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D-PENICIL
•AGENTE QUELANTE, indu
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DOSIFICAC

Inicial :

20 mg/kg /d en dos o tres do
alejados comidas (1hs antes

250 /d≈ 250 mg/d
Mejoría sintomas y recup
de síntesis 2 6de síntesis 2- 6 m

Normalización  aminotranas
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Medición urinaria de Cu en 

F I i i l 1000 (16 lFase Inicial 1000 µg(16 µmol
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EFECTOS ADVERSOS
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NEUTROPENIASNEUTROPENIAS

ERUPCIONES CUTÁNEASERUPCIONES CUTÁNEAS

NEUTROPENIASNEUTROPENIAS

TROMBOCITOPENIASTROMBOCITOPENIAS
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EFECTOS ADVERSOSC OS SOS
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PACIENTES CON PACIENTES CON 

NEUROLÓGICO  NEUROLÓGICO  

TRATAMIENTO INICIAL

TRIENTINA -
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ZINC                 m

Triemtina + Zinc

COMPROMISO COMPROMISO 
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HEPÁTICO EXCLUSIVHEPÁTICO EXCLUSIV

TRATAMIENTO INICIA

Hepatitis CrónicaHepatitis Crónica

Cirrosis CompensCirrosis Compens

1. D-PENICILAMINA
2 TRIENTINA (intolera2. TRIENTINA (intolera
3. ZINC
4 ZINC + D PENICILA4. ZINC + D-PENICILA
5. ZINC + TRIENTINA
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LongLong--Term  Exclusive  Zinc  MTerm  Exclusive  Zinc  M
Wilson Disease: ExpeWilson Disease: Expe

Francisca  Linn, Roderick  Houwen,  Jan van Hattum,  S
University Medical Center,Utrecht, The Netherlands  

HH

Estudio retrospectivo Mediana seEstudio retrospectivo. Mediana se
Edad media diagnóstico
Inicio tratamiento (sin quelante p
Presentación exclusivo hepática, 
combinada  en 7, 5 y 5 pacientes

Resultados satisfactorios para e
Resultados menos satisfactorio
IndicadoIndicado asintomáticos presintómIndicadoIndicado asintomáticos, presintóm
Enfermedad hepática no avanzada

onotherapy  in  Symptomaticonotherapy  in  Symptomatic
erience in 17 Patientserience in 17 Patients
Stefan van der Kleij,  Karel  van Erpecum

HEPATOLOGY , HEPATOLOGY , Vol Vol 5500,, NN°°5,5, 20092009
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Tratamiento Man

Hepatitis CróHepatitis CróHepatitis CróHepatitis Cró
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Tratamiento Man

¿Cuando inic

Clinicamente mejorado NormaClinicamente mejorado. Norma

Funciones de sintesis y Cu no

Cu urinario 200-500 µg /día

± 1- 5 años de inic

tenimiento

ciar ?

alizado AST-ALTalizado AST ALT. 

 unido ceruloplasmina normal. 

ciado Tratamiento
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HEPÁTICO EXCLUSIVOHEPÁTICO EXCLUSIVO

Cirrosis DescoCirrosis Desco
1. ZINC + D-PEN

2. ZINC + TRIENT
Debe ser adminitrado en 
diferencia de 4 - 5 hs par

Buena respuesta 3 - 6Buena respuesta        3 6
Mala respuesta           TrasTras

COMPROMISO 

O O PREDOMINANTEO O PREDOMINANTE

ompensadaompensada
ICILAMINA

TINA
4 dosis, alternados con 

ra evitar la quelación Zinc

6 m MonoterapiaMonoterapia6 m MonoterapiaMonoterapia
splantesplante



PACIENTES CONPACIENTES CON
HEPÁTICO EXCLUSIVHEPÁTICO EXCLUSIV

Enfermedad HepáEnfermedad HepáEnfermedad HepáEnfermedad Hepá
Falla Hepática FulFalla Hepática Ful

TRASPLANTE HTRASPLANTE H
1 donante cadavéri1. donante cadavéri
2. donante vivo
3 donante vivo rela3. donante vivo rela

Curación de la enfermeCuración de la enferme

del fenotipo causante E
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Falla HepáticFalla Hepáticca Fulminanteca Fulminante



Escala de Nazer modifica

Bilirubina (mol/L) AS

0 1000 <100 

1 100-150 

2 151-200 

3 201 3003 201-300 

4 >300 

* RIN reemplaza  TP

P t j 7 i dPuntaje ≥ 7:   riesgo de mu
Mowat A

ada*. Evolución EW 

ST (IU/L) RIN 

100 1 3<100 <  1.3

100-150 1.3 - 1.6

151-200 1.6 - 1.9

201 300 1 9 2 4201-300 1.9 - 2.4

>300 > 2.4

t t d i THuerte aumentado sin TH
A Liver Disorders in Chilhood 3erd ed , Oxford  1994



