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ÅÉÓÁÃÙÃÇ

Ç íüóïò Wilson áðïôåëåß äéáôáñá÷Þ ôïõ
ìåôáâïëéóìïý ôïõ ÷áëêïý1. Åßíáé óðÜíéá íü-
óïò êáé êëçñïíïìåßôáé ìå áõôïóùìáôéêü õðï-
ëåéðüìåíï ÷áñáêôÞñá2. Ç óõ÷íüôçôá ôùí ïìï-
æõãùôþí ðáó÷üíôùí åßíáé 1:30.000 åíþ ôùí åôå-
ñïæõãùôþí öïñÝùí åßíáé 1:90. Ç çðáôéêÞ äõó-
ëåéôïõñãßá óõ÷íÜ åßíáé óïâáñÞ êáé åßíáé äõ-
íáôüí íá áðïâåß ìïéñáßá, åÜí äåí åðéôåõ÷èåß
Ýãêáéñç äéÜãíùóç ôçò íüóïõ1.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÐÔÙÓÇÓ

Ç ðåñßðôùóç ðïõ ðåñéãñÜöåôáé áöïñÜ êï-
ñßôóé, çëéêßáò 6 åôþí. Ç áóèåíÞò íïóçëåýèçêå
ãéá ôç äéåñåýíçóç çðáôïìåãáëßáò, ç ïðïßá
áíåõñÝèçêå ôõ÷áßá êáôÜ ôçí áíôéêåéìåíéêÞ åîÝ-
ôáóç áðü ôïí ïéêïãåíåéáêü ðáéäßáôñï. Ôï ïé-
êïãåíåéáêü êáé áôïìéêü éóôïñéêü ôçò áóèå-
íïýò Þôáí åëåýèåñï. ÊáôÜ ôçí áíôéêåéìåíéêÞ
åîÝôáóç äéáðéóôþèçêå çðáôïìåãáëßá êáé óðëç-
íïìåãáëßá, åíþ ç âõèïóêüðçóç äåí áðÝäåéîå
áýîçóç ôùí ôñáíóáìéíáóþí (SGOT: 187 UL/lt
Ö.Ô.: 8-33 U/lt êáé SGPT: 164 Ul/lt Ö.Ô.: 4-36
U/lt) êáé áýîçóç ã-ãëïõôáìõëôñáíöåñÜóçò
(ãGT) 150 Ul/lt. Ï ïñïëïãéêüò Ýëåã÷ïò ãéá
ôçí áíß÷íåõóç áíôéãüíùí ôïõ HBV, HAV, HCV
êáé HDV áðÝâç áñíçôéêüò. Åðßóçò ï ïñïëïãé-
êüò ðñïóäéïñéóìüò áíôéóùìÜôùí Ýíáíôé êõô-
ôáñïìåãáëïúïý (CMV) êáé IgM, IgG ôÜîåùò
áíôéóùìÜôùí Ýíáíôé êáøéäéêþí áíôéãüíùí VCA
ôïõ éïý Åpstein-Barr äåí áðÝäåéîå ðáèïëïãé-
êÝò ôéìÝò. Ç ðåñáéôÝñù äéåñåýíçóç ôçò çðáôé-

êÞò äõóëåéôïõñãßáò áðÝäåéîå åëÜôôùóç óåñïõ-
ëïðëáóìßíçò ïñïý, 4 mg/dl (Ö.Ô.: 20-50 mg/
dl), áýîçóç áðïâáëëïìÝíïõ ÷áëêïý ïýñùí
24ùñïõ ðñéí êáé ìåôÜ ôç ÷ïñÞãçóç D-ðåíé-
êéëëáìßíçò (ôéìÝò 182 mg/24h êáé 1950 mg/
24h áíôßóôïé÷á ìå Ö.Ô. < 40 mg/24h. Ôá åõ-
ñÞìáôá Þôáí åíäåéêôéêÜ ãéá ôçí ýðáñîç íü-
óïõ Wilson êáé åðáêïëïýèçóå âéïøßá Þðáôïò
ãéá ôçí åðéâåâáßùóç ôçò äéÜãíùóçò.

