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Giriş ve amaç: Serum seruloplazmini, akut faz reaktanlar›ndan biridir.

Bu durum, özellikle hepatik formdaki Wilson hastal›ğ› tan›s›nda, serum

seruloplazmin düzeyinin kullan›m›n› zorlaşt›r›r. Ayn› zamanda şelatör

tedavi s›ras›nda serum düzeylerinde azalma da görülebilir. Gereç ve
yöntem: Bu çal›şmada 34  Wilson hastas›nda (15 hepatik, 6 nöropsikiy-

atrik, 4 hepatonörolojik ve 9 asemptomatik) başlang›ç seruloplazmin

seviyesinin tan›da değeri ve tedavi seyrindeki değişiklikleri

değerlendirilmiştir. Serulopazmin seviyesi radyal immunodiffüzyon

tekniği ile, başlang›çta ve şelatör tedavinin en az 6. ay›ndan sonra

ölçülmüştür. Hastalar›n ortalama yaş› 20±9.6 y›l (7-46 y›l) ve ortalama

takip süresi 36±25 ay (6-75 ay) idi. Bulgular: Tüm grupta, tedavi önce-

si düşük serum seruloplazmin seviyesi (< 20 mg/dl) %76.5 (26 hasta) ve

ortalama serum seruloplasmin düzeyi 13.1±6.8 mg /dl (3.2-26.9 mg/dl)

idi. Tedavi seyrinde, düşük serum seruloplasmin düzeyi hastalar›n %

94’ünde (32 hasta, p=0.421) ve ortalama serum seruloplazmin düzeyi

9.4±4.4mg /dl (3-23.9, p< 0.003) idi, anlaml› azalm›şt›. Serum serulo-

plazmin düzeyi 7 hastada (3 hepatik, 2 hepatonörolojik, 2 asempto-

matik) anlaml› azal›rken sadece 1 hastada (hepatik form) anlaml› olarak

artt›. Sonuç: Bu sonuçlarla, düşük serum seruloplazmin düzeyi Wilson

hastal›ğ› tan›s› ve aile taramas›nda en iyi testlerden biri olmas›na

rağmen, normal serum seruloplazmin düzeyi tan›y› ekarte ettirmez. Bu

hastalar›n çoğunda şelatör tedavi seyrinde seruloplazmin düzeyleri

anlaml› olarak azalmaktad›r. Tan› aşamas›nda, serum seruloplazmin

düzeyi normal ise, şüpheli vakalarda bozulmuş bak›r metabolizmas›n›n

göstergesi diğer bir test ile yap›lmal›d›r. 

Anahtar sözcükler: Wilson hastalığı, seruloplazmin, şelatör tedavi.

Background and aims: Serum ceruloplasmin level is an acute phase

reactant. It may be difficult to determine its value in the diagnosis of

Wilson’s disease, especially in the hepatic form and serum ceruloplas-

min levels may be decreased by chelation therapy. The aim of this study

was to determine its diagnostic value and to evaluate whether there is a

change in serum ceruloplasmin level with chelation therapy. Materials
and methods: Serum ceruloplasmin levels of 34 patients with Wilson’s

disease (15 hepatic, six neurologic, four hepatoneurologic and nine

asymptomatic) were measured by radial immunodiffusion at the time of

diagnosis and at least six months after the beginning of therapy. The

mean age at diagnosis was 20±1.65 years (range 7-46 years) and the

mean duration of follow-up was 45.2±43.8 months (range, 6-75

months). Results:In the whole group, a low serum ceruloplasmin level

(< 20 mg/dl) was found in 76.5 % (26) of patients and the mean serum

ceruloplasmin levels were 13.1±6.8 mg /dl (range, 3.2-26.9 mg/dl) at

baseline. However, low serum ceruloplasmin level was found in 94%

(32, p=0.421) of patients and mean serum ceruloplasmin levels were

decreased to 9.4±4.4mg /dl (range; 3-23.9, p< 0.003) during therapy.

