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 الإهداء
 

 إلى  من حملا همّي وأنا صغير , ولا زالا يحملانه وأنا كبير.-
 إلى من تعبا كي لا أتعب..... وحزنا كي لا أحزن.-
 إلى من لا يقدّر جهدهما.-
 

 أبي وأمي الغاليين        

 وفلذات كبدي.إلى إخوتي وأحبائي. إلى أنوار دربي -
 إلى من شاركوني مسيرة حياتي وكانوا إلى جانبي في أفراحي وأحزاني.-
 

 إخوتي الأعزاء               
 محمد سامي -رنا -رشا -عبير -أحلام                  

 إلى البراعم الصغيرة والفراشات البريئة.-
 أمل الحاضر والمستقبل.

 أولاد إخوتي            

 ريم-أحمد-بتول-علي-سارة -رهف                         

 أصدقائي الأعزاء, رفاق دربي.-
 إلى كل من يعمل بشرف وإخلاص لخير وطننا.-
 

 زكريا                                     
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 كلمة شكر
 

 ولا يبقى سوى الذكريات. ,تمضي الأيام سريعة  ونمضي معها 

إلاّ أن نشكر كلّ من وقف  إلى جانبنا وأعطانا القوة وفي نهاية كل مرحلة عمرية لا يسعنا 

 جاوز هذه المرحلة.تل

لا يسعنا إلا أن ,العليا بما بذلناه من جهد وتعب وها نحن وقد أنهينا مرحلة الدراسات

 نتذكر أساتذتنا الكرام الذين أعطونا من وقتهم وعلمهم ما كان كفيلاً بنجاحنا  وتميزنا.

كتورة لينا الخوري التي تفضلت  بالإشراف على هذا ذة الداأخص بالشكر الأست

 البحث وأعطتني كل الدعم لإنجازه.

 كذلك أشكر الأستاذ الدكتور مازن حداد رئيس القسم.

 والأستاذ الدكتور موسى الملحم اللذان تفضلا بمناقشة هذا البحث وإغنائه.
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 :مقدمة -1

لعديااد ماان الوظااائ ي حيااو يلعااا دوراك اساسااياك  عاماا  مساااعد للقيااا  بالنحاااس ل يحتاااا الجساا 
هيدرو سايلازي  Bللعديد من الأنزيمات مث  السيرولوبلاسميني السيتو رو  او سيدازي والادوبامين 

 (16).وانزي  التيروزيناز
معااء الدييقاة ي يقاو  يدخ  النحاس إلى الجس  من خالا  الجاااز الاضامي وبالتحدياد عبار الأ

الموجود في خلايا الأمعاء الدييقاة بنقا  النحااس إلاى  (CMT1)البروتين الناي  الغشائي للنحاس 
داخاااا  الخليااااة المعويااااةي حيااااو ياااات  رباااان بعضاااااك مناااال إلااااى الميتااااالونين والجزءا خاااار ينقاااا  عباااار 

(ATOX1) ناازي  يساامى فااّنأ ا هناااي و اسااتجابة لزيااادك تر يااز النحاااسيإلااى شااب ة جااااز  ااولجي
ATP7A  يحرر النحاس داخ  وريد الباا إلى ال بد. تقو  الخلايا ال بدية والتي تحاو  بادورها–

بقااابن النحااااس لاااداخلاا ي ول ااان هناااا يقاااو    ATOX1والميتاااالونين و  CMT1- الخلاياااا المعوياااة
باااربن النحااااس إلاااى السيرولوبلاسااامين ويقاااو  بتحريااار النحااااس إلاااى مجااار  الاااد ي  ATP7Bانااازي  

 (1ي16)لإضافة إلى إزالة الفائض النحاسي بّفرازه إلى الصفراء . با

 
 مراحل نقل النحاس( 1شكل)
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يحااادو تااارا   للنحااااس فاااي نساااي   - ماااا فاااي داء ويلساااون– ATP7Bعناااد حااادوو خلااا  فاااي 
 .ال بد
 (16)ول ن بدون ان يرتبن بالنحاس ويتحن  بسرعة في الد . السيرولوبلاسمين يستمر افراز 

نحااااس إلاااى  مياااات  بيااارك ضااامن ال بااادي فّنااال يسااابا ضااارراك ت  سااادياك للخلاياااا عنااادما يصااا  ال
 ال بدية ويسبا التااا  بد مزمن فعا  ي او تلي  او تشح .

 يقو  ال بد ايضاك بتحرير النحاس إلى مجر  الد  بش    ير مرتبن بالسيرولوبلاسمين ي
ة ال ليتاايني العيناايني يقااو  هااذا النحاااس بالترسااا فااي اعضاااء الجساا  خاصااو ا  بالشاا   الحري

 الدماغ؛ مسبباك التظاهرات السريرية لداء ويلسون.
و globus pallidus فااااي الاااادماغ يترسااااا النحاااااس فااااي النااااو  القاعديااااةي خاصااااة فااااي 

Putamen .و نتيجة لذلك تظار الأعراض العصبية والنفسية لداء ويلسون 
 
 

   (1 0)تعريف داء ويلسون :

عدساي( هاو اضانراا وراثاي جسامي مقااور ي يانج  عان خلا  داء ويلسون )التن س ال بد  ال
 في استقلاا النحاس مما يؤد  إلى ترا مل في ال بد والدماغ وال لى والقرنية وانسجة اخر .

 من الولاداتي وهو مرض مترق ويات  إذا ل     1   _        1     تبلغ نسبة حدوو الداء
                                                    511.111    111.111    

 يعال  سيما ان المعالجة  الفعالة والنوعية متوفرك.
 

 (1821)لمحة تاريخية :

( 1937-1878إلاى العاال  البرينااني صاموئي  ال ساندر  ينار ويلساون) ويلساون تعود تسمية داء
الااادماغ  وهاااو نبياااا عصااابية ياااا  بوصااا  المااارض والتغيااارات التشاااريحية المرضاااية  المرافقاااة فاااي

 .وال بد
يا  العال  ويلسون بوصا  المارض   ينونال ساريرية واعتباره اضانراا تن ساي فاي  1912عا   -

 الجملة العصبية المر زية.
 ا و   (Penicillamine)ا تش  النبيا البريناني جون والا  البنسالامين  1926عا   -

 خالا فمو  فعا  للنحاس.
 نك.       ت  إدخا  المعالجة ب ستيات الز  1971عا  -
 .(Trientine)ا تش  وال   ذلك  1982عا  -
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 1981عا   ATP7Bاو  ما ت  البدء بدراسة نفرات -
 (2) مصادر النحاس والحاجة اليومية :

يعتبر ال بد والمحار والبقاو  الجافاة والفناور والجاوز والبنادق والشاو ولا اها  مصاادر النحااس 
 غ / د .م 35الغذائيةي  ما يحتو  حليا الأ  وسنياك 

 مغ. 5-2يقدر الوارد اليومي من النحاس حوالي 
 م غ/  غ/ يو . 81-51تقدر الحاجة اليومية من النحاس عند النف  
 م غ/ غ/يو .61-31تقدر الحاجة اليومية من النحاس عند ال ا  

 
 ( يوضح محتوى الأغذية من النحاس8شكل)
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 (11):يحدو ارتفاع النحاس المصلي في عدد من الحالات مث  
 فقر الد  الخبيوي فقر الد  بعوز الحديد.-1
 الابيضاض الحاد والمزمن.-2
 اللمفومات الخبيثة.-3
 اثناء النوا الانحلالية في داء ويلسون.-4

 :مث  المرضية التاليةحالات البينما ينخفض النحاس المصلي في 
 النفروز )بسبا فقد السيرولوبلاسمين بالبو (.-1
 داء ويلسون.-2
 واشير ور.ال -3

ماان نحاااس الباادني ويتوضاا  فااي  %8إن النحاااس الموجااود فااي النسااي  ال بااد  يشاا   حااوالي 
 البارانشي  ال بد  وليس في خلايا  وبفر.

مان نحااس  %95يعتبر السيرولوبلاسمين ا ثر بروتين نحاسي معرو ي وهاو يحتاو  حاوالي 
( ذرات ماان 6بيتيااد ماا  )المصااوركي ياات  تصاانيعل فااي ال بااد ويحاارر إلااى المصاا  علااى شاا   عديااد 

 (2) (يوماك.5.5النحاس ي يبلغ نص  عمره الحيو  )
يرتف  السيرولوبلاسمين في    اش ا  التخرا النسيجي والمتضمن إنلاق جذور فوق ا سيد 

  جزء من ارت اسات النور الحاد.
مااان السيرولوبلاسااامين  %71ووجاااد ان -3-عزيااات مورثاااة السيرولوبلاسااامين إلاااى الصااابغي 

فااي القناااع خااارا الأوعيااةي ويتاا ثر القساا  المصاالي بمسااتو   %31القناااع المصاالي و ي ااون فااي 
النحاس والأستروجينات ويرتف  بزيادتاما ي  ما ان مستو  السيرولوبلاسمين يختل  حساا العمار 

 (1. جدو  )
 

 بالغ سنتان شاور 6 د  الحب  السر  العمر

تركيز السيرولوبلاسمين 
 مغ /د.ل

2-13 21-41 31-511 21-41 

 (1جدو  )
 يشاهد ارتفاع السيرولوبلاسمين في الحالات التالية :

 الفترك الأخيرك من الحم .-1
 الانتانات الحادك.-2
 تشم  ال بد المعاوض.-3
 تناو  مانعات الحم  الفموية.-4
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 (11) امأا نقص السيرولوبلاسمين فاو يشاهد في بعض الحالات التالية:

 في المراح  المتقدمة.حالات يصور ال بد الشديد -1
 التناذر النفروز .-2
 التااا ال بد المزمن الفعا .-3    

 داء مينغز. -بعض الأمراض مث  داء ويلسون-4
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 التظاهرات السريرية لداء ويلسون 
Clinical manifestations 

تعاااود التظااااهرات الساااريرية لاااداء ويلساااون إلاااى تااارا   النحااااس فاااي مختلااا  اجاااازك الجسااا   الااادماغ  
 وال بد وال ليتين والجملة العصبية المر زية.....الخ.

