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Choroba Wilsona jest zaburzeniem metabolicznym dziedziczo
nym autosomalnie recesywnie (mutacja genowa błonowego enzy
mu wiążącego miedź – ATP7B, zlokalizowana na chromosomie 13.), 
polegającym na upośledzonym wydzielaniu miedzi z hepatocytu do 
żółci i zaburzonym transporcie z ceruloplazminą. W efekcie docho
dzi do gromadzenia się miedzi w  tkankach, głównie w  wątrobie 
i  ośrodkowym układzie nerwowym. Miedź odkłada się również 
w rogówce w postaci pierścienia Kaysera-Fleishera (K-F) (2,6). Cho
roba Wilsona wyróżnia się wśród chorób metabolicznych tym, że 
wcześnie rozpoznana może być skutecznie leczona. Ważnym ele
mentem diagnostyki jest badanie okulistyczne – poszukiwanie pier
ścienia K-F, będącego charakterystycznym objawem choroby. W lite
raturze opisywane są przypadki, kiedy podejrzenie choroby Wilsona 
zostało wysunięte na podstawie badania okulistycznego (8). 

Cel pracy 
Celem pracy jest retrospektywna ocena częstości występowania 

pierścienia Kaysera-Fleischera u dzieci z chorobą Wilsona. 

Materiał i metody 
Badaniem objęto 36 pacjentów w wieku 7-17 lat (średnia 13,4 

roku), hospitalizowanych w  Klinice Gastroenterologii IP CZD 
w latach 1993-2003. Chorzy mieli wykonany standardowy zestaw 
badań w kierunku choroby Wilsona: stężenie Cu i  ceruloplazminy 
w surowicy, zawartość Cu w dobowej zbiórce moczu przed obciąże
niem penicylaminą i  po nim, zawartość Cu w  bioptacie wątroby, 

badanie genetyczne oraz badanie przedniego odcinka oka w lampie 
szczelinowej. U 32 pacjentów stwierdzono wątrobową postać cho
roby Wilsona. Chorobę w  fazie przedklinicznej rozpoznano 
u  4  pacjentów, będących rodzeństwem dzieci z  chorobą w  fazie 
objawowej. U 1 chorej występowały zarówno objawy wątrobowe, 
jak i neurologiczne. 

Wyniki
Pierścień K-F stwierdzono u 2 pacjentów (5,6%). Był on obecny 

w obojgu oczach u 16-letniej dziewczynki i 16-letniego chłopca, nie 
upośledzając ostrości widzenia. Tylko u  tych dzieci stwierdzono 
ciężką wątrobową postać choroby (marskość wątroby). U  dziew
czynki dodatkowo występowały charakterystyczne dla choroby 
objawy neurologiczne i zmiany w MR głowy. U obojga dzieci choro
bę Wilsona potwierdzono badaniem genetycznym. U dziewczynki 
po 2 latach leczenia (penicylaminą, a następnie cynkiem) wykonano 
kontrolne badanie okulistyczne, w którym nie stwierdzono obecno
ści pierścienia K-F. W  całej grupie nie obserwowano innych obja
wów okulistycznych typowych dla choroby Wilsona, takich jak np. 
zaćma „słonecznikowa”. 

Omówienie wyników
Najczęstszym objawem okulistycznym choroby Wilsona jest 

pierścień K-F, który powstaje w wyniku odkładania się złogów mie
dzi w  błonie Descemeta na obwodzie rogówki. Może mieć kolor 
żółto-brązowy, brązowo-zielony lub niebiesko-zielony (8). U  osób 
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z  jasnymi tęczówkami pierścień K-F można czasem zobaczyć bez 
badania w biomikroskopie (6). Gonioskopia może uwidocznić wcze
sne zmiany spichrzeniowe w kącie przesączania, niewidoczne jesz
cze w  czasie standardowego badania w  lampie szczelinowej (8). 
Ziarniste złogi odkładają się początkowo na godz. 6. i 12., a następ
nie obejmują cały obwód (6). Do innych okulistycznych objawów 
choroby Wilsona należy zaćma „słonecznikowa” oraz rzadko wystę
pujące: kseroftalmia, ślepota nocna i zez rozbieżny (6). Zaćma „sło
necznikowa” powstaje na skutek odkładania się złogów miedzi 
w przedniej i tylnej torebkach soczewki i podobnie jak pierścień K-F 
nie upośledza widzenia (3). 