Nuevo Indice Wilson par
Bilirubina RIN             A

(mol/L) (I

0 0-100 0- 1.29 

1 101-150 1.3 - 1.6 1

2 51-200 1.7 - 1.9 

3 201-300 2.0 - 2.4 

4 >301 >2.5 

Indice ≥11 Mejor predictor de Mortal
Sensibilidad 93% - Es
Valor predictivo positValor predictivo posit
Valor predictivo nega

ra predecir Mortalidad
AST           GB (109/L) Albumina

U/L) (g/L)

0-100 0- 6.7 >45

101-150 6.8 - 8.3 34-44

151-300 8.4 - 10.3 25-33

301-400 10.4 - 15.3 21-24

>401 >15.4 <20

lidad sin TH
specificidad 97%
tivo 92%tivo 92%
atico 97%

Dhawan et al, Liver Trsplantation Vol 11 N° 4 April 2005 



Indice Nazer no valida

Nuevo Indice EW valid

No son utilizados en
tratan  y realizan TH y

NUEVO INDICE EWNUEVO INDICE EW buen v
identificar pacientes quidentificar pacientes qu
Pacientes con Indice <11 pPacientes con Indice <11 p

a tratamiento quelante, sin 

ado en Adultos

dado en Niños y Adultos

 todos los Centros que
en EW

valor predictivo para    p p
ue requieren TH ue requieren TH 

robabilidades de responderrobabilidades de responder 

requerir TH para sobrevivir



PACIENTES CONPACIENTES CON
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Enfermedad HepEnfermedad Hep
Falla Hepática FuFalla Hepática Fu

TRASPLANTE HTRASPLANTE H
1 donante cadavé1. donante cadavé
2. donante vivo
3 donante vivo re3. donante vivo re

heterocigoto EW
C ió d l f d dCuración de la enfermedad
fenotipo causante EW 

N COMPROMISO N COMPROMISO 
O O PREDOMINANTEO O PREDOMINANTE

pática Terminalpática Terminal
ulminanteulminante

HEPÁTICOHEPÁTICO
éricoérico

lacionadolacionado 
W
d d i ió d ld por desaparición del 



NO INDICADONO INDICADO pacie
HEPÁTICO y NEUROLÓHEPÁTICO y NEUROLÓHEPÁTICO y NEUROLÓHEPÁTICO y NEUROLÓ
SEVEROSEVERO

NO INDICADO        NO INDICADO        pac
NEUROLÓGICO EXCLUNEUROLÓGICO EXCLU

Sobrevida TH al a

En FHF Hasta rea

Plasmefe

Dialisis aDialisis a
MARS)MARS)

ntes con compromiso 
ÓGICOÓGICO -- PSIQUIATRICOPSIQUIATRICOÓGICO ÓGICO PSIQUIATRICO PSIQUIATRICO 

iente con compromiso
USIVOUSIVO

año       79-87% 

alizar TH

eresis y Hemofiltración

albúmina (Ultrafiltraciónalbúmina (Ultrafiltración



Long-Term Outcomes for 32

After Living-Donor Live
E Yoshitoshi et al.   School of Medicine, Kyoto U

Tra
2009

Entre 1992 y 2006 32 TH vivos
Adultos: 8    Niños (<18 años): 24
Indicaciones FHF n: 21 EdadIndicaciones FHF n: 21     Edad

Enfermedad hepát
4/11 compromiso 

SeguimientoSeguimiento X 6,7± 4 años    n: 8 fa
n: 2 ree
n: 24 

2 Cases of Wilson’s Disease

er Transplantation
University,

ransplantation Vol 87, N°2, 

s relacionados Hombres n:15
Edad X 16 años r: 6 - 40 a 

d X : 12 8 añosd X : 12,8 años
tica terminal  n:11    Edad X 24 a
neurológico 

allecimiento
etlasplanteet asp a te
buena evolución 



SobrevidaSobrevidaSobrevidaSobrevida
Al año trasplantAl año trasplant
A los  5 años     A los  5 años     
A los 10 años    A los 10 años    

Pacientes con Pacientes con falla falla hepáticahepática
P<0,005

Trasplante con donante vivo
es seguro y efectivo, compaes seguro y efectivo, compa
y vivo no relacionado

te te 90,6 %90,6 %
    83,7 %83,7 %
    79,9 %79,9 %

a crónicaa crónica Pronóstico pobrePronóstico pobre

o relacionado heterocigota 
rable al donante cadavéricorable al donante cadavérico 
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RecomendacionRecomendacion

Series ClínicasSeries Clínicas
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prospectivos randp p
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