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Хвороба�Вільсона�–�досить�рід³існе�захворювання,
одна³�від�6�до�12�%�фÀльмінантно�о�перебі�À��епатитів
пов’язÀють� саме� з� порÀшенням� обмінÀ�міді� й� від³ла-
денням�її�в�печінці.

Диференційний�діа�ноз�хвороби�Вільсона�тіль³и�за
³лінічними�проявами�досить�с³ладний.�Відрізнити��ос-
трий�перебі��хвороби�Вільсона-Коновалова�від��остро-
�о�або�хронічно�о�вірÀсно�о��епатитÀ�пра³тично�немож-
ливо.

Наводимо�власне�спостереження�хвороби�Вільсо-
на�À�дитини�ві³ом�12�ро³ів,�я³а�раніше�повністю�вважа-
лася�здоровою,�з�фÀльмінантним�перебі�ом�захворю-
вання�та�летальним�вислідом.

Сподіваємося,�що�наведені�дані�виявляться�³орис-
ними�для�лі³арів�ба�атьох�спеціальностей:��астроенте-
роло�ів,�інфе³ціоністів,�педіатрів,�терапевтів�і�послÀ�À-
ють�поліпшенню�я³ості�лі³Àвальної�роботи.

Хлопчи±а�12�ро±ів�спрямовано�дільничним�лі±арем�¾�ста-
ціонар�дитячої�інфе±ційної�лі±арні�з�діа�нозом�«�епатит�А».

При�¾шпиталенні�с±аржився�на�млявість,�підвищення
температ¾ри�тіла�до�37,2�°С,�зд¾ття�живота,�і±теричність
с±лер,�темн¾�сеч¾.

Зі�слів�матері,�захворювання�розпочалося�3�дні�том¾,
±оли�вона�помітила�¾�хлопчи±а�зд¾ття�живота.�У�зв’яз±¾�з
«метеоризмом»�зверн¾лися�в�полі±ліні±¾.�Б¾ло�проведено
обстеження:�за�альні�аналізи�±рові�й�сечі�–�без�патоло�ії;
УЗД�ор�анів�черевної�порожнини�–�без�особливостей.�На-
ст¾пно�о�дня�¾�дитини�з’явилася�темна�сеча,�через�що
хлопчи±а�б¾ло�повторно�о�лян¾то�педіатром.�Проведено
е±спрес-тест�на�виявлення�анти�енів��епатитів�В�і�С,�ре-
з¾льтат�не�ативний.�Направлено�на��оспіталізацію.

З�анамнез¾:�ріс�і�розвивався�нормально.�Нічим�не�хворів.
А±тивно�займався�спортом�–�плаванням�і��ірсь±им�вело-
спортом�під�±ерівництвом�бать±а-тренера.�З�підвищеними
фізичними�навантаженнями�справлявся�добре.�За�останні
8�міс.�травм,�операцій�та�парентеральних�втр¾чань�не�б¾ло,
з¾би�не�лі±¾вав,�не�видаляв.�Кров�та�її�похідні�ні±оли�не
переливалися.�У�родині�всі�здорові.�У�±онта±ті�з�інфе±цій-
ними�хворими�в�ш±олі�не�б¾в.

Стан�при��оспіталізації�розцінено�я±�середньотяж±ий.

Помірно�млявий,�апетит�знижений.�У�±онта±т�вст¾пав�охо-
че,�аде±ватний.�Невроло�ічний�стат¾с�без�відхилень.�При
об’є±тивном¾�дослідженні�встановлено:�ш±ірні�по±риви�с¾б-
і±теричні,�чисті,�на�лівом¾�плечі�2�елементи�¾�ви�ляді�дрібних
зірчастої�форми�плям.�С±лери�та±ож�с¾бі±теричні.�Долоні�й
стопи�яс±раво�рожеві.�Дихання�вези±¾лярне.�Тони�серця
�олосні,�ритмічні.�Живіт�¾�положенні�стоячи�різ±о�збільше-
ний�¾�розмірах,�лежачи�–�¾�поло�их�місцях�черевної�порож-
нини�визначалося�¾±орочення�пер±¾торно�о�зв¾±¾.�Незначно
розширені�вени�на�передній�черевній�стінці�справа.�Печін±а
пальп¾валася�на�4�см�нижче�від�±раю�реберної�д¾�и,�щільна,
безболісна,��лад±а.�Селезін±а�на�2�см�нижче�від�±раю�реб-
ра.�Сеча�темна,�ді¾рез�достатній.�Випорожнення�сформо-
вані,�1�раз�на�доб¾,�знебарвлені.

Діа�ноз:�«Гепатит�А?�Хронічний��епатит�(В,�С)?�Цироз
печін±и.�Асцит».

