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Summary:

Ocena czestosci wystepowania
pierscienia Kaysera-Fleischera
u pacjentow z choroba Wilsona

Prevalence of Kayser-Fleischer ring in patients with Wilson’s disease
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The aim of the study was to assess prevalence of Kayser-Fleischer ring in children with Wilson's disease. 36 patients
aged 7-17 years were enrolled into the study. All of them underwent ophthalmic examination by slit-lamp
biomicroscopy. Kayser-Fleischer ring was found in 2 children (5.6%) — 16 years old boy and girl with liver
insufficiency. In addition girl had neurological symptoms. After 2 years of treatment K-F ring wasn't detected in girl's
eyes. Our data indicate that Kayser-Fleischer ring is rare in children and its absence does not exclude diagnosis of

Wilson's disease.
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Choroba Wilsona jest zaburzeniem metabolicznym dziedziczo-
nym autosomalnie recesywnie (mutacja genowa bfonowego enzy-
mu wigzgcego miedz — ATP7B, zlokalizowana na chromosomie 13.),
polegajacym na uposledzonym wydzielaniu miedzi z hepatocytu do
z6tci i zaburzonym transporcie z ceruloplazming. W efekcie docho-
dzi do gromadzenia si¢ miedzi w tkankach, gtéwnie w watrobie
i o$rodkowym ukfadzie nerwowym. Miedz odkiada sie réwniez
w rogéwce w postaci pierscienia Kaysera-Fleishera (K-F) (2,6). Cho-
roba Wilsona wyréznia sie wsrdd choréb metabolicznych tym, ze
wczesnie rozpoznana moze by¢ skutecznie leczona. Waznym ele-
mentem diagnostyki jest badanie okulistyczne — poszukiwanie pier-
Scienia K-F, bedacego charakterystycznym objawem choroby. W lite-
raturze opisywane sg przypadki, kiedy podejrzenie choroby Wilsona
zostato wysuniete na podstawie badania okulistycznego (8).

Cel pracy
Celem pracy jest retrospektywna ocena czestosci wystepowania
pierscienia Kaysera-Fleischera u dzieci z chorobg Wilsona.

Materiat i metody

Badaniem objeto 36 pacjentow w wieku 7-17 lat (Srednia 13,4
roku), hospitalizowanych w Klinice Gastroenterologii IP CZD
w latach 1993-2003. Chorzy mieli wykonany standardowy zestaw
badan w kierunku choroby Wilsona: stezenie Cu i ceruloplazminy
w surowicy, zawarto$¢ Cu w dobowej zbidrce moczu przed obcigze-
niem penicylaming i po nim, zawartos¢ Cu w bioptacie watroby,

badanie genetyczne oraz badanie przedniego odcinka oka w lampie
szczelinowej. U 32 pacjentéw stwierdzono watrobowg postac cho-
roby Wilsona. Chorobe w fazie przedklinicznej rozpoznano
u 4 pacjentéw, bedacych rodzeristwem dzieci z chorobg w fazie
objawowej. U 1 chorej wystepowaty zaréwno objawy watrobowe,
jak i neurologiczne.

Wyniki

Pierscien K-F stwierdzono u 2 pacjentéw (5,6%). Byt on obecny
w obojgu oczach u 16-letniej dziewczynki i 16-letniego chtopca, nie
uposledzajac ostrosci widzenia. Tylko u tych dzieci stwierdzono
ciezka watrobowg postac choroby (marskos¢ watroby). U dziew-
czynki dodatkowo wystepowaty charakterystyczne dla choroby
objawy neurologiczne i zmiany w MR gfowy. U obojga dzieci choro-
be Wilsona potwierdzono badaniem genetycznym. U dziewczynki
po 2 latach leczenia (penicylaming, a nastepnie cynkiem) wykonano
kontrolne badanie okulistyczne, w ktérym nie stwierdzono obecno-
$ci pierscienia K-F W catej grupie nie obserwowano innych obja-
wow okulistycznych typowych dla choroby Wilsona, takich jak np.
za¢ma ,stonecznikowa”.

