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Ulevaade

Wilsoni tébi (ing. k Wilson disease) on harvaesinev parilik haigus, mille korral esineb vase
ainevahetuse haire. Wilsoni téve simptoomid vdivad hdélmata mitmeid elundkondi;
iseloomulikud on hepaatilised, neuroloogilised ja pstihhiaatrilised siimptomid.

Tekkepohjused

Inimese parilik informatsioon on kirjapandud ja kokku pakitud kromosoomidesse, mis asuvad
koikides keharakkudes. Geen on DNA |6ik kromosoomis, mis mdarab pariliku tunnuse. Wilsoni
tdbe pbhjustab muutus 13. kromosoomis asuvas ATP7B (13q14.3) geenis. Muutus tingib vase
kuhjumise esmalt maksakoesse ja seejdrel teistesse kudedesse, mis pdhjustab haigusele
omaseid simptomeid.

Kliiniline pilt

Haiguse kliiniline avaldumisaeg on vaga varieeruv (3.-70. eluaastani). Kliiniline pilt ja kulg on
samuti varieeruvad, mis tdhendab, et ménel on haigus raskema, teisel kergema kuluga. Vase
otsese kuhjumise tottu maksa rakkudesse ehk hepatotsiitidesse on kdige sagedasemaks
haiguse avalduseks maksakahjustus (~40% patsientidest), mis vdib avalduda
(asimptomaatilise) transaminaaside téusuna, kollasuse ehk ikterusena, dgeda iseparaneva
maksapdletiku ehk hepatiidina ja/voi fulminantse véi kroonilise maksapuudulikkusena.

Neuroloogilistest slimptomitest (~40% patsientidest) vdivad esineda treemor,
koordinatsioonihdired, tantstobi ja rigiidsed distooniad.

Psthhiaatrilistest ndahtudest (~20% patsientidest) voib kaasuda depressioon ja neurootiline
kditumine, isiksusehdired ning desorienteeritus.

Patsientide sarvkestal vdib leida vase ladestumisest tingitud Kayser-Fleischeri rongad.
Hilisemas eas vOib tekkida skeleti ja lihaste ning neerude kahjustus. Wilsoni tove ravimata
jatmisel voi hilinenud ravi tulemusena voib naistel vélja kujuneda viljatus voi esineda raseduse
katkemisi. Oigeaegne diagnoos ja ravi aitavad muuhulgas kaasa naispatsientidel raseduste
edukale kulule.



Parandumine

Wilsoni tdbi parandub edasi autosoom-retsessiivsel AiitoEBomE fatsaasllviia
teel. Autosoomne tdhendab, et muutus on parandumisviis
autosoomses kromosoomis, mis on olemas nii mehel

kui naisel ning seetdttu mdjutab haigus mdlemat sugu  Kandjast vanem Kandjast vanem
vordselt. Retsessiivne tahendab, et haigus avaldub, kui
haigestunul on mdlemas geenialleelis haigust pdhjustav
muutus ATP7B geenis. Sellisel juhul kannab patsiendi “m “u
kumbki vanem Uhes alleelis haigusseoselist muutust, ‘
kuid teine alleel on muutuseta ja vanematel seega

haigus ei avaldu ning neid nimetatakse haiguse l\\“
kandjateks.
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Wilsoni tdvega isik parandab haigust pShjustava
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haigusseoselist muutust, siis kordusrisk on 50%; ulm

- kui partner on samuti homosigoot, siis kordusrisk on Terve laps  Kandjastlaps ~ Kandjastlaps Haige laps
100%,’ [] Terve, pole kandja
- kui partner ei kanna haigusseoselist muutust, siis [E] Uidjuhulterve, kuid on kandja

.. . ~ . . Haige ja kannab haigust edasi
vaga madal, risk on vorreldav tavapopulatsiooni 0
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Jalgimine ja ravi

Wilsoni tobi on hasti ravitav ja seetdttu on oluline haiguse varajane diagnoos. Haigust on
vOimalik raviga kontrolli alla saada, kuid ravi on eluaegne. Raviainetena kasutatakse naiteks
vase kelaatoreid (D-penitsillamiin, trietlileentetraamiin) voi tsingisoolasid (naiteks
tsinkatsetaat). Valtida tuleks rohkelt vaske sisaldavaid toiduaineid (maks, Sokolaad, seened,
koorikloomad, pahklid), eriti ravi alguses. Alkoholitarbimist on soovitatud valtida. Raske ja
plsiva maksapuudulikkuse korral on ndidustatud maksasiirdamine.

Prognoos
Wilsoni tOvega inimesed saavad Oigeaegselt alustatud ravi ja meditsiinilise jalgimisega elada

taisvaartuslikku elu. Prognoos soltub haiguse raskusastmest ja kaasuvatest haigustest.
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