
  تجربة أحد وحدات كبد الأطفال المصریة: دراسة اكلینیكیة لمرض ویلسون
  

  ملخص البحث
یظھرون الأعراض الكبدیة ولكن بعضھم قد یكون لدیھ )  WD(معظم الأطفال المرضى المصابین بمرض ویلسون 

الھدف من الدراسة  كان تحدید الاعراض المرضیة، الممیزات البیوكیمیائیة ونتائج . بیة أو نفسیةأعراض عص
  . WDالعلاج فى مجموعة من الأطفال المصریین تم تشخیصھم بمرض 

 ٥٤. جامعة القاھرة،  مصر ، أجریت الدراسة في وحدة الكبد الأطفال في مستشفى الأطفال: المرضى و الطرق 
وكان التشخیص استنادا إلى انخفاض مستویات .  ٢٠٠٩-١٩٩٦فى الفترة  WDیصھم مریضا تم تشخ

أو / سیرولوبلازمین فى الدم ، وزیادة تركیزات النحاس البولیة قبل أو بعد تحلیل التحدى باستخدام  البنسیلامین، و 
  .فى العین)   F-K( - وجود حلقات كایزر فلایشر 

  ، أمراض الكبد و عصبیة) ٪٦١( مریضا  ٣٣عراض كبدیة في أ: الأعراض المرضیة كالتالى:النتائج
كان لاثنا عشر من الأزواج أكثر من طفل ) .  ٪ ٢٤( ١٣و سابق للأعراض )  ٪ ٩.٣(  ٥، عصبیة )  ٪ ٥.٥(  ٣

تم العثور على زیادة تركیزات النحاس البولیة قبل أو بعد التحدي د البنسیلامین في جمیع المرضى ، . مصاب
تم علاج جمیع المرضى الذین .  ٪ ٣١.٥في   F-Kوحلقات  ٪ ٩٧توى سیرولوبلازمین فى الدم في انخفاض مس
  یعانون بدواء

ثلاثة . البنسیلامین و كبریتات الزنك باستثناء حالة واحدة سابق للأعراض الذي كان یعالج بكبریتات الزنك فقط 
تحسنت ) .  ٣٦- ١( شھور  ٦علاج وسیطة من مرضى خضعوا  لعملیة زرع الكبد و توفي ثمانیة مرضى بعد مدة 

  .الأعراض الكبدیة مع العلاج ولكن العصبیة بقیت ثابتة
العلاج .  WDتبقى  الآعراض المرضیة و الفحوصات الكیمیائیة الحیویة معیارا لتشخیص : الاستنتاجات 

  بالبنسیلامین و
  زال زراعة الكبد المنقذة للحیاةلا ت. من الأعراض الكبدیة WDالزنك یمكن أن تعالج على نحو فعال 

البحث عن المرض فى الاخوة قبل ظھور الآعراض ھو من .  WDبالنسبة لأولئك المصابین فى المرحلة النھائیة 
  الأھمیة القصوى

  

  
  

 