Omowienie wynikow

Najczestszym objawem okulistycznym choroby Wilsona jest
pierscien K-F, ktéry powstaje w wyniku odktadania sie zZtogdéw mie-
dzi w btonie Descemeta na obwodzie rogéwki. Moze miec¢ kolor
26tto-bragzowy, brazowo-zielony lub niebiesko-zielony (8). U oséb
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Pierscien K-F u pacjentéw
Liczba Pierécien K-F z post.aqq.wqtrob?wq Pierscien K-F u pacjentow
; dzieci X K-F ring in pts with . .
Badanie (ogotem) hepatic presentation z postacig neurologiczng
Study Number K-F ring paticp K-F ring in pts with
of (total) ogétem z cigzk postacia neurological presentation
patients total watrobowa
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.
Tab. I

Czestos¢ wystepowania pierscienia K-F u dzieci.
Prevelence of Kayser-Fleischer ring in children

z jasnymi teczowkami pierscien K-F mozna czasem zobaczy¢ bez
badania w biomikroskopie (6). Gonioskopia moze uwidoczni¢ wcze-
sne zmiany spichrzeniowe w kacie przesgczania, niewidoczne jesz-
cze w czasie standardowego badania w lampie szczelinowej (8).
Ziarniste ztogi odktadajq sie poczatkowo na godz. 6. i 12., a nastep-
nie obejmujg caly obwdd (6). Do innych okulistycznych objawdéw
choroby Wilsona nalezy za¢ma ,sfonecznikowa” oraz rzadko wyste-
pujace: kseroftalmia, $lepota nocna i zez rozhiezny (6). Za¢ma ,sto-
necznikowa" powstaje na skutek odktadania sie ztogéw miedzi
w przedniej i tylnej torebkach soczewki i podobnie jak pierscien K-F
nie uposledza widzenia (3).

Chociaz pierscien K-F uznawany jest za patognomoniczny dla
choroby Wilsona, to rzadko moze on by¢ takze obecny w przewle-
ktych chorobach watroby przebiegajacych z cholestazg (marskos¢
z6tciowa watroby, stwardniejgce zapalenie drog zotciowych, auto-
immunologiczne zapalenie watroby), w szpiczaku mnogim czy raku
ptuc (6,8).

Pierscien K-F jest obecny u prawie wszystkich pacjentow (99%)
z objawami neurologicznymi lub psychiatrycznymi choroby Wilsona,
natomiast czesto nie wystepuje u chorych z objawami watrobowymi
(55-70%) i w fazie przedklinicznej choroby (2). Jeszcze rzadziej pier-
$cient K-F stwierdzany jest u dzieci z postacig watrobowa (tab. 1).

W naszym badaniu pierscien K-F obecny byt zaledwie u 2 pacjen-
tow. Maty odsetek dzieci ze zmianami okulistycznymi moze wynikac
z wezesnego wykrywania choroby Wilsona w naszym kraju. U wigk-
szosci obserwowanych przez nas dzieci jedynym objawem choroby
watroby byta nieznacznie podwyzszona aktywnos¢ transaminaz.
Marskos¢ watroby wystepowata tylko u dwojga dzieci, 16-letniej
dziewczynki i 16-letniego chtopca, i jedynie u nich obecny byt pier-
$cien K-F. Znacznie wigkszy odsetek dzieci z pierscieniem K-F, stwier-
dzany w innych doniesieniach, wynika prawdopodobnie z o wiele
liczniejszej grupy chorych z ciezka postacig watrobowg (tab. I).

U pacjentki z marskoscig watroby i pierscieniem K-F dodatkowo
wystepowaty charakterystyczne dla choroby Wilsona objawy neuro-
logiczne, rzadko obserwowane u dzieci. Podobnie jak u chorych

dorostych, réwniez u wiekszosci dzieci z objawami neurologicznymi
stwierdza sie obecno$¢ pierscienia K-F (tab. I).

Badania dowodzg, ze w trakcie leczenia choroby Wilsona pier-
$cien K-F niejednokrotnie ulega zanikowi (8,5). W kontrolnym bada-
niu okulistycznym wykonanym u naszej pacjentki po 2 latach lecze-
nia réwniez nie stwierdzono obecnosci pierscienia K-F. Drugi chory
nie byt ponownie badany, obecnie jest pod opiekg osrodka zajmu-
jacego sie chorobg Wilsona u dorostych.

Whioski

1. Pierscien Kaysera-Fleischera jest rzadko stwierdzany u dzieci
z chorobg Wilsona.

2. Nieobecnos¢ pierscienia Kaysera-Fleischera u dzieci nie wyklu-
cza choroby Wilsona.
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