 (16) تظاهرات داء ويلسون. –(2)يبين الجدو 
 

 التأثيرات الأخرى التأثيرات العينية CNSالتأثير على  التأثيرات الكبدية
 فقر د  انحلالي حلقة  ايزر فليشر عصبية التااا  بد حاد

 يرات  ديةت ث ساد عيني نفسية التااا  بد مزمن فعا 
 ت ثيرات  لوية   تشم   بد 

 ت ثيرات هي لية   يصور  بد  صاعق
 ت ثيرات يلبية   

 (2جدو )
 

 ما هو واضح فّنأ التظاهرات السريرية لاا ني  واس  ول ن من النادر ان تظاار يبا  عمار 
 سنوات. وهذا ما سنراه في دراستنا العملية.5

 داء ويلسون توزعت حسا النسا التالية:وحسا الدراسات العالمية فّنأ تظاهرات 
 .(3جدو  )]      بغض النظر عن مراعاك الفئات العمرية [
 

  لوية دموية و دية نفسية عصبية  بدية التظاهرات السريرية

 %1 %12 %11 %34 %42 النسبة المئوية
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 وعند الأنفا  فّن التظاهرات ال بدية تسبق التظاهرات العصبية بسنين عديدك.
 (18) التظاهرات الكبدية :

تشاام  التظاااهرات ال بديااة فااي داءويلسااون نيفاااك واسااعاكي فقااد تتظاااهر  التااااا  بااد حاااد محاادد 
لذاتل م  شفاء تا  ويعتقد عندها ان المريض مصاا بالتااا  بد فيروسيي ويد يتظاهر المرضى 

 لمزمن الفعا .اليافعون بصفحة سريرية وتشريحية مرضية مشاباة لصفحة التااا ال بد ا
 يم ن ان ت خذ الإصابة ال بدية احد الأش ا  التالية:

 ضخامة  بدية لا عرضية.-1
 ضخامة  بدية نحالية م  اعراض هضمية مبامة  الأل  البنني ي القمل.-2
 التااا  بد حاد او تحت حاد مشابل لسير التااا ال بد الفيروسي.-3
و ب حاد اختلاناتال  التاااا البريتاوان تشم   بد  لا عرضي او عرضاي)حيني وذماات( ا-4

 التالي للحبن.
 التااا  بد مزمن فعا .-5
 إصابة  بدية نسيجية لا نوعية ت ش  في سياق اخوك المرضى المصابين.-6
 صفحة يصور  بد  صاعق و الباك ما يتظاهر المرضى لأو  مرك باذه الصفحة.-7

ا يترافقون م  فقر د  انحلالي تاٍ  إنأ هؤلاء المرضى بصفحة القصور الصاعق لل بد عادك م
لتنخر  بد  واس  والذ  ياؤد  إلاى تحارر شاوارد النحااس ب مياات  بيارك إلاى الادوران ويترافاق ما  

 حدوو بيلة دمويةي وتعتبر هذه الحالة استنباا إسعافي لزرع ال بد.
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 (14) لية:عند تشخيص القصور ال بد  الصاعق التالي لداء ويلسون يجا ان تتوفر الشرون التا

 فقر د  انحلالي سلبي ال ومبسات م  علامات انحلا  داخ  الأوعية.-1
 .Kاعتلا  تخثر   ير مستجيا على إعناء فيتامين -2
 وجود يصور  بد  مترقٍ بسرعة.-3
 .AST  >ALTوحدك /د.  وعادك  2111ان ت ون نايلات الأمين ال بدية اي  من -4
 وحدك / . ALP  <41ان ت ون -5

تشخيص يصور  بد  صاعق تاٍ  لداء ويلسون يعتمد على الشك العالي باالمرض إن وض  
 .الانتانية او الاستقلابيةحيو انل يد ينج  عن العديد من العوام  

 يصور  بد  صاعق.في سياق من المرضى يت  تشخيص داء ويلسون  %5وحوالي 
 (7) التظاهرات العصبية والنفسية في داء ويلسون :    

 لتظاهرات  ما ذ رنا عن ترا   النحاس في النويات القاعدية للدماغ .تنج  هذه ا
 

 
 (الدماغ1شكل )

 
( سنة ونادراك ما تتظاهر 41-11تتراوح بين ) مت خرك تبدا الأعراض العصبية عادك في اعمار

 سنواتي إصابة  لا الجنسين متساوية والبدء تدريجي عادك ويد ي ون حاداك. 11يب  عمر 
 ااون الأعااراض ال بديااة لااد  هاؤلاء المرضااى  ائبااةي ل اان الاستقصاااءات المخبريااة و ثياراك مااا ت

والنسيجية تؤ د وجود الإصابة ال بديةي  ذلك حلقاة  اايزر فليشار ت اون إيجابياة فاي  ا  المرضاى 
 ذو  المظاهر العصبية.
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 تقس  الأعراض العصبية إلى عدك مظاهر:
 
 (727)اضطرابات المقوية : -1

را هرمياااة منتشاااركي ل نااااا اشاااد ماااا ت اااون فاااي الوجااال والجاااذع وتشاااتد وتضااا  فااارن مقوياااة خاااا
إعناااء الوجاال منظااراك جامااداك  ياار معبأاار  لانفعااا  والجااادي وهااي المسااؤولة عاانبالحر ااات الإراديااة وا

 م  سيلان اللعاا من الف .
 ويد ي خذ المريض ش   التمثا  م  حدوو اضنراا بالمشي والسقون احياناك .

 
 : اضطرابات الكلام-8

تحدو رتة م  صعوبة تر يا الجم  حيو ي ون الصوت متقنعاك ي علاى وتيارك واحادك وخاليااك 
 من التعبير.

 
 (13): علامات نادرة -1

 .الشلو  العينيةي فال  شقيي اضنراا معصرات :مث 
في المراحا  المتقدماة للمارض ياد يصابح الماريض مقعاداك ومصااباك بصام  شاديد وعسارك مقوياة 

 ات ل ناا  ير شائعة.ويد تحدو اختلاج
 

تشم  المظاهر النفسية لداء ويلسون تراج  الأداء المدرسي للنف ي الا تئاا  واحياناك السلوك 
 الانفعالي والأهلاسات.
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 (1127) التظاهرات العينية لداء ويلسون :

تشم  التظاهرات العينية حلقة  ايز فليشري وهي حلقاة ثنائياة الجاناا لونااا اخضار ذهباي او 
مخضر او برونز  ي تشاهد فاي محاين القرنياة وهاي ناجماة عان توضا  حبيباات النحااس فاي بني 

 شاء ديسميلي ت ش  عادك بالمصباح الشقي ويد تشااهد احيانااك باالعين المجاردك عناد النظار إليااا 
 من الأعلى م  توجيل ضوء جانبي وذلك في مراح  المرض المتقدمة .

تشاخيص المارض و اذلك فاي تقياي  فعالياة العالاا فااي  تعد حلقة  ايزر فليشر مامأة جدأاك في
 تزو  تدريجياك بالمعالجة الفعأالة.

( ساانوات وهااذا يفسأاار صااعوبة التشااخيص  7نااادراك مااا تتظاااهر حلقااة  ااايزر فليشاار يباا  عماار) 
 يب  هذا العمر .  ما اناا ت ون  ائبة في المرحلة اللاعرضية للمرض.

بالإصاابة العصابية  %111من المارض ال باد  ي و  %51تتواجد حلقة  ايزر فليشر بنسبة 
 ( .4 ما ذ رنا ش   )

 

 
 ( حلقة كايزر فليشر4شكل )

 
 وبالمقاب  فّنأ حلقة  ايزر فليشر  ير نوعية لداء ويلسون فقد تتواجد في حالات اخر  مث : 

 التااا ال بد المزمن الفعا .-1
 التشم  الصفراو  البدئي.-2
 ة المزمنة.حالات الر ودك الصفراوي-3
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 %21-15من التظاهرات العينية الأخر  لداء ويلسون ساد ي خاذ شا   الزهارك ويوجاد بحاوالي
 من المرضى البالغين ويترافق م  حلقة  ايزر فليشر.

