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Wilsonova choroba

Wilsonova choroba je autozomalné dédicné onemocnéni, které se vyznacuje abnormalnim
metabolismem médi. Jedna se o deficit médi transportujici ATPazy. Mutovanym genem je
ATP7B, jeho produkt je zapotiebi pro vylouceni médi do zlu¢i k jejimu vylouceni z téla.
Poskozeni obou kopii genu vede k nadmérnému ukladani médi predevsim v jatrech a mozku,
dale dochazi k zpétnovazebnému snizeni hladin ceruloplazminu v krvi. Toxicky ucinek
akumulované médi vede k poskozeni bun€k a tkéni v jatrech, k uvolnéni médi do krve a k jeji
akumulaci v dalSich orgéanech, jako jsou naptiklad ledviny. (Marecek,; Labtestsonline)

Meéd’ je tézky kov a esencidlni latka, pfijimdna organismem piedevsim ze stravy. Vstiebava ze
stteva, nasledné¢ se vdze na vazebny protein, ktery ji transportuje do jater. Méd je poté
uloZena nebo vyuzita, a jeji nadbytek je vyloucen do Zluci a odstranén z téla stolici.

Tento prvek je soucdsti enzymi, které se podili na imunitnich reakcich, reguluje
metabolismus Zeleza, ochrané pfed volnymi radikaly. Ucastni se metabolismu cholesterolu,
glukézy, syntézu myelinu a melaninu pro spravnou funkci nervového systému.
(Labtestonline; Kolcunova, 2011; Bechna, 2013)

Klinickv obraz

Tabulka dle Berlit, 2007

| Orgén  Phignaky |
Jatra Hepatomegalie, splenomegalie, zvySené transamindzy; bolesti bicha;
steatdza; akutni/chronicka aktivni hepatitida; jaterni cirhdza, ascites,
ikterus, nahlé selhani jater
Nervovy systém Tremor, ataxie, poruchy koordinace; flapping tremor; poruchy psani,
jemné motoriky; dysartrie, dysfagie; dyskineze, bradykineze, rigidita,
dystonie; porucha chtiize; hypersalivace; zfidka spasticita, epileptické

zachvaty

Psychika Poruchy osobnost; kognitivni poruchy; poruchy socidlniho chovani;
deprese, psychozy

Ledviny Renalni tubularni acidoza, tubularni dysfunkce (aminoacidurie,

hyperfosfaturie, hyperkalciurie, glukosurie, ztrata kalia, urikosurie,
nedostatek bikarbonatu); urolitidza, peptidurie, proteinurie

O¢i Kaysertiv-Fleischertv rohovkovy prstenec; hemeralopie, katarakta
Srdce Zmény na EKG; arytmie; kardiomyopatie; autonomni dysfunkce
Gastrointestindlni Exokrinni insuficience pankreatu, pankreatitida; cholelitiaza;
trakt spontanni bakterialni peritonitida

Svaly/kosti Rabdomyolyza vyvolanda médi; hypokalemicka slabost svalova;

osteoporoza, osteochondritis dissecans; rachitida vzdorujici vitaminu
D; artritida/artralgie; degenerativni zmény patete
Endokrinni Zldizy = Amenorea; hypoparathyreoidismus

e Krev Koagulopatie, leukopenie, trombocytopenie; Coombsova negativni
hemolyza, anémie (hemolytickd anémie)
o Kiize Azurové modré lunuly; acanthosis nigrans; hyperpigmentace;

pavouckovité névy



Symptomy Wilsonovy choroby se mohou objevit v kterémkoliv véku, nejcastéji vSak mezi 5-40
rokem. Klinické projevy onemocnéni jsou riiznorodé, nejcastéjsi a nejnapadnéjsi jsou priznaky
jaterni a neuropsychiatrické. Také se rozliSuje forma hepatalni, neurologickd, psychiatricka
a smiSend. Asi u 50 % pacientli se objevuji neurologické ptiznaky a 50 % jaterni ptiznaky, z
toho 60 % pacientll s neurologickou formou ma jiz v dobé diagnézy tézké postizeni jater
dosahujici stupné cirhézy, tato skupina se tfadi do tzv. smiSené formy. V detstvi previddaji
symptomy jaterniho onemocnéni. ,,U adolescentii a dospélych byvaji priznaky smisené,
pripadné alespon na zacatku ciste neurologické nebo psychiatrické. “ (Riizicka, 2021)

