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李应存教授为中医学博士后， 研究生导师， 现任国家中医

药管理局十二五重点建设学科敦煌医学学科带头人， 甘肃省高

校重点研究基地“ 敦煌医学文献整理与应用研究中心” 负责

人。 其学术上侧重于敦煌医学、 藏族医学、 中医经典、 子午流

注、 名医医案、 佛医与道医、 周易与中医等方面的研究。 临床

尤擅应用世界文化遗产敦煌古医方治疗各种疑难病症。 笔者有

幸成为其学术经验继承人， 现介绍李应存教授运用敦煌疗风虚

瘦弱方治疗尼曼匹克氏病的临床经验。

1 敦煌疗风虚瘦弱方与尼曼匹克氏病

敦煌医方内容丰富， 源远流长， 有方剂 1200 余首。 法国

编号 P.3930 中的疗风虚瘦弱方由黄芪、 当归、 芍药、 芎 、

桂心、 羌活、 生姜、 甘草、 干枣组成， 具有益气养血、 解表散

寒之功， 本方原无方名， 为了便于应用， 李应存教授根据治疗

主症， 将其命名为疗风虚瘦弱方 [1]。 原为治疗产后风虚瘦弱而

设， 该方原件藏于法国国家图书馆， 法国编号为 P.3930， 其

原文为“ 治产后风虚瘦弱， 不能立、 无力、 短气方 [2～4]。 取当

归、 生姜各四两， 黄芪、 芍药、 芎 各三两， 桂心、 甘草各二

两， 羌活一两， 干枣三十枚、 擘破， 羊精肉三斤。 右 (上 )已

(以)上并切， 以水二升， 先煮肉， 取汁一斗。 去肉下诸药复煎

取汁二升半， 即去滓， 分作三服。 服别如人行十里， 进一服

即(差)。” 李应存教授应用此方治疗气血双虚、 兼阳气不足 ，

易感冒、 白细胞下降等疗效显著。 方中芎 即今之川芎， 桂

心多用桂枝代替； 阳虚甚者用肉桂以温阳； 羌活用防风代替；

羊精肉另嘱患者煮汤服用。 李应存教授灵活化裁此方， 除了用

于治产后虚寒腹泻、 头晕恶心、 四肢无力、 面部湿疹等病症疗

效显著[1]； 同时用此方化裁治疗各种贫血， 白细胞减少症等疗

效确切[5]。

尼曼匹克氏病又称为鞘磷脂沉积病， 属先天性糖脂代谢性

疾病， 由尼曼和匹克两人分别于 1914 年和 1922 年报告， 是

一种少见的染色体隐性遗传病， 是由于神经鞘磷脂酶的先天

缺乏致使神经鞘磷脂代谢障碍， 神经磷脂沉积于肝脾等网状

内皮系统器官和神经组织细胞中， 组织病理学特征为尼曼匹

克细胞(神经磷脂细胞)的增殖， 以网状内皮系统及神经组织

的改变为主， 亦可侵犯其它脏器 [6]。 本病在国内少见， 约 1/3

有明显家族史， 兄弟同患本病常有报道 [7]， 且儿童及少年发

病较多， 成人发病报道较少， 初步研究发现人的神经鞘磷脂

酶至少 5 种， 某种酶的选择性缺陷和几种酶的联合缺陷， 可

引起不同型的尼曼匹克氏病 。 此病根据临床表现可分为 5

型， ①急性神经型(A 型或婴儿型)； ②非神经型(B 型或内脏
型 )； ③幼年型 (C 型慢性神经型 )； ④Nova- Scota 型 (D 型 )；
⑤成年型。 而根据受累的器官和酶缺乏的程度分为 4 型， A
型(急性神经型或称婴儿型)； B 型(慢性非神经型)； C 型(少年

型)； D 型(成人型)。 本病无特效疗法， 以对症治疗为主， 药

物用维生素 C、 E 或丁羟基二苯乙烯， 可阻止神经鞘磷脂所

含不饱和脂肪酸的过氧化和聚和作用， 减少脂褐素和自由基

形成； 非神经型， 有脾功能亢进者可以行脾切除术； 也有患

者做胚胎肝移植， 已有成功病例的报道， 临床多表现为消瘦、

贫血、 乏力等。 李应存教授用敦煌疗风虚瘦弱方化裁治疗尼曼

匹克氏病(成人型)兼胃炎等病 1 例， 临床疗效满意， 亦属首次

探索。
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2 病案举例

患者， 女， 39 岁， 2011 年 9 月 14 日初诊。 诊见： 患者形

体消瘦(体重只有 39 kg)， 面色无华， 神疲乏力， 食欲不振 ，

月经淋漓不断， 下肢浮肿， 腰膝酸软， 舌淡， 脉细弱， 自诉曾

用活血化瘀药物后加重， 经某医院骨髓细胞检查确诊为尼曼匹

克氏病， 素患胆囊炎。 查体： 体温正常， 消瘦， 颜面及皮肤呈

腊黄色， 体格智力发育正常， 触诊肝脾肿大， 无神经系统症

状， 眼底正常， 皮肤正常， 无呕吐黑便， 无相关疾病家族史，

实验室检查 ： 红细胞 3.16×1012/L↓(正常 3.5～5.5×1012/L)，
血红蛋白 100 g/L↓(正常 110～155 g/L)， 白细胞 3.7×109/L↓
(正常 4～10×109/L)， 淋巴细胞 19.6%↓(正常 20%～42%)； 尿
常规： 尿蛋白(+)， 潜血(+++)， 胆红素(+)， 酮体(+)， 尿胆原

