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Cuestiones generales

¿Algo especial?



Ferenci et al. J Hepatol 2019 Leung et al. Clin Liver Dis 2021



Rosencrantz et al. Semin Liver Dis 2011 Stremmel et al. Ann Transl Med 2021



Rosencrantz et al. Semin Liver Dis 2011 Stremmel et al. Ann Transl Med 2021



Członkowska et al. Nat Rev Dis Primers 2018





¿Cómo abordar el diagnóstico?

Desafío en el horizonte



EASL Guidelines 2012 Leung et al. Clin Liver Dis 2021



Członkowska et al. Nat Rev Dis Primers 2018



Shribman et al. Lancet Gastroenterol Hepatol 2022 Schilsky et al. Hepatology 2022



Guindi et al. Semin Diagn Pathol 2019



Chang et al. Handb Clin Neurol 2017



Członkowska et al. Nat Rev Dis Primers 2018Shribman et al. Ann Trans Med 2019



Schilsky et al. Hepatology 2022



¿Se tratan todos los pacientes?

Sí o no, esa es la cuestión



Leung et al. Clin Liver Dis 2021 Schilsky et al. Hepatology 2022



¿Cuál es el tratamiento actual?

Las piezas del puzzle



Kathawala et al. Ther Adv Gastroenterol 2017 Schilsky et al. Hepatology 2022Shribman et al. Lancet Gastroenterol Hepatol 2022



Shribman et al. Lancet Gastroenterol Hepatol 2022



Weiss et al. Gastroenterology 2011



Schilsky et al. Hepatology 2022



Schilsky et al. Hepatology 2022Shribman et al. Lancet Gastroenterol Hepatol 2022Ferrarese et al. Liver Transpl 2020



Conclusiones
¿Qué nos llevamos a casa?



❖ La enfermedad de Wilson es una enfermedad rara con múltiples manifestaciones.

❖ El fenotipo neurológico es más frecuente en adultos, mientras que la presentación 

hepática es más frecuente en niños.

❖ Se deben seguir los criterios de Leipzig para la confirmación del diagnóstico, 

aunque existen falsos positivos y negativos en algunas pruebas.

❖ El tratamiento actual consiste en quelantes de cobre (penicilamina y trientina) y 

sales de zinc, y debe ser mantenido de forma indefinida.

❖ La trientina 4HCL tiene mayor biodisponibilidad que la trientina 2HCL, y ha 

demostrado no ser inferior a penicilamina como tratamiento de mantenimiento.
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