Терміново�повторно�направлений�на�УЗД�ор�анів�черевної
порожнини:�печін±а�–�ехостр¾±т¾ра�диф¾зно-зерниста,�ехо-
�енність�підвищена.�Жовчні�прото±и�не�розширені,�ворота�вільні,
діаметр�v.�portae�12�мм.�Селезін±а�–�ехо�енність�підвищена,
стр¾±т¾ра�однорідна.�У�черевній�порожнині�визначається�вільна
рідина.

Висново±:�Диф¾зні�зміни�в�паренхімі�печін±и�(�епатит),
УЗ-озна±и�портальної��іпертензії.�Асцит.�Лівобічний��ідро-
нефроз.

Конс¾льтація�доцента:�наявність�різ±о�збільшено�о�живо-
та,�розширених�вен�передньої�черевної�стін±и,�пальмарно-
плантарної�еритеми,�телеан�іе±тазій,�різ±о�збільшеної�печін-
±и,�спленоме�алії,�асцит¾,�набря±ів�ні�,�УЗ-озна±�портальної
�іпертензії,�що�свідчить�про�цироз�печін±и.�Ви±лючити�хронічні
�епатити�В,�С�і�Д.

Обстеження:
За�альний�білір¾бін�71,5�(прямий�–�32,2,�непрямий�–

39,3)�м±моль/л,�АлАТ�4,1,�АсАТ�2,0�ммоль/(л×�од),�тимолова
проба�7�од.,�за�альний�біло±�53��/л,�±реатинін�0,058�ммоль/л,
а±тивність�л¾жної�фосфатази�6�642�ммоль/л,�час�зсідання
±рові�за�С¾харевим�4’30"-4’45".�За�альний�аналіз�сечі�–�без
патоло�ії.

За�альний�аналіз�±рові:�ер.�3,8�Т/л,�Нb�119��/л,�тромбоци-
ти�269�Г/л,�лей±.�10,3�Г/л,�п.�6�%,�с.�64�%,�лімф.�27�%,�м.�3�%.
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Сероло�ічне�дослідження�±рові�на�мар±ери��епатитів
методом�ІФА:�Ab�HAV�ІgМ,�Ab�HCV,�HBs�Ag,�Ab�HBcor�ІgМ,�Ab
HВcor�ІgG,�Ab�HDV�–�не�ативні.

За�рез¾льтатами�лабораторно�о�обстеження�діа�ноз
вір¾сно�о��епатит¾�б¾ло�знято�і�дитин¾�переведено�до�Рес-
п¾блі±ансь±ої�дитячої�±лінічної�лі±арні�для�продовження
обстеження�й�лі±¾вання.

Надалі�проводився�диференційний�діа�ноз�між�хроніч-
ним��епатитом�невстановленої�етіоло�ії,�±ардитом,�п¾хли-
ною�печін±и,�т¾бер±¾льозом,�лімфопроліферативним�проце-
сом,�системним�захворюванням�спол¾чної�т±анини.

Стан�хворо�о�про�ресивно�по�ірш¾вався.�Наростала
інто±си±ація,�посилилася�жовтяниця,�печін±а�збільшилася�до
+6�см�з-під�±раю�реберної�д¾�и.�З’явилося�в±орочення
пер±¾торно�о�зв¾±¾�в�нижніх�відділах�ле�ень,�при�л¾шеність
тонів�серця�й�розширення�межі�відносної�серцевої�т¾пості.

Рентґено�рафія�ор�анів��р¾дної�порожнини�виявила��о-
мо�енне�затемнення�в�нижньом¾�ле�еневом¾�полі�справа,
син¾с�не�простеж¾вався.

При�проведенні�плевральної�п¾н±ції�отримано�1�000�мл
випот¾,�зле�±а�забарвлено�о�±ров’ю.

Лапарос±опія:�виявлено�вели±¾�±іль±ість�асцитичної�ріди-
ни�–�до�2�л,�прозорої,�жовто�о�±ольор¾.�Печін±а�щільна,�жов-
то-±оричнево�о�±ольор¾,��орбиста.

ФГС:�поверхневий�антральный��астрит.�Даних�про�ва-
ри±озне�розширення�вен�стравоход¾�немає.

СРБ�–�не�атив.�АСЛО�–�0�м±моль.
Мієло�рама�без�патоло�ії.
Конс¾льтація�о±¾ліста:�передні�відділи�очей�не�змінені,

очне�дно�–�межі�дис±ів�зорових�нервів�ст¾шовані,�с¾дини
звивисті,�вени�широ±і.

О�ляд�±ардіоло�а:�даних�за�пан±ардит�немає.
О�ляд�фтизіатра:�¾�дитини�з��ідротора±сом,��ідропери-

тоне¾мом,��епатолієнальним�синдромом�даних�за�а±тивний
т¾бер±¾льоз�немає.

Від�проведення�п¾н±ційної�біопсії�печін±и�бать±и�відмо-
вилися.

