
Klinika Oczna 2005, 107(1-3) ISSN 0023-2157 Index 36264654 Klinika Oczna 2005, 107(1-3) ISSN 0023-2157 Index 362646

Cho ro ba Wil so na jest za bu rze niem me ta bo licz nym dzie dzi czo-
nym au to so mal nie re ce syw nie (mu ta cja ge no wa bło no we go en zy-
mu wią żą ce go miedź – AT P7B, zlo ka li zo wa na na chro mo so mie 13.), 
po le ga ją cym na upo śle dzo nym wy dzie la niu mie dzi z he pa to cy tu do 
żół ci i za bu rzo nym trans por cie z ce ru lo pla zmi ną. W efek cie do cho-
dzi do gro ma dze nia się mie dzi w tkan kach, głów nie w wą tro bie 
i ośrod ko wym ukła dzie ner wo wym. Miedź od kła da się rów nież 
w ro gów ce w po sta ci pier ście nia Kay se ra -Fl eish era (K-F) (2,6). Cho-
ro ba Wil so na wy róż nia się wśród cho rób me ta bo licz nych tym, że 
wcze śnie roz po zna na mo że być sku tecz nie le czo na. Waż nym ele-
men tem dia gno sty ki jest ba da nie oku li stycz ne – po szu ki wa nie pier-
ście nia K-F, bę dą ce go cha rak te ry stycz nym ob ja wem cho ro by. W li te-
ra tu rze opi sy wa ne są przy pad ki, kie dy po dej rze nie cho ro by Wil so na 
zo sta ło wy su nię te na pod sta wie ba da nia oku li stycz ne go (8). 

Cel pra cy 
Ce lem pra cy jest re tro spek tyw na oce na czę sto ści wy stę po wa nia 

pier ście nia Kay se ra -Fl eisch era u dzie ci z cho ro bą Wil so na. 

Ma te riał i me to dy 
Ba da niem ob ję to 36 pa cjen tów w wie ku 7-17 lat (śred nia 13,4 

ro ku), ho spi ta li zo wa nych w Kli ni ce Ga stro en te ro lo gii IP CZD 
w la tach 1993-2003. Cho rzy mie li wy ko na ny stan dar do wy ze staw 
ba dań w kie run ku cho ro by Wil so na: stę że nie Cu i ce ru lo pla zmi ny 
w su ro wi cy, za war tość Cu w do bo wej zbiór ce mo czu przed ob cią że-
niem pe ni cy la mi ną i po nim, za war tość Cu w biop ta cie wą tro by, 

ba da nie ge ne tycz ne oraz ba da nie przed nie go od cin ka oka w lam pie 
szcze li no wej. U 32 pa cjen tów stwier dzo no wą tro bo wą po stać cho-
ro by Wil so na. Cho ro bę w fa zie przed kli nicz nej roz po zna no 
u 4 pa cjen tów, bę dą cych ro dzeń stwem dzie ci z cho ro bą w fa zie 
ob ja wo wej. U 1 cho rej wy stę po wa ły za rów no ob ja wy wą tro bo we, 
jak i neu ro lo gicz ne. 

Wy ni ki
Pier ścień K-F stwier dzo no u 2 pa cjen tów (5,6%). Był on obec ny 

w oboj gu oczach u 16-le tniej dziew czyn ki i 16-le tni ego chłop ca, nie 
upo śle dza jąc ostro ści wi dze nia. Tyl ko u tych dzie ci stwier dzo no 
cięż ką wą tro bo wą po stać cho ro by (mar skość wą tro by). U dziew-
czyn ki do dat ko wo wy stę po wa ły cha rak te ry stycz ne dla cho ro by 
ob ja wy neu ro lo gicz ne i zmia ny w MR gło wy. U oboj ga dzie ci cho ro-
bę Wil so na po twier dzo no ba da niem ge ne tycz nym. U dziew czyn ki 
po 2 la tach le cze nia (pe ni cy la mi ną, a na stęp nie cyn kiem) wy ko na no 
kon tro l ne ba da nie oku li stycz ne, w któ rym nie stwier dzo no obec no-
ści pier ście nia K-F. W ca łej gru pie nie ob ser wo wa no in nych ob ja-
wów oku li stycz nych ty po wych dla cho ro by Wil so na, ta kich jak np. 
za ćma „sło necz ni ko wa”. 

Omó wie nie wy ni ków
Naj częst szym ob ja wem oku li stycz nym cho ro by Wil so na jest 

pier ścień K-F, któ ry po wsta je w wy ni ku od kła da nia się zło gów mie-
dzi w bło nie De sce me ta na ob wo dzie ro gów ki. Mo że mieć ko lor 
żół to -br ąz owy, brą zo wo -zi el ony lub nie bie sko -zi el ony (8). U osób 
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z ja sny mi tę czów ka mi pier ścień K-F moż na cza sem zo ba czyć bez 
ba da nia w bio mi kro sko pie (6). Go nio sko pia mo że uwi docz nić wcze-
sne zmia ny spi chrze nio we w ką cie prze są cza nia, nie wi docz ne jesz-
cze w cza sie stan dar do we go ba da nia w lam pie szcze li no wej (8). 
Ziar ni ste zło gi od kła da ją się po cząt ko wo na godz. 6. i 12., a na stęp-
nie obej mu ją ca ły ob wód (6). Do in nych oku li stycz nych ob ja wów 
cho ro by Wil so na na le ży za ćma „sło necz ni ko wa” oraz rzad ko wy stę-
pu ją ce: kse ro ftal mia, śle po ta noc na i zez roz bież ny (6). Za ćma „sło-
necz ni ko wa” po wsta je na sku tek od kła da nia się zło gów mie dzi 
w przed niej i tyl nej torebkach so czew ki i po dob nie jak pier ścień K-F 
nie upo śle dza wi dze nia (3). 

