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:نام بيماري 

ويلسون

:تعريف 

اما به بيماري . در بيماري ژنتيكي مغلوب، پدر و مادر هردو ناقل بيماري مي باشند. بيماري ويلسون يك نقص ژنتيكي مغلوب مي باشد

. درگير مي كندبيماري ويلسون كبد، كليه، چشم، سيستم مغز و اعصاب، در موارد نادرتر مفاصل، استخوان، غدد و قلب را . مبتلا نيستند

خوشبختانه، امروزه روش هاي . شيوع بيماري يك نفر در سي هزار تا چهال هزار تولد است و در صورت عدم درمان، كشنده مي باشد

. موثري براي تشخيص و كنترل بيماري وجود دارد

:علل و عوامل 

از غذاها مثل صدف، جگر، قارچ، شكلات و مغزها بعضي . ميلي گرم مس، از طريق غذا دريافت مي كند3هر فردي روزانه يك تا 

درصد مس دريافت شده از طريق معده و روده جذب و سپس وارد جريان خون   مي شود و نهايتاً از طريق 50. سرشار از مس هستند

سلولهاي بخشي از مس در . وريد كبدي وارد سلول هاي كبدي مي شود و در سلولهاي كبدي به صورت هاي مختلف تبديل مي شود

كبدي صرف توليد آنزيم مي شود، ميزاني ديگر به پروتئيني به نام سرولوپلاسمين مي چسبد و بخشي ديگر بدرون صفرا ترشح مي شود 

. و سپس از طريق مدفوع دفع مي شود

در مرحله بعدي در بيماري ويلسون دو شكل آخر دچار اشكال مي شود و اين اشكالات منجر به تجمع مس در سلول هاي كبد مي شود؛

همچنين گاهي مس به صورت ناگهاني از . بيماري، مس علاوه بر كبد در اندام هاي ديگر مثل كليه، مغز و قرنيه چشم رسوب مي كند

.كبد آزاد مي شود و باعث بروز آسيب شديد در كبد، كليه و گلبول هاي قرمز خون مي شود

:علائم و نشانه ها 

معمولاً علائم كبدي . سالگي بروز مي نمايد5اس محل درگير شده متفاوت است و در بيشتر موارد، بعد از علائم در افراد مختلف بر اس

.سالگي بروز مي كند ولي علائم عصبي و رواني بين اولين تا پنجمين دهه زندگي بروز  مي كند30تا قبل از 

:علائم كبدي 

بزرگ شدن كبد 
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هپاتيت 

نارسايي كشنده كبد

سيروز

زردي

)آسيت(جمع شدن مايع در فضاي شكم 

ورم

خونريزي از واريس مري

مشكلات انعقاد خون

:علائم مربوط به درگيري سيستم مغز و اعصاب 

: اين علائم معمولاً به سختي تشخيص داده مي شوند و شامل موارد زير است

ت رفتاري و رواني مثل تحريك پذيري و خشم لرزش دست، اختلال در صحبت كردن، مشكلات تحصيلي، اختلال در نوشتن، اختلالا

غيرقابل كنترل بخصوص در دوران نوجواني 

:علائم ديگر شامل 

مصرف داروهاي دفع كننده مس باعث ناپديد (به علت رسوب مس ) KF Ringحلقه كايزر فليشر (تشكيل يك حلقه اطراف قرنيه 

).شدن اين حلقه مي شود

عدسي چشمآب مرواريد به علت رسوب مس در 

نارسايي كليه 

اختلالات قاعدگي

به تاخير افتادن بلوغ

در موارد بسيار نادر درگيري مفاصل و كم كاري غده پاراتيروئيد

:تشخيص 

.در رابطه با هركدام از علائم فوق بايد احتمال بيماري ويلسون در نظر گرفته شود

: يافته هاي آزمايشگاهي شامل موارد زير هستند
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كاهش مس خون

كاهش سرولوپلاسمين خون

افزايش مس ادرار

افزايش مس در سلول هاي كبدي

.بهترين آزمايش تشخيصي در بيماري ويلسون، نمونه برداري از كبد و بررسي ميزان مس در سلول هاي كبدي است

ر صورت تشخيص بيماري ويلسون، قبل تست هاي غربالگري جهت تمام اعضاء خانواده اين بيماران بايد انجام شود و د: نكته

.از بروز علائم بايد درمان آغاز شود

:درمان 

دارو درماني

اين داروها به مس مي چسبند و . جهت پيش گيري از تجمع مس و بروز عوارض ناشي از آن، داروهاي دفع كننده مس تجويز مي شوند

دنيا با استفاده صحيح و دقيق از اين داروها سلامت خود را در سطح وسيعي هزاران بيمار ويلسون در. دفع آن را از بدن تسهيل مي كنند

.حتي گاهي موارد با وجود بروز عوارض بيماري، دارو درماني باعث از بين رفتن علائم مي شود. حفظ كرده اند

ت بيمار به عوارض شايان ذكر است كه اين داروها بايد براي همه عمر و تحت نظر پزشك مصرف شوند، در غير اين صور

. كشنده مبتلا خواهد شد

اين دارو در موارد نادري عوارضي مثل . مصرف شود6بهترين اين داروها پني سيلين آمين است كه بايد همراه با قرص ويتامين ب 

( مثل ترينتين  در اين گونه موارد داروهاي ديگر . سميت عصبي، سميت كليوي، اختلالات خوني و بثورات جلدي را به همراه دارد

Trientin (جايگزين مي شوند.

گاهي . اين دارو نيز مانع از جذب مس غذا در روده مي شود. همچنين در بعضي موارد طبق نظر پزشك تركيبات روي تجويز مي شود

.پس از كنترل بيماري، طبق نظر پزشك، درمان فقط با اين دارو ادامه پيدا  مي كند

:رژيم غذائي 
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دريافتي از طريق غذا، بايد به  يك ميلي گرم در روز كاهش داده شود و در واقع غذاهاي سرشار از مس مثل جگر، صدف، ميزان مس 

. در ارتباط با رژيم غذائي با يك متخصص تغذيه متبحر مشورت كنيد. مغزها و شكلات نبايد خورده شوند

.وند كبد انجام شوددر صورت شكست درمان و در موارد نارسايي شديد كبد، بايد پي

:پيش آگهي 

خوشبختانه اين داروها در سطح قابل . پيشرفت بيماري بستگي به زمان شروع دارو و پاسخ بدن بيمار به داروهاي دفع كننده مس دارد

الم و مفيد توجهي از بروز عوارض پيش گيري مي كنند و بيمار با مراعات دقيق و صحيح رژيم غذائي و داروئي مي تواند يك زندگي س

. داشته باشد

.در صورتيكه تصميم گرفته ايد، بچه دار شويد با مشاور ژنتيك مشورت كنيد:نكته