The serum ceruloplasmin level was decreased in seven pts  (three hepa-

tic, two hepatoneurologic and too asymptomatic) and only one low

serum ceruloplasmin level increased during therapy. Conclusions:
Although determination of the serum ceruloplasmin level is suggested to

be the most useful screening test for Wilson’s disease, a normal serum

ceruloplasmin level does not exclude the disease. Serum ceruloplasmin

levels in such patients may be decreased during chelation therapy. Even

if the serum ceruloplasmin level is normal at the time of diagnosis other

laboratory parameters suggestive of impaired copper metabolism should

be evaluated in patients with a suspected diagnosis Wilson’s disease.
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G‹R‹fi

Wilson hastalığı (WH), ilk kez 1916 yılında,
nörolog Samuel Alexander Kinnier Wilson
tarafından karaciğer sirozu ile birlikte familyal,
progresif lentiküler dejenerasyon olarak tarif edil-
miştir (1). Günümüzde WH’nın, bakır metaboliz-
masında bozukluğa bağlı, otozomal resessif
geçişli metabolik bir karaciğer hastalığı olduğu

bilinmektedir. Prevalans 30.000 canlı doğumda
1, insidens milyonda 15-30 olarak tahmin
edilmekte, sorumlu genin sıklığının % 0.3-0.7,
heterozigot taşıyıcılığın ise % 1'den az olduğu bi-
linmektedir (2-4). Primer genetik defekt 13. kro-
mozomun uzun kolunda, P tipi ATPazlardan,
ATPaz 7B genindeki mutasyonlardır (5-8). ATPaz
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*Bu çalışma; 8. Uluslararası Wilson Hastalığı ve Menkes Hastalığı Konferansında (2001) ve 4. Ulusal Hepatoloji Kongresinde (2001) sunulmuştur.
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7B, membranlarda bulunan ve katyon trans-
portu ile ilgili bir enzimdir; başlıca karaciğer,
böbrek ve plasentada bulunsa da kalp, beyin,
akciğer, iskelet kası ve pankreasta da gösteril-
miştir. WH geninde 200'den fazla mutasyon tarif
edilmiştir, ancak vakaların yaklaşık % 40'ında
His 1069 Gln mutasyonu bulunmaktadır (9,10).
Mutasyonların farklılığı, değişik hücrelerde ve
düzeylerde bakır transportunu etkilemektedir. Bu
durum, farklı klinik tabloların oluşmasında
muhtemel neden olarak düşünülmektedir (11-
13). Gen mutasyonları karaciğerde bakırın
safraya ekskresyonunu bozarak, başta karaciğer
olmak üzere beyin, kornea gibi dokularda bakır
birikimine ve organ disfonksiyonlarına neden
olmaktadır (2,12,13).

Seruloplazmin, serumda bakırın % 90’ ının bağlı
bulunduğu ve oksidaz aktivitesi ile özellikle
demir metabolizmasında da önemli rol oynayan
bir proteindir (2,13). WH’nda seruloplazmin
geninde mutasyon ve aposeruloplazmin sen-
tezinde yetersizlik yoktur; ancak aposerulo-
plazmine bakırın katılması, yani holoserulo-
plazmin yapımı bozulmuştur. Seruma geçen
aposeruloplazminin hızlı yıkımı da, serum seru-
loplazmin düzeylerinde düşüklüğe neden olur
(2,14,15). Hepatik formdaki hastalarda serumda
% 40’lara varan normallik tarif edilse de, genel
olarak hastaların ancak % 15 dolayında normal
bulunur (4,16-20). Seruloplazmin aynı zamanda
akut faz reaktanı olarak karaciğerde sentez edilir,
bundan dolayı enflamasyonun varlığında serum
düzeylerinde artış gözlenebilir (13).

Bu çalışmada;  WH tanısı konulmuş 34 hastada,
serum seruloplazmin düzeylerinin tanısal değeri
ve şelatör tedavi seyrindeki değişimi
araştırılmıştır. 