(+)； 胃镜检查： 慢性浅表性胃炎。 骨髓穿刺检查： 做过 2 次

穿刺， 2011 年 6 月 8 日第 1 次在某三甲医院检查， 结果为有

核细胞增生活跃， 粒红比例 1.74︰1， 粒系 46.5%， 粒细胞胞

浆内见空泡表现， 红系 30.5%， 淋巴细胞 22.5%， 嗜酸粒细胞

1%， 巨核细胞 41 只， 血小板少见， 淋巴细胞偶见空泡， 全片

可见 310 个尼曼匹克细胞， 多数偏大， 20～120μm 左右， 胞
浆丰富， 呈明显泡沫样， 含大小一致蜂窝状空泡， 核 1 个， 染

色质粗燥。 诊断为尼曼匹克氏病(成年型)。 2011 年 8 月 28 日

于另三甲医院行骨髓穿刺检查： 结果显示有核细胞增生活跃，

粒红比例 1.8︰1； 粒系增生， 各阶段均可见， 中幼粒比例增高

及杆状核比例减低， 其余阶段比例正常， 染色质正常； 红系增

生， 各阶段比例正常， 淋巴细胞比例减低， 形态正常； 尼曼匹

克细胞 7.2%； 巨核细胞及散在血小板较易见， 成堆血小板可

见； 未检出寄生虫。 意见： 神经鞘磷脂病(尼曼匹克病)。 证属

气血不足， 脾胃失和， 肝肾亏虚， 血热毒侵。 治宜益气调血，

健脾和胃， 益肝补肾， 清毒止血为主。 方用敦煌医学卷子疗风

虚瘦弱方加减化裁治疗。 处方： 黄芪、 蒲公英、 女贞子各 20

g， 白术、 茯苓各 10 g， 熟地黄 15 g， 党参、 当归、 甘草各 6

g， 麦芽、 鸡内金、 旱莲草、 地榆炭各 30 g， 小蓟炭、 桑椹各

20 g， 大枣 60 g， 生姜(自备) 3 片。 水煎服， 每天 1 剂， 每天
2 次。 早晚饭后 1h 服用， 取 5 剂。 嘱其注意休息， 劳逸结
合， 加强营养。

二诊(2011 年 9 月 19 日)： 患者自述月经淋漓明显减轻，

量少， 精神较前转佳， 纳食增加。 复查血常规： 白细胞 3.3×
109/L↓(较前升高 )， 血红蛋白 119 g/L(已正常 )， 淋巴细胞
31.2%(已正常)， 红细胞 3.59×1012/L(已正常)。 尿常规： 尿胆
素原(+)， 潜血、 酮体均转阴， 但尿蛋白(+++)， 仍腰酸， 下肢

浮肿， 提示部分症状虽减， 肾虚毒侵仍重， 因而于益气调血、

健脾和胃、 解毒凉血的基础上重在补肾利水清毒。 在前方基础

上去地榆炭、 麦芽， 加玉米须 50 g， 车前子(包煎)10 g， 蒲公

英加至 30 g， 取 7 剂。

三诊(2011 年 12 月 14 日)： 上方加减调理后， 复查血常

规： 白细胞 4.1×109/L， 血红蛋白 172 g/L， 淋巴细胞 27.4%，
红细胞 5.14×1012/L。 尿常规： 尿蛋白(+)、 尿胆素原、 潜血、
酮体均转阴。 患者自述近来因生闷气睡眠欠佳、 烦躁。 月经已

正常， 精神转佳， 纳食正常， 体重增加了 10 kg。 前方去旱莲

草， 加合欢皮 20 g， 牡蛎 40 g， 龙骨 15 g， 茯神 10 g 以解郁

安神。

上方加减服用至 2014 年 7 月 30 日复诊， 患者精神转佳，

体重增加至 55 kg， 自述近日因跟家人生气、 饮食不节而出现

胁背疼痛不适， 睡眠欠佳、 烦躁易怒， 前来就诊， 复查血常

规， 除白细胞(3.49×109/L)略低外， 余均正常； 尿常规正常。
B 超： 慢性胆囊炎， 肝、 脾、 胰、 肾未见异常。 临床疗效满

意， 月经正常。 证属气血不调、 肝郁化热、 气机失调、 神失守

舍。 治宜益气调血、 泻肝清热、 理气和胃、 解郁安神。 方用疗

风虚瘦弱方和敦煌大泻肝汤加减治疗。 黄芪 20 g， 当归、 白

芍、 黄芩、 牛膝、 补骨脂、 延胡索各 10 g， 枳壳、 香附、 木香

(后下)， 香橼各 15 g， 白术 12 g， 广藿香 20 g， 焦麦芽、 六神

曲、 鸡内金、 女贞子、 旱莲草、 瓦楞子、 淡竹叶、 紫苏梗、 首

乌藤、 合欢皮、 玉米须各 30 g， 忍冬藤 20 g， 槟榔、 川芎、 炙

甘草各 6 g， 牡蛎 60 g， 生姜 3 片(自备)， 大枣 3 枚(自备)， 取

7 剂。

近日电话随访， 患者告知精神明显转佳， 胁背痛止， 月经

规律， 食欲如常。 嘱其保持心情舒畅， 劳逸结合， 饮食有节，

少食辛辣油腻之品。

按： 本例尼曼匹克氏病 (成人型) 临床实属少见， 今用敦
煌疗风虚瘦弱方加减化裁因证施治， 今后应在中医药治疗此病

方面多加探索， 以便总结出更为有效的方药。
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