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CA LAM SANG: DIEN BIEN CHAN POAN VA PIEU TRI CA BENH WILSON

TOM TAT

Muc tiéu: Mb ta dién bién qua trinh chan doan va
diéu tri ca bénh Wilson.

Phwong phap: Déi twong la 1 ca bénh hiém gap,
v&i chan doan xac dinh la bénh Wilson, phwong
phap nghién clru: theo dbi dién bién cla nguoi
bénh tir khi b4t dau dén co s& y té cho dén khi cé
chan doan xac dinh cudi cung va két qua diéu tri
bénh sau d6 2 tuan.

Két qua: (theo dbi ca |am sang): Bénh nhi ni¥,
10 tudi, v&i biéu hién l1am sang thinh thoang c6
dot mét mai, chan an, déy bung, chwdng hoi. Cac
triéu chirng nay thwdng mat di ma khoéng diéu
tri gi. Dot nay dén kham do sbt, ho kém theo cé
cac triéu ching trén. Dwya vao cac két qua xét
nghiém ban dau, bénh nhi dwoc chan doan viém
gan cép do virus viém gan E. Tuy nhién qua nhiéu
thang diéu tri, men gan tang dai dang, trén siéu
am c6 hinh anh gan to, nhu mé tang am. Bénh nhi
dwoc chi dinh xét nghiém cac marker viém gan tw
mién, Ceruloplasmin, ddng niéu 24 gi®, soi day
mat, chup MRI so ndo va phan tich gen. Két qua
chan doan xac dinh bénh nhi mac bénh Wilson
véi diém Leipzig bang 4. Sau 2 tuan diéu tri bang
D-penicillamin, Trientine, kém va cac Vitamin, bénh
nhi hét mét méi, an udng dwoc, dai tiéu tién binh
thwdng, siéu am gan con to, tuy nhién két qua xét
nghiém mau thdy men gan binh thudng.

Két luan: Bénh Wilson 18 mét bénh hiém gap,
can chu y tdm soat khi bénh nhan cé biéu hién tai
mot hodc nhiéu trong 6 co' quan: gan, than kinh,
than, mat, héng cau, xwong khép va tim ma khéng
dap (rng va&i diéu tri theo chan doan bénh ly tai co
quan nay. Phat hién sém va diéu tri kip thdi, bénh
co ban dap tng tbt.

Twr khoa: Bénh Wison, ca lam sang
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ABSTRACT

Objective: Describe the process of diagnosis
and treatment of Wilson’s disease.
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Method: The subject is a rare case, with a
confirmed diagnosis of Wilson’s disease, research
methods: monitor the patient’s progress from the
time he first comes to the medical facility until he is
discharged. There was a final confirmed diagnosis
and treatment results 2 weeks later.

Results: (clinical case follow-up): Female patient,
10 years old, with occasional clinical manifestations
of fatigue, loss of appetite, bloating, and flatulence.
These symptoms usually go away without any
treatment. This time she came to the doctor due to
fever, cough and the above symptoms. Based on
the initial test results, the child was diagnosed with
acute hepatitis due to hepatitis E virus. However,
after many months of treatment, liver enzymes
persistently increased, and on ultrasound there
was an enlarged liver and increased parenchyma
minus. The patient was prescribed tests for
autoimmune hepatitis markers, Ceruloplasmin,
24-hour urine copper, ophthalmoscopy, brain
MRI and genetic analysis. The diagnosis results
determined that the patient had Wilson’s disease
with a Leipzig score of 4. After 2 weeks of treatment
with D-penicillamine, Trientine, zinc and vitamins,
the patient is no longer tired, eating and drinking
feels good, urinate normally, ultrasound of the liver
is still enlarged, however blood test results show
normal liver enzymes.

Conclusion: Wilson’s disease is a rare disease,
attention should be screened when patients have
symptoms in one or more of 6 organs: liver, nerves,
kidneys, eyes, red blood cells, bones and joints
and heart without responding. respond to treatment
according to pathological diagnosis at this agency.
Early detection and timely treatment help the basic
disease respond well.

