打卡，并邀请低铜饮食执

行情况良好的患儿家长在微信群中分享经验。

（2） 定期随访：由研究者负责微信随访。实

施低铜饮食指导初期，监督患儿家长将患儿每日

饮食日记拍照分享，并嘱家长每 1~2 个月送检一次

患儿的尿标本，监测患儿 24 h 尿铜值的变化。2 个

月后，患儿家长已基本掌握饮低铜饮食的方法和

技巧，改为每周沟通一次饮食情况。

1.3　调查工具

1.3.1　患儿及家长的一般资料调查表　 该调查

表由研究者自行设计，调查内容包括：（1） 患儿

的年龄、性别、HLD 确诊时间、24 h 尿铜值等；

（2） 家长年龄、教育背景、职业等。

1.3.2　患儿低铜饮食现状调查问卷　 该问卷通

过研究者与部分 HLD 患儿及其家长进行访谈，结

合儿科遗传代谢病医学专家、临床护理专家及营

养师的意见，并查阅国内外关于 HLD 低铜饮食的

相关文献［10-12，14-15］ 进行设计。内容包括低铜饮食

知识问卷部分 （20 个条目） 和低铜饮食管理情况

（9 个条目）。低铜饮食知识问卷的题型包括单选题

和判断正误题。单选题主要是让患儿家长选出谷

薯类、蔬菜类、水果类、肉类、豆类、零食类等

食物中含铜最高的食物，以此来考察患儿家长对

于高铜食物的辨别能力，共 16 个条目。判断正误

题主要考察患儿家长对于低铜饮食是否有量化的

概念，共 4 个条目。答对一题计 1 分，答错或不答

计 0 分，共 20 分。低铜饮食管理情况涉及患儿目

前饮食由谁管理、是否咨询过营养师、患儿目前

低铜饮食情况等。

1.4　评价指标

包括客观评价指标 （24 h 尿铜、肝功能检查指

标） 和主观评价指标 （患儿家长低铜饮食知识水

平）。24 h 尿铜水平在干预前 1 周及干预 8 周、16

周、24 周后进行检测。肝功能指标 （谷丙转氨酶、

谷草转氨酶） 在干预前 1 周及干预 24 周后进行检

测。患儿家长低铜饮食知识水平在干预前 1 周及干

预 8 周后进行评价。

1.5　资料收集方法

干预前患儿家长填写患儿及家长一般资料调

查表及低铜饮食现状调查问卷。干预期间由患儿

家长每日记录饮食日记，内容包括进食时间、食

物原料名称、食物重量等。干预 8 周后，患儿家长

再次填写低铜饮食现状调查问卷中低酮饮食知识

问卷部分。
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1.6　质量控制

干预阶段，与 HLD 患儿及家长建立信任，及

时联络，针对饮食干预过程中的困惑和问题耐心

解答，提高其参与积极性，减少中途退出的可能。

每晚提醒患儿家长微信上传三餐的饮食日记。此

外，干预过程中，如果患儿出现病情变化，及时

与主管医生进行沟通，若病情反复，终止试验。

1.7　统计学分析

应用 SPSS 25.0 统计软件对资料进行统计学分

析。符合正态分布的计量资料采用均值±标准差

（x̄ ± s） 表示，非正态分布的计量资料采用中位数

（四分位数间距）［M （P25，P75）］ 或范围表示。计

数资料用频数或百分率 （%） 表示。符合正态分布

的治疗前后连续变量的比较采用配对样本 t 检验，

不符合正态分布者则用配对样本 Wilcoxon 符号秩检

验。对于不满足方差分析条件的重复测量设计资

料，如不同时间点 24 h 尿铜的比较，采用广义估

计方程进行分析。P<0.05 为差异有统计学意义。

2 结果

2.1　患儿的一般资料

30 例患儿中，年龄中位数为 8 岁 （范围：2~18

岁）。确诊时长中位数为 9.5 个月 （范围：4~120 个

月）。13 例患儿 24 h 尿铜控制不佳，其中包括 4 例

（13%） 使用螯合剂治疗维持期尿铜>500 μg，9 例

（30%） 单锌治疗期尿铜>75 μg。30 例患儿家长中，

母亲 25 例 （83%），父亲 5 例 （17%）；家长年龄

（39±6） 岁 （范围：26~55 岁）；教育背景：大专

以 下 学 历 14 例 （47%）， 大 专 及 以 上 学 历 16 例

（53%）。患儿性别分布、营养状况、用药情况及相

关并发症情况见表 1。

2.2　患儿低铜饮食管理情况

30 例患儿中，2 例 （7%） 患儿接受过来自医

生的低铜饮食健康宣教，3 例 （10%） 患儿家长咨

询过专业的营养师。23 例 （77%） 患儿目前的饮食

由家长完全管理，6 例 （20%） 患儿与家长共同管

理饮食，1 例 （3%） 患儿自我管理饮食。仅 1 例

（3%） 患儿在确保每日食物中总含铜量不超标的情

况下，保证饮食多元化 （多元化指谷薯类、蔬菜、

水果、肉蛋类、豆类、乳类等都有涉及）；28 例

（93%） 患儿遵循低铜饮食原则，只吃含铜量低的

几类食物。

2.3　干预前后患儿24 h尿铜水平的变化

在原有药物治疗不变的情况下，干预前 1 周及

干预 8 周、16 周、24 周后的 24 h 尿铜之间的比较

差异有统计学意义 （P=0.032）。组间两两比较显

示：干预 8 周、16 周、24 周后的 24 h 尿铜均较干

预前 1 周下降 （P<0.05）；干预 16 周和 24 周后的

24 h 尿铜较干预 8 周后下降 （P<0.05）；干预 24 周

后 的 24 h 尿 铜 较 干 预 16 周 后 下 降 （P<0.05）。

见表 2。

2.4　干预前后患儿肝功能指标的变化

在原有药物治疗不变的情况下，干预 24 周后，

患儿谷丙转氨酶和谷草转氨酶较干预前 1 周显著下

降，差异有统计学意义 （P<0.001），见表 3。16 例

患儿 （53%） 在干预 24 周后谷丙转氨酶和谷草转

氨酶降至正常水平。

表1　30例患儿的一般资料

项目

性别

男

女

学龄期/青春期患儿营养状况 a

消瘦

正常

超重

肥胖

学龄前期患儿营养状况 b

消瘦

低体重

生长迟缓

正常

用药情况

仅单锌治疗

青霉胺+锌剂

二巯丁二酸胶囊+锌剂

相关并发症

肝脏损害

肾脏损害

神经系统损害

例(%)

15(50)

15(50)

2(12)

9(53)

5(29)

1(6)

1(8)

1(8)

2(15)

9(69)

13(43)

16(53)

1(3)

30(100)

7(23)

3(10)

注：a 示参照 《学龄儿童青少年营养不良筛查》［25］及 《中国学
龄儿童青少年超重、肥胖筛查体重指数值分类标准》［26］ 判定学龄
期和青春期患儿的营养状况；b 示采用 Z 评分法判定学龄前期患儿
的营养状况［27］。学龄期/青春期患儿共17例，学龄前期患儿13例。
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2.5　干预前后患儿家长低铜饮食知识得分情况

