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M1 A WILSON-BETEGSEG?

A Wilson-kor 6rokletes megbetegedés, melyet egy hibas gén
okoz. A réz nagy mennyiségli felhalmozddasahoz vezet az
agyban, majban és egyéb szervekben.

HOGYAN JELENIK MEG A BETEGSEG, ES MIK A

GYAKORI TUNETEI?

A Wilson-kor néhany tiinete gyermekkorban vagy fiatal

felndttkorban kezdddik. Ezek az idegrendszeri tiinetek

leggyakrabban:

+ akaratlan mozgasok beleértve a koros tartast (példaul
diszténia) vagy remegeést,

+ egyensulyzavar és kéziigyetlenség,

* beszéd- és nyelészavar,

* kognitiv és magatartas zavarok.

A majfunkcio6 zavara szintén gyakori Wilson-kérban, iigymint a
vérszegénység, a vesemilkddés zavara, vagy szivproblémak.

M1 okozzA A WILSON-KORT?

Wilson-kor egy 6roklddd betegség. Egy gén mutacioja okozza,
amely a réz kiiiriilését segitd fehérjét kodol. Miikodészavara
kovetkeztében a réz felhalmozddik a szervezetben, féleg az agy, a
szemek és a m4j teriiletén. A rézlerakodas okozta karosodas vezet
a Wilson-kor tiineteihez.

HOGYAN ISMERHETO FEL A WILSON-KOR?
Fontos, hogy az orvosok gondosan figyeljék a Wilson-kor
tiineteit, mert nem konnyt 6ket észrevenni. Foleg vér- és
vizeletvizsgalat segiti a diagndzist. A ceruloplazmin egy olyan
fehérje, amely a majban termelddik, és a feladata a réz felvétele
¢és szallitasa a szervezetben. A fehérje szintje a vérben segitheti a
Wilson-kor diagndzisat. De mivel a teszt néha nem tamasztja ala
a Wilson-kort, ajanlott a vizelettel iiritett réz mennyiségét is
megmérni. Ehhez a vizsgalathoz egy teljes 24 6ras periddusban
kell gytijteni a vizeletet. A teszt szabalyszerti kivitelezése nagyon
fontos a Wilson-kor diagnozisahoz.

A kivizsgalashoz gyakran tovabbi vizsgalatokra is sziikség lehet:

» szemészeti vizsgalat a szaruhartyaban felhalmozodott réz
iranyaban,

* majbiopszia a diagndzis megerdsitésére,

» agyi MR vizsgalat az idegrendszeri elvaltozasok abrazolasara,

« genetikai teszt a végleges diagnozishoz.

KEZELHETO A WILSON-KOR?
Igen, a Wilson-kor jol kezelhetd. A korai diagnézis és kezelés
megel6zi az agy és a tobbi szerv maradandé karosodasat.

MEGVALTOZTASSAM-E AZ ETRENDEMET?

Sok gyakran fogyasztott élelmiszer tartalmaz rezet, és a legtobb
ember tobbet fogyaszt, mint amennyi sziikséges lenne. Ha Onnek
Wilson-korja van, a legjobb, ha kertili a rézben gazdag
élelmiszereket, mint:

¢ csokoladé,

* olajos magvak,

* kagylofélék,

* maj.

MILYEN KEZELESEK ELERHETOK?

Tobbféle kezelési lehetség all rendelkezésre Wilson-koros

betegek szamara, ezek kozé tartoznak:

» Gyogyszerek, melyek akadalyozzak a réz felszivodasat a
belekbdl, mint példaul a cink. Iddre van sziikség, hogy ezek a
gyogyszerek kifejtsék a hatasukat.

* Gyogyszerek, melyek hozzako6tddnek a rézhez a szervezetben.
Ilyen példaul a d-penicillamin, a trientin és az ammonium-
tetratio-molibdat. Ezeknek a gyogyszereknek komoly
mellékhatasaik lehetnek, és nem érhetdk el minden orszagban.

» Stlyos esetekben méj transzplantaciora lehet sziikség a réz
anyagcsere rendezéséhez.

Gyogyszerrel javithatok a Wilson-kor tiinetei is, mint példaul az
akaratlan mozgasok. Beszéljen a kezeldorvosaval arrél, melyik
kezelés vagy kezelések legmegfeleldbbek Onnek.

SZUKSEGES-E SZURNI A CSALADTAGOKAT?
Mivel a Wilson-kor 6roklodo, a csaladtagoknal is fennallhat a
hajlam a betegségre. A Wilson-kor autoszomalis recessziv
oroklésmenetii. Ez azt jelenti, hogy a hibas génbdl két valtozat
sziikséges; egy az anyatdl és egy az apatol. Az anyanal as az
apanal valosziniileg nem alakul ki a betegség, mivel van egy
normalis génvaltozatuk. Ugyanakkor a beteg novéreinél,
fivéreinél fennall a kockazat. Ha diagnosztizaljak Onnél a
Wilson-kort, és vannak testvérei, akkor ket is le kell szlirni a
betegségre. Ritka esetekben mas csaladtagokat is sziirni kell.
Beszéljen az orvosaval vagy egy genetikai tanacsadéval, hogy
kell-e szlirni a csaladtagjait.
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