 
 (1122) التظاهرات الدموية في داء ويلسون :    

يااا يااد يحاادو فقاار د  انحلالااي فااي داء ويلسااون ناااج  عاان النحاااس المتحاارر ماان تنخاار الخلا
ال بدية وهذا الانحلا  يحدو  نتيجة للأذية الت  سدية للنحاس على  شاء ال رية الحماراء او عناد 

 تثبين انزيمات ال رية الحمراء.
يد يحدو في سياق داء ويلسون اضنراا تخثر  تناو  زمن البروترومبين في ساياق الأذياة 

حاا  النااج  عان التشام  ال باد  ال بديةي  ذلك نقص شام  في عناصر الاد  تااٍ  لفارن نشاان الن
عنااد  اا  نفاا  مصاااا لااذلك لا  ت ثاار الحصاايات الصاافراويةي سااياق الماارضي و نتيجااة للانحاا فااي

 بالحصيات الصفراوية يجا استقصاء داء ويلسون من ضمن التشخيص التفريقي.
 

 (11) :التظاهرات الكلوية

الوظيفااة ال بيااة ي وياانج   تحاادو  نتيجااة لتاارا   النحاااس و تتاا ذ  الوظيفااة الأنبوبيااة ا ثاار ماان
حماااض انبااوبي  لااو  تاااٍ  لخلاا  عااود امتصاااص البي ربونااات ماان الأنبااوا ال لااو  القريااا مساابباك 

  لاساك  لوياكي و نتيجة  ضع  عظمي بسبا الضياع ال لو  لل لس والفوسفور.
 

 (4) التظاهرات القلبية :

لبايي واضانرابات نظا ي وفاي ؤد  إلاى يصاور يتاياد  اي ول ناكنادر  يقلبية وهالعضلة التشم  
فااي  ECGمريضاااك بااداء ويلسااون تبااين وجااود اضاانرابات  اربائيااة علااى  53دراسااة اجرياات علااى 

 ....الخ. STمنا  وتشم  ضخامة بنين ايسري انخفاض  34%
 

 (7) التظاهرات الهيكلية :

و تضاا  تريااق العظااا ي تلاايأن العظااا  ي ال سااور العفويااةي التااااا العظاا  والغضاارو ي ويااد يحااد
 التااا مفص  حاد  اختلان للعلاا بالبنسلاميني وتعز  هذه الاضنرابات الصقلية إلى :

 ترا   النحاس في الغضرو  والغشاء المصلي المفصلي.-1
 يلة الحر ة التالية لعسرك المقويأة والتقف  العضلي في الأش ا  العصبية.-2
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 الحماض الأنبوبي ال لو .-3
 و .فرن نشان جارات الدرق الثان-4
 

 (10) المظاهر النادرة لداء ويلسون :

ياد يترافاق داء ويلساون ما  الشاواك الأساود السالي  وهاو فارن تقارأن وتصاابغ  المظااهر الجلدياة:
 ا ثر ما يحدو تحت الإبن والمننقة الشرجية التناسلية.

 :المظاهر الغديّة
 ت خر البلوغ.يصور جارات الدرقي يصور ال ظري التثدأ ي يد يحدو في سياق داء ويلسون 

 
 (7210) الموجودات المخبرية لداء ويلسون :

و  ASTمعظ  مرضى داء ويلسون لديا  شذوذات في اختبارات الوظيفة ال بدية مث  ارتفاع 
ALT للاروبيني وعنادما ت اون الأذياة ال بدياة هاماة يانخفض الباومين الاد   اذلك يتنااو  ي ذلك الب

 زمن البروترومبين.
المصااابين بصاافحة  خاصااة فااي المرضااى ALP (Alkalin phosphatase)تاانخفض يااي  
 .يصور  بد  حاد

 
: إنأ معظاا  مرضاااى داء ويلساااون لااديا  مساااتويات منخفضاااة مااان  سيرولوبلاسااامين المصااال 

مااغ/د.  مترافقاااك ماا  حلقااة  ااايزر فليشاار  21اياا  ماان  بتر ياازالسيرولوبلاساامين حيااو ان وجااوده 
 يعتبر تقريباك مشخصاك للمرض.

 مغ/د. .21رض داء ويلسون لديا  تر يز سيرولوبلاسمين اي  من من م 85-91% 
 

 تركيز النحاس المصلي :

النحاااس فااي الجساا ي فااّنأ نحاااس المصاا  ياانخفض بشاا   تاااٍ  لانخفاااض  تر يااز زدادياابينمااا 
سيرولوبلاسمين المص ي ل ن نحاس المص  يرتف  في القصاور ال باد  الحااد ي لاذلك فاّن نحااس 

 المرض ييد المعالجة وليس في التشخيص. المص  مفيد في مرايبة
هناااك زيااادك فااي تر يااز النحاااس  ياار الماارتبن بالسيرولوبلاساامين )الماارتبن بااالألبومين( ي ل اان 
م  نقص النحاس المرتبن بالسيرولوبلاسامين ي اون هنااك نقاص فاي مجما  النحااس المصالي فاي 

 من مرضى داء ويلسون. %81-51حوالي 
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 :(4سا العمر  ما هو موضح بالجدو  )المصلي حنبعاك يختل  تر يز النحاس 
 

 سنة 18 -أشهر 7 شاور 5 شاور 3 الوليد دم الحبل السري العمر

تركيز النحاس 
 )مغ/د.ل(المصلي 

18-41 38-81 64-98 79-129 92-131 

 (4جدول )
 

 
 
 

 (2) تركيز النحاس البولي:
مرايباااة فعالياااة المعالجاااةي إنأ ييااااس نحااااس الباااو  مفياااد جاااداك فاااي تشاااخيص داء ويلساااون وفاااي 

 تقريباك لداء ويلسون. م غ مؤ دك111سا الأ ثر من 24وتعتبر ييمة نحاس بو  
اااااا المساااااتويات باااااين    ساااااا فااااااي تحتااااااا إلاااااى اختباااااار التحااااادأ  24م اااااغ / باااااو  111-41امأ

سااعة ويعاااير  12ماغ جرعتاان بفاصا  Penicillamine 511حياو يعناي  Penicillamineباا
م غ فاي تشير بش    بيار 1611دما ت ون ييمة نحاس البو  ا ثر من  ساي وعن24نحاس بو  
 لداء ويلسون.

 (16):بو   ير داء ويلسون مث يجا الأخذ بعين الاعتبار الحالات التي يرتف  فياا نحاس ال
 التشم  الصفراو  البدئي.-1
 التااا ال بد المزمن الفعا .-2
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 القصور ال بد  الصاعق.-3
 راوية المصلأا.التااا النرق الصف-4
 

 (1) الموجودات التشريحية المرضية في داء ويلسون :

تختل  الموجودات التشريحية المرضية في  بد المرضى المصابين بداء ويلسون مان مظااهر 
 الالتااا اللانوعي إلى التشمأ .

 (5) وت  تقسي  هذه الموجودات إلى مجموعتين:  
 وتض  هذه المرحلة المظاهر التالية::  Precirrhotic Stage مرحلة ما قبل التشمع-1

تغيأرات ش لية مختلفة وتض  حويصلات صغيرك دسمة دون نمن توزع معين.  ذلك -ا       
وجاااود خلاياااا  بدياااة  نياااة باااالغلي وجين مااا  زياااادك صاااباغ الليباااو رو  وتتوضااا  خاصاااة فاااي 

 المننقة البابية.
 لجيوا ال بدية.تليأ  بابي م  توضعات لل ولاجين في اشباه ا-ا      
 توض  للنحاس بش   رئيس في الخلايا ال بدية البابية.-ا       

 : Cirrhotic stage مرحلة التشمع-2
 صغير العقيدات.او  بير  تلي  واس  م  تشم -ا

مان الحاالات ما  وجاود جسايمات  %81وجود حويصالات دسامة  بيارك او صاغيرك بنسابة -ا
 مالور .

يااا ال بديااةي ول اان يتااوزع مختلاا  بااين عقاادك تشاامعيأة إلااى زيااادك توضاا  النحاااس فااي الخلا-ا
 اخر .

في  لا المرحلتين تتواجد مظاهر النخر ال بد  ومظااهر الارتشااح الالتااابي لدرجاة  انأال فاي 
فااي المشاااهدك المرحلااة الفعالااة ماان الماارض تتشااابل الموجااودات التشااريحية المرضااية ماا  المظاااهر 

 لتااا ال بد المناعي الذاتي.التااا ال بد الفيروسي الحاد او ا
 

نفااالاك مصااااباك  باااداء ويلساااون تراوحااات  26  علاااى 1999وفاااي دراساااة إسااابانية اجريااات عاااا  
 :(5ت التشريحية المرضية حسا الجدو )سنوات تنوعت الموجودا 6-4اعماره  بين 

 
 

 النسبة الموجودات التشريحية المرضية

 %82 تليف بابي مع تنكس دهني
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 %81 تشمع كبدي

 %17 ليف كبديت

 %17 التهاب كبد مزمن فعال

 %17 تغيرات طفيفة أو طبيعية

 (1جدول)

 
 

 (1) التلوينات الخاصة للنحاس :

حاديثاك تاا  إدخااا  ملونااات خاصاة تعتمااد علااى تلااوين النحااس ال بااد  الحاار او البااروتين الاارابن 
 هذه التلوينات هي :

نااان النحاااس الموجااود   Rubeanic acid أساايدك والروبنياا Rhodanine الاارودانين-1 يلوأ
في الليزوزومات ضامن الخلاياا ال بدياة حاو  المساافات البابياة ي وي اون اللاون احماراك فاي 

