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Serum seruloplazmin diizeyi: Wilson hastaliginda selator
tedaviden etkileniyor mu? Aile taramasinda degeri nedir?

Serum ceruloplasmin levels in Wilson disease: Diagnostic value and the effect of chelation
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Giris ve amac: Serum seruloplazmini, akut faz reaktanlarindan biridir.
Bu durum, 6zellikle hepatik formdaki Wilson hastalig1 tanisinda, serum
seruloplazmin diizeyinin kullanimini zorlagtirir. Ayni zamanda selator
tedavi sirasinda serum diizeylerinde azalma da goriilebilir. Gere¢ ve
yontem: Bu calismada 34 Wilson hastasinda (15 hepatik, 6 néropsikiy-
atrik, 4 hepatonorolojik ve 9 asemptomatik) baslangic seruloplazmin
seviyesinin tanida degeri ve tedavi seyrindeki degisiklikleri
degerlendirilmistir. Serulopazmin seviyesi radyal immunodiffiizyon
teknigi ile, baglangigta ve selator tedavinin en az 6. ayindan sonra
Ol¢tilmiistiir. Hastalarin ortalama yags1 20+9.6 yil (7-46 yil) ve ortalama
takip siiresi 36£25 ay (6-75 ay) idi. Bulgular: Tiim grupta, tedavi 6nce-
si diigiik serum seruloplazmin seviyesi (< 20 mg/dl) %76.5 (26 hasta) ve
ortalama serum seruloplasmin diizeyi 13.1+6.8 mg /dl (3.2-26.9 mg/dl)
idi. Tedavi seyrinde, diisiik serum seruloplasmin diizeyi hastalarin %
94’iinde (32 hasta, p=0.421) ve ortalama serum seruloplazmin diizeyi
94+4 Amg /dl (3-23.9, p< 0.003) idi, anlamli azalmisti. Serum serulo-
plazmin diizeyi 7 hastada (3 hepatik, 2 hepatondrolojik, 2 asempto-
matik) anlamli azalirken sadece 1 hastada (hepatik form) anlamli olarak
artt1. Sonug¢: Bu sonuglarla, diisiik serum seruloplazmin diizeyi Wilson
hastalig1 tanis1 ve aile taramasinda en iyi testlerden biri olmasina
ragmen, normal serum seruloplazmin diizeyi taniy1 ekarte ettirmez. Bu
hastalarin ¢ogunda selator tedavi seyrinde seruloplazmin diizeyleri
anlamli olarak azalmaktadir. Tani agamasinda, serum seruloplazmin
diizeyi normal ise, siipheli vakalarda bozulmus bakir metabolizmasinin
gostergesi diger bir test ile yapilmalidir.

Anahtar sozciikler: Wilson hastaligi, seruloplazmin, selator tedavi.

GiRiS

Wilson hastaligi (WH), ilk kez 1916 yilinda,
norolog Samuel Alexander Kinnier Wilson
tarafindan karaciger sirozu ile birlikte familyal,
progresif lentikiiler dejenerasyon olarak tarif edil-
mistir (1). Gliniimtiizde WH'nin, bakir metaboliz-
masinda bozukluga bagli, otozomal resessif
gecisli metabolik bir karaciger hastaligi oldugu

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 /dlI (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.

Key words: Wilson’s disease, ceruloplasmin, chelation therapy.

bilinmektedir. Prevalans 30.000 canli dogumda
1, insidens milyonda 15-30 olarak tahmin
edilmekte, sorumlu genin sikhginin % 0.3-0.7,
heterozigot tasiyiciligin ise % 1'den az oldugu bi-
linmektedir (2-4). Primer genetik defekt 13. kro-
mozomun uzun kolunda, P tipi ATPazlardan,
ATPaz 7B genindeki mutasyonlardir (5-8). ATPaz

