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Wilson-kér: esettanulmany
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A 20 éves beteg 1995 6szén keriilt klinikdnkra felvételre. Panaszai 1995
februarjdban kezdOdtek: beszéde fokozatosan galuskdssd vélt, majd két hét milva
nyelészavara alakult ki -hypersalivatiéval. Panaszai estére inkdbb fokozédtak.
Anamnézisében jelentdsebb megbetegedés nem szerepel. A csaladban édesapjanak
myocardialis infarktusa volt, egy batyja van, aki panaszmentes. Panaszai miatt t6bb
kérhazban vizsgaltak myasthenia gravis irdinyaban. Az ott elvégzett vizsgélatok (koponya
MR, thymus CT, Tensilon-préba, elektrofiziolégiai vizsgalatok - velopalatinalis EMG) a
myasthenia gravist nem igazoltak. ' _

Neurol6giai statusa felvételekor: dysartria, nasalis szinezeti beszéd,
hypersalivatio, dysphagia, k6zepesen élénk garat- és lagyszajpadreflex mellett. Mindkét
oldalon pozitiv palmomentalis jelen kiviil egyéb neurolégiai eltérés nem volt észlelhets.
Laboreredményeiben enyhén emelkedett majenzimeken (seBi: 21umol/1, SGOT:46 E/l,
SGPT: 49 E/l, GGT: 102 E/l) kiviil eltérés nem volt.

Kiegészitd elektrofiziolégiai vizsgélatok: repetitiv ingerlés (n. medianus, n.
_ accessorius, n. facialis), az akusztikus vélasz, a thenar, a m. orbicularis oculi, a m.
orbicularis oris 3 ill. 10 Hz-es ingerlése eltérést nem mutatott. Az acetilcholinreceptor-
elleni antitesttitere a normdél tartoményban volt A pszichidtriai vizsgilat panaszai
hétterében konverziés méchanizmust nem val6szinisitett. A koponya MRI: a basalis
ganglionokban szimmetrikusan T2-silyozott felvételeken hyperdenzitas 14that6, amely a
Wilson-kér lehetdségét vetette fel. Szemészet: mindkét oldali Kaiser-Fleischer-gyiirii
jelenlétét igazolta. Hasi ultrahang: mérsékelt foki hepatosplenomegalia volt lathaté. A
szérum coerulaplazminszintje 6 E/l (norm.: 60-250 E/l k6zott).

A klinikai tiinetek, valamint a fenti vizsgalatok egyértelmiien a Wilson-kor
diagné6zisat timogatjak. A rézszegény diéta mellett alkalmazott D-penicillamin (3x150
mg, 3x300 mg), valamint a cink-szulfat terapia mellett a beteg klinikai tiinetei nem
progredialtak.
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