ÉÓÔÏËÏÃÉÊÁ ÅÕÑÇÌÁÔÁ

ÊáôÜ ôçí åîÝôáóç ôïõ ôåìá÷éäßïõ Þðáôïò
ðáñáôçñÞèçêå äéáôáñá÷Þ ôçò öõóéïëïãéêÞò
ëïâéáêÞò áñ÷éôåêôïíéêÞò ëüãù ßíùóçò ôùí
ðõëáßùí äéáóôçìÜôùí êáé åðÝêôáóçò éíùäþí
äéáöñáãìÜôùí óôï ðáñáêåßìåíï çðáôéêü ðá-
ñÝã÷õìá. Ôá ðõëáßá äéáóôÞìáôá êáé ôá éíþäç
äéáöñÜãìáôá åìöÜíéæáí éêáíïý âáèìïý öëåã-
ìïíþäç äéÞèçóç áðü ëåìöïêýôôáñá, ðëáóìá-
ôïêýôôáñá êáé ëßãá çùóéíüöéëá ðïëõìïñöï-
ðýñçíá. Ç ìïíïêõôôáñéêÞ öëåãìïíþäçò äéÞ-
èçóç åðåêôåéíüôáí óôï ðáñáêåßìåíï çðáôéêü
ðáñÝã÷õìá êáé ðñïóëÜìâáíå ÷áñáêôÞñåò äéá-
âñùôéêÞò íÝêñùóçò (åéêüíá 1). Óôéò áíôßóôïé-
÷åò ðåñéï÷Ýò ðáñáôçñÞèçêå íÝêñùóç çðáôï-
êõôôÜñùí ìå ó÷çìáôéóìü ïîýöéëùí óùìáôßùí
êáé äéáõãïêõôôáñéêÞ äéüãêùóç çðáôïêõôôÜñùí.
Ðáñüìïéåò ëßãåò öëåãìïíþäåéò äéçèÞóåéò ðá-
ñáôçñÞèçêáí åíäïëïâéáêÜ. Óå áñêåôÞ Ýêôáóç
ôá çðáôïêýôôáñá ìå ðåñéðõëáßá åíôüðéóç åì-
öÜíéæáí ìéêñü êáé ìåãáëïöõóáëéäþäç ìåôá-
ôñïðÞ êáé êåíïôïðéþäåéò (ãëõêïãïíéùìÝíïõò)
ðõñÞíåò (åéêüíá 2). ÐáñáôçñÞèçêáí åðßóçò
óðÜíéá óùìÜôéá Mallory. Ïé åéäéêÝò éóôï÷çìé-
êÝò ÷ñþóåéò ÏñóåÀíçò êáé Ñïäáíßíçò áðÝäåé-
îáí ôçí ðåñéðõëáßá êõñßùò ýðáñîç óðáíßùí
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Åéêüíá 1. Äéáâñùôéêïý ôýðïõ ðåñéðõëáßá íÝêñù-
óç êáé ëéðþäçò ìåôáôñïðÞ çðáôïêõôôÜñùí ÇÅx
250.

Åéêüíá 1. Ðáñïõóßá éíþäïõò äéáöñÜãìáôïò êáé
äéáâñùôéêïý ôýðïõ íÝêñùóçò ÇÅx100.

Åéêüíá 2. Ìéêñïöõóáëéäþäçò ìåôáôñïðÞ çðáôï-
êõôôÜñùí êáé êåíïôïðéþäåéò (ãëõêïãïíéùìÝíïé)
ðõñÞíåò ÇÅx250.