*Bu calisma; 8. Uluslararasi Wilson Hastaligi ve Menkes Hastaligi Konferansinda (2001) ve 4. Ulusal Hepatoloji Kongresinde (2001) sunulmustur.
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7B, membranlarda bulunan ve katyon trans-
portu ile ilgili bir enzimdir; baslica karaciger,
bobrek ve plasentada bulunsa da kalp, beyin,
akciger, iskelet kasi ve pankreasta da gosteril-
mistir. WH geninde 200'den fazla mutasyon tarif
edilmistir, ancak vakalarin yaklasik % 40'inda
His 1069 Gln mutasyonu bulunmaktadir (9,10).
Mutasyonlarin farklihgi, degisik hiicrelerde ve
diizeylerde bakir transportunu etkilemektedir. Bu
durum, farkli klinik tablolarin olusmasinda
muhtemel neden olarak distiniilmektedir (11-
13). Gen mutasyonlart karacigerde bakirin
safraya ekskresyonunu bozarak, basta karaciger
olmak tizere beyin, kornea gibi dokularda bakir
birikimine ve organ disfonksiyonlarina neden
olmaktadir (2,12,13).

Seruloplazmin, serumda bakirin % 90’ 1nin bagh
bulundugu ve oksidaz aktivitesi ile 0Ozellikle
demir metabolizmasinda da énemli rol oynayan
bir proteindir (2,13). WH’nda seruloplazmin
geninde mutasyon ve aposeruloplazmin sen-
tezinde yetersizlik yoktur; ancak aposerulo-
plazmine bakirin katilmasi, yani holoserulo-
plazmin yapimi bozulmustur. Seruma gegen
aposeruloplazminin hizli yikimi da, serum seru-
loplazmin dizeylerinde diistiklige neden olur
(2,14,15). Hepatik formdaki hastalarda serumda
% 40’lara varan normallik tarif edilse de, genel
olarak hastalarin ancak % 15 dolayinda normal
bulunur (4,16-20). Seruloplazmin ayni zamanda
akut faz reaktani olarak karacigerde sentez edilir,
bundan dolay1 enflamasyonun varliginda serum
diizeylerinde artis gozlenebilir (13).

Bu calismada; WH tanis1 konulmus 34 hastada,
serum seruloplazmin diizeylerinin tanisal degeri
ve selatdér tedavi seyrindeki degisimi
arastirilmistir.

GEREC VE YONTEM

Calismaya Istanbul Universitesi, Istanbul Tip
Fakiltesi, Gastroenterohepatoloji Bilim Dali'na,
Ekim 1994-Ocak 2001 tarihleri arasinda
basvuran ve WH tanisi konulan 34 hasta alindi.
Wilson hastaligi tanis1 indeks vakalarda serum
seruloplazmin diizeyi (<20 mg/dl), idrar bakin
(100 mg/24 saat), norolojik bulgular (distoni, dis-
artri gibi ekstrapramidal sistem bulgular),
Kayser Fleischer halkas! ve karaciger doku bakiri
(>250 mg/gr kuru agirlik) kriterleri arastirilarak
en az iki kriterin varlifinda konuldu.
Seruloplazmin diizeyi normal ve KF halkasi

olmayanlarda, 24 saatlik idrar bakirn1 100 mg'in
ustiinde ise ve kolestatik karaciger hastalig:
yoksa WH tanis1 kondu. Hastalarin timiinde
diger kronik karaciger hastalig1 nedenleri ekarte
edildi. Gerektiginde D-penisillamin yiikleme testi
yapildi. Test 12 saat arayla (0. ve 12. saatlerde)
verilen 600 mg D-penisillamin ile birlikte
toplanan 24 saatlik idrarda yapildi, >500 mg/24
saat veya bazalin 10 katina ulasan degerler po-
zitif kabul edildi. Tiim hastalar 8th Uluslararasi
Wilson Hastaligt ve Menkes Hastalig:
Konferansinda, Calisma Grubunun 6nerdigi tani
kriterlerine gore (ekte sunulmustur) kesin WH
tanis1 almakta idi. D-penisillamin tedavisine,
glunde boliinmiis dozlarda 600 mg (noérolojik bul-
gusu olanlarda 300 mg) olarak baslandi, yan etki
gorilmeyenlerde haftalar icinde kupritirezin
1000mg/giin tuzerine yiikselten doza ulasildi.
Genellikle nérolojik bulgusu olmayanlarda 1200
— 1500 mg/giin dozu yeterli bulundu. D-penisil-
lamin tedavisi sirasinda artan nérolojik bulgular
nedeniyle iki, nefrotik sendrom gelismesi (mem-
branoproliferatif glomerulonefrite bagl)
nedeniyle bir hastaya benzer dozlarda Trientine
tedavisi uygulandi.