干预前，24 例患儿家长 （80%） 根据食物中含

铜量决定该食物是否可以食用，如 100 g 食物中若

含铜量超过 0.5 mg 则禁止食用。仅 6 例家长 （20%）

知晓低铜饮食中每天摄入食物的总含铜量不超过

1 mg。干预前，13 例患儿家长 （43%） 低铜饮食知

识答题正确率<60%。低铜饮食指导干预8周后，患

儿家长低铜饮食量化概念部分得分、高铜食物的选

择部分得分及低铜饮食知识总得分均显著高于干预

前1周，差异有统计学意义 （P<0.001）。见表 4。

3 讨论

本研究共纳入 30 例饮食控制情况差的 HLD 患

儿，包括 13 例 （43%） 因为饮食控制不佳导致尿

铜控制一直不好的患儿，28 例 （93%） 患儿饮食结

构单一，日常只吃含铜量低的几大类食物，如奶

制品、蛋白、浅色蔬菜等，还有 13 例患儿家长

（43%） 低铜饮食知识答题正确率<60%。

30 例患儿低铜饮食管理状况不佳，主要表现

为过分限制食物种类导致饮食单一，家长对低铜

饮食的认知缺乏，存在理解偏差。仅 1 例患儿在确

保每日食物中总含铜量不超标的情况下，保证饮

食多元化。HLD 患儿面临着生长发育的问题，充

足的营养是其智力和体格正常发育的物质基础，

患儿在低铜饮食的同时，需兼顾营养均衡。合理

的营养应由多种食物构成的平衡膳食来提供［28-29］。

医务人员应指导患儿及其家长如何在低铜饮食的

基础上保证膳食的多元化。24 例 （80%） 患儿家长

根据食物中含铜量决定该食物是否可以食用，如

100 g 食物中若含铜量超过 0.5 mg 则禁止食用。这

说明患儿家长对于低铜饮食存在理解偏差，只是

单纯地区分高铜低铜食物，对于食物量的考虑欠

佳。铜的摄入量除了和食品原料的铜含量有关外，

也和进食量直接相关，即进食量越多则摄入的铜

越多。医务人员应纠正患儿家长的知识误区，教

会他们如何量化低铜饮食。

24 h 尿铜检测是 HLD 诊断的重要指标，可在

一定程度上反映患儿体内铜沉积的多少［30］。正常

情况下，铜的摄入主要来源于食物。通常，铜的

摄入量远远超过人体对铜的需求。机体在正常生

理情况下有一套完整清除过剩铜的机制，使体内

铜处于平衡状态［16］。但 HLD 患者由于体内铜转运

障碍，摄入生理需要量以外多余的铜不能排出体

外，过多的铜除了在肝脏、肾脏等重要脏器沉积

外，也有一小部分从尿中排出，导致尿铜增高。

本研究显示，在对患儿及其家长实施基于食物交

换份法的低铜饮食指导后，患儿在干预 8 周、16

周、24 周后的 24 h 尿铜明显低于干预前 1 周，且 4

个时间点之间尿铜的两两比较差异具有统计学意

义。24 h 尿铜水平主要受药物剂量和体内铜量的影

响［31］，在药物治疗不变的情况下，通过控制患儿

每天摄入食物的总含铜量 （1 mg 以下），减少了外

源性铜进入体内，从而降低了尿液中铜的排泄，

患儿 24 h 尿铜水平下降。

HLD 患者由于 ATP7B 基因突变导致铜转运蛋

白 ATP 酶的功能缺陷或丧失，铜在肝脏过量沉积，

引起肝细胞线粒体氧化应激反应，导致肝细胞损

害［5］。谷丙转氨酶和谷草转氨酶是反映肝细胞损

伤的敏感指标，可反映肝损伤的严重程度。肝脏

转氨酶的变化能提示患者治疗效果和预后［31］。本

研究结果显示，药物治疗不变的情况下，在对患

表2　不同干预时间患儿24 h尿铜的比较

［M （P25，P75），μg］

时间

干预前 1 周

干预 8 周后

干预 16 周后

干预 24 周后

Waldχ2 值

P 值

例数

30

30

30

30

24 h 尿铜

177(74, 333)

74(56, 272)a