في الروبينيك اسيدي وي ون دورهما فعالاك فاي  Black-greenالرودانين و اخضراك مسوداك 
 ة.المرحلة التشمعية بسبا تر ز النحاس ضمن الخلايا ال بدية في هذه المرحل

: يقااو  بتلااوين البااروتين الاارابن للنحاااس ولاايس النحاااس ويعنااي لوناااك Orcein الأورساائين-2
 .Black-brownمسوداك  -بنياك 

: حياو يلاون الايموسايدرين المتواجاد فاي خلاياا  اوبفر  Prussian blue اأزرق البروسي-3
 والناج  عن نوا الانحلا  التي تحدو في سياق المرض.
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لتشااخيص داء ويلسااون هااو يياااس مقاادار النحاااس ال مااي فااي خزعااة ال بااد إنأ المعيااار الااذهبي 
غ من وزن ال بد الجا  وعند الناس 1م غ ل   251للمصابين بالداء حيو ي ون عادك ا ثر من 

 م غ/غ )الوزن ال بد  الجا (.51النبيعيين ي ون اي  منى 
 

بيعي في الخزعاة  في بعض الحالات عند مرضى داء ويلسون ي ون تر يز النحاس ال بد  ن
 ي وهذا يعود إلى عدك فرضيات:

 عينات الخزعات  ير  افية.-1
 التوزأع المتنوع للنحاس في ال بد المصاا بالتلي  والتشم .-2
عند المصابين بالقصور ال بد  الصااعق فاّن التحارر ال بيار للنحااس الخلاو   مان ال باد -3

حاالات القصاور الصااعق لا نجار  خزعاة يؤد  إلى ترا يز نبيعية للنحااس بالخزعاة ؛ لاذلك فاي 
  بدية.

  لتقيااي  مااد  فائاادك نحاااس ال بااد فااي تشااخيص داء 2116وفااي دراسااة امري يااة اجرياات عااا  
 مريضاك. 114ويلسون والتي اجريت على 

 
 النسبة عدد المرضى غ من الخزعة  ال بدية1تر يز النحاس ل   

 %83 95 م غ251< 

 %14 15 م غ51-251

 %3 4 م غ51> 

 (7جدول)
 

 .%83نلاحظ من الجدو  ان الحساسية تعاد  
 

 (11) الموجودات الشعاعية في داء ويلسون :

لدراساات مفيداك في تقيي  الموجودات الشعاعية في داء ويلسون ففي إحد  ا دماغال CTيعتبر 
 (:7حسا الجدو ) العالمية  انت الموجودات

ضمور دمااغي  توسع بطينات الموجودات الشعاعية
 شريق

ضاااامور جااااذ  
 الدماغ

زياااااااااادة كثافاااااااااة 
 النوى القاعدية

ضاااامور حفاااارة 
 خلفية

موجاااااااااااااااااودات 
 طبيعية

 %18 %11 %45 %55 %63 %73 النسبة المئوية
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 (7جدول)

 

 

 
 

فاي  شا  اذياات الجملاة العصابية حياو يعناي  الادماغCTعلاى  دماغالا MRIحالياك يفضا  
 (11) الدماغ. معلومات افض  عن ترا   النحاس في النويات القاعدية في
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 (121) الاختبارات الجينية في داء ويلسون :

  حياو تا  تحدياد ا ثار مان 1993اصبحت الاختبارات الجينية لداء ويلسون متاحاة مناذ عاا  
ي لااذلك فااّن التشااخيص المعتمااد علااى النفاارات صااعا جااداك  ATP7Bنفاارك لناياا  النحاااس 211

  اليابانيين و ال وريين توجد نفرات مسينرك مث بسبا هذا التنوع ال بيري ول ن لد  شعوا معينة
 ي عندها يم ن الاعتماد على النفرات في التشخيص.

 .13على الصبغي  ATP7Bتق  مورثة 
 

 
 مخطط يمثل الانتقال الجسمي  المقهور لداء ويلسون.

 

 Family Screening : (10217)المسح العائلي في داء ويلسون  

لعلاا لااد  ا  مااريض مشااخص  ااداء ويلسااون هااي المسااح إن الخنااوك الأولااى بعااد الباادء بااا
العائلي للمرض ي يشم  التقيي  وجود ايأة يصة سابقة ليرياان او مارض  باد  او مظااهر عصابية 
معينة ي  ذلك الفحص السارير  والمساح المخبار  مثا  نحااس المص يالسيرولوبلاسامينياختبارات 

 سا.24و  وظائ  ال بدي تحر  حلقة  ايزر فليشري يياس نحاس ب
نظراك للتنوع ال بير في الني  السرير  لاداء ويلساون والصاعوبة ال بيارك فاي التشاخيص فقاد تا  

 وض  معايير اساسية للتشخيص من يب  الجمعية الأمري ية لأمراض ال بد.
 (11) هذه المعايير موضحة في المخنن التالي:
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Algorithm for assessment of suspected Wilson disease  
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 Treatment (8211)المعالجة 
إنأ اساس المعالجة في داء ويلسون يقو  على من  ترا   النحاس فاي النسا  وتخلايص الجسا  

 من ال ميات المترا مةي ويت  ذلك بّتباع الإجراءات التالية:
نقاص الوارد من النحاس.-1  الحمية وا 
 اس.إنقاص الامتصاص المعو  للنح-2
 زيادك الإنراح البولي للنحاس.-3
 زرع ال بد او المعالجة العرضية.-4
 الحمية :-1

يجاااا علاااى مرضاااى داء ويلساااون تحدياااد الاااوارد النحاساااي فاااي النعاااا  باااالإيلا  مااان الأنعماااة 
 الغنية بل مث  ال بد والمحار والشو ولا والبقو  المجففة.

 إنقاص الامتصاص المعوي للنحاس:-8

ا  ساالفات الزنااك الااذ  يتاادخ  فااي الامتصاااص المعااو  للنحاااس بّنقاااص حيااو ايتاارح اسااتعم
 الميتالونين وهو البروتين الرابن للنحاس. ويت  نرح البروتين م  الزنك في البراز.

 جرعات. 3(مغ/ اليو  مقسمة على جرعتين او 151-75الجرعة الموصى باا) 
 زيادة الإطراح البولي للنحاس:-1

داء ويلسوني إناا تحرك الفائض من النحاس النسيجي وتسبا زيادك هي المعالجة الفعالة في 
 إنراحل في البو  ويت  ذلك باستعما  الأدوية الخالبة للنحاس  مث  :

Penicillamine-Tetrathiomolybdate, Trientine, D. (13) 
  

Tetrathiomolybdate وهاااااو خالاااااا للنحااااااس ويقاااااو   اااااذلك بالتااااادخ  فاااااي امتصااااااص :
ما يوص  هذا الدواء للمرضى المصابين بالتظاهرات العصبية ويعنى بالمشار ة  النحاسي وا ثر

 م  اسيتات الزنك.
 

D-Penicillamine  ي ا ثار 1956: اوأ  دواء فمو  خالا للنحاس حيو او  ما وصا  
ما يقو  بل الد  بنسالامين هاو زياادك الإناراح النحاساي باالبو ي  اذلك يانقص الميتاالونين. يماتص 

ايااا   7مااغ  اا       251مغ/اليااو  تاازاد بمقاادار 511-251الأمعاااءي ويعنااى بجرعااة بساارعة ماان 
 (11) جرعات. 4غ/ اليو  مقسمة على 1.5-1حتى الوصو  إلى جرعة 
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مااان المرضاااى مااان هاااذه  %31-21ل ااان هنااااك تااا ثيرات جانبياااة للاااد  بنسااالامين تحااادو فاااي 
 نية.الت ثيرات الحمى والنفح الجلد  ونقص العدلات ي او بيلة بروتي

اسابي ي وعند ظاورها يتوجا إيقا  المعالجة بالد   3تحدو هذه الت ثيرات خلا  اسبوع إلى 
 بنسلامين واختيار دواء آخر.

 
Trientine   وهااو خالااا آخاار للنحاااس وهااو يسااتعم  لااد  المرضااى فااي حااا  عااد  تحملااا

مغ/يااو  1511-751للااد  بنساالامينيوهو يقااو  بزيااادك الإنااراح البااولي للنحاااس ويعنااى بجرعااة 
 جرعات. 3-2مقسمة على 

 (13) يد يترافق هذا الدواء م  بعض ا ثار الجانبية مث  التااا معدك نزفي وهو نادر .
 

 (14 (زر  الكبد 

هو الخيار الفعا   لمرضى داء ويلسون المتظاهرين بصفحة القصور ال بد  الصاعق  اذلك 
 مستنا في المرضى  ير المستجيبين للعلاا الدوائي.

حتااى ياات   Plasmapheresisفيد مرضااى القصااور ال بااد  الصاااعق ماان الااديا  الاادمو  يساات
 إجراء زرع ال بد.

