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Resumo: Objetivo: Revisar a literatura sobre a Doenca de Wilson (DW), com descricdo das formas de
apresentacdo, critérios diagnosticos e analise de suspeicdo e O tratamento em criangas e
adolescentes. Metodologia: Estudo de revisdo da literatura cientifica através de publicacdes entre
2010 e 2015, utilizando as bases de dados Medline, Cochrane Collaboration e SciELO.
Resultados: A DW é rara nafaixa etaria pediatrica, sendo aforma de apresentacdo mais comum a
hepatica. O anel de Kayser-Fleischer € a dteracéo oftalmoldgica por impregnacdo do cobre na
cornea, mas pode estar ausente nas criangas, e estar associado com 0 quadro neuropsiquiatrico.
As manifestagfes clinicas podem ser: (1) forma assintomatica, (2) forma hepatica aguda, crénica
e fulminante, e (3) forma neuroldgica, com ateracéo de comportamento, psicose. O diagndstico
depende da triade: ceruloplasmina sérica < 20mg/dL, cobre urina 24hs > 100mcg/dL e cobre livre
> 25mcg/dL, porém diferentemente de adultos, muitas criancas ndo apresentam esses resultados,
0 que leva a confusdo diagnostica. A DW apresenta boa resposta e tolerancia ao tratamento
medicamentoso, sendo a droga de escolha a D-penicilamina com freguentes efeitos colaterais e
riscos de piora do quadro neurolégico apo6s seu inicio. Outras consideragdes terapéuticas, seria a
restricdo do cobre da dieta (<0,6mg/dia), outros agentes quelantes (Trientine, acetato ou sulfato
de zinco). As complicagGes da DW podem ser graves, como hepatite fulminante e insuficiéncia
hepéatica grave, se ndo tratada em tempo habil, apenas resultando o transplante hepatico.
Conclusdes. A DW ¢é uma patologia de baixa prevaléncia na faixa etaria pediadtrica e seu
diagnostico continua sendo uma desafio pois pode se apresentar de forma oligossintomatica e
com poucas ateracdes no exames, sendo que nenhum pardmetro é confidvel isoladamente. E
fundamental suspeitar da doenca quando uma crianca apresentar ateracOes hepdticas e
neurolégicas sem causa, aparente, muitas vezes em criancas a triade diagnostica ndo esta
presente.
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