Keywords: Wilson’s disease, clinical case

I. DAT VAN BE

Bénh Wilson dwoc md ta Ian dau tién vao nam
1854 b&i nha nghién clru bénh hoc ngudi BPlc
Friedrich Theodor von Frerichs va dwoc dat theo
tén cha nha than kinh hoc ngwdi Anh Samuel
Wilson [1]. Day la bénh rdi loan chuyén héa déng,
di truyén déng hop t&r gen I&n trén nhiém sac thé
thweng, cu thé do dot bién gen ATP7B. Gen ATP7B
nam trén nhiém sac thé sé 13. Gen nay tao ra mot
protein goi la ATPase 2 van chuyén déng vao vara
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khoi t& bao. Dot bién trén gen ATP7B lam thay ddi
céu tric cda protein, gay ngan can ATPase 2 van
chuyén ddng hoat déng binh thwdng, do dé, quéa
trinh loai bé ddng dw thira ra khdi co thé bi suy
gidm, dan dén déng tich tu nhiéu dén mac gay hai
cho cac md va co quan, dac biét gan, ndo va mat
[1]. Bénh nhan Wilson dwoc sinh ra khi c6 ca bd 1an
me mang do6t bién gen nay.

Day |a moét trong nhitng bénh hiém gap. Trén
thé gidi, woce tinh ty 18 méc bénh Wilson khoang
1/30.000 [1]. Tai Viét Nam, ngw®i mang gen dot
bién nay la khodng 1/110, day la 1 trong 9 loan
bénh di truyén gen 1an phd bién. Cho dén nay, da
c6 hon 100 dot bién xay ra trén toan bé gen ATP7B
dwoc ghi nhan [2].

Trong qua trinh kham chi*a bénh, day 1a 1an dau
tién chang téi gap ca bénh nay, chung t6i da khong
chan doan xac dinh dung bénh, do dé diéu tri khdng
hiéu qua. Bénh nhi da duorc gidi thiéu dén co s y
té tuyén trung wong va dwoc chan doan xac dinh
tai Bénh vién Nhi trung wong. V&i muc tiéu mo ta
lai dién bién bénh dé quy déng nghiép co6 thém kinh
nghiém chan doan va diéu tri v&i bénh gan mat noi
chung va bénh Wilson néi riéng, chung téi xin gioi
thiéu ca bénh Wilson ma chung t6i da gap.

lll. KET QUA NGHIEN cU'U

II. DOI TUONG VA PHUW'ONG PHAP NGHIEN CU'U

- B6i twong nghién clru: |a ca bénh niv, 10 tudi,
mac bénh Wilson ma chung téi gép tai phong kham
va theo ddi sudt qua trinh chan doan va diéu tri

- Phwong phap nghién ciru: theo ddi doc 1 ca
bénh ké ti khi tiép xuc tai phong kham Da khoa tw
nhan cho t&i khi bénh nhi dwoc chan doan xac dinh
I& bénh Wilson, theo ddi dén lan hen kham lai dau
tién ké tr khi dwoc chan doan xac dinh cta Bénh
vién Nhi Trung wong. Néi dung theo dai la cac biéu
hién |am sang, can lam sang, phac dé diéu tri va
dap trng cda bénh nhi.

Phwong phdp thu thap théng tin: tiép xuc va
h&i bénh, dbi v&i bénh nhi va hdi théng tin qua me
bénh nhi, thdm kham truc tiép bénh nhi. Cac sb
liéu ttr bénh vién tuyén trung wong do me bénh nhi
cung cap truc tiép tir s kham bénh, cac gidy to ghi
két qua can |am sang, don thubc.

- PDao dirc trong nghién ctru: nghién cru nay
chi md ta lai qua trinh di&n bién ctia bénh nhi, dwoc
me bénh nhi ddng y cung cap théng tin va cho phép
dang tai thong tin trén tap chi khoa hoc. Noi dung
dang tai khong lam 16 danh tinh bénh nhi.