GEREÇ VE YÖNTEM
Çalışmaya İstanbul Üniversitesi, İstanbul Tıp
Fakültesi, Gastroenterohepatoloji Bilim Dalı’na,
Ekim 1994-Ocak 2001 tarihleri arasında
başvuran ve WH tanısı konulan 34 hasta alındı.
Wilson hastalığı tanısı indeks vakalarda serum
seruloplazmin düzeyi (<20 mg/dl), idrar bakırı
(100 mg/24 saat), nörolojik bulgular (distoni, dis-
artri gibi ekstrapramidal sistem bulguları),
Kayser Fleischer halkası ve karaciğer doku bakırı
(>250 mg/gr kuru ağırlık) kriterleri araştırılarak
en az iki kriterin varlığında konuldu.
Seruloplazmin düzeyi normal ve KF halkası

olmayanlarda, 24 saatlik idrar bakırı 100 mg'ın
üstünde ise ve kolestatik karaciğer hastalığı
yoksa WH tanısı kondu. Hastaların tümünde
diğer kronik karaciğer hastalığı nedenleri ekarte
edildi. Gerektiğinde D-penisillamin yükleme testi
yapıldı. Test 12 saat arayla (0. ve 12. saatlerde)
verilen 600 mg D-penisillamin ile birlikte
toplanan 24 saatlik idrarda yapıldı, >500 mg/24
saat veya bazalin 10 katına ulaşan değerler po-
zitif kabul edildi. Tüm hastalar 8th  Uluslararası
Wilson Hastalığı ve Menkes Hastalığı
Konferansında, Çalışma Grubunun önerdiği tanı
kriterlerine göre (ekte sunulmuştur) kesin WH
tanısı almakta idi. D-penisillamin tedavisine,
günde bölünmüş dozlarda 600 mg (nörolojik bul-
gusu olanlarda 300 mg) olarak başlandı, yan etki
görülmeyenlerde haftalar içinde kupriürezin
1000mg/gün üzerine yükselten doza ulaşıldı.
Genellikle nörolojik bulgusu olmayanlarda 1200
– 1500 mg/gün dozu yeterli bulundu. D-penisil-
lamin tedavisi sırasında artan nörolojik bulgular
nedeniyle iki, nefrotik sendrom gelişmesi (mem-
branoproliferatif glomerulonefrite bağlı)
nedeniyle bir hastaya benzer dozlarda Trientine
tedavisi uygulandı. 

Başvurusu sırasında, sadece hepatomegali,
splenomegali veya karaciğer enzimlerinde yük-
seklik olanlar "hepatik", sadece nörolojik bulgu-
ları olanlar "nörolojik", her ikisinin varlığında ise
"hepatonörolojik" ve aile taramasında tespit
edilen semptomu olmayanlarda "asemptomatik"
klinik form olarak değerlendirildi. Hastalar
başlangıçta 15 günde bir, sonrasında ise giderek
açılan aralar ile en fazla 6 ayda bir vizite çağrıldı.
Her hastada ilk görüldüğünde, dahili muayene
ve nörolog tarafından nörolojik muayenesi, oftal-
molog tarafından "slit lamp" ile Kayser-Fleischer
halkası-"sunflower" katarakt yönünden göz
muayenesi yapıldı. Biyokimyasal testleri, viral ve
otoimmun hepatit göstergeleri, serum serulo-
plazmin düzeyi ve 24 saatlik idrarda bakır düzeyi
analiz edildi. Bu üç parametrenin negatif kaldığı
bir hastada, şüphe devam ettiği için D-penisil-
lamin yükleme testi yapıldı ve sonrasında idrar
bakırının artışı ile tanı konuldu (16). Bu hastada,
karaciğer biyopsisinde bakır içeriği 250 mg/ g
üzerinde idi. Karaciğer biyopsisi yapılan 16 has-
tada karaciğer bakır içeriği tayin edildi.
Hastaların tekrarlanan vizitlerinde fizik
muayenenin yanısıra, kan biyokimyası (şeker,
ürik asid, AST, ALT, ALP, GGT, total protein, albu-
min, tam kan sayımı), tam idrar tahlili (pro-
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teinüri, hematüri) ve bakır göstergelerinden gün-
lük idrar bakırı, serum seruloplazmin ve serum
bakır düzeyleri  bakıldı. Serum seruloplazmin
düzeyi bazal ve tedavinin en az 6. ayı veya son-
rası değerler ile karşılaştırıldı. 