 المرضى اللاعرضيين :

إن المرضى اللاعرضيين الذين يت   شفا  فاي ساياق المساح العاائلي يحتااجون إلاى المعالجاة 
التاااوازن النحاساااي بعامااا  خالاااا للنحااااس مثااا  البنسااالامين او التاااريئنتين او بالزناااك ويجاااا مرايباااة 

 سا وتحديد  مية النحاس فيل.24بش   منتظ  اعتماداك على جم  بو  
 

 osisnProg: (10211)الإنذار 

 يعتمد الإنذار على عدك عوام :
 
 زمن التشخيص وبدء المعالجة:-1
بغيااااا المعالجاااة يماااوت  ااا  المرضاااى باختلاناااات المااارض ال باااد  او العصااابيي ويعاااي   

ذا بادم بالمعالجاة  سنوات 3المرضى وسنياك  بعد ظاور الأعراض )فاي حاا   يااا المعالجاة(ي وا 
في الفترك اللاعرضيةي لن تظارالأعاراض فيماا بعاد وتساتمر الحيااك بشا   نبيعايي  ماا ان العالاا 
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المب ر في سايرالمرض يعياد الوظيفاة ال بدياة والعصابية إلاى الحالاة النبيعياةي اماا العالاا المتا خر 
 من المرض يد ي ون  ير شاٍ  وتصبح الحالة  ير ع وسة.وفي المراح  المتقدمة 

 
 : صابةنمط الإ-8

 الأش ا  العصبية للمرض إنذارها افض  من ال بدية واستجابتاا  للعلاا افض .
 
 درجة الإصابة الكبدية :-1

 فالمرضى المتظاهرون بصفحة يصور  بد  صاعق إنذاره  سيء ما ل  يت  نق   بد لا .
 
 : خاصة للبنسلامين.للمعالجة الدوائية وجود اختلاطات -4
 

 المراقبة أثناء المعالجة :

اثنااااء المرايباااة الروتينياااة يجاااا مرايباااة نحااااس المصااا ي السيرولوبلاساااميني اختباااارات  وظيفاااة 
سااا يجااا إجااراؤه ساانوياك فااي الحااالات  24ال باادي الفحااص الساارير  المنااتظ ي و ااذلك نحاااس بااو  

 ت راراك في الحالات  ير المستجيبة.المستجيبة للعلااي او بش   ا ثر 
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 الاستمارة الخاصة لمرضى ويلسون
 :الهويةالشخصية

 الاسم:                العمر:                 الجنس:             رقم الاضبارة:
 تاريخ القبول:                السكن:              وجود قرابة بين الزوجين ودرجتها :

 ظروف اكتشاف المرض:   
 سوابق عائلية مع ظهور أعراض :       مسح عائلي:        ظهورأعراض:  في سياق 

 الأعراض السريرية:
 زمن بدئها عند القبول:

اليرقان :            الألم البطني:          الترفع الحروري:            الإقياء:         الوهن 
النزف ونوعه:                           كبر حجم البطن:              القمه:        العام:        

أعراض هيكلية:                    موجودات            أعراض عصبية ونوعها:             
 أخرى:

 العلامات السريرية:
الحالة العامة والوعي:                الشحوب:          الوذمات والحبن:                

ضخامة الطحال:               مظاهر عصبية ونوعها:                            ضخامة الكبد:           
 مظاهر نزفية ونوعها:                       فحص العين )حلقة كايزر فليشر(:

 الدراسة المخبرية:
الشبكيات:                   الصفيحات:         الكريات البيض:              الخضاب:

       السيرولوبلاسمين:                                                محيطية:      لطاخة الال
 سا بعد التحريض: 42نحاس بول             سا :   42نحاس المصل:          نحاس بول 

 :اختبارات وظائف الكبد
GPT:           GOT:          GGT:             PT-PTT:                  GLUCOSE: 

 TG:             CHOL:            CRP:            ESR:          TB:       ALB:          
 رحلان آحينات :

 اختبارات وظائف الكلية:
 فحص البول:                           الكرياتنين:              البولة:

 الدراسة الشعاعية:
 طبقي محوري أو مرنان للرأس:                                     إيكو البطن:

 أخرى:                                  صورة الصدر:
 الدراسة التشريحية المرضية:

 خزعة الكبد بالتلوينات الخاصة:                               خزعة الكبد العادية:

 المعالجة:
 لاطات المعالجة:نوع المعالجة:                              اخت

 المتابعة والنتائج :
 تحسن:                                وفاة وسببها:

 الدراسة العائلية:
 وجود مرض كبدي أو دموي:                        قصة وفيات في العائلة وسببها:
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 هدف الدراسة:

لا  الفتارك الزمنياة فى الأنفاا  خاستشام دراسة إحصائية لحالات داء ويلسون المقبولاة فاي -1
   وتقيي  الوسائ  والاستقصاءات المستخدمة في التشخيص.2119- 2115الممتدك بين عامي 

دراساة دور التلاوين الخااص للنحااس للخزعاة ال بدياة لاد  مرضاى داء ويلساون فاي ت  ياد  -2
 التشخيص او نفيل.

 
 عينة الدراسة:

- 2115الأنفاااا  باااين عاااامي  شاااملت الدراساااة حاااالات داء ويلساااون المقبولاااة فاااي مستشااافى
 حالات.7 دراسة مستقبلية وشملت  2119حالةي وخلا  عا  23 دراسة راجعة وتض    2118

دك وهااي بشاا   اساسااي القصااة العائليااة اختيااار حااالات الدراسااة اعتماااداك علااى معااايير محاادأ  تاا أ 
فليشاار فااي ماا  إيجابيااة حلقااة  ااايزر  يالإيجابيااة لااداء ويلسااون وانخفاااض سيرولوبلاساامين المصاا 

ن علاااااى المعالجاااااة ي مااااا  وجاااااود بعاااااض وبشااااا   راجااااا  التحسأااااا يساااااا 24العيناااااين ونحااااااس باااااو  
نظاااراك للصاااعوبة ال بيااارك فاااي التشاااخيص وعاااد  ت امااا  المعاااايير فاااي الحالاااة الواحااادك؛  يالاساااتثناءات

ة النحاااس فااي الخزعااة ال بديااة ت  يااده اعتماااداك علااى  ميأاا فالتشااخيص يبقااى مشاا و اك فياال مااال  ياات أ 
 ر معنا في الدراسة النظرية.فة  ما مأ الجا

 (1عة على خمس سنوات حسا الجدو  )حالة موزأ  31بلغ عدد حالات الدراسة 
 

 4002 4002 4002 4002 4002 السنة

 2 2 2 3 2 العدد

 (1جدول)
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نلاحااظ ماان الجاادو  والمخناان زيااادك عاادد الحااالات فااي الساانوات الأخياارك للدراسااة ربمااا بساابا 
   بالمرض والاستقصاء العائلي لل.زيادك الاهتما

 
 %41حالااة إنااو ا  بنساابة  12و %61حالاة ذ ااور ا  بنسابة  18عات حااالات الدراساة بااين توزأ 

ة ودراساة الاد تور اليااس حيو يوجد رجحان واضح للاذ ور وهاذا ماا يتماشاى ما  الدراساات العالميأا
  (.1991عرب  )رسالة ماجستير داء ويلسون في مستشفى الأنفا  
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ساانوات حيااو اخااذ العماار علااى  7بلااغ متوساان العماار عنااد التشااخيص فااي الحااالات المدروسااة 
اساااس ا تشااا  الإصااابة سااواءك  ااان الماارض ظاااهراك سااريرياك او ا تشاا  فااي سااياق المسااح العااائلي 

 للمرض .
 .سنة  9ي8وفي دراسة الد تور الياس  ان العمر الوسني عند التشخيص 

 
سانوات ي  4مر للتشاخيص مان باين الحاالات المدروساة هاو ومن الجدير بالذ ر ان اصغر ع

وياااد ا تشاااافت فاااي سااااياق المساااح العااااائلي بوجاااود القصااااة العائلياااة المثبتااااة للمااارض ماااا  انخفاااااض 
سيرولوبلاسامين المصاا  وارتفاااع خمااائر ال بااد علااى الار   ماان ساالبية حلقااة  ااايزر فليشاار والخزعااة 

 المرايبة الدورية السريرية والمخبرية .ال بدية ي بالنب  ت  وض  النف  على المعالجة م  
نبعاااك باسااتثناء  يحااوالي الشااارالتشااخيص تراوحاات الفتاارك الفاصاالة بااين باادء الأعااراض ووضاا  

 الحالات التي ا تشفت دون ظاور اعراض وذلك في سياق المسح العائلي .
 
 دراسة الأعراض السريرية عند القبول : 

اعاااراض  بدياااة ودموياااة واعاااراض  لوياااة وناااادراك  تنوعااات الأعاااراض الساااريرية عناااد القباااو  باااين
 اعراض عصبية .

 :توزعت حسا الجدو  التالي
 النسبة المئوية عدد الحالات العرض السريري

 أعراض كبدية

 إقياء(-ألم بطني-)يرقان

 (قصور كبدي صاعق)

82 

 

3 

20% 

 

80% 

 أعراض دموية

 نزف(-)شحوب
2 8262% 

 %80 3 أعراض عصبية ونفسية

 %80 3 ويةأعراض كل

 (2جدول )

هناك تاداخ  فاي الأعاراض الساريرية عناد القباو  إذ يم ان للماريض الواحاد ان يتظااهر با  ثر 
 من عرض.
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وهااي  %71ة هااي ال بديااة بنساابة ا لااا التظاااهرات السااريريأ   مااا هااو واضااح ماان الجاادو  انأ 
عاات يااد تنوأ ي و  %41اعلااى ممااا جاااء فااي الدراسااات العالميااة حيااو توجااد الأعااراض ال بديااة بنساابة 

 د والأل  البنني والوذمات في المراح  المتقدمة من المرض .الأعراض ال بدية بين اليريان المتردأ 
والتاي تعاود  ماا سابق   الرعاا  الأنفايي ت باين الشاحوا والناز عا الأعراض الدموية فتنوأ امأ 

خثار فاي ساياق  ي اوالاى اضانراا الت  للنحاس الحر على ال ريات الحماروذ رنا إلى الت ثير المؤذ
 القصور ال بد .

