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HIPERSPLENIZMI DYTESOR NE SEMUNDJEN WILSON

JOSIF ADHAMI, PASKAL CULLUFI*

Summary

SECONDARY HYPERSPLENISM IN WILSON DISEASE

The authors have studied 39 patients with Wilson disease, 14 or 35.9 % of whom had hypersplenism phenomenons. Two control groups were
taken as comparison, the first of 60 cirthosis of posthepatitic and alcoholi¢ nature with hypersplenism and the other comprised 30 non - Wilson hepatic
cirhosis without hypersplenism.From the study and statistical elaboration of the data the results were -

1) Hypersplenism in Wilson cirrhosis appears in young persons and racely at those with viral and alcoholic cirrhosis (p< 0.0001).

2) Cupremia is oo lower in Wilson cirthosis with hypersplenism than in those without hypersplenism (p < 0.01).

3) Ceruloplasmina is lower at patients with Wilson disease with hypersplenism than those without hypersplenism (p < 0.01).

4) In patients with Wilson disease with hypersplenism the three series of peripheric blood are damaged. Comparing their average values with
those of Wilson disease without hypersplenism.results that platelets are more affected (p < 0.0001 ) than leucocytes (p < 0.001 ) and erythrocytes { some

changes that are not worth mentioning.

5) Comparison of average values of the three peripheric blood series of the Wilson disease with hypersplenism. with those of none Wilson
cirhosis with hypersplenism shows that the damages are more accentuated in non Wilson cirthosis and especialy leucocytes ( p < 0.001 ), than platelets (p
< 0.03 ). the erythrocytis changes are not worth mentionin, The damage of the three series are more accentuated at patients  with Wilson disease with
hypessplenism than those of the control group compresed of 30 non Wilson hepatic cirrhosis without hypersplenism (p <0.0001)

Hipersplenizmi éshté sindromé qé karakteri-
zohet nga ulja e elementeve t& figuruara (€ njé, dy apo
tri serive t€ gjakut qarkullues; ndryshime kéto qé
zhduken pas splenektomisé, ndérkohé gé& hemopoeza
&shté normale ose ka prirje pér hiperplazi medulare. N&
shumicén dérmuese & rasteve, hipersplenizmi
shogérohet me splenomegali, por kjo nuk &shté e
domosdoshme (21), pasi ka edhe raste kur shpretka
€sht€ e papalpueshme, kurse funksioni i saj sekuestrues
hemokateretik dhe antikorpopoetik éshté i shtuar (2).

Sémundja Wilson mund t& shogérohet me njé
pancitopeni t€ moderuar, por shpeshheré kjo ka
karakterin e njé bicitopenie ose monocitopenie, kur jang
prekur dy ose vetém njé nga serité e gjakut.

Té dhénat e literaturés (14) thoné se shkaku mé
i zakonshém i hipersplenizmit &shté splenomegalia
kongjestive, e ardhur nga hipertensioni portal i
cirrotikéve.

Megjithaté, ndryshimet hematologjike mund
shfagen jo vetém né cirrozat Wilson & ndérlikuara me
hipertension portal, por dhe né stadet e kompensuara té
sémundjes, prandaj hipersplenizmi nuk &shté pasojé
vetém e hipertensionit portal, por edhe e hiperplazisé sé
indit retikular.

Shpretka shpeshheré &shté shumé e madhe dhe
hipersplenizmi mund & bghet shkak i zbulimit &
sémundjes (13).

“
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Hipersplenizmi duhet paré si proges citolotik.
q€ mé shpesh i detyrohet dy shkaqgeve njéri splenik, q¢
karakterizohet me shtim & aktivitetit sekuestrues, kurse
tjetrl me natyré imunok?gjike, me pikénisje ndoshta nga
shpretka, por edhe nga vende € tjera si palca e kockave,
apo qarkullimi periferik. Prandaj hipersplenizmi duhet
kuptuar si njé sindromé né @ cilén mund & mbizotérojé
njéri apo tjetri nga dy shkaqet kryesore patogjenetike
citolitike: ai i sekuestrimit ose ai imunologjik.