Basvurusu sirasinda, sadece hepatomegali,
splenomegali veya karaciger enzimlerinde ytuik-
seklik olanlar "hepatik", sadece norolojik bulgu-
lar olanlar "nérolojik", her ikisinin varliginda ise
"hepatonorolojik" ve aile taramasinda tespit
edilen semptomu olmayanlarda "asemptomatik"
klinik form olarak degerlendirildi. Hastalar
baslangicta 15 gilinde bir, sonrasinda ise giderek
acilan aralar ile en fazla 6 ayda bir vizite cagrildi.
Her hastada ilk gorildiginde, dahili muayene
ve norolog tarafindan nérolojik muayenesi, oftal-
molog tarafindan "slit lamp" ile Kayser-Fleischer
halkasi-"sunflower" katarakt yoniinden g6z
muayenesi yapildi. Biyokimyasal testleri, viral ve
otoimmun hepatit gostergeleri, serum serulo-
plazmin diizeyi ve 24 saatlik idrarda bakir diizeyi
analiz edildi. Bu li¢ parametrenin negatif kaldig
bir hastada, siiphe devam ettigi icin D-penisil-
lamin ytikleme testi yapild1 ve sonrasinda idrar
bakirinin artisi ile tani konuldu (16). Bu hastada,
karaciger biyopsisinde bakir icerigi 250 mg/ g
tizerinde idi. Karaciger biyopsisi yapilan 16 has-
tada karaciger bakir igerigi tayin edildi.

Hastalarin  tekrarlanan  vizitlerinde fizik
muayenenin yanisira, kan biyokimyas: (seker,
urik asid, AST, ALT, ALP, GGT, total protein, albu-
min, tam kan sayimi), tam idrar tahlili (pro-
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Tablo 1. Hastalarin tan1 konuldugunda klinik, demografik ve laboratuvar 6zellikleri

Total Hepatik Norolojik Hepato-norolojik ~ 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)
Tant yas,yil 20+9.6 2249 22+10 16+4 18+12 >0.05
(aralik) (7-46) (12-40) (13-41) (12-22) (7-46)
KayserFleischer halkasi, n(%) 25 11 6 4 4 =0.057
(74) (73) (100) (100) (44)
Seruloplazmin,mg/dl (aralik) 13+6.8 14+6 8+4 17+8 14+8 >0.05
(3-27) (6-23) (3-16) (7-25) (7-27)
Idrar bakiri, ug/24 saat (aralik) 449+541 614+743 564+344 169+96 221+76 >0.05
(76-2324) (104-2324) (246-1071) (76-284) (121-323)
Idrar bakir1 (>100pg/24 saat) n(%) 33 15 6 3EE 9 >0.05
(97.1) (100) (100) (75) (100)
Karaciger bakir icerigi* pg/gr kuru ag.(aralik) 728+401 698+328 406+5 403+42 976+434 >0.05
(355-1751) (413-1063) (403-410) (355-435) (382-1751)

* Karaciger bakir1 16 hastada (gruplara gore 4,2,3,7 hastada) calisgilmistir. **"one-way ANOVA" testi ile,

*#% jdrar bakirt <100 g/24 saat olan hastada D-penisillamin yiikleme testi pozitif

teintri, hematiiri) ve bakir gostergelerinden giin-
lik idrar bakiri, serum seruloplazmin ve serum
bakir diizeyleri bakildi. Serum seruloplazmin
diizeyi bazal ve tedavinin en az 6. ay1 veya son-
rast degerler ile karsilastirildi.