Biyokimyasal tetkiklerden serum protein elektro-
forezi REP otoanalizörü; alkalen fosfataz, total
bilirubin ve total protein kolorimetrik; AST, ALT
ve GGT ise kinetik yolla DAX 72 otoanalizörü
(Techiccon, Bayer Diagnostics) ve kan sayımları
H2 (Techicon, Bayer Diagnostics) otoana-
lizöründe yapıldı. Karaciğer biyopsileri Menghini
tekniği ile Hepafix 1.6 (Braun, Germany) iğneleri
kullanılarak yapıldı. Alınan örnek bölünerek, bir
parçası formalin içinde fikse edildi ve Patoloji
Anabilim Dalı’nda haematoksilen-eosin boyası
ile boyanarak değerlendirildi. Diğer parça ise
Çocuk Hastalıkları Anabilim Dalı, Eser
Elementler Laboratuvar’ına, doku bakır
içeriğinin tayini için özel cam kaplar içinde gön-
derildi. Serolojik testlerden  HBsAg, anti-HCV ve
otoantikorlar ticari kitleri kullanılarak ELİSA ile
tayin edildi. Serum seruloplazmin düzeyi radyal
immunodifüzyon, 24 saatlik idrarda bakır ato-
mik absorpsiyon ve karaciğer bakır içeriği de
atomik absorpsiyon spektroskopik olarak test
edildi. 

İstatistiki değerlendirilmeler SSPS for Windows 10
paket programı kullanılarak, sürekli değerler
eşlenmiş-t testi, nominal değerlerde ki-kare testi
ile yapıldı. Dekstriktif değerler ortalama±1stan-
dart sapma olarak verildi. "p<0.05" ise anlamlı
olarak değerlendirildi. 

SONUÇLAR
Çalışmaya alınan 34 hastanın ort.yaşı : 20±9.6
yıl (7-46 yıl), 18’i erkek (%52.9) idi. Tanı 24 has-
taya semptomları nedeniyle başvurusu sonrası ve
10 hastaya da aile taraması sonrası konuldu.
Aile taraması sırasında bir hastada nörolojik
bulgu (yavaş konuşma ve tremor) saptandı.
Hastalar 36±25 ay (6-75 ay) izlendiler.

Başvuru sırasında, klinik olarak 24 indeks has-
tanın 15’i hepatik (%62), 5’i nörolojik (%21) ve
4’ü hepatonörolojik (%17) formdaydı. Öykü-
lerinde indeks 24 vakanın 4’ünde kardeşlerden
birinin daha önce sebebi bilinmeyen karaciğer
sirozundan kaybedildiği öğrenildi. Ebeveynlerde
akraba evliliğine beş ailede (%21) rastlandı. 

Kayser-Fleischer halkası 25 hastada (%73.5),
düşük serum seruloplazmin düzeyi (<20 mg/dl)
26 hastada (%76.5) ve yüksek idrar bakırı

Tablo 1. Hastalar›n tan› konulduğunda klinik, demografik ve laboratuvar özellikleri

Total Hepatik Nörolojik Hepato-nörolojik Asemptomatik p**

N (%) 34 15 (44) 6 (18) 4 (12) 9 (26)

Cins, E (%) 18 10 3 3 2 >0.05

(53) (67) (50) (75) (22)

Tan› yaş›,y›l 20±9.6 22±9 22±10 16±4 18±12 >0.05  

(aral›k) (7-46) (12-40) (13-41) (12-22) (7-46)