3.1. Bénh str va tién st cia ngwoi bénh: Bénh nhi niv, 10 tudi, dén kham véi ly do mét méi, &n udng
kém. Theo 16i ké clia ngwdi me, tr nhd, hang ngay bénh nhi co ban van an uéng, dai tiéu tién binh
thudng, ngl tét, co thé phat trién binh thwdng so véi Itva tudi. Tuy nhién thinh thodng c6 nhirng dot bénh
nhan chan an, mét méi khong ré ly do, thinh thodng hay bi ngra trén da, chdy mau mi, cac triéu chirng
dé thuweng thoang qua trong vong vai ngay, khéng dung thube gi, bénh nhi tré lai trang thai binh thwéong.
Ngoai ra, bénh nhi dai tiéu tién binh thuwdng.

Trwdc khi dén kham bénh khoang 1 tudn, bénh nhi bi sbt, ho, dau hong, diéu tri da d&, tuy nhién bénh
nhi van mét, an udéng kém, budn nén va nén, chuéng bung, dai tién phan nat. Bénh nhi da duwoc dwa dén
kham tai phong kham Da khoa tw nhan.

3.2. Két qua tham kham: bénh nhi tinh, thé trang trung binh, da, méi hdng, khéng phu, khéng xuét
huyét dwdi da, khéng c6 hdi chirng vang da. Kham bung thay: bung chwéng hoi, khéng cé tuan hoan
bang hé, gan to dudi bd swén 2 cm, lach khong s thdy, gd khong thay duc ving thdp. Kham tim: nhip
tim nhanh déu, tdn sd 120 chu ky/phut, khéng thay tiéng tim bénh ly. Nghe phdi thay ri rao phé nang ém
diu, khéng co6 ran.

3.3. Két qua can Iam sang:

- Téng phan tich té bao mau ngoai vi:

Bang 1. Két qua téng phan tich té bao méau ngoai vi ciia bénh nhi trong lIan dau kham bénh

L Tri sé P o Tri sé P
Chi so . . Két qua Chi so . . Két qua
binh thwéng binh thwéng
Nam: 4,0-5,8 x S6 luong .
Sé lueng 10721 4 86 bach cau | + 10X 107k 7.0
héng cau Nir: 3,9-5,4 x ’ . . R
10%/L Thanh phan bach cau
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y Tri sé . . Tri sé .
Chi so X . Két qua Chi so . . Két qua
binh thwéng binh thwéng
| Nam: 140-160 g/L Da nhan 42-85% 47,3
Huyét séc td 131 trung tinh
NG: 125-145 g/L Lympho 11-49 % 44,3
| Nam: 0,41 0,47 Mono 0-9% 8,3
Hematocrit 0,402
N@: 0,38-0,44 Ua acide 0-6% 0,1
MCV 83-92 fl 82,2 Ua Base 0-2% 0,0
S6 lwon 150-4
MCH 27-32 26,8 oueng | 150400 506
tiéu cau 10°/L
MCHC 320-356 g/L 325 PCT 0,16-0,33 0,425
RDW-CV 10-16,5 %CV 13,3 MPV 5,8 fL 8,4
RDW-SD 35,0-455f1L 38,5 PDW 17,0 % 8,6

Béang 2. Két qua xét nghiém sinh héa méu ctua bénh nhi trong Ian dau khdm bénh

Tén , Tri s6
Két qua
xét nghiém binh thwéong
GOT 162 <37 U/L-37°C
GPT 205 <40 U/L-37°C
Nam: 11 - 50 U/L - 37°
GGT 167,4
N@: 7 - 32 U/L - 37°
Bilirubin toan phan 7,2 <17 ymol/L
Bilirubin truc tiép 2,0 < 4,3 ymol/L
Ure 3,8 2,5-7,5 mmol/L
Nam: 62 - 120 ymol/L
Creatinin 64,5
N@: 53 — 100 pymol/L
Protein T/P 76,2 65-82g/L
Albumin 41,9 25-50 g/L