Chociaż pierścień K-F uznawany jest za patognomoniczny dla 
choroby Wilsona, to rzadko może on być także obecny w przewle
kłych chorobach wątroby przebiegających z  cholestazą (marskość 
żółciowa wątroby, stwardniejące zapalenie dróg żółciowych, auto
immunologiczne zapalenie wątroby), w szpiczaku mnogim czy raku 
płuc (6,8). 

Pierścień K-F jest obecny u prawie wszystkich pacjentów (99%) 
z objawami neurologicznymi lub psychiatrycznymi choroby Wilsona, 
natomiast często nie występuje u chorych z objawami wątrobowymi 
(55-70%) i w fazie przedklinicznej choroby (2). Jeszcze rzadziej pier
ścień K-F stwierdzany jest u dzieci z postacią wątrobową (tab. I). 

W naszym badaniu pierścień K-F obecny był zaledwie u 2 pacjen
tów. Mały odsetek dzieci ze zmianami okulistycznymi może wynikać 
z wczesnego wykrywania choroby Wilsona w naszym kraju. U więk
szości obserwowanych przez nas dzieci jedynym objawem choroby 
wątroby była nieznacznie podwyższona aktywność transaminaz. 
Marskość wątroby występowała tylko u  dwojga dzieci, 16-letniej 
dziewczynki i 16-letniego chłopca, i jedynie u nich obecny był pier
ścień K-F. Znacznie większy odsetek dzieci z pierścieniem K-F, stwier
dzany w innych doniesieniach, wynika prawdopodobnie z o wiele 
liczniejszej grupy chorych z ciężką postacią wątrobową (tab. I). 

U pacjentki z marskością wątroby i pierścieniem K-F dodatkowo 
występowały charakterystyczne dla choroby Wilsona objawy neuro
logiczne, rzadko obserwowane u  dzieci. Podobnie jak u  chorych 

dorosłych, również u większości dzieci z objawami neurologicznymi 
stwierdza się obecność pierścienia K-F (tab. I). 

Badania dowodzą, że w trakcie leczenia choroby Wilsona pier
ścień K-F niejednokrotnie ulega zanikowi (8,5). W kontrolnym bada
niu okulistycznym wykonanym u naszej pacjentki po 2 latach lecze
nia również nie stwierdzono obecności pierścienia K-F. Drugi chory 
nie był ponownie badany, obecnie jest pod opieką ośrodka zajmu
jącego się chorobą Wilsona u dorosłych. 

Wnioski
1.	 Pierścień Kaysera-Fleischera jest rzadko stwierdzany u  dzieci 

z chorobą Wilsona. 
2.	 Nieobecność pierścienia Kaysera-Fleischera u dzieci nie wyklu

cza choroby Wilsona. 
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	 				   Pierścień K-F u pacjentów 	 
		  Liczba 	

Pierścień K-F 
		  z postacią wątrobową	

Pierścień K-F u pacjentów
	

Badanie
	 dzieci	 (ogółem)

		  K-F ring in pts with 		
z postacią neurologiczną

	
Study

	 Number 	 K-F ring 
		  hepatic presentation		

K-F ring in pts with 
		  of 	 (total)	 ogółem		  z ciężką postacią 	 neurological presentation
		  patients		  total		  wątrobową 	
						     with severe liver disease	

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.	 Częstość występowania pierścienia K-F u dzieci. 
Ta­b. I.	 Prevelence of Kayser-Fleischer ring in children
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