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Streszczenie:

Choroba Wilsona jest zaburzeniem metabolicznym,w ktérym dochodzi do odktadania sie miedzi
w wielunarzadach i tkankach, gtéwnie w watrobie i osSrodkowymuktadzie nerwowym. W leczeniu
stosuje sie lekichelatujgce miedz (penicylamine) lub preparaty cynku.W niniejszej pracy
prezentujemy opis dwéch pacjentekz rozpoznang chorobg Wilsona z wystepujacg okresowo-
pomimo leczenia - hiperbilirubinemia. Przeprowadzonebadania genetyczne w obydwu
przypadkach potwierdzitywspoétistnienie zespotu Gilberta. Niezadowalajgcyefekt terapeutyczny u
0s6b leczonych z powoduchoroby Wilsona wymaga doktadniejszej diagnostykii weryfikacji

rozpoznania.

Abstract:

Wilson’s disease is a metabolic disorder caused byexcessive accumulation of copper in tissues,
mainlyin the liver and in the central nervous system. Penicylamineand zinc are used in therapy.
We presenttwo case reports of girls with Wilson’s disease whoseserum total bilirubin level was
periodically elevatedin spite of therapy. In both cases molecular geneticanalysis confirmed
Gilbert’s syndrome. Patients withWilson’s disease in whom complete normalization ofbilirubin
and liver tests was not obtained should undergofurther diagnostic evaluation for

concomitantdiseases.