- BDong mau co ban: ty 1&é Prothrombin 71%, INR 1,22

- Hoa sinh mién dich: HAV - IgM mién dich tw déng: am tinh (0,251 COI); HBsAg mién dich tw dong:
am tinh (0,449 COI), HCV Ab mién dich tw dong, Antin HCV (ELISA): am tinh (0,032 COI), HEV IgM mién
dich tw dong: dwong tinh 1,82 (S/Co) (binh thudng duai 1,00 S/Co).

- Siéu am 6 bung: hinh anh gan to, chiéu cao gan trai 7 cm, chiéu cao gan phai 13 cm, nhu md gan téng
am déu, b& gan déu, dwdrng mat trong va ngoai gan khéng gidn, khdng cé sdi, tinh mach ctra khong gian,
duwdng kinh 6 mm, khong cé huyét khdi. Tai mat thanh mang, dich mat trong, khéng cé séi. Lach khong
to, nhu mé déu, tinh mach lach khéng gién, khéng cé huyét khbi.

- Bién tam dd: nhip nhanh xoang, tan s 120 chu ky/phdt.
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- Siéu am tim: kich thwéc va chirc nang tim binh thuwdng; khéng thdy hinh anh théng lién that, théng
lién nhi, 6ng déng mach.

3.4. Chan doan va diéu tri:

Bénh nhi dwoc chan doan: viém gan virus E, dwoc ké don diéu tri bao gédm: Legalon 70 mg x 2 vién/
ngay, vitamin 3B x 2 vién/ngay, udng dwéong Glucose ngay 2 cbc pha hop vi. Sau 1 thang diéu tri, bénh
nhi khéng con mét, tang can, &n ngt tét hon, khong budn nén, khéng nén. Tham kham thay toan trang
4n dinh, bung khéng chwéng, tuy nhién gan van con map mé bd swon, nhip tim nhanh, tan sé 110 chu
ky/phut. Tuy nhién két qua xét nghiém cho thay men gan gidm khéng dang ké, cu thé GOT 76 UI/L, GPT
105 UI/L, GGT 114 UI/L; két qua siéu am cho thay gan van to, chiéu cao gan trai 6,7 cm, chiéu cao gan
phai 12,5 cm, nhu mé gan tdng am déu.

3.5. Két qua theo doi:

Bénh nhi tiép tuc dwoc theo ddi tai phong kham Da khoa tw nhan, dwoc chi dinh tiép tuc duy tri thubc
dang dung. Nhirng thang sau dé bénh nhi cé lic an nga, tdng can binh thwong, ¢o lic lai chwdng bung,
day hoi, an ubng kém, cham tiéu, budn nén. Két qua xét nghiém sau méi thang nhw sau:

Dién bién n&ng do men gan qua cacthang

A5y

N\ T S~

Niing di men gan

Ghi chu: T (thang)

Biéu do6 1. Dién bién néng dé men gan qua céc thang

Trwéce tinh trang men gan tang dai dang, bénh nhi dwoc gia dinh dwa I&n kham tai bénh vién Nhiét D&
Trung Uong.

Tai bénh vién Nhiét d&i Trung wong: két qua thdm kham 1am sang cho thay bénh nhi tinh tao, tiép
xuc tbt, khong sbt, khdng cé hoi chirng vang da. Két qua can lam sang c6 men gan GOT 124 U/L, GPT
205 U/L, GGT 176 U/L, cac dau 4n mién dich virus viém gan E dwong tinh, bénh nhi dwoc khang dinh
chan doan viém gan virus E, diéu tri bdng Sylimarin, vitamin 3B va hen kham lai sau 1 thang. Két qua
kham lai cho thdy khong thay dbi so v&i lan kham trwéc. Bénh nhi dwoc chuyén sang kham tai bénh vién
Nhi Trung Uong.

