
БОЛЕЗНЬ ВИЛЬСОНА

Болезнь Вильсона (син.: гепатоцеллюлярная дистрофия, болезнь
Вильсона�Коновалова) − редкое наследственное заболевание, проявляющееся
преимущественно в молодом возрасте и характеризующееся избыточным
накоплением меди в организме.

Алгоритм диагностики

Подозрение на
болезнь Вильсона

Определение уровня церулоплазмина сыворотки (ЦПЛ)
Выявление колец Кайзера�Флейшера (ККФ) в щелевой лампе

ЦПЛ норма
ККФ отсутствует

ЦПЛ < 20 мг/дл
ККФ отсутствует

ЦПЛ норма
ККФ есть

ЦПЛ < 20 мг/дл
ККФ есть

24�часовая экскрекция
меди с мочой Биопсия печени с определением содержания меди

< 100
мкг/24 ч

> 100
мкг/24 ч

< 20
мкг/г

> 20
мкг/г

Биопсия
противопоказана

Тест включения
изотопа меди в ЦПЛ

Включение меди в
ЦПЛ снижено

Диагноз
болезни Вильсона подтвержден

Остается подозрение
на болезнь Вильсона

Пробное лечение
D�пеницилламином

Улучшение клинических и
биохимических данных, увеличение

экскрекции меди с мочой,
снижение уровня ЦПЛ

Алгоритм ведения пациентов

Уменьшение поступления
меди с пищей

Ограничение употребления с пищей
печени, баранины, трески, орехов,
ракообразных, шоколада, какао

Уменьшение запасов
меди в организме

� D�пеницилламин
� пиридоксин
� препараты цинка