Qéllimi i punimit

Punimi ka pér qéllim € veré né dukje
hipersplenizmin dytésor © shfaqur gja sémundjes
Wilson dhe vegorité dalluese nga cirrozat jo Wilsoniane.

Metodika e punés konsistonte né marrjen e
anamnez&s, pércaktimin e anket€s gjenetike dhe
diagnostikimin e pérpikté & M. Wilson. Pér kéte géllim
t€ s€mureve iu pércaktoheshin: niveli i ceruloplazmings
serike, kupremia dhe ekzaminimi oftalmologjik pér @
zbuluar praniné e unazés Kayser - Fleischer. Pérveg
kétyre ekzaminoheshin mélgia, shpretka dhe kuadri i
gjakut periferik pér t& paré né se paraqitnin shenja t@
hipersplenizmit ose jo.

Pér € pércaktuar né se t& sémuret kishin kaluar
né stadin e cirrozés hepatike, krahas provave
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funksionale € melgisé iu béhej edhe laparoskopia. Si
kupremia ashtu dhe gjaku periferik i t€ sémuréve me
Wilson dhe hipersplenizém, u krahasuan me ato €
sémureve me sémundjen Wilson pa fenomene
hipersplenizmi. Té dhenat e gjakut u krahasuan edhe
me vlerat mesatare + devijimin standard & 60 €
sémuréve me cirroza hepatike jo Wilsoniane me
hipersplenizém, si dhe me njé grup kontrolli me 30
cirroza hepatike jo Wilsoniane pa hipersplenizém.

Materiali dhe diskutimi

Né studim u morén 39 € sémuré me M.
Wilson, t& shtruar né klinikat e gastrohepatologjisé €
spitalit klinik nr. 1| dhe Institutit t€ studimeve
pediatrike. Prej kétyre 14 veta apo 35.9 % paragitnin
dukuri hipersplenizmi. Nga kéta 10 ishin meshkuj dhe 4
femra , d.m.th. sipas raportit 2,5:1. Autor€ & tjeré (6)
kané gjetur se né t&é sémurét e tyre, ky raport ka qené 1
1.

Pér krahasim u muar njé grup kontrolli i rastit
prej 60 cirrozash. me hipersplenizém me etiologji t€
ndryshme, ku shumica ishin pas - hepatitit viral dhe
alkoolike (4), ku u gjet se raporti M:F ishte edhe mé i
madh 3,6 : 1.

Mosha né te cilen ne kemi gjetur dukurit€ e
hipersplenizimit né 14 t& sémurét tané me M. Wilson
dhe hipersplenizém ka qgené 8 - 40 vjeg, me vlera
mesatare 16 = 1,2 vjet, ndersa te 60 t€ sémurét me
cirrozé jo Wilsoniane, mosha mesatare. Jkur u
diagnostikua hipersplenizmi ishte mé e larte: 44,1 *
15,9 vjet. Prej kétej duket garté se hipersplenizmi né
cirrozat Wilsoniane shfaget n€ moshé shumé mé € re se
sa né cirrozat me etiologji virale apo alkoolike ( p <
0,0001 ). Kjo dukuri lidhet me faktin se démtimi i
mélcise né sémundjen Wilson fillon shumé mé herét dhe
béhet i dukshém né moshat 6 - 14 vjegare (8, 20, 16 ).
Por diagnoza e Wilson, né kéto mosha, éshté e véshtire,
pasi simptomatologjia hepatike nuk é&sht€ gjithmoné
orientuese; ajo shfaget si hepatit akut, kronik, cirrozé
hepatike etj. (18,19, 11, 6 ), pa ndonjé shenjé t€ veganté
dhe, pér pasojé nuk mjekohet né menyré specifike me
kelanté t€ bakrit.