Tai bénh vién Nhi Trung Uong, két qua can |1am sang nhw sau:

Béang 3. Két qua xét nghiém ma&u cua bénh nhi tai Bénh vién Nhi Trung Uong

Tén xét nghiém | Kétqua | Tri sd binh thwong
PT (INR) 1,29 0,87 - 1,20
APTT (S) 41,2 25,1-36,5
APTT (R) 1,25 0,85-1,2

Fibrinogen (g/L) 2,63 1,89-4,75
Glucose 4,5 3,9 - 6,4 mmol/L

Protein T/P 76 65-82g/L
Albumin 45 25-50g/L
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Tén xét nghiém | Kétqua | Tri sé binh thwong
Bilirubin T.P 11 <17 pmol/L
Bilirubin T.T 3.2 < 4.3 pmol/L
GOT 77,2 <37 U/L - 37°C
GPT 177,7 <40 U/L - 37°C
GGT 103,6 5-12 U/L - 37°

ALP 327,6 51-332 UL

CK 110 24 229 U/L

LDH 261,9 159 - 266 U/L
Cor(ré%et:g rg3) 31 14 0,85 - 1,42 g/L
Co'gget:’g'&) 4 021 0,12-0,42 g/L
Ceruloplasmin 0,153 0,25-0,45¢g/L
IgA 2,14 0,33- 2,36 g/L

IgG 15,03 6,08 - 15,7 gL

IgM 1,21 0,52 - 1,42 glL

Két qua xét nghiém nwérc tiéu 24 gio:
- Bong niéu: 0,207 mg/24 gi&
- Kém niéu: 1,193 mg/24 gi®¢
Két qua chup cong hudng tr so ndo khong thdy ton thwong, soi day mat khéng thdy vong Kayser-
Fleischer. Bénh nhi dwgc chan doan: theo d&i bénh Wilson va dwoc chi dinh phan tich gen.

Két qua phan tich gen: bénh nhi mang gen di hop tlr d6t bién c2549C>T, c4112T>C trén gen ATP7A.
Bénh nhi dwgc chan doan xac dinh bénh Wilson, dwoc hwéng dan ché do &n udng sinh hoat va va dwoc
ké don diéu tri:

Mifros 300 x 40 vién, ngay udng 2 vién chia 2 1an

Emzin C 20 mg x 90 vién, ngay ubng 4 vién chia 2 lan

Vitamin E 400Ul x 20 vién, mdi sang udng 1 vién

Phylok x 1 hp, ngay ubng 8 giot

Vitamin B6 25 mg x 60 vién, ngay udng 2 vién chia 2 1an

Realus x 40 éng, ngay ubng 2 éng chia 2 lan

Sau 2 tuan diéu tri, bénh nhi &n dinh, khéng con mét, &n ngu tét, khdng day chwéng bung, dai tiéu tién
binh thuwdng, thé trang t6t, tang thém 1,5 kg can nang.

Két qua xét nghiém mau:

- GOT: 39,2 Ul/L

- GPT: 58,7 UI/L

- GGT: 51,5 UI/L

- Ure: 4,4 mmol/L

- Creatinin: 30,8 ymol/L

- Albumin 41,6 g/L

- Ceruloplasmin 0,145 g/L

- Bdng méau 8,37 pymol/L

- Free Cu: 98,74
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- Ty Ié Prothrombin: 66%, INR: 1,36

Két qua xét nghiém nuéc tiéu: Dong niéu: 0,081 mg/24 gidr, KEm niéu: 3,499 mg/24 gid, protein: 0,28
g/L, creatinin nuwéc tiéu 12293 pg/dL, protein/creatinin = 22,77.