KayserFleischer halkas›, n(%) 25 11 6 4 4 =0.057

(74) (73) (100) (100) (44)

Seruloplazmin,mg/dl (aral›k) 13±6.8 14±6 8±4 17±8 14±8 >0.05 

(3-27) (6-23) (3-16) (7-25) (7-27)

İdrar bak›r›, µg/24 saat (aral›k) 449±541 614±743 564±344 169±96 221±76 >0.05     

(76-2324) (104-2324) (246-1071) (76-284) (121-323)

İdrar bak›r› (>100µg/24 saat) n(%) 33 15 6 3*** 9 >0.05

(97.1) (100) (100) (75) (100)

Karaciğer bak›r içeriği*,µg/gr kuru ağ.(aral›k) 728±401 698±328 406±5 403±42 976±434 >0.05    

(355-1751) (413-1063) (403-410) (355-435) (382-1751)

* Karaciğer bak›r› 16 hastada (gruplara göre 4,2,3,7 hastada) çal›ş›lm›şt›r.**"one-way ANOVA" testi ile, 

*** idrar bak›r› <100µg/24 saat olan hastada D-penisillamin yükleme testi pozitif idi.
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(>100mg/24 saat) 33 hastada rastlandı. Düşük
olan idrar bakırlı hastada D-penisillamin yük-
leme testine pozitif yanıt alındı. Karaciğer bakırı
16 hastada bakılabildi, hepsinde değerler, tanı
için yeterli olan 250 mg/gr.kuru ağırlık   düzeyin
üzerinde idi. Değerler, klinik formlara göre tablo
1-4’ de özetlenmiştir. 

TARTIfiMA
Seruloplazmin geni 3. kromozomda bulunur ve
WH’nda bu gende herhangi bir defekt gözlenmez,
ancak % 90dan fazla vakada serum düzeylerinde
düşüklük gözlenir. Bundan dolayı, uzun yıllar
Kayser-Fleischer halkası ile birlikte aile tara-
malarında kullanılan yegane laboratuvar tetkiki
olmuştur. Bugün seruloplazmin metaboliz-
masının iyi bilinmesi ve yapılan araştırmalarda
hepatik form Wilson hastalarında % 40’lara
varan oranda normal değerler ile karşılaşılması
tek başına yeterli olmadığını düşündürmektedir.
Seruloplazmin hepatositlerde aposeruloplazmin
olarak sentezlenir ve Wilson gen ürünü, ATP 7B
varlığında bakır ile birleşerek seruloplazmin
(holoseruloplazmin) oluşur, serumda bakırın

büyük bölümünü bağlayarak periferik dokulara
taşır. WH’nda seruloplazmin oluşamayacağı için,
serumda bulunan bileşik daha çok aposerulo-
plazmindir, seruloplazmin düşük miktarda tespit
edilir. Seruloplazmin, karaciğerde yapılan birçok
protein gibi, akut faz reaktanıdır. İnflamasyonda,
gebelik veya ekzojen östrojen kullanımlarında
serum düzeyi artar. Bundan dolayı inflamasyon
ile seyreden karaciğer hastalıklarında serumda
düzeylerinde artış gözlenir (13). Seruloplazminin
hemen en önemli fizyolojik fonksiyonlarından bir
de oksidaz aktivitesidir ve seruloplazminde mev-
cuttur, aposeruloplazminin böyle bir aktivitesi
yoktur. Serum seruloplazmin düzeyleri iki yön-
temle ölçülür. Oksidaz aktivitesini ölçen enzi-
matik yöntemler ile seruloplazmin düzeyi belir-
lenirken; immunolojik yöntemlerde (radiyal
immunodiffüzyon gibi) hem seruloplazmin
hemde aposeruloplazmin düzeyleri birlikte
ölçülür. Literatürde çalışmalarda seruloplazmin
düzeylerindeki fark, ölçüm yöntemlerinin benzer
olmaması ile açıklanmaya çalışılmaktadır. Biz
çalışmamızda radiyal immunodiffüzyon yönte-
mini kullandık. Normal seruloplazmin düzeyi
(>20 mg/dl) vakalarımızın % 23’ünde mevcut idi.

