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克山病具有家族多发现象［[I]，有家族发病 厅长不万 r}T讨1
史者约占30外L2,31。笔者收集1976--1980年符 f上门 r I

合全国诊断标准［Ca]资料完整的130例彝族小 0下白 必旧 巨片令／ 白-r0

儿住院确诊克山病病例，进行家系调查。先证 ！厂了7一二矛币甲一'一一1厂巧一〕｝
者130例中，男62例，女68例，年龄1--15 尸 "-} l̀}‘丁kJ "7 11-1 LIU

岁，双亲均为彝族农民。有家族史者38例，占 击人禹山占去去人人去人占上止工上丈
29.23务，其中“垂直”家族发病者16例，“平行；，

家族发病者12例，既有“垂直”又有“平行”谱系 图2先证者（／）苦xx的克山病家系图

发病者10例，分别占42.1多,31.6汤和26.3外。 病144人，患病率12.3务；二级亲属（伯、叔、舅、

典型家系见图1、图2o 姨、姑、祖父母、外祖父母等）共有成员861人，

患克山病36人，患病率4.2外；三级亲属（堂表
遗传特征分析 。、＊。、、，＊。二。n，；4-2 }f frS}E 1 11。
JZ1 I::?" T%T "LLL- JJ‘“‘ 兄弟姐妹）共有成员302人，患克山病1人，患

（一）亲属患病率与群体患病率 病率0.33%0
I.亲属患病率 查先证者家族3-4代 3．群体患病率 查发病地区6个公社、

成员2,334人，有克山病和类似该病死亡共181 5,467户、26,502人，同期发生克山病250人，

例，亲属患病率为7.75%。 其中先后发病2例 群体发病率为0.94多。亲属患病率与群体患病

的有20个家系，3例的4个家系，4例的8个 率比较，差异非常显著，(P C 0.001)0

家系，5例的6个家系，6例的2个家系，12例 （二）近亲通婚子女患病率
和13例的各1个家系；I代患者3人，II代患 近亲通婚所生子女581人，患克山病113

者49人，III代患者63人，IV代患者66人。 人，占19.45外；非近亲通婚所生子女1,950人，

2．亲属等级患病分布 一级亲属 （父、 患克山病9人，占0.46多，两者比较差异非常

母、子、女、兄、弟、姐、妹）共有1,171人，患克山 显著（P C 0.001)0

群体发病率0.94%，与非近亲通婚所生子

鱼旦尘担二一 女发病率。.46%比较，,P C 0.05，前者发病又
13-1心 济下0 白1白 显著高于后者。

厂一一－门－一 曰洲一门 ！ （三）双生子调查
一 UTU u-T-v L厅划 本组共有3对双生子，均未发病，亦无家庭

＿ 上 上 火 人 吕 。 八 八 患病史。
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图1 先证者（／）杨XX的克山病家系图 1)本文承上海遗传学会胡诞宁同志指导，特此感谢。
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（四）遗传度测定

用Falcoher公式计算其遗传度

公式h'一，/R ，一Xg -～Xra
ag

式中ha— 遗传度，r— 相关系数，R -

亲属系数，x— 为闭值与群体均值间距离，

g— 群体患病率，，。— 亲属患病率。 将各

值代人公式，从一级亲属算出ha为88.6多，从

二级亲属算出h2为90.8 ，三级亲属例数太

少，未行统计，计算结果表明遗传因素在本病发

生中起了较重要作用。

讨 论

本组彝族克山病有明显遗传倾向，其特征

是：亲属患病率高于群体患病率；近亲通婚所

生子女患病率明显高于非近亲通婚所生子女患

病率；群体患病率又显著高于非近亲通婚所生

子女患病率。亲属患病率的特征是：一级亲属

高于二级亲属，二级亲属高于三级亲属。当一

个家庭已有过一个患儿时，其以后的子女患病

率又显著高于群体患病率；发病呈“垂直”谱系

及“平行”谱系以及两者兼存的三种分布形态；

遗传度在88.6-90.8多。所有这些均说明发病

与否、发病多少除受遗传因素影响外，还受环境

因素影响。据分析，影响本组克山病发病的主

要环境因素有：

1．多子女户易患率高 250例克山病例

中，178例来自一对父母所生4-8个孩子的多

子女户，占71.2多，与当地34个独生子女户

（未发现克山病）比较，差异非常显著。可能因

多子女户生活较困难、营养不良，故发病多，病

后死亡多。

2．长期低蛋白食物易患率高 统计全部

病家每人每夭食人的动物或大豆类植物蛋白均

少于总热量的1%，而非病家则高于5%；儿

童、青少年正常需要量应为12％以上［[s7，亦较目

前一般每人每日每公斤体重1-1.5克混合性蛋

白质的标准显著为低。

新鲜蔬菜摄人量，本组克山病家庭，每人年

平均不足1,000克者161人，占64.4多，不足

· 3s ·

2,500克者186人，占74.4外；219人的基本口

粮不足，占87.6外；而同年龄病区健康对照组

93人，同期新鲜蔬菜摄人量每人年平均为5,000

克以上，口粮有不同程度节余，副食品、水果有

多余出售，且能经常保持每月加餐肉类、蛋类食

品2-3次。这些患病户则都办不到，当地群众

称克山病为农村中的 “穷病”。 患病户以马铃

薯、玉米为主食，园根干菜、酸菜为副食；非病家

对照组则以大米、玉米、小麦、红薯等为主食，辅

以大豆及其制品较多。

3．卫生习惯不良易患率高 全部患病家

庭均无厕所，习惯于在住地附近大小便，经常饮

用生水，门前堆肥，人畜同居一室，个人环境卫

生极差；无病对照组93人卫生习惯不良者仅32

人，且普遍有饮开水习惯，经统计学处理，P<

0.001，卫生习惯不良者发病显著为高。

4．多种外界因素可以诱发克山病 本组

克山病诱发因素以呼吸道感染(65.9%)、寒冷

(59%)、烟熏(52.5外）、消化道感染（45.9务）

为常见，其余诱因依次为过度劳累、饥饿、激动、

消化不良、暴饮暴食、肠道蛔虫等。近年来各地

口服亚硒酸钠、改善病区人民膳食、安排合理的

食物供应，甚至专用大豆及其制品作为克山病

预防食品161等，在预防克山病发病方面均取得

好的效果。

以上事实说明，克山病个体的易患性是作

用于该个体的遗传因素和环境因素的总和，消

除这些环境因素常可不同程度控制发病，从而

给防治此病提供了可能性。

以上事实的存在，正是多基因遗传性疾病

的主要特征。
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