ر دراساي ما  اضانراا حر اي حاالات و انات تا خأ  3اما الأعراض العصبية فقد تواجدت في 
 .م  الا تئااا الحالة الثالثة ف انت الأهلاسات هي المسينرك في حالتين وامأ 

ااا ر الشااارون الماااذ ورك فاااي الدراساااة ا حاااالات القصاااور ال باااد  الصااااعق فقاااد راعيناااا فيااااا تاااوفأ امأ
ز القصااور ال بااد  الصاااعق الناااج  عاان داء ويلسااون عاان القصااور الناااج  عاان النظريااة والتااي تميأاا

 ....( .-إنتانية-ةالأسباا الأخر  )سميأ 
اما التظاهرات ال لوية فتنوأعت بين تغير بلون البو  او شح بو  م  تنور وذمات احيانايوت  

 مخبرية.ت  يد السبا ال لو  لاذه التظاهرات لاحقا بالدراسة ال
 2111)دراسااة امري يااة   مقارنااة للتظااهرات السااريرية بااين دراسااتنا ودراساة عالميااةمخنان يمثأاا
 ودراسة الد تور الياس : مريضا( 73اجريت على 

 نلاحظ ان النتائ  متقاربة في الدراسات الثلاثة .
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 العلامات السريرية في داء ويلسون :
عاات ص لااديا  داء ويلسااون وتنوأ لمقبااولين المشااخأ دراسااة العلامااات السااريرية عنااد المرضااى ا تاا أ 

بالإضاافة للعلاماات  يمثا  ال ادمات النزفياة علاماات بدياة والضاخامة النحالياة والبين الضخامة ال
 مث  اضنرابات المقوية العضلية واضنرابات الحر ة. العصبية
ات اخاار  العلامااات السااريرية هااي إيجابيااة حلقااة  ااايزر فليشاار ي ماا  وجااود علاماا اهاا أ  ولعاا أ  
 ية مث  الحبن ي الوذمات ياو علامات التااا البريتوان .متفرأ 

 :ع العلامات السريرية في مرضى الدراسة( يوضح توزأ 3الجدو )

 

 النسبة المئوية عدد الحالات العلامة السريرية

 %20 82 ضخامة كبدية

 %22 82 ضخامة طحالية

 %22 40 حلقة كايزر فليشر

 %82 2 ف(رعا-)كدماتعلامات نزفية

-)فرط مقويةعلامات عصبية

 اضطرابات حركية(

2 83% 

 %80 3 وذمات(-)حبن       

 (3جدول)
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تشااترك ا ثاار ماان علامااة سااريرية فااي المااريض الواحااد ي حيااو تجتماا  الضااخامة ال بديااة ماا  
 إيجابية حلقة  ايزر فليشر في جمي  مرضى العلامات العصبية .

لفحاااص السااارير  الااادييق فاااي تشاااخيص داء ويلساااون نلاحاااظ مااان الجااادو  والمخنااان اهمياااة ا
و ذلك تبرز اهمية  ش  حلقة  ايزر فليشر حيو تتوارد ب على نسبة  علامة سريرية في مرضاى 

 .الية العلاا ومتابعة المرضىدراستنا إلى جانا دورها الاا  في مرايبة فع
 الموجودات المخبرية في مرضى الدراسة:

مصااا  عناااد جميااا  مرضاااى الدراساااة وتباااين بالنتيجاااة وجاااود نحااااس المصااا : تااا  معاااايرك نحااااس ال
 من المرضى. %61انخفاض في نحاس المِص  عند 

 هي القيمة النبييعية.م غ/د.  131-91ت  اعتبار القي  بين 
 (: 5توزعت النتائ  حسا الجدو ) 

 
تر يز النحاس المصلي 

 م غ|د. 
 النسبة المئوية عدد الحالات

>131 5 16% 
91-131 7 24% 
<91 18 61% 

 (5جدو )
 

   ِِ ِِ 
 مخطط توز  الحالات حسب قيم نحاس المصل



 36 

 
المصا  ادناى مان النبيعاي و هاذا ماا يتماشاى  الدراسة لديا  ياي  نحااس نلاحظ ان ا لبية مرضى

 م  الدراسات العالمية ودراسة الد تور الياس.
ناا ثلاو حاالات نبيعي فمن بياما بالنسبة لوجود خمس حالات م  يي  نحاس مص  اعلى من ال

بصاافحة يصااور  بااد  صاااعق يوهااذا مننقااي بساابا تحاارر النحاااس ال بياار عنااد هااؤلاء  تظاااهرت
 االمرضى.

 سيرولوبلاسمين المصل:
 السيرولوبلاسمين المصلي لد  مرضى الدراسة وتوزعت النتائ  حسا الجدو  التالي: ت  معايرك

 
تر يز السيروبلاسمين المصلي 

 م |د. 
 المئوية النسبة عدد الحالات

21-61 4 13% 
11-21 12 41% 
<11 14 47% 

 (6جدو )
 

 
 مخطط يوضح توز  قيم السيرولوبلاسمين المصلي

 
 مغ|د. .21م  العل  ان القي  النبيعية للسيرولوبلاسمين المصلي هي ا ثر من 
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لديا  يي  سيرولوبلاسامين ايا  مان  %87نلاحظ من المخنن والجدو  ان ا لا المرضى بنسبة 

 مغ|د.  ومن بينا 21
ماااغ|د. ي وهاااذا ماااا يتماشاااى مااا  ماااا ذ ااار فاااي القسااا  11لاااديا  انخفااااض شاااديد ايااا  مااان  47% 

 النظر .
 ذلك نر  اهمية المعايرك المخبرية للسيرولوبلاسمين المصلي في ساياق تشاخيص داء ويلساون او 

 في المسح العائلي. 
 

 نحاس البول:
 (7)سة وتبين بالدراساة تاوزع القاي  حساا الجادو ساعة عند مرضى الدرا24ت  معايرك نحاس بو  

 التالي:
 

 النسبة المئوية عدد الحالات سا )م غ(24نحاس بو  
>111 11 33% 
41-111 15 51% 
<41 5 17% 

 (7جدو )
 

 

 ساعة84مخطط يوضح توز  قيم نحاس بول 

 



 38 

 

م اغ وها  111-41تراوحت يي  نحاس الباو  لاديا  باين  %51نلاحظ ان ا لبية المرضى بنسبة 
 لاجراء اختبار التحريض بالبنسلامين. ونمن يحتاج

ت  اجاراء اختباار التحاريض بالبنسالامين لاد  عشار حاالات وحادو ارتفااع واضاح فاي نحااس باو  
  اهمية اجراء هذا الاختبار.مما يبرز  لد  معظ  الحالات م غ(1111ساعة )ا ثرمن 24

 

 دراسة اختبارات الوظيفة الكبدية:
 عند مرضى الدراسة وتوزعت القي  حسا الجدو  التالي:  GPT - GOTائر ال بد ت  معايرك خم

 
العيار في 

 المص  وحدك/ 
GPT GOT 

ةالنسبة المئوي عدد الحالات النسبة المئوية عدد الحالات  

>111 12 41% 18 61%  
51-111 6 21% 11 33%  
<51 12 41% 2 7%  

 (8جدو )
 

 .هي القيمة النبيعيةك /   وحد 51ت  اعتبار القيمة اي  من 
حيااو ترتفاا    GPTا ثاار دلالااة ماان معااايرك خمياارك  GOTنلاحااظ ماان الجاادو  ان معااايرك خمياارك 

 بش   واضح ي  ذلك نلاحظ اهمية اجراء التقي  ال بد  عند مرضى داء ويلسون.
)البيللااروبين ال لااي( فااي عشاارين حالااة وتبااين ارتفاعاال فااي خمسااة عشاارك حالااة ا   TBتاا  معااايرك 

 وهذا يعود الى الأذية ال بدية في سياق المرض او بسبا الأذية الانحلالية الدموية. %75بنسبة 
 
 
 
 
 
 

 :رحلان بروتينات الدم
 

 ت  اجراء رحلان بروتينات الد  في عشرك حالات فقن وتوزعت النتائ  حسا الجدو  التالي:
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بروتينات 

 الد 
 القيمة مرتفعة القيمة نبيعية القيمة منخفضة

عدد 
 الحالات

النسبة 
 المئوية

عدد 
 الحالات

النسبة 
 المئوية

عدد 
 الحالات 

النسبة 
 المئوية

 - - %21 2 %81 8 الألبومين
بيتا 

  لوبولين
6 61% 4 41% - - 

 %11 1 %41 4 %51 5 1الفا
 %21 2 %51 5 %31 3 2الفا

 اما 
  لوبولين

- - 1 11% 9 91% 

 (9جدو )
بالترتيااي وهاذا  %61و  %81ين وبيتاا  لاوبين منخفضاان بنسابة نلاحظ من الجادو  ان الألباوم