Dalsi casté piiznaky jsou oftalmologické (Kayser-FleischerGv prstenec, slunec¢nicova
katarakta), renalni (urolitidza, hematurie, hyperkalciurie, nefrokalcinéza), kostni
(chondrokalciéza,  osteoartritis)  a hematologick¢  (akutni  hemolytickd  anémie,
trombocytopenie). Vzacn€ji mize dojit k projevim neplodnosti a opakovanym potratim,
kardidlnim symptomiim, pankreatitidé a porucham funkce ptistitnych télisek. (Dusek, 2013)

Diagnostika

Definitivni  stanoveni diagnézy zahrnuje magnetickou rezonanci, biochemické,
oftalmologické, genetické a histologické vysetfeni. Biochemickym vySetfenim se stanovuje
sérova hladina celkové médi a ceruloplasminu (vykazuji snizenou hodnotu), volnd méd’
v séru, a také vyluCovani médi moci za 24 hodin, které je zvySené. U oftalmologického
vySetfeni potvrzuje diagnézu Kaysertiv-Fleischerv prstenec, ktery vznikd z divodu ukladdani
médi po obvodu rohovky. Negativni vysledek genetického vySetfeni je indikaci k jaterni
biopsii. (Rtzicka, 2021; Marecek)

Terapie

Principem 1éCby je nastaveni negativni bilance médi, pomoci chelatacnich latek, které
vyplavuji méd’ z té€la. Preparaty pouZivané k chelatacni terapii jsou penicilamin a trientin.
Snizeni pfisunu médi 1ze dosahnout také pomoci zinku, ktery snizuje vstfebavani médi ze
stieva.

Dtlezitou soucasti 1écby je dieta s omezenim médi. Pacienti by méli vytadit z jidelnicku jatra,
cokoladu, ofechy, moiské plody, houby a lusténiny. ,, Méd’ obsazena v zeleniné ma mensi
bio-logickou dostupnost, a vegetarianska dieta miize tedy sama o sobé zmirnit pozitivni
bilanci médi. ,, (Dusek, 2013) Dale je potieba vénovat pozornost vitaminovym doplikim a
obsahu médi ve vodé. Fulminantni forma Wilsonovy choroby je 1éCena transplantaci jater.
(Ruzicka, 2021; Marecek; Dusek, 2013)



Pacient Zada radu: Vyjadrete se k doporuceni stran dietnich opatfeni tak, aby je pacient
pochopil (v€etné napt. vzoru jidelnicku na tyden)

Pfijem médi z potravy by nemél presdhnout hodnotu 1 mg/den. Méd’ se nachéazi témér
ve vSech potravinach, které konzumujeme, proto je tfeba vénovat pozornost mnozstvi,
které se v potravinach nachézi viz tabulky nize.

Pacienti s WD by méli vyradit z jidelnicku potraviny bohaté na méd’, jako jsou
piedevsim jatra, Cokolada, kakao, ofechy, moiské plody, houby a lusténiny.

Déle je potfeba vénovat pozornost obsahu médi v pitné vodé. Dle vyhlasky 252/2004
Sb. je stanovena hodnota médi v pitné vodé 1000 pg/l, coz je 1 mg/l, tato hodnota je
pro pacienty s WD vysoka. Proto se doporucuje pitnd voda s max. 0,2 mg/l Cu (zde je
vhodna chemicka analyza vody). V piipad¢ vysSiho mnozstvi Cu je vhodna
deionizovand voda. Demineralizovand voda je voda zbavend vSech iontové
rozpustnych latek a kifemiku.

Pozornost je tfeba vénovat také témét vSem dostupnym vitaminovym doplikim,
nebot’ obsahuji stopové prvky, zejména med’.

Cv v

nejCastéji. Tyto potraviny by méli tvofit zdklad jidelnicku. by
pacienti m¢li konzumovat pouze pftilezitostné. Nevhodnym potravinam by se méli vyhybat.

ls)l;tl;[;lvnii Povolené potraviny (< 0,1 mg Cu/100 mg potraviny)

Maso a Hovézi (plecko, zadni, pfedni — na vSechny zplsoby), kuteci, kruti,

masné vyrobky teleci, veptové,

Treska, sumec, sled’, sardinky, okoun,
Uzeniny (salamy, Sunky, parky), slanina (veptova, anglickd),

Zelenina Brambory (Casné, staré¢ — na vSechny zplsoby), porek, celer, okurky
(syrovém sterilizované), rajéata (syrové, Stéava), salat (ledovy
hlavkovy), kvétak (syrovy, vafeny), cibule, kapusta (¢inska,
hlavkova, bila, cervend), rebarbora, kukuifice (sladkd, mrazena,
syrova)

