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Актуальность. Терапевтические подходы при болезни
Вильсона (БВ) основаны на восстановлении баланса между
поступлением меди и ее экскрецией. Основным лечением счи-
тается назначение Д-пеницилламина, непереносимость кото-
рого обусловливает необходимость индивидуального подбо-
ра безопасной и эффективной терапии с целью улучшения те-
чения и прогноза заболевания.

Описание клинического случая. Мальчик М. болен с 6 лет,
когда впервые при обследовании по поводу носовых кровоте-
чений в биохимии крови было выявлено повышение уровней
АЛТ  — 185 Е Д/л и АСТ  — 123 Е Д/л, в дальнейшем не сни-
жающихся на фоне 6-месячной терапии урсодезоксихолевой
кислотой. При дообследовании были установлены: уменьше-
ние в крови уровней церулоплазмина (16 мг/дл), повышение
экскреции меди с мочой (404 мкг/л), гомозиготная мутация в
гене ATP7B и установлен диагноз болезнь Вильсона. Начата
терапия Д-пеницилламином в дозе 500 мг/сутки, на фоне ко-
торой отмечались тошнота, рвота, боли в животе, фебриль-
ная лихорадка и препарат был отменен. При уменьшении до-
зы Д-пеницилламина до 250 мг/сут  было отмечено снижение
АД до 60/40 мм рт. ст., лихорадка, слабость и головокруже-
ние, Проведена смена терапии на соли цинка. В связи с со-
хранением волнообразной лабораторной активности (АЛТ
468 –144 Е Д/л; АСТ 196 –60  ЕД/л, медь в моче 152 мкг/сут) на
фоне 5-летнего приема цинка, больной в возрасте 12 лет по-
ступил в НМИЦ здоровья детей. Учитывая минимальный ци-
толиз (АЛТ  — 94 Е Д/л, АСТ  — 58 Е Д/л), уровень меди в мо-
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че — 56 мкг/сут, терапия цинком сульфатом была продолже-
на. При обследовании через 6 мес., принимая во внимание
нарастание уровней трансаминаз (АЛТ  — 235 Е Д/л, АСТ  —
112 Е Д/л) и меди в моче (251 мкг/сут), непереносимость Д-пе-
ницилламина, ребёнку был назначен триентин с постепенным
увеличением дозы до 20 мг/кг/сутки. Через 3 мес. от начала
приема препарата отмечена отчетливая положительная дина-
мика в виде снижения цитолиза (АЛТ  — 54 Е Д/л, АСТ  — 30
Е Д/л) и уровня меди до целевых значений — 163 мкг/сут, так-
же не было зафиксировано аллергических реакций и наруше-
ния обмена железа, что свидетельствует о безопасности и эф-
фективности лечения.

Заключение. Цинка сульфат как препарат второй линии
малоэффективен у симптоматических больных и требует тща-
тельного врачебного мониторинга, в связи с чем при непере-
носимости Д-пеницилламина в качестве следующей ступени
терапии показано назначение триентина, который можно счи-
тать безопасной и эффективной альтернативой Д-пеницилла-
мину, в том числе у детей.

* * *

                              
                                   
                          
                          
               
                 

                                              

                                            
                                            
                                                   
       
                                                 
                                                   
                                                  
      

                                    
                                       
                                            
                         

                                                   
                                                      
                                                      
                                                          
                                                      
                                                     
                                                      
                                              

                                                   
                                                     
                                                       
                                                       
                   

                                               
                                                    
                                                         
                                                          
                                                        
                                                                
                                 

                                                 
                                                       
                                                        
                                                         
                                                       
                                                  
                                                
                                                   
                                                        
                                                      
                                                        
                                                       
                                                       
                                                      
                                                          
                                                         
                                                      
                                               

                                                 
                                                       
                                                         
                                                        
                                                      
                                           

     

                             
        
              
                                     
            
                                                  
                                                

                                             
                                         
                    

                                                  
                                                        
                                                        
                                                           
                                                           
                                                     
                                                         
                                                        
                                                        
                                                     
                                                          
                                                        
                                

                                                        
                                                              
                                                            
                                                         
                                                        
                                                      
                                                       
                                                          
                                                          
                                                       
                                                      