75(43, 234)a,b

64(37, 249)a,b,c

8.797

0.032

注：a 示与干预前 1 周比较，P<0.05；b 示与干预 8 周后比较，
P<0.05；c 示与干预 16 周后比较，P<0.05。

表3　干预前后肝功能指标的变化  ［M （P25，P75），U/L］

时间

干预前 1 周

干预 24 周后

Z 值

P 值

例数

30

30

谷丙转氨酶

105(43, 197)

40(31, 68)

-3.97

<0.001

谷草转氨酶

78(37, 115)

36(30, 45)

-4.21

<0.001

表4　干预前后低铜饮食知识得分的变化 （x̄ ± s，分）

时间

干预前 1 周

干预 8 周后

t 值

P 值

例数

30

30

低铜饮食量化
概念部分得分

2.2±0.8

3.2±0.6

-5.57

<0.001

高铜食物的
选择部分

得分

8.8±1.9

12.8±2.0

-12.04

<0.001

低铜饮食
知识总得分

11.1±2.2

16.1±2.2

-12.90

<0.001
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儿及其家长实施基于食物交换份法的低铜饮食指

导后，患儿的谷丙转氨酶和谷草转氨酶均较干预

前明显下降。这可能是基于食物交换份法的低铜

饮食指导干预后，患儿及其家长了解了如何量化

低铜饮食，以及纠正了以往的饮食误区，控制并

减少了饮食中铜的摄入，保证每日食物中的总含

铜量不超过 1 mg，减少过量的铜在肝脏内的沉积，

减轻对肝脏的损害。

健康相关行为的知信行理论模式认为知信行

是 3 个连续的过程，首先对基本知识正确认识，然

后建立起积极的信念与态度，才有可能形成有益

于健康的科学行为［32］。本研究发现，干预 8 周后，

HLD 患儿家长的低铜饮食知识总得分由 （11.1±

2.2） 分提高到了 （16.1±2.2） 分，说明基于食物

交换份法的低铜饮食指导有利于提高患儿家长的

低铜饮食知识水平。分析原因如下：首先，干预

前，研究者使用低铜饮食知识问卷调查了 HLD 患

儿家长的低铜饮食知识水平，并在饮食干预的过

程中针对家长的困惑和知识薄弱环节进行个体化

的干预，提高了其知识水平；其次，本研究中大

部分患儿家长的教育水平较高，研究者对患儿家

长进行低铜饮食知识的问卷调查及饮食干预引起

了家长对低铜饮食的重视，家长后期通过查阅资

料、咨询医务人员等方法自行了解相关知识，从

而提高了低铜饮食知识水平。

本研究制作了含铜食物交换表及铜食物交换

图谱，其作为针对 HLD 患儿低铜饮食可量化、操

作性强的工具，为 HLD 患儿低铜饮食管理提供了

新思路。研究结果表明，基于食物交换份法的低

铜饮食指导可使 HLD 患儿的 24 h 尿铜水平下降，

肝功能指标得到改善，患儿家长低铜饮食知识水

平得到提高。本研究存在以下局限性：研究随访

时间较短，无法评价基于食物交换份法的低铜饮

食指导干预对该类患儿长期预后的影响，建议今

后延长随访时间观察长期效果。此外，本研究采

用方便取样法获取的样本代表性欠佳，建议今后

的研究可扩大调查范围以增加样本量。饮食和营

养在 HLD 患儿的管理中发挥着重要作用，未来可

进一步针对患儿的营养状况 （蛋白质能量营养不

良、正常体重、肥胖） 和肝损伤程度 （慢性肝炎、

肝硬化等） 开展更为细致的个体化饮食指导。

利益冲突声明：所有作者声明不存在利益

冲突。
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