Biyokimyasal tetkiklerden serum protein elektro-
forezi REP otoanalizori; alkalen fosfataz, total
bilirubin ve total protein kolorimetrik; AST, ALT
ve GGT ise kinetik yolla DAX 72 otoanalizorii
(Techiccon, Bayer Diagnostics) ve kan sayimlari
H2 (Techicon, Bayer Diagnostics) otoana-
lizoriinde yapildi. Karaciger biyopsileri Menghini
teknigi ile Hepafix 1.6 (Braun, Germany) igneleri
kullanilarak yapildi. Alinan 6rnek boéllinerek, bir
parcast formalin icinde fikse edildi ve Patoloji
Anabilim Dali'nda haematoksilen-eosin boyasi
ile boyanarak degerlendirildi. Diger parca ise
Cocuk Hastaliklar1  Anabilim Dali, Eser
Elementler Laboratuvar'ina, doku bakir
iceriginin tayini icin 6zel cam kaplar icinde gon-
derildi. Serolojik testlerden HBsAg, anti-HCV ve
otoantikorlar ticari kitleri kullanilarak ELISA ile
tayin edildi. Serum seruloplazmin diizeyi radyal
immunodifiizyon, 24 saatlik idrarda bakir ato-
mik absorpsiyon ve karaciger bakir icerigi de
atomik absorpsiyon spektroskopik olarak test
edildi.

idi.

Istatistiki degerlendirilmeler SSPS for Windows 10
paket programi kullanilarak, siirekli degerler
eslenmis-t testi, nominal degerlerde ki-kare testi
ile yapildi. Dekstriktif degerler ortalamaztlstan-
dart sapma olarak verildi. "p<0.05" ise anlaml
olarak degerlendirildi.

SONUCLAR

Calismaya alinan 34 hastanin ort.yasi : 20+£9.6
yil (7-46 yil), 18'i erkek (%52.9) idi. Tan1 24 has-
taya semptomlari nedeniyle basvurusu sonrasi ve
10 hastaya da aile taramasi sonrasit konuldu.
Aile taramasi sirasinda bir hastada noérolojik
bulgu (yavas konusma ve tremor) saptandi.
Hastalar 3625 ay (6-75 ay) izlendiler.

Basvuru sirasinda, klinik olarak 24 indeks has-
tanin 15’i hepatik (%62), 5’i nérolojik (%21) ve
4’ii hepatonérolojik (%17) formdaydi. Oykii-
lerinde indeks 24 vakanin 4’iinde kardeslerden
birinin daha 6nce sebebi bilinmeyen karaciger
sirozundan kaybedildigi 6grenildi. Ebeveynlerde
akraba evliligine bes ailede (%21) rastland.

Kayser-Fleischer halkas: 25 hastada (%73.5),
diisik serum seruloplazmin diizeyi (<20 mg/dl)
26 hastada (%76.5) ve yiiksek idrar bakin
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Tablo 2. Serum seruloplazmin diizeylerindeki, tedavi sirasinda gézlenen kantitatif degisim

Total Hepatik Norolojik Hepato-norolojik Asemptomatik pEE
N 34 15 6 4 9
Bazal SC,mg/dl 13.1+6.8 13.5+6.1 8.5+4.3 1724822 13.5+8.1 >0.05
(3.2-26.9) (6-23) (3-16) (7-25) (7-27)
Tedavi sonras1 SC,mg/dl 94+4.4 9.7£52 79+2.1 10.6+4.7 9.5+4.5 >0.05
(3-23.9) (5-23.9) (32-12.2) (7-16.9) (7-20)
P* 0.003 0.034 0.715 0.109 0.144

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

(>100mg/24 saat) 33 hastada rastlandi. Diisiik
olan idrar bakirl hastada D-penisillamin yiik-
leme testine pozitif yanit alindi. Karaciger bakir
16 hastada bakilabildi, hepsinde degerler, tani
icin yeterli olan 250 mg/gr.kuru agirlik diizeyin
tizerinde idi. Degerler, klinik formlara goére tablo
1-4’ de Ozetlenmistir.