Késhtu ndonjéheré bilanci biologjik vé né dukje
rritje t8  theksuar (€ transaminazave € gama -
globulinave dhe béhet shkak diskutimi pér mundesine e
nje hepatiti aktiv, i cili gjat€ ekzaminimit histologjik
mund té paraqité # njéjtat shenja agresiviteti, si ato &
vihen re gjaté hepatiteve kronike aktive, t& shkakétuara
nga virusi B, ose me natyré autoimupe. Heré tjetér
zhvillohet kuadri i njé cirroze té vértetuar nga mélgia e
zmadhuar, e forté, ndonjéheré e parregullté, nga
insuficienca hepatogelizore mé shumé ose mé pak e
shprehur, shenjat e hipersplenizmit dhe dukuri t€ tjera
t& lidhura me hipertensionin portal; kéto t& fundit mund
te behen shkak i zbulimit t& sémundjes (17). Vien &€
pérmendet se ka raste, te t€ cilét as cirroza as
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hipersplenizmi dhe as hipertensioni portal me pasojat e
tij nuk e orientojné drejt diagnozén e vérteté. Né t€ tilla
raste, réndési ka shfagja e démtimeve né& organet e tjera,
vecanérisht né sistemin nervor. Pér t€ ilustruar két€, po
paragitim & sémurin T.D., i cili n€ moshén 9 vjeg ka
gene  shtruar  n& spitalin e pediatris€  me
hepatosplenomegali. Pas 7 vjetesh, né moshént 16 -
vjecare, pati hemorragji gastrointenstinale dhe dukuri
hipersplenizmi, prandaj iu nénéshtrua splenektomisé me
anastomozé splenorenale dhe u transferua né€ klinikén e
hepatologjisé & spitalit klinik nr. 1. AgHBs ishte
negativ. U mjekua me diuretiké e vitaminoterapi dhe
doli i pérmirésuar. Njé vit mé& voné filloi t€ paraqiste
¢rregullime € t€ folurit dhe tremor € gjymtyréve €
sipérme, prandaj u dérgua né kliniké pér t'u rishtruar
me diagnozén encefalopati portokavale. Né shtrim
amoniemia ishte midis 146 - e 122 Y/ dl, gjé q€ nuk
shpjegonte tremorin dhe shenjat e tjera neurclogjike gé
ai paragiste, kurse t€ folurit ishte i skanduar. Kéto
dhéna na orientuan drejt diagnozés morbus Wilson dhe
kérkuam kupreming, g& u gjet 101, 6 7y/dl dhe
ceruloplazminén qg ishte shumé e ulét: 10 UI (N.=60-
140). Ekzaminimi biomikroskopik i syve tregoi praniné
e unazés Kayser Fleischer né korne, meé t€ theksuar
majtas.

Késhtu duhet t& kalonin 9 vjet g€ nga shtrimi i
paré me sindromén l?epatolienale, pastaj te vihej
diagnoza e vértete dhe te fillonte mjekimi specifik me
D. Penicillaming.

NE njé punim tjetér, ku analizohen démtimet e
sistemit nervor te t8 sémurét me M. Wilson (5), kemi
gjetur se mé shpesh shenjat neurologjike shfagen midis
moshave 12 dhe 20 vjec. Vénia né dukje e tyre e
lehtéson diagnozén, por e keqéson prognozén, pasi kur
shfagen ato, jané zhvilluar démtime mjaft t& rénda né
organet e ndryshme.

Nga & sémurét tané e paragisnin
hipersplenizém, shfagja e shenjave klinike dhe diagnoza
e M. Wilson pas moshés 20 vjeg, u vu vetém né tre raste
ose 21,4 % t& tyre.

Pér shkak € hipersplenizmit dhe €
trombocitopenisé, q¢ e pasonte at€, 6 nga te sémuret
tané (42,9 %)ankoheshin pér epistaksis, 2 veta
paragisnin gjingjivoragji, kurse 4 petekie hemorragjike
né lekuré.

