A Wilson betegek hepatologiai gondozasa a gyermekvallalas, varandossag és szoptatas idészakaban
Krolopp A.%2, Banhidi C.1, Szalay F.}, Svébis M.!; Németh D.!; Folhoffer A.!

Semmelweis Egyetem Belgyogyaszati és Onkolégiai Klinika!, Semmelweis Egyetem Csaladorvosi Tanszék?

A Wilson-kor autoszomalis recessziv modon 6roklédé réz-anyageserezavar. Idében megkezdett terapiaval, a
betegek jelentds hanyadaban jo életmindség, akar tiinetmentes allapot érhetd el. A betegség leggyakrabban
hepatologiai és neuropszichiatriai tiineteket okoz, azonban réz lerakodasabol kifolyolag jelentkezhetnek
nogyogyaszati, sziilészeti problémak is, mint példadul menstruacios zavarok, subfertilitas, spontan vetélés.

Mivel egyre fiatalabb életkorban keriil a korallapot felismerésre, ezért a termékenységgel, a terhesség lefolyasaval és
kimenetelével kapcsolatos ismeretek fontosak, mind a péaciensek, mind az orvosok szdmara. A nem kezelt betegek esetén, a
tanulmanyok szamos kockazatot és sulyosabb szovodményeket is leirtak varanddssag soran, megfelelé gyogyszeres
kontrollal azonban biztonsagos lehet a Wilson betegek terhessége is.

Eseteink

Négy nobeteg esetét mutatjuk be, akik varandéssaguk alatt a Klinika hepatolégiai gondozas alatt alltak. Az elsd
Wilson-koérban szenvedd fiatal paciensiinknek tobb szakorvos is elutasitotta a gyermekvallalasi szandékat, és gondozasat
kezdetben nem vallalhattak. A kovetkezd iddszakban azonban, tobb altalunk gondozott beteg egyenstilyban 1évé, jol
beallitott Wilson-korral vallalt gyermeket. A terhességiik szovédményektél mentes, és a szoptatas idészaka is rendben

zajlott, egészséges ujsziilottek sziilettek.
A gyermek esélye a Wilson-
Oroklédés korra
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1. eset: 64 éves nébeteg, 7 éves Kora 0ta majeltérések, majd késébb neuroldgiai tiinetek jelentkeztek. A diagndzis azonban csak évekkel
késdbb sziiletett meg. Huiszas éveiben tobb orvosndl is jart, azonban alapbetegsége miatt a gyermekvallalast nem javasoltak. Végiil 31 ¢k
csaszarmetszéssel egészséges gyereke sziiletett, aki a Wilson kér génjére csupan heterozigota, hordozo.

2. eset: 42 éves ndbeteg, ikertestvérének majelégtelenség, cirrhosis hepatis hatterében Wilson-kort diagnosztizaltak, transzplantaciora
szorult. Testvérvizsgalat soran, 2005-ben, ritka genetikai eltérés nala is igazolta a Wilson-kort (H1069Q/A874V compound heterozigéta
formaban). Harom zavartalan terhessége volt, melyek alatt kezelését cink-szulfatra allitottuk at. Mindhdrom gyermek egészséges, honapokig
tudott szoptatni. Tiinetei egyik esetben sem sulyosbodtak, jelenleg egyensulyban van.

3. eset: 16 éves kor ota ismert majenzim eltérése, de a dg. csak késébb meriilt fel. 22 évesen villalt gyermeket, viarandéssaga komplikacio
mentesen zajlott. Egy gyermeke sziiletett, aki orokolte a Wilson betegséget. 25 éves kordban igazolodott Wilson-kor diagnozisa, emiatt
2005 februarjaban majatiiltetésre keriilt sor. Posttranszplantiaciés gondozéasa soran compliance valtozas miatt ismételt pszichiatriai
konziliumok ¢és kezelések indultak. Nem megfeleld gyogyszerszedés kovetkeztében akut, majd kronikus rejekcidja alakult ki, amely kronikus
gaftkarosodashoz és nem sokkal késébb, 33 éves koraban a beteg halalahoz vezetett.

4.eset: 29 éves nébetegnek 10 évvel ezeldtt majfunkceios eltérések és amenorrhea miatt kezd6dott kivizsgalasa. Alacsony coeruloplasmin
értek, Kayser-Fleischer gytirti pozitivitas, majd genetikai vizsgalat (H1069Q compound heterozigdta) is Wilson-kort igazolt. Kezdetben D-
penicillamin kezelést kapott, amit mellékhatasok (proteinuria, vesekarosodas) jelentkezésekor cink- acetatra modositottuk. Varandossag alatt,
cink-acetat terapia mellett allapota nem rosszabbodott, 2024-ben egészséges ujsziilottet hozott vilagra. Néhany honappal a sziilést kovetden
mérsékelt majenzim szint ndvekedést észleltiink, vizeletexkrécié mérés alapjan kezelése nem volt elégséges, ezért trientinre tértiink at.
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Esetbemutatasainkkal azt szemléltetjiikk, hogy az egyensulyban 1évd, jol beallitott gyogyszeres kezelésben részesiilo
Wilson-koros betegek nyugodtan vallalhatnak gyermeket. Gyakoribb kontroll, a gydgyszer doézisanak megfeleld
csokkentése sziikséges, de ezen iddszak alatt is megelézhetd az allapotrosszabbodds. A szoptatas is megengedett és
javasolt a terapia mellett.
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