مفسر في سياق الأذية ال بدياة الناجماة عان المرضي اذلك نلاحاظ ارتفااع  اماا  لوباولين المصا  
 من الحالات  مشعر التاابي. %91في 
 

 دراسة وظيفة الكلية:
 

 دراسة ما يلي:ت  دراسة وظيفة ال لية عند عشرين حالة من حالات الدراسة وتبين بال
 

حالااة وارتفاعاااا فااي حااالتين وذلااك بساابا  18وجااود يااي  نبيعيااة للبولااة الدمويااة وال رياااتينين فااي 
 انحلالية دموية في سياق المرض. تنور يصور  لو  حاد تا  لحدوو نوبة

مااا  عياااار نبيعاااي فاااي  %75حالاااة ا  بنسااابة  15وجاااد انخفااااض فاااي عياااار حماااض الباااو  فاااي 
 ود إلى زيادك نرحل في البو .الحالات الأخر  وهذا يع

 بالاعتماد على مشعرات فحص البو  تبين: و
مان خالا  الاعتمااد علاى مشاعر   مان الحاالات %31انخفاض يدرك ال لية على الت ثي  بنسابة  -

 . ثافة البو 
 من الحالات. %25وجود بيلة دموية بنسبة  -
 من الحالات. %31وجود بيلة بروتينية في  -
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جاودات فااي ساياق الأذياة الأنبوبيااة التاي تحادو فاي سااياق المارض او فاي سااياق تفسار هاذه المو  -
 العلاا الدوائي.

 
 :  الدراسة الشعاعية

: الأعاراض العصابيةي و انات النتيجاة مرنان دمااغ للحاالات الثلاثاة التاي جااءت بصافحةت  إجراء 
  ان المرنان سوياك.وجود إشارك عالية بالنويات القاعدية بالجاتين في حالتين والحالة الثالثة 

بضااارورك إجاااراء رنااااين مااا  العلاااا   دماغااااا بالتصاااوير الشااااعاعي للاااي  الحااااالات  لأ نبعااااك لااا  تقأااا
 في جمي  حالات داء ويلسون. دماغمغنانيسي لل

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

 الدراسة التشريحية المرضية :

ت داء إجراء خزعات  بدية لعادد مان حاالا ضمن الإم انات المتاحة في مستشفى الأنفا  ت أ 
ويلساااوني ولااا  تجااار فاااي حاااالات اخااار  لأساااباا إماااا تتعلاااق بااارفض الأهااا  لااااذا الإجاااراءي او فاااي 
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الحااالات التااي جاااءت بصاافحة القصااور ال بااد  الصاااعق حيااو لاا  يااتح لنااا إجااراء الخزعااة إلا بعااد 
 وفاك النف  واحياناك يرفض الأه  هذا الإجراء.

 ة و انت النتائ : حالات من حالات الدراس 7ت  إجراء خزعات  بدية لا 
: تشااح   بياار الفجااوات ماا  تشاا   اجسااا  مااالور  و ونساالماني ماا  توساا  المسااافات  1خزعااة

البابيااةي ماا  وجااود رشاااحة التاابيااة مزمنااةي وعقياادات تجدديااة صااغيرك و بياارك ماا  ر ااودك صاافراوية 
 شديدك وتش   صمات صفراوية.

تشاااا   صااامات صاااافراوية ي : ر اااودك صاااافراوية داخااا  وخااااارا الخلاياااا ال بديااااة مااا   2خزعاااة 
 ورشاحة التاابية خفيفة من  ثيرات النو .

 : ضمن النبيعي. 3خزعة 
: ر ااودك صاافراويةي ماا  رشاااحة التاابيااة مزمنااة ماان  ثياارات النااو  ماا  تلياا  وت اااثر 4خزعااة 

 اينية صفراوية م  بداية تشم   بد .
 : رشاحة التاابية مزمنة م  تلي  واضح. 5خزعة
 ية شديدك لمفاوية م  التااا  بد مزمن .: رشاحة التااب6خزعة 
 : تلي  واضح م  رشاحة التاابية مزمنة.7خزعة 

 
 :(11التالي) عت حسا الجدو الموجودات التشريحية المرضية توزأ  نلاحظ انأ 

 
الموجودات التشريحية 

 دراسة إسبانية دراستنا المرضية

 %29 (%43) 3 تلي  بابي م  ن س دهني
 %21 (%27)2 تشم   بد 
 %26 (%15)1 تغيرات نبيعية

 %25 (%15)1 التااا  بد مزمن فعا 

 
 (11جدو )
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 موجودات الخزعة ال بدية لا تفيد  ثيارا فاي تشاخيص داء ويلساون مماا نلاحظ من الجدو  انأ 
فااي  يسااتدعي البحااو عاان استقصاااء اخاار للتشااخيص ومناال تاا  ادخااا  التلوينااات الخاصااة للنحاااس

 ء ويلسون.الخزعات ال بدية لمرضى دا
 

 دراسة دور التلوينات الخاصة للنحاس:

)الاااذ  ادخااا  حاااديثا فاااي بملاااون الرودانين ال بدياااة السااابعة لمرضاااى الدراساااة   تلاااوين الخزعااااتتأااا 
 اااتلوين( والتاي اباد  1باساتثناء الخزعاة ريا  ) في جميا  الخزعاات كِ  ي و ان التلوين سلبيامشفانا(

 . للنحاس وجود إيجابية خفيفة
تنااادرا تحااات تصاااني   4و  1ة إلاااى بقياااة الخزعاااات نجاااد انااااا باساااتثناء الخزعاااة بنظااارك راجعااا

 المرحلة يب  التشمعيةي والتي ي ون دور التلوين الخاص للنحاس فياا محدوداك جداك.
 

 ااان التلااوين إيجابياااك فااي  4و1وفااي الحااالتين تحاات تصااني  المرحلااة التشاامعية وهااي الحالتااان
 سنوات. 11ا بر من حالة واحدك مناماي وهي نفلة بعمر 

و مااا ورد فااي  ثياار ماان الدراسااات العالميااة وبشاا   مماثاا  فااي دراسااتنا نجااد ان دور التلااوين  
سنواتي خاصة ان التلوين  11الخاص للنحاس محدود جداك في تشخيص داء ويلسون تحت عمر 

نفااا   لنحاااس يفيااد فااي المراحاا  المتقدمااة ماان الأذيااة ال بديااة والتااي لا تظااار ب عمااار الأل الخاااص
 المب رك.

وهااذا مااا يباارز الاادور ال بياار لعيااار النحاااس فااي الخزعااة الجافااةي والااذ  يبقااى المعيااار الااذهبي 
 للتشخيص ومنل ضرورك إيجاد مرا ز تقو  باذه المعايرك لت  يد تشخيص داء ويلسون.

 
 
 
 
 
 
 
 
 

 :وبنظرك راجعة الى الاستقصاءات المجراك على مرضى الدراسة نلاحظ الجدو  التالي
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 النسبة المئوية عدد الحالات الاستقصاء

 %66 21 ايجابية حلقة  ايزر فليشر
انخفاااااااااااااااض سيرولوبلاساااااااااااااامين 

 المص 
26 87% 

 %61 18 انخفاض نحاس المص 
 %33 11 ساعة24ارتفاع نحاس بو 
 %61 18 ارتفاع خمائر ال بد

 (11جدو )

ا ستة مرضى فقن ا  بنسبة معالمرضى الذين تجتم  فيا  الاستقصاءات السابقة  يبلغ عدد
وهذا ما يشير الى صعوبة تشخيص داء ويلسون ي فالمرضى لا ي تون بصفحة سريرية 21%

ومخبرية مت املةي ويبقى الشك السرير  القو  م  القصة العائلية الايجابية هما الموجاان 
 ال مي للنحاس في الخزعة ال بدية الجافة.للتشخيصي ومما يؤ د اهمية توفر العيار 

  

   

 المعالجة :

غ / يااو  مقساامة علااى 1-1.5تاا  الباادء بااالعلاا فااي الحااالات  لاااا بالااد  بنساالامين بجرعااة 
ضااافة ساالفات الزنااك ماا  مراعااااك و   B6ماا  إعنااااء فيتااامين  )ت  زيااادك الجرعااة تاادريجيا(جاارعتين ا 

 تخفيض الوارد من النحاس الفمو .
 