Проведене�лі±¾вання:�де�ідратаційна�(верошпірон),�дез-
інто±си±аційна�терапія�(�лю±оза�5�%,�альб¾мін,�плазма,�рео-
сорбіла±т),��лю±о±орти±оїди,��епатопроте±тори�(�л¾тар�ін,
�ептрал),�д¾фала±,�ліпоєва�±ислота,�аципол,�ентеросорбенти.

За�наполе�ливою�вимо�ою�бать±ів�через�два�тижні�пе-
реб¾вання�¾�стаціонарі�виписаний�додом¾,�для�наст¾пної
±онс¾льтації�в�мос±овсь±ій�±лініці.�У�м.�Мос±ва�в�±лініці�Філа-
това�хлопчи±а�б¾ло�про±онс¾льтовано�а±адемі±ом�В.А.�Та-
боліним�й�обстежено�на�пор¾шення�обмін¾�міді.�Рез¾льтати
по±и�не�відомі.�Дитина�поверн¾лася�для�продовження�лі±¾-
вання.�Додат±ово�призначено�0,5�%�с¾льфат¾�цин±¾�по�5
±рапель�1�раз�на�доб¾.

Одна±�стан�хворо�о�продовж¾вав�по�ірш¾ватися,�що�про-
являлося�різ±им�занепо±оєнням,�¾�±онта±т�не�вст¾пав,�на-
росли�явища�енцефалопатії.

З�бо±¾�лабораторних�даних:�зростання�вміст¾�за�ально-
�о�білір¾бін¾�до�295,2�(прямий�139,2,�непрямий�156)�м±моль/л;
а±тивність�трансаміназ�зменшилась�(АлАТ�1,8,�АсАТ
0,87�ммоль/(л×�од).�Знизилась�±іль±ість�тромбоцитів�до�128�Г/л;
�емо�лобін¾�до�86��/л,�еритроцитів�2,8�Т/л.�У�сечі�з’явилися
свіжі�еритроцити�до�20�¾�полі�зор¾.�Час�±ровотечі�становив
2�хв�15�с.�Протромбіновий�інде±с�54�%.�Фібрино�ен�А�1,76��/л.

У�зв’яз±¾�з�появою�озна±�ДВЗ-синдром¾�переведено
до�реанімаційно�о�відділення.

У�лабораторії�біохімії�НДІ�медицини�праці�Російсь±ої�АМН
¾�сечі�хворо�о�виявлено�більше�ніж�чотириразове�збільшення
вміст¾�міді�-�274,1�м±�/л�(норма�менше�50�м±�/л).�Визначи-
ти�рівень�цер¾лоплазмін¾�б¾ло�неможливо.

Повторний�о�ляд�о±¾ліста�виявив�на�ро�івці�біля�німба
справа�і�зліва�пі�ментоване�±ільце,�більш�виражене�від�17
до�19��од�¾�нижньом¾�відділі�ро�ів±и.�По�периферії�очно�о
дна�–�пі�ментовані�во�нища.�Висново±:�Кільце�Кайзера-
Флейшера.

На�підставі�підвищення�вміст¾�міді�в�сечі�та�виявлення
на�ро�івці�±ілець�Кайзера-Флейшера�б¾ло�поставлено�оста-
точний�діа�ноз:�хвороба�Вільсона-Коновалова�(автосомно-
рецесивний�тип�¾спад±ов¾вання),��острий�перебі�,�цироз
печін±и,�портальна��іпертензія,�анасар±а.

Стан�хворо�о�на�момент�встановлення�діа�ноз¾�(через�місяць
від�почат±¾�хвороби)�б¾в�в±рай�тяж±им.�Наростали�озна±и�пе-
чін±ової�недостатності�(розміри�печін±и�с±оротилися�до�+2�см),
підсилилася�жовтяниця�(за�альний�білір¾бін�збільшився�до
315�м±моль/л,�переважно�за�рах¾но±�непрямої�фра±ції
(180�м±моль/л).

Надзвичайної�виразності�дося���емора�ічний�синдром,
що�виявлялося�повторними�сильними�носовими�±ровоте-
чами,�±ровоточивістю�з�місць�ін’є±цій.

Протромбіновий�інде±с�знизився�до�11�%,�потім�до�0.
Фібрино�ен�А�–�0.�Тромбоцити�100�Г/л.�ЧЗК�23�хв.

Незважаючи�на�проведен¾�інтенсивн¾�терапію,�настав
летальний�вислід.�Безпосередньою�причиною�смерті�стала
масивна�ле�енева�±ровотеча,�що�розвин¾лася�за�рах¾но±
�іпо±оа�¾ляції.

Та³им�чином,�À�раніше�пра³тично�здорової�дитини
�остро�розпочалася�хвороба�Вільсона,�що�набÀла�фÀль-
мінантно�о�перебі�À.