êïêêßùí, ðñùôåÀíçò óõíäåüìåíçò ìå ÷áëêü êáé
åíáðïèÝóåùí ÷áëêïý áíôßóôïé÷á (åéêüíá 3).
ÓõìðåñáóìáôéêÜ, ç âéïøßá Þðáôïò åìöÜíéæå
áëëïéþóåéò ÷ñïíßáò åíåñãïý çðáôßôéäáò ìå
éêáíïý âáèìïý ðõëáßá êáé äéáöñáãìáôéêÞ ßíù-
óç êáé Þðéá åíäïëïâéáêÞ öëåãìïíþäç áíôß-
äñáóç. Ïé ðåñéãñáöåßóåò áëëïéþóåéò åßíáé
äõíáôüí íá ðáñáôçñçèïýí óå íüóï ôïõ Wil-
son.

ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Ôï ãïíßäéï ôï õðåýèõíï ãéá ôçí N. Wilson
åíôïðßæåôáé óôï ÷ñùìüóùìá 13 (13q14.3) êáé
ó÷åôßæåôáé ôïðïãñáöéêÜ ìå ôïí ãïíéäéáêü åðß-
ôïðï ôçò d-åóôåñÜóçò3,4. Ç ìåôÜëëáîç ôïõ ãï-
íéäßïõ ïäçãåß óå áíþìáëç ðáñáãùãÞ ôçò êù-
äéêïðïéïýìåíçò äéáìåìâñáíéêÞò ðñùôåÀíçò ìå-
ôáöïñÜò ÷áëêïý, ç ïðïßá áíÞêåé óôçí ïéêïãÝ-
íåéá ôçò Ñ-ÁÔÑÜóçò5. Ç ðáñáðÜíù äéáôáñá÷Þ
ðñïêáëåß áðïññýèìéóç ôçò ìåôáöïñÜò/áðüäï-
óçò ÷áëêïý óôç èÝóç óýíèåóçò ôçò óåñïõëï-
ðëáóìßíçò ìå áðïôÝëåóìá åëáôôùìÝíç áðÝê-
êñéóç ÷áëêïý óôç ÷ïëçöüñï ïäü êáé óõíïäü
õðïëåéðüìåíç óýíèåóç óåñïõëïðëáóìßíçò6,7.
ÐåéñáìáôéêÝò ìåëÝôåò åðéâåâáéþíïõí ôç ìç
ìåôÜëëáîç ôïõ ãïíéäßïõ ôçò óåñïõëïðëáóìß-
íçò óôï ÷ñùìüóùìá 3 óôç Í. Wilson êáé áðï-
äåéêíýïõí üôé ç çðáôïôïîéêüôçôá ôïõ óõóóù-
ñåõìÝíïõ ÷áëêïý ïöåßëåôáé óå ïîåéäùôéêü stress
ôùí ìéôï÷ïíäñßùí8.

Ôá óõìðôþìáôá ôùí ðáó÷üíôùí áðü N.
Wilson åîáñôþíôáé áðü ôçí çëéêßá êáé ó÷åôß-
æïíôáé Üìåóá ìå ôç óõóóþñåõóç ÷áëêïý óôá
âáóéêÜ ãÜããëéá ôïõ åãêåöÜëïõ, ôïí êåñáôïåé-
äÞ ÷éôþíá, ôïõò íåöñïýò êáé ôï Þðáñ. Êëéíé-

