Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas - Medicamentos Excepcionais

Fluxograma de Tratamento da Doenca de Wilson
Penicilamina, Trientina e Acetato de Zinco

Consentimento Informado exigido

Critérios de Inclusao

® Pelo menos 2 dos seguintes critérios: anéis de Kayser-Fleisher;
ceruloplasmina reduzida; cobre sérico livre acima de 25 mg/dl
® Cobre urinario basal de 24 hs acima de 100 mg associado a

ceruloplasmina reduzida

e Concentragéo hepatica de cobre acima de 250 mg por grama de

tecido hepatico seco.

Penicilamina

Inicia-se com 250 mg/dia, aumentando-se a dose
em 250 mg/dia semanalmente até se atingir
1.000 mg/dia a 1.500 mg/dia.

(a dose pediatrica € de 20 mg/kg/ dia)
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Critérios de Exclusao
® Contra-indicacdo ao uso dos medicamentos
propostos no protocolo
@ Nao concordancia com os termos do Consentimento

Informado

Monitorizacao da eficacia do tratamento
e Dosagem do cobre urinario de 24 horas no primeiro
e terceiro meses de tratamento
e Dosagem de cobre sérico a cada trés meses e,
apos estabilizacdo da dose, a cada 6 a 12 meses.

Monitorizacao dos efeitos adversos da penicilamina

e Exame qualitativo de urina, hemograma completo
com plaquetas a cada duas semanas nos
primeiros seis meses de tratamento e ap6s
mensalmente;

o Testes de fungéo hepatica devem ser realizados a
cada seis meses.

- reducdo da dose do quelante
- acetato de zinco (50 mg de zinco
elementar de 8 em 8 h)
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Manter o Trientina
tratamento Iniciar com 500-750 mg por dia para
criancas e 750-1000 mg para
adultos
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Considerar:

- Reavaliaradesao ao tratamento
- Manter uso dos quelantes