TARTISMA

Seruloplazmin geni 3. kromozomda bulunur ve
WH'nda bu gende herhangi bir defekt gézlenmez,
ancak % 90dan fazla vakada serum diizeylerinde
dusuklik go6zlenir. Bundan dolayi, uzun yillar
Kayser-Fleischer halkasi ile birlikte aile tara-
malarinda kullanilan yegane laboratuvar tetkiki
olmustur. Bugin seruloplazmin metaboliz-
masinin iyi bilinmesi ve yapilan arastirmalarda
hepatik form Wilson hastalarinda % 40’lara
varan oranda normal degerler ile karsilasilmasi
tek basina yeterli olmadigini diistindiirmektedir.
Seruloplazmin hepatositlerde aposeruloplazmin
olarak sentezlenir ve Wilson gen iriinti, ATP 7B
varliginda bakir ile birleserek seruloplazmin
(holoseruloplazmin) olusur, serumda bakirin

biiyiik bolimiinii baglayarak periferik dokulara
tasir. WH'nda seruloplazmin olusamayacagt icin,
serumda bulunan bilesik daha ¢ok aposerulo-
plazmindir, seruloplazmin diisiik miktarda tespit
edilir. Seruloplazmin, karacigerde yapilan bir¢cok
protein gibi, akut faz reaktanidir. inflamasyonda,
gebelik veya ekzojen 0Ostrojen kullanimlarinda
serum diizeyi artar. Bundan dolay1 inflamasyon
ile seyreden karaciger hastaliklarinda serumda
diizeylerinde artis gozlenir (13). Seruloplazminin
hemen en 6nemli fizyolojik fonksiyonlarindan bir
de oksidaz aktivitesidir ve seruloplazminde mev-
cuttur, aposeruloplazminin bdyle bir aktivitesi
yoktur. Serum seruloplazmin diizeyleri iki yon-
temle Olculir. Oksidaz aktivitesini 6lcen enzi-
matik yontemler ile seruloplazmin diizeyi belir-
lenirken; immunolojik yontemlerde (radiyal
immunodiffiizyon gibi) hem seruloplazmin
hemde aposeruloplazmin dizeyleri birlikte
Olctilir. Literatiirde calismalarda seruloplazmin
diizeylerindeki fark, 6l¢ciim yontemlerinin benzer
olmamas: ile agiklanmaya calisilmaktadir. Biz
calismamizda radiyal immunodiffiizyon yonte-
mini kullandik. Normal seruloplazmin diizeyi
(>20 mg/dl) vakalarnimizin % 23'tinde mevcut idi.

Tablo 3. Serum seruloplazmin diizeylerindeki, tedavi sirasinda gézlenen kalitatif degisim

Total Hepatik Norolojik Hepato-nérolojik 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 sonrasi SC (<20 mg/dl),n (%) 32 14 6 4 8 >0.05
(94.1) (93.3) (100) (100) (88.8)

p* 0421 1.00 0.333

*Ki-kare testi
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Tablo 4. Hastalarda selator tedavi sirasinda serum seruloplazmin
diizeyleri

bazal SC* tedavi sonrasi Onemli Klinik form®***
(mg/dl) SC (mg/dl) degisiklik**
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 16 122 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 83 H
MK 12 8.1 H
BO 6 5.0 H
NG 19.6 19.6 H
DE 7 7.0 N
SG 17 239 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 23 169 EVET HEPNEU
NG 7 7.0 N
OE 7 7.0 S
1B 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 diizeyi
** taniy1 etkileyecek degisikligin varlig
**% H: hepatik, HEPNEU: hepatonérolojik, N: norolojik, S: semptomsuz

Bu oran benzer yodntemle seruloplazminin
degerlendirildigi Steindl ve ark.larinin (17)
calismasi ile uyumlu olmasina ragmen; bir ¢ok
calismadaki orandan fazladir (4,18-21). Bu
farkhiligin 6l¢im yontemi ile ilgili oldugu
asikardir. Klinik formlar arasinda calismamizda
fark hem kalitatif hem de kantitatif olarak tespit
edilmedi.