IV. BAN LUAN

T ca bénh trén, ching ta thdy do bénh Wilson
hiém gap nén viéc chan doan gap nhiéu kho khan,
dac biét & cac tuyén co sé. Trwdc mdt bénh nhi
c6 biéu hién bénh tai gan, théng thuweng sé dwoc
nght dén cac nguyén nhan thwéng gép nhw nhiém
virus viém gan. O bénh nhi nay, diéu gay nhiéu va
khién bd sét chan doan ca tir y t& co s& t&i bénh
vién Nhiét déi Trung wong la marker vé viém gan
virus E dwong tinh. Cho t&i khi marker viém gan E
am tinh ma men gan van cao, bénh nhi méi duoc
tham do thém cac can lam sang dé chan doan xac
dinh bénh mdt cach chinh xac.

Chan doan xac dinh bénh Wilson dwa vao tiéu
chuén Leipzig, tiéu chuan nay do H&i nghi qubc té
lan the 8 ndm 2001 vé bénh Wilson dé xuat mot
thang diém dwa trén cac xét nghiém sén cé bao
gf“Jm s hién dién vong Kayser — Fleischer, triéu
chirng than kinh hodc tén thwong trén MRI, néng
dd Ceruloplasmin huyét thanh, ddng niéu 24 gid,
sy hién dién cha thiéu mau tan huyét Coomb
duong, lwong déng trong gan va dot bién gen
ATP7B. Bénh nhan dwoc chan doan bénh Wilson
khi c6 tbng diém > 4 [3]. Bénh nhi trong trwéng hop
nay dwoc 4 diém theo tiéu chuan Leipzig (tuy nhién
thiéu test Coomb va do lwgng déng trong gan.

Theo Y v&n, bénh Wilson cé biéu hién lam sang
phurc tap, cac triéu chirng cé thé biéu hién & nhiéu
co quan khac nhau nhw gan, than kinh, than, mét,
héng cau, xwong khép va tim. Thé tbn thwong gan
thwdng gap nhat va thwong biéu hién dwéi dang
viém gan man tinh kéo dai v&i men Transaminase
tang dai dang, cac bénh nhan dwoc chan doan
mudn thwdng cé bidu hién xo gan, suy gan, tuy
nhién néu dwoc chan doan sém, thé nay dap tng
diéu tri v&i ty 1& cao nhat, theo Hoang Thi Van Anh
la 87,5 [4].

Bénh nhan Wilson thé nao thuéng cé cac biéu
hién lam sang nhw khé néi, ndi ngong, téc d6 noi
cham, chay nwéc dai, van dong kiéu nguwdi may
kém theo nhirtng dong tac bat thwong nhw run,
mua giat, mua von... O tré em, cac van dong bat
thwdng co6 thé phat hién sém nhét thwong 1a cac
van dong tinh nhw chir viét xau va nguéch ngoac,
tbc d6 viét cham hon so véi trudrc, tay run...

Téac gia Phung Thi Thay Hang va cong sw (2022)
thong bao vé mét ca 1am sang Wilson thé than
kinh. Theo d6, bénh nhan ni, 25 tudi, tién st st
dung béng cudi khéng thwdng xuyén va gan day
khéng con s dung, ngoai ra khdng méc bénh gi
khac. Trwdc day tinh cach vui v&, hoa déng, dé sé
chia, hoan canh gia dinh va cac méi twong tac xa
hoi déu tét. Tuy nhién trong 3 ndm trwdc khi phat
hién bénh, v&i biéu hién thay ddi tinh tinh, hay cau
gat, ban tay trai c6 nhirng ltc co lai khéng tw cha,
khé cam nam dd vat. Trwdc khi vao vién, nguoi
bénh biéu hién bénh nang né hon, kiém soat cam
xtc kém, 1&i néi thay déi (néi nhanh, nghe khéng
rd rang), tai trai co quap nhiéu vung ban tay, co
cac con gbng clrng tay chan, tay chan van dong
kho khan hon, &nh hwédng dang di. Chinh vi nhirng
biéu hién nay ma nguoi bénh da kham nhiéu khoa
va diéu tri tich cwc nhung khéng d& [5]. Theo
Hoang Thi Van Anh thi thé nay ciing dap (ng diéu
tri tot [4].

