Wilson — Therapie bel schwerer Leberschadigung

Wilson Tagung, Aarau, 09.03.2019

VEREIN MORBUS WILSON SCHWEIZ
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aus: Leitfaden zu Morbus Wilson
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Schwere
Lebererkrankung
bel M. Wilson



Akute Hepatitis

Akutes Leberversagen

Akute auf chronische (acute on chronic) Lebererkrankung

Chronisch fortgeschrittene Lebererkrankung — Zirrhose

Etwa 5% der Patienten mit einem akutem Leberversagen, das zu
einer Notfalltransplantation fihrt, haben einen M. Wilson.

Die Verteilung Frau zu Mann beim akuten Leberversagen ist bei
M. Wilson 2:1 bis 4:1.



Akutes Leberversagen bei Morbus Wilson

Die grosste Herausforderung bei Morbus Wilson ist die Diagnose
eine Morbus Wilson bei einem akuten Leberversagen, da ohne
notfallmassige Lebertransplantation das Uberleben akut gefahrdet

ISt.

Labortests wie die Bestimmung der alkalischen Phosphatase (AP),
des Bilirubins, und der Serum Aminotransferasen fuhren rasch und
prazise zur Dianose eines akuten Leberversagens bei Morbus

Wilson.



Ausschluss von anderen Lebererkrankungen

- Alkoholanamnese
<21 Drinks/Woche fur Manner
<14 Drinks/Woche fur Frauen

- Infektiose Leberentziindung
- Autoimmune Lebererkrankung
- Hamochromatose (Eisenspeicherkrankheit)

- Alpha-1-Antirtrypsin (Vererbte Lebererkrankgung)



Diagnose einer Zirrhose

invasiv

Methode

nicht-invasiv

Biopsie
HVPG
Endoskopie
Elastographie
Bildgebung US, CT,...
Surrogatmarker

Befunde und Verlauf

prazis

Diagnose

approximativ



Fibroscan & CAP


http://www.fibroscan.com/fr/produits

(umol/L) (34) (34-50) (50)
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Die Leber unter

dem Mikroskop






Leberbiopsie

Indikationen

* bei Verdacht auf fortgeschrittene
Fibrose

* Dbei unklarer Lebererkrankung

Einschrankungen

« teurer als Fibroscan

« zweitaufwandiger als Fibroscan
« Sampling Error

* Risiken (kleiner Eingriff)
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Wilson

Normales Lebergewebe
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Leberbiopsie bei M. Wilson

Ballonierung =y

Hamatoxylin-Eosin-Farbung
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Leberbiopsie bei M. Wilson

Ballonierung

Fibrose —_—

Hamatoxylin-Eosin-Farbung
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Komplette Zirrhose (F4)

Bindegewebe/
Septen

Regenerat- e ——

knoten

Chromotrop-Anilinblau-Farbung
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Fokales Muster der Kupferablagerung

Cu ++

Orceinfarbung
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Kupfer in den Leberzellen

Cu ++

~
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Orceinfarbung
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listologie Leberbiopsie

1) Cholestase
2) Fedrige Degeneration der Hepatozyten
3) Fibrose / Zirrhose

4) Nachweis lokalisiert vermehrter Speicherung von Kupfer
(Orceinfarbung)

Ad 4: Typisch fur primar cholestatische Lebererkrankungen,;
unspezifisch; ggf. vereinbar mit M. Wilson



Swiss Med WKkly. 2018;148:w14699
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Komplikationen
& Therapie
bel Zirrhose









Krampfadern in der Speiserdhre

a0 DhPE

Normale Speiseréhre
Kleine Varizen
Grosse Varizen

Sehr grosse Varizen
Red signs



Behandlung Krampfadern in der Speiserdhre

Endoskopische Ligatur



L eberzelltumor

Arterielle Phase: wash-in Venodse Phase: wash-out



Heaptocellular Carcinoma (HCC)
Global variation in liver cancer incidence rates
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Age-standardized incidence per 100,000
Venook A P et al. The Oncologist 2010;15:5-13
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Lebertransplantation



Lebertransplantation USA:
United Network for Organ Sharing registry

Wong, Gastr 2015



Lebertransplantation

Eine Lebertransplantation bei Morbus Wilson ist in der Regel bei akutem

Leberversagen oder bei einer dekompensierten Zirrhose erforderlich.

Da der biochemische Defekt in der Leber liegt, korrigiert die

Lebertransplantation auch die Grunderkrankung.
Das Uberleben nach einer Lebertransplantation ist bei Patienten mit einer

chronisch fortgeschrittenene Lebererkrankung besser als bei Patienten mit

einem akuten Leberversagen.

EASL Guideline 2012



OLT und neurologische Symptome

= Mit einer Lebertransplanation konnen sich auch die

neurologischen Symptome bei M. Wilson verbessern.

* Eine neurologische Verschlechterung wurde jedoch auch

schon nach erfolgreicher Lebertransplantation beobachtet.

Schumacher G, Platz KP, Mueller AR, Neuhaus R, Luck W, Langrehr JM, et al.
Liver transplantation in neurologic Wilson’s disease. Transplant Proc 2001;33:1518-1519.

Litwin T, Gromadzka G, Czlonkowska A. Neurological presentation of
Wilson’s disease in a patient after liver transplantation. Mov Disord
2008;23:743-746.



Swiss Med WKkly. 2018;148:w14699



Menkes Syndrome Or Kinky Hair Disease
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