• Об’є³тивні� трÀднощі� ³лінічної�діа�ности³и�й�не-
можливість� проведення� в� Àмовах�місь³ої� лі³арні� спе-
ціальних�лабораторних�досліджень�(визначення�церÀло-
плазмінÀ�й�міді)�призвели�до�несвоєчасно�о�встанов-
лення�правильно�о�діа�нозÀ�хвороби�Вільсона.

• Мав�місце�низь³ий�професіоналізм�офтальмоло-
�а,�що� проводив� перший�о�ляд� ро�ів³и� і� не� виявив� À
хворо�о�змін�À�ви�ляді�³ілець�Кайзера-Флейшера.

• Внаслідо³� пізньої� діа�ности³и� вчасно� не� бÀло
призначено�специфічно�о�«антидотно�о»�лі³Àвання�цин-
³ом�À�необхідних�дозах.
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• Зазначені�недолі³и�навряд�чи�змо�ли�б�вплинÀ-
ти�на�резÀльтат�захворювання�через�пізнє�звернення
хворо�о�за�медичною�допомо�ою.

Я³� відомо,� хвороба� Вільсона� –� аÀтосомно-реце-
сивний�спад³овий�розлад�обмінÀ�міді,�що�призводить
до� надлиш³ово�о� від³ладання� цьо�о� елементÀ� À
внÀтрішніх�ор�анах�(печінці,�ро�івці,��оловномÀ�моз³À
та�ін.).�Основою�захворювання�є�порÀшення�виділення
міді� з� жовчю.� Внаслідо³� надлиш³ово�о� на³опичення
міді� підвищÀється�продÀ³ція� вільних�ради³алів� й� Àш-
³оджÀються�т³анини.

Хвороба�Вільсона�проявляється�різноманітними�симп-
томами.�Найчастіше�виявляються�озна³и�Àраження�печін³и
(їхній�хара³тер�варіює�від�³артини��остро�о��епатитÀ�й�фÀль-
мінантної�печін³ової�недостатності�до�хронічно�о��епатитÀ
й�цирозÀ),�а�та³ож��емолітична�анемія�та�нервово-психічні
розлади.

Озна³и�Àраження�печін³и�можÀть�виявитися�À�паці-
єнта�в�бÀдь-я³омÀ�віці,�але�найчастіше�хвороба�Вільсо-
на�маніфестÀє� À� віці� 8-18�ро³ів.�Одна³�цироз�печін³и
може�виявлятися�й�À�дітей�ві³ом�до�5�ро³ів.

Діа�ноз� хвороби�Вільсона� звичайно� ґрÀнтÀється�на
та³их�³лінічних�симптомах,�я³�виявлення�³ільця�Кайзера-
Флейшера�й�типових�невроло�ічних�проявів,�а�та³ож�на
лабораторних�даних�–�зниження�рівня�сироват³ово�о�церÀ-
лоплазмінÀ,�підвищення�вмістÀ�міді�в�печінці,�збільшення
добової�е³с³реції�міді�із�сечею.�Діа�ноз�може�бÀти�встанов-
лено�на�підставі�бÀдь-я³их�двох�з�перерахованих�озна³.

Гострий��епатит�при�хворобі�Вільсона�не�відрізняєть-
ся�від�інших��острих�захворювань�печін³и.�Перебі��хво-
роби�може�швид³о� про�ресÀвати,� на�адÀючи� �острÀ
печін³овÀ�недостатність.

Вели³а� ³іль³ість� депонованої�міді� вивільняється� з
не³ротизованих��епатоцитів�та�індÀ³Àє�розвито³��либо-
³ої��емолітичної�анемії,�що�Àс³ладнює��остре�Àраження

печін³и.�Комбінація�та³их�проявів,�я³�анемія,�виражена
жовтяниця�й�відносно�низь³а�а³тивність�амінотрансфе-
раз,� повинна� насторожÀвати�щодо� �остро�о� перебі�À
хвороби�Вільсона.

Крім� то�о,� це� захворювання�може� перебі�ати� й� À
формі�хронічно�о��епатитÀ,�що�с³ладно�відрізнити�від
хронічно�о��епатитÀ�іншої�етіоло�ії.�Часто�³ільце�Кайзе-
ра-Флейшера�відсÀтнє,�а�рівень�церÀлоплазмінÀ�в�плазмі
³рові�залишається�в�межах�норми.

Досить�ефе³тивним�лі³Àвальним�заходом�є�довічне
застосÀвання�D-пеніциламінÀ�(трієнтинÀ)�або�цин³À.�Для
більшості�пацієнтів�застосÀвання�цин³À�(75-250�м�/добÀ
ацетатÀ�цин³À)�є�досить�дешевим�і�безпечним�методом
лі³Àвання�[1-5].
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