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Resumo: INTRODUGCAO: Doenca de Wilson é uma patologia hereditéria rara, decorrente da deposicio de
cobre que leva a acumulo do metal nos tecidos, em especial figado, cérebro e cérnea. Sua
prevaléncia estimada € de 1:40.000 pessoas. RELATO: Paciente de 13 anos, masculino, com
diagndstico de hepatite auto-imune, em uso de azatioprina e prednisona. Apos 2 anos, evoluiu
com tremores em mao, sonoléncia, leve fasciculagcdo em lingua, contratura de quarto e quinto
quirodéctilos esquerdos, padréo distonicial, forca muscular reduzida (grau 4), dismetria e
desdiadococinesia a esquerda, associada a tremores de repouso e intencdo. Reflexos profundos,
equilibrio e marcha eram normais. Durante a internacdo, evoluiu com piora dos sintomas
disténicos, labilidade emocional, alteracbes da marcha e disartria. A presenca do anel de kayser-
fleischer, ceruloplasmina e cobre sérico baixos e RNM com hipersina em ganglios da base
levaram a0 diagnostico de doenca de Wilson. Houve melhora clinica com o uso de D-
penicilinamina, sais de zinco, piridoxina e &cido valprdico. Porém, evoluiu com piora periédica
dos sintomas neurol6gicos. DISCUSSAO: As manifestacdes neuroldgicas na doenca de Wilson
ocorrem preferencialmente a partir dos 20 anos de idade. Na faixa etéria pediatrica, o
comprometimento hepatico € a principal forma de apresentagdo, enquanto a forma neurol6gica
esta descrita em 4 a 12% dos casos. No caso relatado, as manifestacBes neurologicas se
apresentaram de forma exuberante em idade precoce, com recorréncia dos sintomas apesar do
tratamento instituido. CONCLUSAO: Doenca de Wilson deve ser suspeitada em pacientes com
doenca hepética ou neuroldgica, pois o diagndstico e tratamento precoces contribuem para o
melhor prognéstico da doenca.
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