Ovoce Meloun (cukrovy, cerveny), ananas (syrovy, kompotovany),
citronova Stdva, hroznové vino, tfeSn¢, grapefruit, kiwi, mango,
papédja, jablko, hruska, pomeran¢, mandarinky, bortvky, cerveny
rybiz,

Kompoty: jahodové, merunkové, tfesiiové, visiiové, ananasové,
Svestkové

Miléko a MIéko (kravské, Cerstvé, susené), syry (feta, Cedar, smetanovy syr,

mlécné vyrobky eidam, mozzarela, ricotta, taveny syr, cottage), jogurty, smetana,
Slehacka, kefir

Obiloviny Ryze (loupana, vafend), pSeni¢nd mouka (hruba), pecivo a téstoviny
z rafinované mouky

Vejce Slepici vejce na jakykoliv zpusob, bilek

Tuky a oleje Maslo, margarin, 1dj, sadlo, oleje (olivovy, slune¢nicovy, sojovy,
kukuti¢ny)

Ostatni potraviny Cukr (bily, titinovy), med, suSenky (bez cokoladovych a
kokosovych néaplni), bonbony, sladkosti, zadkusky, palafinky

Napoje Caj (ovocny, bylinkovy, kava (ne zrnkova a espresso), pivo, bilé
vino




Skupina
potravin

Maso a
masné vyrobky

Hovézi (stehno), jehnéci maso, teleci stehno,
Sardinky (v oleji, v rajcatové omacce), mecoun, losos (obycejny),
makrela

Zelenina Nové brambory, petrzel, petrzelova nat’, fedkev, Spenat (syrovy),
paprika (syrova, sterilizovand), Cesnek, kien, brokolice, mrkev na
vSechny zptsoby

Ovoce §t’évy: ananasova, broskvova, hroznova, grapefruitova, merunkova,
jablkova, svestkova,

Visné, jefabina, merunky, Svestky, banan, jahody, granatové jablko,
angrest, maliny, ostruziny, rybiz (bily, Cerny),
Kompoty: malinové, broskvové

Miléko a SuSend smetana

mlécné vyrobky

Obiloviny PSeni¢na mouka (polohrubd, vybérova), chléb (celozrnny pSeni¢ny
grahamovy, pSeni¢ny bily, bramborovy, kminovy, ryze (neloupana
vafena, duSend), vanocka, bageta, dalamanek, bil¢é a celozrnné
rohliky

Vejce Zloutek

Ostatni potraviny

Béabovka, jablecny zavin, détské piskoty, koldce (méslové a tukové
s jakoukoliv naplni, krom¢ ofechové)

Skup tna Nevhodné/Zakazané potraviny (> 0,2 mg Cu/100 mg potraviny)

potravin

Maso a Vnitinosti, kachni a husi maso,

masné vyrobky Tundk (v oleji, ve vlastni §tave), rybi filé

Zelenina Petrzelova nat' suSena, hraSek (sterilizovany, syrovy, mrazeny),
Spenat (mraZeny, konzervovany),
Kari koteni, ¢erné, bilé, nové, chilli kofeni,
SuSena cibule, okurky (naklddané), raj€atovy protlak

Ovoce Avokado, broskev, citron,
Ofechy: mandle, para, kesu, liskové, makadamové, pistacie, piniové,
vlasské,
Susené rozinky, susené Svestky, suseny banan, jedlé/pecené kastany,
suSené jablko, suSend hruska, suSené¢ merunky, brusinky (syrové,
suSen¢)
Kokos (suseny, syrovy, moucka, extrakt)

Miéko a Kozi syr, parmezan

mlécné vyrobky

Obiloviny Mouka (celozrnna pSeni¢nd, pohankova, ryzova, zitnd), proso, oves,
vlocky (ovesné, pSeni¢né, kukuficné), kroupy, Ccirok, chléb
celozrnny Zitny pSeni¢ny, grahamové rohliky,

LusSténiny Fazole, soja (vSechny produkty z ni, kromé¢ oleje), Cocka, hrach

Ostatni potraviny

Houby (Cerstvé 1 suSené), kakao (vSechny potraviny z ného),
¢okolada, makova seminka, skofice,

Napoje

Mineralni vody (kontrolovat obsah Cu), sojové napoje, napoje
obohacené o Cu, ¢aj (zeleny, cerny, silny)




Doporuceni pro lékaie:

Indikace diety je vhodna hned v pocatcich WD. Ptijem Cu z potravy by nemél presahnout 1
mg/den. Pacienti s WD by méli vytadit z jidelnicku potraviny bohaté na méd’, jako jsou
predevsim jatra, cokolada, kakao, ofechy, moiské plody, houby a lusténiny. Dale je dulezité
vénovat pozornost obsahu médi v pitné vod€, v piipadé vysstho mnozstvi zvolit
demineralizovanou vodu. Pozor na dopliiky stravy. Pravidelné monitorovat hladinu médi.