Ciing theo Hoang Thi Van Anh nam 2019 nghién
clru & 64 bénh nhan gém 27 nam (42,2%) va 37 niy
(57,8%), tudi chdn doan trung binh 1a 10£3,2 (1-16
tudi), két qua cho thay 5 thé bénh gap trong nghién
clru nay bao gébm thé tén thwong gan man (H2)
chiém 60,9%, thé tén thwong gan cép (H1) chiém
18,8%, thé tbn thwong than kinh khéng kém triéu
ching gan (Nx) 9,4%, thé tbn thuwong than kinh cé
kém tén thwong gan (N1) 4,7% va thé chwa biéu
hién triéu chirng la 6,3% [4]. B&nh nhi cla chlng
t6i thudc thé tén thwong gan man (H2).

V& diéu tri, trwdc day, khi méi phat hién, bénh
Wilson chwa c6 thubc diéu tri, cac bénh nhan dwoc
phat hién déu tt vong nhanh chéng. Mai cho t&i khi
Walshe tim ra D-Penicillamine, Trientine thi bénh
Wilson lai 1a bénh gan chuyén héa co thé diéu tri,
tham chi khi xo gan da & giai doan muén [6]. Phat
hién nay cung vo&i sy kién ba nhém nghién clu
ddc lap cung tim ra gien gay bénh ATP7B vao nam
1993 da mang dén niém hy vong vé phwong phap
phat hién sé&m va diéu tri hiéu qua can bénh nay.

Tai Viéet Nam, hién coé 3 thuéc dé diéu tri bénh
Wilson la D - penicillamine, Trientine, va kém. D
- penicillamine la thudc gitp ting thai ddng qua
nwéc tiéu. Trientine c6 cung co ché tac dung nhw D
- penicillamine nhwng it tac dung phu hon, thwong
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duwoc str dung dé khéi dau diéu tri hoac thay thé D
- penicillamine & bénh nhan khéng dung nap. Kém
c6 tac dung ngan chan sw hap thu déng & dwdng
tiéu hoa. Bén canh viéc diéu tri bang thudc, bénh
nhan bénh Wilson dwgc khuyén nén tranh cac thire
&n chra nhiéu déng.

Déi voi ca lam sang cla chung toi, két qua sau
20 ngay diéu tri cho thay tinh trang Iam sang cta
bénh nhi 6n dinh nhanh chéng, bénh nhi khéng con
céc triéu chirng nhuw trwéc d6, &n ngu tbt, ting can
nhanh. Két qua xét nghiém cho thdy men gan gidm
nhanh chéng vé giéi han binh thwdng, déng niéu
thap, ure, creatinin mau binh thwdng. Tuy nhién ty
I& prothrombin clia bénh nhan gidm di, ttr 71% con
66%, xuat hién protein trong nwéc tiéu véi ndng do
0,28 g/L. Chung t6i chwa tham khao dwoc thdng tin
nao vé hién twong nay trong cac bao céo trudc do.

Két qua diéu tri chung trong nghién ciru cla
Hoang Thi Van Anh cho théy, ty 1& t&r vong 1a 1,6%,
ghép gan 3,1%, khong dap &ng véi diéu tri 3,1%,
va 92,2% dap ng véi didu tri, khac biét gitra cac
thé bénh co y nghia thdng ké (p<0,05).

V. KET LUAN

Bénh Wilson 1a mét bénh hiém gdp, can cha y
tdm soat khi bénh nhan co biéu hién tai mot hodc
nhiéu trong 6 co quan: gan, than kinh, than, mét,
héng cau, xwong khép va tim ma khéng dap tng
véi didu tri theo chan doan bénh ly tai co quan nay.
Phat hién sém va diéu tri kip thoi, bénh co ban dap
&rng tét.
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