Gjaté ekzaminimit fizik t& shpretkés u pa se ajo
e kalonte harkun brinjor 3 - 15 cm, mesatarisht 8,1+1,4
cm. Por nuk ka gjithmoné paralelizém midis pérmasave
€ shpretkés dhe dukurive € hipersplenizmit (21, 13, 9,
22, 1), Sot réndési e vecanté i jepet funksionit
imunologjik t& shpretkés, pasi ajo shton fagocitozén me
anén e prodhimit t€ shpejté @€ kundértrupzave,
rregullimit & pergjigjes sé& tyre dhe imunitetit gelizor
imediat (23). Pér € vértetuar sa mé lart,mjafton te
pérmendim se nga 25 veta me M. Wilson pa dukuri
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hipersplenizmi, 18 ose 72 % paraqisnin splenomegali.

Ng bazé t€ sémundjes géndron ¢rregullimi i
metabolizmit & bakrit (12, 10, 15, 7), prandaj ne
studjuam nivelin ¢ kupremisé dhe ate  te
ceruloplazmings serike.

Né 14 & sémurét tané me M. Wilson dhe
hipersplenizém, niveli mesatar i kupremisé ishte 78,64
+ 17,61 7y/ dl, ndersa né 25 pacientét e tjeré me M.
Wilson, por pa hipersplenizem, niveli i saj ka gene
90,31 = 28,24 v/ dl. Krahasimi i tyre tregoi se
ndryshimi éshté i rastit. Kjo déshmon se te t& sémurét
me M. Wilson nuk ekziston ndonjé ndérlidhje ndérmjet
nivelit t& bakrit serik dhe hipersplenizmit.

Ndryshe ndodh po t& krahasojmé vlerat
mesatare * devijimin standard t€ kupremisé @ &
semuréve me Wilson dhe hipersplenizém ( 78,64 +
17,617y /dl ) me até € 30 rasteve me cirroz€ hepatike jo
" Wilsoniane ( 119,6 + 34,1 Y/ dl ), ku ndryshimet jané &
medha (p < 0,001).

Pérveg kétyre vlerat mesatare té kupremisé &
14 & sémureve me Wilson dhe hipersplenizem (78,64 +
17,61) i krahasuam edhe me ato t& nj& grup kontrolli
prej 22 studentésh t& fakultetit t& mjekésisé ne gjendje
shéndetésore t& miré (100,36 x 12,02) dhe gjetém se ato
ishin mé t& larta te kéta t& fundit (p < 0,001) (3).

Njé nga indekset biologjike mé t& réndésishme
né pércaktimin e diagnozes sé sémundjes Wilson &shté
ulja e nivelit t€ ceruloplazminés. Ajo ulet nén 20 mg %
né rreth 95% t& t€ sémuréve me M. Wilson (20, 12, 15),
ndérsa né 5% ato mund té jené brenda shifrave normale.

Te € sémurt tané me M. Wilson dhe
hipersplenizém nivelet e ceruloplazmings i kemi gjetur
ndérmjet zero dhe 13 mg % me vleré mesatare 2,3 +
2,01 mg %, ndérsa tek ata pa hipersplenizém 7,8 + 4,1
mg %. Krahasimi i vlerave mesatare w kétyre dy
grupeve tregoi se ceruloplazmina ulet mé tepér te &
sémurét me hipersplenizém (p < 0,01). Kjo bén t&
mendohet se krahas defektit parésor né sintezén e
ceruloplazminés, né kushtet ¢ hipersplenizmit démtohet
edhe funksioni sintetizues i melgisé.

Né pércaktimin e hipersplenizmit réndési
vecanté ka ekzaminimi 1 gjakut periferik. Me géllim qé
€ vemé né€ dukje rolin g€ luan hipersplenizmi dhe
sering e gjakut periferik, g& preket mé tepér, krahasuam
vlerat mesatare + devijimin standard t€ tri serive &
gjakut periferik t&¢ t6 sémuréve me M. Wilson e
hipersplenizém dhe atyre me M. Wilson pa
hipersplenizém (Pasqyra nr.1).

&

Pasqyra Nr.1. Vierat ‘mesatare + devijimi standard i t& dhénave t& gjaku? periferik te t& sémurét me M.
Wilson dhe hipersplenizém, krahasuar me ato € rasteve me M. Wilson pa hipersplenizém.