Vzorovy jidelnic¢ek

Snidané

Presnidavka

Pondéli
Chléb, michana vejce,
rajce
Zitny chléb 100g
Vejce 100g
Maslo 10g
Rajcée 1 ks
Caj bylinkovy
Kefirové mléko a banan

Kefirové mléko 300g
Banan 120g

Téstoviny se
smetanovou omackou,
kufeci maso

Téstoviny 80g

Smetana 12% 50 ml

Spenat &erstvy 30g

Kukuftice 20g

Kufeci prso 60g

(stl, pept)

Knackebrot s Luéinou a
Sunkou

Knackebrot zitny 60g

Lucina 40g

Sunka vybérova 50g

Rizoto se zeleninou a

syrem

Rizoto 150g

Syr eidam 30g

Okurka sterilizovana 60g

Svacina

E 8108 KkJ/1938 kcal,
S 230g, B 81g, T 76g

Utery
Rohlik s maslem, syr,
okurka

Rohlik bily 80g
Syr eidam 50g
Maslo 10g
Okurka salatova 60g
Bila kava

Mlécna ryzZe s ovocem

Ryze 60g
Miléko 70 ml
Merunky 100g

Pecené brambory,
treska, dip

Brambory 200g

Treska 150g

Zakysana smetana 20g

Pazitka 10g

(stl pept, citronova

Stava)

Tvaroh se strouhanym
jablkem

Tvaroh 250g

Jablko 100g

Med 10g

Chléb, syr cottage a

zelenina

Chléb psenicno-zitny
100g

Syr cottage 150g
Paprika Cervena 74g
Paprika Zluta 74

E 7896 kJ / 1887 kcal,

S 204g, B 117g, T 68g

Stireda
Chléb s redkviéckami

Chléb zitny 100g
Maslo 10g
Redkvicky 45g
Caj ovocny

Salat caprese,
knackebrot

Syr mozzarela 60g
Cherry rajcata 80g
Olivovy olej 10 ml
Knackebrot zitny 60g

Bramborova kase,
dusena mrkev, hovézi

maso

Brambory 200g
Hovézi zadni 150g
Mrkev 70g
(stl, pept, cukr,
citronova St'ava)

Jablecné pyré,
piskoty
Jable¢né pyré 250g
Piskoty50g

Dalamanek, vaje¢na
pomazanka
Dalamének 90g
Vajecna pomazanka
50g

Okurka salatova 60g

E 7945 kJ/1899kcal,
S 258g, B 84g, T 57¢g

Jidelnic¢ek je tvoien z vybéru povolenych

osoby s 10% toleranci, tedy 8400 kJ / 2000 kcal, S 250g, B 98¢g, T 66g.

potravin a potravin s omezenim viz piedchozi
tabulky (z diivodu, Ze nebyla moznost pristupu k nutriénimu programu s rozsifenymi nutrienty,
neni zde propocitand méd). Jidelni¢ek je nastaven na primérny referencni piijem dospé€lé




Zadani

ﬁema/ kazuistika ¢. 1 \
ké

Mlady, 22lety (kuiak, 75 kg, 185 cm, student VS) pacient pfichazi do neurologic
ambulance pro zhorSujici se tfes a neobratnost pravostrannych koncetin. Pfi neurologickém
vysetieni je mimo zminény ties (tremor) zjiSténa i nekordinovatelnost (ataxie) pravostrannych
koncetin a mirné zvySeni jaternich enzymi v odbérech. Po tad¢ vySetfeni je pacientovi
diagnostikovana Wilsonova choroba. Lékaf pacientovi nafidil nekompromisni dietu. Jina
onemocnéni pti vySetfeni 1 z anamnézy nezjisténa.

Ukoly:

1. Co vite o zminéném onemocnéni? Charakterizujte zminéné onemocnéni (pfedpoklad jedné
normostrany).

2. Pacient 7ada radu: Vyjadrete se k doporuceni stran dietnich opatfeni tak, aby je pacient
pochopil (v€etné napt. vzoru jidelnicku na tyden)

(Lékaf zada doporuceni: Shriite své doporuceni k 1é¢be do jednoho odstavce. /
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