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Bölüm
17 WİLSON HASTALIĞINA 

BAĞLI SARILIK

Sedat ÇİFTEL1

GİRİŞ

Wilson hastalığı (WH) bakırın kusurlu atılımı ile ilişkili kronik karaciğer hastalığı 
ve dejeneratif santral sinir sistemi bozukluğu ile seyreden herediter bir hastalık-
dır. Hastalık 13. (13q14.3) kromozomun uzun koluna lokalize ATP 7B genindeki 
mutasyona bağlı otozomal resesif geçiş gösterir (1). WH’de temel bozukluk,bakı-
rın ince barsaklardan aşırı emilimi ile beraber hepatositlerde bakırı safra yollarına 
salgılamasında azalma olmasıdır.

Patogenez ve Klinik Seyir
WH’de bakırın seruplazmin ile birleşme kusuru oluştuğundan, atılması gere-

ken bakırın safra yolu ile atılması bozulmuştur. Vucuta biriken bakır, serbest radi-
kal oluşumunu tetikleyerek, lipid ve proteinlerin oksidasyonuna neden olur. Wil-
son hastalığı 2/100.000 oranda görülür . Hastaların çoğunda çocuklukta başlayan 
progresif bakır birikimine bağlı karaciğer parankim hastalığının semptomları 
görülür. Karaciğerde fibrosiz ve sirozun oluşması ile beraber ekstrahepatik do-
kularda da bakır depozitleri oluşmaya başlar. WH’de klinik seyir çok değişkenlik 
gösterebilir. Akut ve kronik karaciğer hastalığının klinik bulguları izlenebilindiği 
gibi, değişik formlarda nörolojik hastalıklar, psikiyatrik hastalıklar, kemik şekil 
bozuklukları, hemolitik anemi ve endokrin hastalılara neden olabilir. Etkilenen 
kişilerin %40-60’ında başlangıçta nörolojik bulgular ortaya çıkmaktadır. Nedeni 
anlaşılamayan hiperbilurubinemi ile gelen genç hastalarda WH’de ayırıcı tanıda 
düşünülmelidir.

Dİffüz hepatoselüler tutulum olduğunda sarılık oluşmaya başlar. Sarılığın ge-
lişimi alta yatan nedene bağlı ve akut veya kronik olmasına göre değişiklik gös-
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ği, normal veya artmış alkalan fosfataz düzeyleri, söz konusudur. Erken dönemde 
tanı konulup ve tedaviye başlanması hastanın prognozu açısından önemlidir.
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