Tablo 2. Serum seruloplazmin düzeylerindeki, tedavi s›ras›nda gözlenen kantitatif değişim

Total Hepatik Nörolojik Hepato-nörolojik Asemptomatik p**

N 34 15 6 4 9

Bazal SC,mg/dl 13.1±6.8 13.5±6.1 8.5±4.3 17.2±8.2 13.5±8.1 >0.05

(3.2-26.9) (6-23) (3-16) (7-25) (7-27)

Tedavi sonras› SC,mg/dl 9.4±4.4 9.7±5.2 7.9±2.1 10.6±4.7 9.5±4.5 >0.05

(3-23.9) (5-23.9) (3.2-12.2) (7-16.9) (7-20)

P* 0.003 0.034 0.715 0.109 0.144

*eşlenmiş t-testi, **one-way ANOVA test

Tablo 3. Serum seruloplazmin düzeylerindeki, tedavi s›ras›nda gözlenen kalitatif değişim

Total Hepatik Nörolojik Hepato-nörolojik Asemp-tomatik p*

N 34 15 6 4 9

Bazal SC (< 20mg/dl), n (%) 26 12 6 2 6 >0.05

(76.5) (80) (100) (50) (66.7)

Tedavi sonras› SC (<20 mg/dl),n (%) 32 14 6 4 8 >0.05

(94.1) (93.3) (100) (100) (88.8)

p* 0.421 1.00 - - 0.333

*Ki-kare testi
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Bu oran benzer yöntemle seruloplazminin
değerlendirildiği Steindl ve ark.larının (17)
çalışması ile uyumlu olmasına rağmen; bir çok
çalışmadaki orandan fazladır (4,18-21). Bu
farklılığın ölçüm yöntemi ile  ilgili olduğu
aşikardır. Klinik formlar arasında çalışmamızda
fark hem kalitatif hem de kantitatif olarak tespit
edilmedi. 

Çalışmamızın esas amacı, hastaların
başvurusunda veya aile taramasında serulo-
plazmin düzeyinin değerlendirilmesi ve bunun
şelatör tedavinden etkilenip etkilenmediğinin
araştırılması idi. WH’nda şelatör tedavi ile ancak
3-6 ay sonra klinik düzelmenin başladığı bilin-
diğinden, hastalarda ikinci seruloplazmin düzey-
leri olarak tedavinin 6. ayı veya sonrasında
bakılan değerler göz önünde bulunduruldu.

Tedavi seyrinde serum seruloplazmin düzey-
lerinde anlamlı düşüklük gözlendi (p=0.003).
Seruloplazmin düzeylerinde azalma her klinik
formda tespit edilmesine rağmen, sadece hepatik
formda istatistiki olarak anlamlı idi (p= 0.034).
Hepatik formdaki hastalarda,  bazal serulo-
plazmin düzeyleri 13.5±6.1 mg/dl’den, tedavi
sırasında 9.7±5.2 mg/dl’e azalırken (p=0.034);
hepatik inflamasyonun göstergesi olarak alınan
serum ALT değerleri de 76.2±54.5 U/L’den,
45±25.4 U/L’e geriledi (p=0.04). Ancak serum ALT
ve seruloplazmin düzeyleri arasında pozitif bir
korelasyon olmasına rağmen; bu ilişki istatistiki
olarak anlamlı değildi (p>0.05). Çalışma grubun-
daki hasta sayısının azlığının buna neden
olduğu düşünüldü. 