Calismamizin esas amaci, hastalarin
basvurusunda veya aile taramasinda serulo-
plazmin diizeyinin degerlendirilmesi ve bunun
selator tedavinden etkilenip etkilenmediginin
arastirilmasi idi. WH'nda selator tedavi ile ancak
3-6 ay sonra klinik diizelmenin basladig: bilin-
diginden, hastalarda ikinci seruloplazmin diizey-
leri olarak tedavinin 6. ay1 veya sonrasinda
bakilan degerler g6z oniinde bulunduruldu.

Tedavi seyrinde serum seruloplazmin diizey-
lerinde anlamh distiklik gozlendi (p=0.003).
Seruloplazmin diizeylerinde azalma her klinik
formda tespit edilmesine ragmen, sadece hepatik
formda istatistiki olarak anlaml idi (p= 0.034).
Hepatik formdaki hastalarda, bazal serulo-
plazmin duzeyleri 13.5t6.1 mg/dl’den, tedavi
sirasinda 9.7+5.2 mg/dl’e azalirken (p=0.034);
hepatik inflamasyonun gostergesi olarak alinan
serum ALT degerleri de 76.2+54.5 U/L'den,
45+25.4 U/L'e geriledi (p=0.04). Ancak serum ALT
ve seruloplazmin diizeyleri arasinda pozitif bir
korelasyon olmasina ragmen; bu iliski istatistiki
olarak anlaml degildi (p>0.05). Calisma grubun-
daki hasta sayisinin azliginin buna neden
oldugu disiinildu.

Semptomatik hastalarda, WH disiiniildigiinde
bakir metabolizmasi gostergeleri genellikle hep
birlikte degerlendirilmektedir. Serum serulo-
plazmin diizeyleri yanisira serum bakir ve/veya
24 saatlik idrar bakinnt da bakilmaktadir. Esas
sorun aile taramasinda, asemptomatik vakalarin
taninmasidir. Bu durum WH'nda erken taninin
ve tedavinin prognozu dogrudan etkilemesi
nedeniyle son derece dnemlidir. Bilim Dalimizda
1994’den Oncesi aile taramasinda; Kayser-
Fleischer halkasi ve serum seruloplazmin diizey-
leri bakilmaktaydi. Bu donemde Wilson sirozu
olan bir hastanin aile taramasinda Kayser-
Fleischer halkasi olmayan ve serum serulo-
plazmin diizeyi normal olan kiz kardesi yaklasik
4 y1l sonra subfulminan karaciger yetersizligi ile
basvurdugu hastanemizde kaybedildi.
Calismamizda 10 hastaya aile taramasinda tani
koyduk, ancak bunlardan birinde noérolojik bul-
gularin varligi nedeniyle asemptomatik hasta
sayimiz dokuz idi. Asemptomatik hastalarda
Kayser Fleischer halkas1 % 44 ve diisik serulo-
plazmin diizeyi de %67 oranindaydi. tedavi son-
rasinda ise oran %89’a yiikseldi. Tiim grupta da
%76.5'den, % 94.1'e ylkseldi. Tedavi sonrasi
oranlar literatiir ile daha uyum gostermekteydi
(4,18-21). Gerek indeks vakalarin tanisinda gerek
aile taramasinda asemptomatik hastalarda,
tanida D-penisillamin ytikleme testi ile beraber
24 saatlik idrar testi % 100 duyarli bulundu
(Tablo 1), bu literatiir ile uyumlu idi (22). Son
yillarda yapilan calismalar sonrasinda,
gliniimiizde idrar bakir diizeyleri tanida giderek
artan siklikla kullanilmaktadir.

Sonuc¢ olarak, normal serum seruloplazmin
diizeyleri Wilson hastaliginda % 20 dolayinda
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rastlanabilir. Selatér tedavinin seyrinde bu oran
% S’e gerilemektedir. Bunda karacigerde infla-
masyonun gerilemesi rol oynamasi en olasi
neden goziikmektedir. Normal serum serulo-
plazmin diizeyi gerek Wilson hastalig: tanisinda,
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