Åéêüíá 3. ÁíÜäåéîç ôùí åíáðïèÝóåùí ÷áëêïý ìå
ôç ÷ñþóç Ñïäáíßíçò ÇÅx450.
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êÝò åêäçëþóåéò ôçò çðáôéêÞò âëÜâçò ðáñáôç-
ñïýíôáé ìåôÜ ôá 5 Ýôç õðü ôç ìïñöÞ: á) ïîåßáò
çðáôßôéäáò óôï 25% ôùí áóèåíþí, â) êåñáõíï-
âüëïõ çðáôßôéäáò ìå ìéêñÞ ó÷åôéêÜ áýîçóç
ôñáíóéìáíáóþí, ã) ÷ñüíéáò åíåñãïý çðáôßôé-
äáò êáé ä) êßññùóçò, ç ïðïßá áðïôåëåß êáé
ôçí ðñþôç åêäÞëùóç óôï 50% ôùí áóèåíþí.
Ôï çðáôïêõôôáñéêü êáñêßíùìá áðïôåëåß óðÜ-
íéá åðéðëïêÞ ôçò N. Wilson9. Ôá êñéôÞñéá ãéá
ôç äéÜãíùóç ôçò N. Wilson åßíáé: 1) ÷áìçëÝò
ôéìÝò óåñïõëïðëáóìßíçò óôïí ïñü < 20 mg/
100 ml, 2) áýîçóç áðïâáëëüìåíïõ ÷áëêïý
óôá ïýñá 24þñïõ > 40 mg/24h, 3) áýîçóç
ôïõ ðåñéå÷üìåíïõ ÷áëêïý óôïí çðáôéêü éóôü
250 mg/g çðáôéêïý éóôïý, 4) ðáñïõóßá äá-
êôõëßïõ Kayser Fleischer óôïí êåñáôïåéäÞ ÷é-
ôþíá, 5) çðáôéêÝò éóôïëïãéêÝò áëëïéþóåéò1.

Ç âéïøßá Þðáôïò åßíáé áðáñáßôçóç ãéá ôçí
ôåêìçñßùóç ôçò äéÜãíùóçò N. Wilson. Óôçí
ïîåßá çðáôßôéäá åðß N. Wilson ðáñáôçñïýíôáé
äéáõãïêõôôáñéêÞ äéüãêùóç çðáôïêõôôÜñùí (bal-
looning), ïîýöéëá óùìÜôéá, ÷ïëüóôáóç, ìéêñïý
âáèìïý ìïíïêõôôáñéêÞ öëåãìïíþäçò äéÞèç-
óç2,10.

Åðß êåñáõíïâüëïõ çðáôßôéäáò åßíáé ÷áñá-
êôçñéóôéêÞ ç áðïõóßá åêôåôáìÝíçò íÝêñùóçò.
Óôï áñ÷üìåíï-ðñïêéññùôéêü óôÜäéï ðáñáôçñïý-
íôáé åóôéáêÞ íÝêñùóç êáé óðÜíéá ïîýöéëá
óùìÜôéá, ìÝôñéá Ýùò éêáíÞ ëéðþäçò ìåôáôñï-
ðÞ çðáôïêõôôÜñùí, ðåñéðõëáßá ðáñïõóßá êå-
íïôïðéùäþí ãëõêïãïíéùìÝíùí ðõñÞíùí, åíá-
ðïèÝóåùí ëéðïöïõóêßíçò êáé óùìáôßùí Mal-
lory, õðåñôñïößá êõôôÜñùí Kupffer, ìéêñïý
âáèìïý ìïíïêõôôáñéêÞ öëåãìïíþäçò äéÞèçóç,
ðñïïäåõôéêÞ ðåñéðõëáßá õðåñðëáóßá ìéêñþí

÷ïëçöüñùíêáé ßíùóç10.
Ç åéêüíá ôçò çðáôéêÞò âéïøßáò ðñïóëáì-

âÜíåé ÷áñáêôÞñåò ÷ñïíßáò åíåñãïý çðáôßôéäáò
êáé áðáéôåßôáé äéáöïñéêÞ äéÜãíùóç áðü ôá
ëïéðÜ áßôéá ×ÅÇ10.