Semptomatik hastalarda, WH düşünüldüğünde
bakır metabolizması göstergeleri genellikle hep
birlikte değerlendirilmektedir. Serum serulo-
plazmin düzeyleri yanısıra serum bakırı ve/veya
24 saatlik idrar bakırı da bakılmaktadır. Esas
sorun aile taramasında, asemptomatik vakaların
tanınmasıdır. Bu durum WH’nda erken tanının
ve tedavinin prognozu doğrudan etkilemesi
nedeniyle son derece önemlidir. Bilim Dalımızda
1994’den öncesi aile taramasında; Kayser-
Fleischer halkası ve serum seruloplazmin düzey-
leri bakılmaktaydı. Bu dönemde Wilson sirozu
olan bir hastanın aile taramasında Kayser-
Fleischer halkası olmayan ve serum serulo-
plazmin düzeyi normal olan kız kardeşi yaklaşık
4 yıl sonra subfulminan karaciğer yetersizliği ile
başvurduğu hastanemizde kaybedildi.
Çalışmamızda 10 hastaya aile taramasında tanı
koyduk, ancak bunlardan birinde nörolojik bul-
guların varlığı nedeniyle asemptomatik hasta
sayımız dokuz idi. Asemptomatik hastalarda
Kayser Fleischer halkası % 44 ve düşük serulo-
plazmin düzeyi de %67 oranındaydı. tedavi son-
rasında ise oran  %89’a yükseldi. Tüm grupta da
%76.5’den, % 94.1’e yükseldi. Tedavi sonrası
oranlar literatür ile daha uyum göstermekteydi
(4,18-21). Gerek indeks vakaların tanısında gerek
aile taramasında asemptomatik hastalarda,
tanıda D-penisillamin yükleme testi ile beraber
24 saatlik idrar testi % 100 duyarlı bulundu
(Tablo 1), bu literatür ile uyumlu idi (22). Son
yıllarda yapılan çalışmalar sonrasında,
günümüzde idrar bakır düzeyleri tanıda giderek
artan sıklıkla kullanılmaktadır.  

Sonuç olarak, normal serum seruloplazmin
düzeyleri Wilson hastalığında % 20 dolayında

Tablo 4. Hastalarda şelatör tedavi s›ras›nda serum seruloplazmin 

düzeyleri

bazal SC* tedavi sonras› Önemli Klinik form***
(mg/dl) SC (mg/dl) değişiklik**

MS      25 11.7 EVET HEPNEU

HE      7 7.0 H     

MB      8 7.0 N     

STB     7 7.0 HEPNEU

MK      20 10.0 EVET H     

ASY     16 12.2 N     

GG      18 7.0 H     

BB      9 7.0 H     

AM      3 7.0 N     

HS      23 7.0 EVET H     

FD      7 7.0 H     

AC      13 8.3 H     

MK      12 8.1 H     

BO      6 5.0 H     

NG      19.6 19.6 H     

DE      7 7.0 N     

SG      17 23.9 EVET H     

YG      10 7.0 N     

SS      23 7.7 EVET H     

YD      8 7.0 H     

GZ      9 10.5 H     

YC      14 7.0 HEPNEU

MB      23 16.9 EVET HEPNEU

NG      7 7.0 N     

OE      7 7.0 S     

IB      18 7.0 S     

FY      7 12.0 S     

NU      7 7.0 S     

TG      20 20.0 S     

TG      22 11.7 EVET S     

SS      27 7.0 EVET S     

SS      7 7.0 S     

TC      12 10.5 H     

SD      7 7.0 S     

* serum seruloplazmin düzeyi

** tan›y› etkileyecek değişikliğin varl›ğ› 

***  H: hepatik, HEPNEU: hepatonörolojik, N: nörolojik, S: semptomsuz
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rastlanabilir. Şelatör tedavinin seyrinde bu oran
% 5’e gerilemektedir. Bunda karaciğerde infla-
masyonun gerilemesi rol oynaması en olası
neden gözükmektedir. Normal serum serulo-
plazmin düzeyi gerek Wilson hastalığı tanısında,

gerekse aile taramasında tek başına veya Kayser
Fleischer halkası ile birlikte yeterli bulunmamalı,
şüpheli vakalarda, mutlaka 24 saatlik idrarda
bakır düzeyi gibi, diğer bir bozulmuş bakır
metabolizması göstergesi de araştırılmalıdır. 
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