 
 
 
 
 
 

 في المستشفى وتبين ما يلي: ة الثلاثةفي العيادات الاضميلاحقا  ت  متابعة الحالات
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ماان  ن( بقصااور  بااد  صاااعق مناااا حالتااا%31حااالات ا  بنساابة ) (9 )حاادثت الوفاااك فااي-
الحالات التي تظاهرت بصفحة القصور ال بد  الصاعقي والحالات السبعة البايية تدهور الوض  

 السرير  للنف  حتى مرحلة القصور ال بد  الصاعق.
علااى المسااؤوليةي ولاا  تراجاا  مشاافانا وعنااد المتابعااة ماا  اهاا  إحااد  حااالات تخرجاات  خمااس -

 الحالات تبين متابعة علاجاا في مشفى آخر م  استقرار الوض  حسا يولا .
 حالة تراج  مشفانا بش   دور  م  الاستمرار بالمعالجة. كست عشر  -

 
 هؤلاء الأنفا : تابعةموالخنة المقترحة من اج  

 منتظمة. مرايبة سريرية ومخبرية-1
 إجراء تعداد عا  لل ريات البيض والصفيحات  والخضاا    شار في بداية المعالجة.-2
 روتينية.بإجراء فحص بو  وراسا    شارين لمرايبة وجود البيلة ال-3
 شاور لتقيي  فعالية العلاا . 6المرايبة الدورية لوظائ  ال بد    -4
نحااس            باو   كير ن المص  ومعاالنحاس وسيرولوبلاسمياشار  6تقيي  دور     -5
 ساعة. 24

 المسح العائلي:

اسرك ويد ت  دراسة وجود يرابة بين والد  هؤلاء الأنفا   22إلى  31انتمى انفا  الدراسة الا 
 و انت النتائ  حسا الجدو :

 
 

 النسبة عدد الحالات 
 %75 21 وجود يرابة
 %25 11 لا توجد يرابة

 (12جدو )
 

 وهذا ما يفسر بالانتقا  الجسمي المقاور للمرض. %75رد القرابة بنسبة نلاحظ توا
 وتبين ما يلي: شخص لا  داء ويلسونت  إجراء المسح العائلي لأخوك الأنفا  الم-

حاااالات لا عرضاااية عناااده  ا  بنسااابة  5اخااااك تااا   شااا  إصاااابة  41بلاااغ عااادد الأخاااوك تقريبااااك 
 وهي نسبة مامة. 12%
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سااانوات حيااااو تباااين انخفاااااض سيرولوبلاساااامين  (4) رية بعماااااصااااغر إصاااابة لاعرضاااا انااات 
المص  م  ارتفاع بالخمائر ال بدية واجريت خزعاة  بدياة لااذا النفا  و انات نتيجتااا نبيعياة ما  

علاى النفا  ي ول ن بوجود القصة العائلية والقي  المخبرية السابقة ت  وض  خاص سلبية التلوين ال
 العلاا م  المرايبة الدورية.

 ماااا هاااو واضاااح فّنااال مااان الماااا  جاااداك إجاااراء المساااح العاااائلي لأخاااوك المرضاااى المشااا وك إذاك 
إصاابتا  باداء ويلسااوني ومنال البادء بااالعلاا وا تسااا فرصااة النجااك مان الماارض ضامن الظاارو  

 المتاحة.
شاام  المسااح العاااائلي: الفحااص الساارير  ال امااا ي فحااص العينااين لتحااار  حلقااة  ايزرفليشاااري 

 سا. 24بلاسمين بالمص ي ونحاس بو  لو م ي عيار النحاس والسيرو التقيي  ال بد  ال ا

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 : المناقشةالنتائج و      
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نلاحااظ ماان خاالا  الدراسااة تااوارد داء ويلسااون فااي مشاافانا بنساابة عاليااة ماا  تزايااد الحاادوو فااي 
 السنوات الأخيركيم  ملاحظة التواجد العائلي الواضح للمرض.

 

 للدراسة بالنقان التالية: النتائ  الأساسيةتلخصت 

 للاناو. %41مقاب   %61_وجود رجحان خفي  لاصابة الذ ور بداء ويلسون بنسبة 

 سنوات. 4_اصغر عمر عند التشخيص في مرضى الدراسة هو 

 _ابرز الأعراض السريرية لداء ويلسون هي الأعراض ال بدية واهماا اليريان المتردد

 ةي ومن ضمناا الحالات التي تظاهرتمن مرضى الدراس%71و جاءت بنسبة   

 سريريا ومخبريا بالقصور ال بد  الصاعق.  

 في مرضى الدراسة  %66_تعتبر حلقة  ايزر فليشر اه  علامة سريرية اذ تتواجد بنسبة 

 ان هذا الاجراء سا  ومتوفر.م  العل  

                              %16من الحالات وارتفاعل بنسبة %61_وجود انخفاض واضح في نحاس المص  بنسبة 
          من الحالات.

ماان الحااالات وماان بيناااا   %87_وجااود انخفاااض واضااح فااي سيرولوبلاساامين المصاا  بنساابة 
ومنال فاان عياار السيرولوبلاسامين المصالي اها  علاماة مخبرياة  %47يوجد انخفاض شاديد بنسابة
 في استقصاء داء ويلسون.

فقااني وهااذا يباارز  %33م ااغ بنساابة111ساااعة ا ثاار ماان 24_وجااود ارتفاااع فااي نحاااس بااو     
 اهمية اجراء اختبار التحريض بالبنسلامين.

 GOTعناد مرضاى الدراساة وخاصاة ا  GPT و GOTارتفااع واضاح فاي خماائر ال باد  _وجاود
 . GPTالتي تعتبر ا ثر نوعية من ا 

علااى  %61و %81_نلاحااظ انخفاااض واضااح فااي يااي  الألبااومين وبيتااا  لوبااولين المصاا  بنساابة 
   ارتفاع في  اما  لوبولين المص  مما يشير لتقد  الاصابة ال بدية.الترتيا م

من خلا  انخفااض يادرتاا علاى الت ثيا ي  %31_ت ذ  وظيفة ال لية عند مرضى الدراسة بنسبة 
 او وجود بيلة دموية او بروتينية.
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داء ويلسون المتظاهرين  وجود علامات شعاعية مرضية في الرنين المغنانيسي للدماغ لمرضى_
 ب عراض عصبية ونفسيةي وهي وجود الاشارك العالية في النويات القاعدية للدماغ.

_الموجودات التشريحية المرضية للخزعات ال بدياة فاي مرضاى الدراساة  يار نوعياة و يار موجااة 
 لداء ويلسون.

جاادا فااي التشااخيص د _التلوينااات الخاصااة للنحاااس للخزعااات ال بديااة مفياادك ي ول اان دورهااا محاادو 
ساانواتيحيو  اناات هااذه التلوينااات ايجابيااة فااي خزعااة واحاادك  11خاصااة فااي المرضااى دون عماار 

 خزعات في دراستنا. 7من اص  

 _الحاجة لاجراء العيار ال مي للنحاس في الخزعة ال بدية الجافة لت  يد التشخيص.

يجابياة للمارض ما  وجاود انخفااض بالنسبة للام انات المتوفرك في مشفانا تبقاى القصاة العائلياة الا
واضااااح فااااي سيرولوبلاساااامين المصاااا  يوايجابيااااة حلقااااة  ااااايزر فليشاااار هااااي النقااااان الأساسااااية فااااي 

 والتي نعتمد علياا.التشخيص 

ساااعة يبالاضااافة الااى نفااي الاحتمااالات 24ياات  تعزيااز التشااخيص بالاعتماااد علااى يااي  نحاااس بااو  
 الاخر  للتشخيص .

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 التوصيات: 
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داء ويلساون ماارض منتشاار وهااو ماارض ياتاا  اذا لاا  يعااال ي والعاالاا الجيااد والفعااا  متااوفر ل اان ان 
     النقنة الأساسية ت من في القدرك على ال ش  المب ر للمرض والبدء بالعلاا. 

 يجا التف ير بداء ويلسون في    الحالات التالية:
 بدية خاصة ضخامة او يانيير ء يمن مظاهر  بدية  ير مفسركي سوا   نف  يش و -

    او اصابة  بدية. بوجود يصة عائلية لمث  هذه الأعراض
   

 سنوات لديل مظاهر عصبية  ير مفسرك. 11ر من ب   نف  ا -
 .يةوظيفة ال بدبال    نف  لديل فقر د  انحلالي مجاو  السبا وخاصة بوجود اذية-
 يصة حصيات صفراوية تالية لانحلا  الد .-

 ار عماب  امة جاداك فاي التشاخيص ول ان ضامن عيناة مرضاانا والتاي  االبيتاالخزعة ال بدية م
إلاى وصاو   إيجابيتااا التاي تحتااا  ذلك التلوينات الخاصةو سنوات فّن دورها يلي  ي 11اي  من 

ياااة ال بدياااة إلاااى درجاااة التشااام  وهاااذا ماااا يتنلاااا فتااارك زمنياااة  افياااة للمااارض واعماااار متقدماااة  ذالأ
وفير العياار ال مااي للنحااس فاي الخزعااة الجافاة  والااذ  هاو المعيااار مماا يباارز اهمياة تااي  للمرضاى

تاحاة  الذهبي للتشخيص وضرورك ت مين هذا الاستقصاء في بلدنا نظراك لأهمية تشخيص المارض وا 
 الفرصة للعلاا المب ر ومنل الشفاء.

جراء الاستقصاءات السريرية والمخبريا - ة المناسابة ضرورك المرايبة الدورية للمرضى ييد العلاا وا 
 التي تضمن حسن العلاا واستفادك المرضى م  تفاد  الاختلانات والت ثيرات الجانبية للعلاا.

اعقي وعلاى الأيا  إتاحة فرصاة لازرع ال باد للمرضاى المتظااهرين بصافحة القصاور ال باد  الصا-
 الدمو  لا . إجراء الديا 

 
 زواا الأيارا. نشر الوعي الصحي لاذا المرض وتوعية العائلات للإيلا  من-
  التنلا  مساتقبلاك إلااى تناوير ال شاا  الجيناي لااداء ويلساون ماا  إم انياة إدخااا  المعالجاة  الجينيااة -

 للمرض.
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