Leven met de ziekte van Wilson I Een korte gids voor patienten met de ziekte van Wilson en hun familieleden
Metabolic pathway of copper
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Koper zit in bijna al ons voedsel. Koper is noodzakelijk voor een normale groei en ontwikkeling.
Figuur I-1V tonen de stofwisseling van koper bij gezonde personen en bij personen met ziekte van Wilson (zonder en met
behandeling).

Wilson's disease for younger
people

Een korte gids voor patienten
met de ziekte van Wilson en hun
familieleden

> What is Wilson’s disease?
. What are the signs and
symptoms of Wilson's disease?

. How have | or my child got this
condition?

> How does this occur?

. Diagnostic tests for Wilson’s
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* What is the treatment?
* Treatment compliance

Is carrier detection available?
* Glossary of terms used
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Figuur I: Gezonde personen: inname en uitscheiding van koper zijn in balans

An average daily diet contains
about 2 mg of copper

About 25% is not absorbed and
is lost directly in the stools

About 50% forms a complex with
a protein called metallothionein;

this complex is eventually lost in
the stools

About 25% of copper is transported
to the liver and incorporated into a
protein called caeruloplasmin or
excreted in bile

Most of the copper in the liver is
excreted via the bile

< 5% circulates in serum, largely
bound to caeruloplasmin, and partly
unbound (free serum copper)

< 5% is excreted in the urine

Figuur 11: Pati&euminten met de ziekte van Wilson voor behandeling:
verminderde uitscheiding van koper en daardoor koperstapeling

Absorption of copper is normal

There is no incorparation of copper
into caeruloplasmin not is it
excreted into bile

The excretion of copper in bile
is decreased

An increased copper concentration
in the hepatocytes results in an
overflow of copper into the blood.
Consequently free Cu plasma
concentration is increased

The increased free Cu plasma
concentration will lead to an
increased urinary concentration,
Excretion of copper via the stools
is decreased



Figuur I11: Pati&eumlnten met de ziekte van Wilson tijdens zinktherapie:
verhoogde uitscheiding van koper via de ontlasting
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Figuur 1V: Pati&eumlnten met de ziekte van Wilson tijdens behandeling met
penicillamine (of trieen): verhoogde uitscheiding van koper via de urine
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