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Morbus Wilson

Auffillige Anamnese/klinischer Befund:
unklare nicht infektise Leberfunktionsstérung (meist 5.-45. Lebensjahr) und/oder

unklare extrapyramidale Bewegungsstérung

fakulativ neuropsychiatrische Stérung

Coombs-negative hdmolytische Andmie, unklare Andmie, Leukopenie und Thrombozytopenie
Kayser-Fleischer-Kornealring

augenarztliche
Untersuchung
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allgemeines Labor Speziallabor Bildgebung
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Quick, BB, dir. Kupfer i. 24-Std.-SU*

Coombstest

Abdomensonographie Kayser-Fleischer
kraniale MRT Kornealring

Verdacht auf Morbus Wilson

Diagnosesicherung:

= Kupfer i. 24-Std.-SU* nach D-Penicillamin-Belastung

= | eberbiopsie: Kupfergehalt im Leberbioptat (> 250 pg/g Trockengewicht)
= ggf. Molekulargenetik: Sequenzierung des Wilson-Gens ATP7B

= Anwendung des Score-Systems 1)

gesicherter Morbus Wilson

Y Y

Familienscreening:

gezielte molekulargenetische Untersuchung
aller Geschwister und Kinder ab dem 5. Lebensjahr

Therapiekontrolle:
Kupfer i. 24-Std.-SU.*

+ gesammelt uber Saure
1) Ferenciet al. 2003
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