Ç êßññùóç åðß N. Wilson åßíáé óõíÞèùò
ìáêñïïæþäçò áëëÜ êáé ìéêôïý Þ ìéêñïïæþ-
äïõò ôýðïõ ìå óõ÷íÞ ðáñïõóßá óùìáôßùí
Mallory êáé áðïöñáêôéêïý ôýðïõ ßíùóçò êå-
íôñéêþí öëåâþí10. Ç áíÜäåéîç ôùí åíáðïèÝ-
óåùí ÷áëêïý óôïí çðáôéêü éóôü åðéôõã÷Üíåôáé:

á) ìå ôéò éóôï÷çìéêÝò ÷ñþóåéò ÏñóåÀíçò
êáé p-äéìåèõëáìéíïâåíæéëéäßíçò ñïäáíßíçò.

â) Ìå çëåêôñïíéêÞ ìéêñïáíÜëõóç.
Ç ÷ñþóç ÏñóåÀíçò áíáäåéêíýåé ðñùôåÀíç

óõíäåüìåíç ìå ÷áëêü åíþ ç ÷ñþóç ôçò ñïäá-
íßíçò, ç ïðïßá áðïôåëåß êáé ôçí ðëÝïí áîéüðé-
óôç ìÝèïäï, åíáðïèÝóåéò ÷áëêïý.

Ç áíÜäåéîç ôùí åíáðïèÝóåùí ÷áëêïý åîáñ-
ôÜôáé áðü ôï óôÜäéï ôçò íüóïõ êáé ôçí åíäï-
êõôôÜñéá êáôáíïìÞ áõôïý (Ðßíáêáò 1). H äéá-
öïñéêÞ äéÜãíùóç ôçò åíáðüèåóçò ÷áëêïý óôïí
çðáôéêü éóôü ðåñéëáìâÜíåé: á) ôçí áíáìåíüìå-
íç áýîçóç ÷áëêïý óôï íåïãíéêü Þðáñ, â) áäõ-
íáìßá áðïâïëÞò ÷áëêïý óôç ÷ïëÞ üðùò óôçí
Ýëëåéøç ÷ïëçöüñùí ðüñùí êáé óôçí ÉíäéêÞ
ðáéäéêÞ êßññùóç, ã) ôçí ðñùôïðáèÞ ÷ïëéêÞ
êßññùóç êáé ä) ôçí ðáñáôåôáìÝíç ÷ïëüóôá-
óç10. Èåñáðåßá åðéëïãÞò èåùñåßôáé ç ÷ïñÞãç-
óç D-ðåíéêéëëáìßíçò ç ïðïßá äñá åßôå ùò ÷ç-
ëïåéäÝò äåóìåýïíôáò ôï ÷áëêü Þ áõîÜíïíôáò
ôçí ìåôáëëïèåéïíßíç11. Ç çðáôéêÞ ìåôáìüó÷åõóç
öáßíåôáé íá Ý÷åé åõåñãåôéêÜ áðïôåëÝóìáôá óå
áóèåíåßò ìç áíôáðïêñéíüìåíïõò óôçí êëéíéêÞ
èåñáðåßá12.

Ðßíáêáò 1. Éóôï÷çìéêÞ áíÜäåéîç Cu óôï Þðáñ

ÓôÜäéï íüóïõ ÅíäïêõôôÜñéá êáôáíïìÞ ÁíÜäåéîç
Cu

Ðñïêéññùôéêü
Áóõìðôùôéêïß           ® ÄéÜ÷õôá óôï êõôôáñüðëáóìá Äõó÷åñÞò

Ï×É óå ëõóïóþìáôá
Óõìðôùìáôéêïß          ® ÄéÜ÷õôá óôï êõôôáñüðëáóìá ÅôåñïãåíÞò êáôáíïìÞ

+ ëõóïóþìáôá óôç æþíç 1
Êéññùôéêü óôÜäéï Óôá ëõóïóþìáôá ÅôåñïãåíÞò êáôáíïìÞ

óôïõò üæïõò

SUMMARY
Wilson's disease in a six years old girl. Case report.
Stefanaki K.
Pathology Department University Hospital Herakleion Creta.
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