Fulminans Wilson-krizis, 77 éves donor- kérdések és dilemmak
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Bevezetés

A Wilson-kor a réz anyagcsere autoszomalis recessziv modon 6roklodd zavara, ami kezelés nelkiil fatalis kimenetelli. Szamos neuropszichiatriai és hepatologiai tiinetet
okozhat. Kelatképzo, illetve a cink-acetat terapiaval a betegek az esetek nagy részében jol kezelhetdek, akar tiinetmentes allapot is elérhetd. A megfelelé compliance
létfontossagu.

Esetismertetés

Esetiinkben egy fiatal nébeteg torténetét

mutatjuk be. + e Kontroll hasi UH: a lépben nem hemangioma van, LS: 52kPa, 1ép és
Edesanyjanak 28 éves koraban igazolodott pancreas kozt térfoglalo folyamat gyanuja

Wilson-Kkor betegsege. Kezel€s ellenere 31 Wilson beteg Egberstans e A transzplantacios protokoll szerinti fazis I. vizsgalatait siirgettiik, mikzben
éves koraban dekompenzalt majelégtelenség  femeeund ‘) Heeroneore probaltuk tisztazni, hogy van-e extrahepatikus tumora, ill. aktiv infekcidja

G1341V/? ?/Q1351X

. .. .., heterozigdta
miatt majtranszplantaciora szorult. e 2025 szeptemberében egyre gyakrabban feltelodo ascites, hetente, majd 3

Pszichiatriai tiinetek okozta compliance G1341V/Q1351X késébb mar 2-3 naponta nagy mennyiségii ascites
problémak miatt azonban rejekei6 1épett fel és s e A korabbi GPT tilsuly atfordult, mar a GOT értéke magasabb!

heterozigdta

33 éves koraban elhunyt. LB~ e EBV PCR negativ

e Hasi CT variacios alaku hasnyalmirigyet abrazolt. A 1épben latott képlet
azonban atipusos, MR javasolt.

e MR: SANT lézionak (szklerotizalo angiomatoid nodularis transzformacionak)
bizonyult, ami nem jelenti a tervezett mutét kontraindikaciojat.
Pulmonoldégiai €s kardioldgiai szempontbol kompenzalt, transzplantaciora
alkalmas.

Harom éves kislanyanal rutin
miitéthez sziikséges
laboratoriumi vizsgalati
eredményében latott koros
majadatok miatt kezdték
vizsgalni, szekvenalassal Wilson-
kor i1gazolodott.

A magyarorszagi Wilson betegek életkor és manifesztacié szerinti megoszlasa
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Betegek szama
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¢letkor (els tiinet jelentkezésekor)

A progredialé dekompenzacios tiinetei €s a jelentkezd encephalopathia miatt a
beteg a M4jtranszplantacios Varolista Bizottsagnal keriilt referalasra. Wilson kor
akut dekompenzacidja miatt a beteg a ""high urgence' listara kertlt.

Ne¢hany ora elteltével a beteg szamara az Eurotranszplanton keresztiil egy belga
77 éves, donor maj kertilt felajanlasra.

A donor és a recipiens koranak a diszkrepanciaja miatt szamtalan kérdés

Tiinetmentes allapota miatt cink-acetat, majd atmenetileg D-penicillamine
kezelésben részesiilt.
Evekig kilfoldon é€lt, ezalatt kontrollvizsgalata nem volt.

2025 juliusaban dekompenzalt majelégtelenség tiineteivel érkezett vissza
Kevés ascites, icterus, spontan megnyult INR, csokkent kolinészteraz értékeket
¢szleltiink.

Hasi UH-on cirrhosis hepatis képét lattak, majkemeénység jelentdsen fokozott, LS:
32,5kPa, mely F4 stadiumnak felel meg. Mell€klelet: haemangioma lienis.

2025 augusztusaban konzervativ terapia ellenére allapota progredialt, emiatt

mertiilt fel. Figyelembe véve a beteg kezelés ellenére gyorsan progredialod
allapotara és a donor maj megfeleld funkcionalis paramétereire a donacidra
alkalmasnak talaltak ¢s megtortént a transzplantacio.

A transzpalntacio utan a majfunkcios paraméterek kielégitok voltak. A beteg
allapota javult és rovid 1don beliil osztalyos ellatasra alkalmassa valt.

A transzplantacio utan kevesebb, mint egy honappal otthondba bocsajtottak.

felmeriilt majtranszplantacio, ezért ez iranyt kivizsgalasat megkezdtiik.
e Szerologia: EBV IgG mellett az IgM is pozitiv.
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79 hepatologiai (H1 é€s 2)

19 fulminans hepatitis (H1)

21 majtranszplantacio

110 Kayser-Fleischer gytiri pozitiv

Endothelitis a centralis véndban hepatocyta drop-out-tal

Pozitiv Shikata-féle orcein festés: réz-asszocidlt protein kimutatasara

Megbeszéleés

Esetlink tobb szempontbol tanulsagos. Egyrészt felhivja a figyelmet arra, hogy autoszomalis recessziv oroklodés ellenére a betegség ritkdn ugyan, de két egymast koveto
generacioban is megjelenhet. A Wilson-koros betegek gyermekei biztosan hordozok lesznek, azonban amennyiben masik sziild is ismeretlentiil egészséges hordozo
genetikai statuszu, a betegség a gyermeknél is megjelenhet.

A betegek élethosszig tarté gondozasa ¢s folyamatos kezelése, kovetése rendkiviil fontos. Ezt a korkép részeként megjelend pszichés eltérések nagyban nehezithetik.
A megfelelonek tiiné konzervativ kezelés és gondozas ellenére sziikség lehet akar siirgés majtranszplantaciora. Wilson-kor betegseg tekintetében a

madjtranszplantacion atesett betegek ,,gyogyultnak™ tekinthetok. A betegség az () majban nem tér vissza.