Parametrat M. W me hipersplenizém M.W.pa hipersplenizém tp
Nr. _}? + 0] Nr. :‘—(- + G
Eritrocite 14 3929000+ 256000 25 4027000+ 334000 t=1.025; ndryshimi i rastit
Leukocite 14 39501683 25 67761697 t=7.33;p< 0.001
Trombocite ! 14 89000+ 19584 25 186578138927 t=10.4:p< 0.0001

Nga kéto t€ dhéna rezulton se gjaté M. Wilson
me hipersplenizém démtohen & tri serité e gjakut
periferik, por né radhg té paré, trombocitet (p< 0.0001),
pastaj vijn€ leukocitet (p< 0.001) dhe mé né fund
eritrocitet. Kéto t& fundit, megjithése kane vlera
mesatare me t€ ulta se ato t€ € semureve pa
hipersplenizém, ndryshimet jané t€ vogla dhe
pavlefshme nga piké&pamja statistikore.

Pérveg kétyre ne deshém té gjenim né se ka

ndryshime hematologjike ndérmjet t€ sémuréve me
hipersplenizém gjaté M. Wilson dhe atyre me cirroza
hepatike posthepatitike apo alkoolike, jo Wilsoniane.
Pér két€ geéllim krahasuam vlerat mesatare + devijimin
standard & tri serive t8 gjakut periferik © 14
sémuréve me M. Wilson e hipersplenizém me ato @ njé
grupi prej 60 cirrozash hepatike jo Wilsoniane me
dukuri hipersplenizmi.

Pasqyra Nr.2. Vlerat mesatare + devijimi standard i & dhénave t& gjakut periferik & t& sémuréve me M.
Wilson dhe hipersplenizém, krahasuar me ato té cirrozave hepatike jo Wilsoniane me hipersplenizém

Parametrat | M.W. me hiperplenizém | Cirroza jo Wilsoniane me hiperslenizém ip
Nr. | X+¢ Nr. | X+o
Eritrocite 14 ] 3929000256000 | 60 | 37399166.61629418.5 t=1.78; ndryshimi i rastit

Leukocite 14 | 3950+683 60

3014.61+746.7

t=4.53:p.0.001

Trombocite { 14 | 89000+ 19584 54

110612.7+59571.7

t=2.24:p,0.05
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Nga kjo pasqyré del né pah se dukurit€¢ e
hipersplenizmit jan€ mé t€ theksuara né cirrozat jo
Wilsoniane sesa né ato qé ndérlikojné M. Wilson. Midis
kétyre, démtimet mé t€ theksuara prekin seriné
leukocitare (p < 0.001), pastaj vijné ato t€ trombociteve
(p < 0.05), kurse vlerat mesatare t& eritrociteve,
megjithése jané mé t€ ulura né cirrozat jo Wilsoniane,
ndryshimet jang t€ rastit, d.m.th. t€ pavlefshme nga
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piképamja statistikore.

Ndryshimet jané edhe mé te dukshme né qofte
se do té& krahasojmé vlerat mesatare + devijimin
standard & tri serive t¢ t& sémuréve me M. Wilson e
hipersplenizém, me ato t€ njé grup kontrolli t€ pérbéré
nga 30 cirrotiké pa dukuri hipersplenizmi (Pasqyra nr.
3).

Pasqyra Nr. 3. Vlerat mesatare + devijimi standard i t&€ dhénave t& gjakut periferik t€ t¢ sémureréve me M.
Wilson me hipersplenizém me ato té cirrozave jo Wilsoniane pa hipersplenizém.

Parametrat M.W. me hipersplenizém Cirroza hepatike pa hipersplenizém t p
Nr. | X*o Nr | X*t0o
Eritrocite ~ 14 | 3929000 256000 30 | 4384000+ 554506.4 t=3.72;p< 0.001
Leukocite 14 | 39501683 30 | 6343.3+£203.6 t=5.78;p< 0.001
Trombocite 14 | 89000+ 19584 30 | 188332.1+75210.9 t=6.76;p< 0.001
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