Cho ciaż pier ścień K-F uzna wa ny jest za pa to gno mo nicz ny dla 
cho ro by Wil so na, to rzad ko mo że on być tak że obec ny w prze wle-
kłych cho ro bach wą tro by prze bie ga ją cych z cho le sta zą (mar skość 
żół cio wa wą tro by, stward nie ją ce za pa le nie dróg żół cio wych, au to-
im mu no lo gicz ne za pa le nie wą tro by), w szpi cza ku mno gim czy ra ku 
płuc (6,8). 

Pier ścień K-F jest obec ny u pra wie wszyst kich pa cjen tów (99%) 
z ob ja wa mi neu ro lo gicz ny mi lub psy chia trycz ny mi cho ro by Wil so na, 
na to miast czę sto nie wy stę pu je u cho rych z ob ja wa mi wą tro bo wy mi 
(55-70%) i w fa zie przed kli nicz nej cho ro by (2). Jesz cze rza dziej pier-
ścień K-F stwier dza ny jest u dzie ci z po sta cią wą tro bo wą (tab. I). 

W na szym ba da niu pier ścień K-F obec ny był za le d wie u 2 pa cjen-
tów. Ma ły od se tek dzie ci ze zmia na mi oku li stycz ny mi mo że wy ni kać 
z wcze sne go wy kry wa nia cho ro by Wil so na w na szym kra ju. U więk-
szo ści ob ser wo wa nych przez nas dzie ci je dy nym ob ja wem cho ro by 
wą tro by by ła nie znacz nie pod wyż szo na ak tyw ność trans ami naz. 
Mar skość wą tro by wy stę po wa ła tyl ko u dwoj ga dzie ci, 16-le tniej 
dziew czyn ki i 16-le tni ego chłop ca, i je dy nie u nich obec ny był pier-
ścień K-F. Znacz nie więk szy od se tek dzie ci z pier ście niem K-F, stwier-
dza ny w in nych do nie sie niach, wy ni ka praw do po dob nie z o wie le 
licz niej szej gru py cho rych z cięż ką po sta cią wą tro bo wą (tab. I). 

U pa cjent ki z mar sko ścią wą tro by i pier ście niem K-F do dat ko wo 
wy stę po wa ły cha rak te ry stycz ne dla cho ro by Wil so na ob ja wy neu ro-
lo gicz ne, rzad ko ob ser wo wa ne u dzie ci. Po dob nie jak u cho rych 

do ro słych, rów nież u więk szo ści dzie ci z ob ja wa mi neu ro lo gicz ny mi 
stwier dza się obec ność pier ście nia K-F (tab. I). 

Ba da nia do wo dzą, że w trak cie le cze nia cho ro by Wil so na pier-
ścień K-F nie jed no krot nie ule ga za ni ko wi (8,5). W kon tro l nym ba da-
niu oku li stycz nym wy ko na nym u na szej pa cjent ki po 2 la tach le cze-
nia rów nież nie stwier dzo no obec no ści pier ście nia K-F. Dru gi cho ry 
nie był po now nie ba da ny, obec nie jest pod opie ką ośrod ka zaj mu-
ją ce go się cho ro bą Wil so na u do ro słych. 

Wnio ski
1. Pier ścień Kay se ra -Fl eisch era jest rzad ko stwier dza ny u dzie ci 

z cho ro bą Wil so na. 
2. Nie obec ność pier ście nia Kay se ra -Fl eisch era u dzie ci nie wy klu-

cza cho ro by Wil so na. 
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    PierścieńK-Fupacjentów 
  Liczba

PierścieńK-F
  zpostaciąwątrobową

PierścieńK-Fupacjentów


Badanie
 dzieci (ogółem)

  K-Fringinptswith
zpostaciąneurologiczną


Study

 Number K-Fring
  hepaticpresentation

K-Fringinptswith
  of (total) ogółem  zciężkąpostacią neurologicalpresentation
  patients  total  wątrobową
     withsevereliverdisease

Kashani A.A. (7) 25 14 (56%) bd.  bd. bd.

Yuce A. i wsp. (11) 30 19 (63%) 17/30 (58%)   17/17 (100%) 4/4 (100%)

Dhavan A. i wsp. (4) 52 27 (52%) 27/52 (52%)  bd. bd.

Sanchez-Albisua I. i wsp. (9) 17 3 (17,6%) 3/17 (17,6%)  3/3 (100%) 0/1 (0%)

Sinha S. i wsp. (10) 49 48 (98%) bd.  bd. 48/49 (98%)

Altuntas B. i wsp. (1) 34 16 (47%)  18/27 (66%)  16/17 (94%) 5/5 (100%)

Oracz G. i wsp. 36 2 (5,6%) 2/36 (5,6%)  2/2 (100%) 1/1 (100%)

bd.- brak danych (no data)

Tab.I. Czę stość wy stę po wa nia pier ście nia K-F u dzie ci. 
Tab.I. Pre ve len ce of Kay ser -Fl eischer ring in chil dren
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