ANILLO DE KAYSER-FLEISCHER:
UNA SENAL VISUAL DE LA
ENFERMEDAD DE WILSON.

Kayser-Fleischer ring: a visual sign of Wilson's disease.

Plaza Fernandez A, Navarro Moreno E, Sanchez Garcia O
HOSPITAL UNIVERSITARIO TORRECARDENAS. ALMERIA.

La enfermedad de Wilson (EW) es una patologia tratable
y poco comun, de herencia autosémica recesiva, que provoca
la acumulacién patolégica de cobre en diversos 6rganos y
tejidost. La manifestacion clinicatipica es hepatica, neurolégica
o psiquiatrica, generalmente de inicio en la edad tempranaz
Un hallazgo oftalmolégico comun en esta enfermedad es el
anillo de Kayser-Fleischer, que resulta del depésito de cobre en
la membrana de Descemet de la cérnea? como se ilustra en el
caso clinico presentado.
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Wilson's disease (WD) is a rare, treatable, autosomal

recessive disease which leads to pathological copper

accumulation in various organs and tissues’. The habitual

clinical manifestations include hepatic, neurological, or
psychiatric symptoms, often appearing early in lifez A common
ophthalmological finding in this disease is the Kayser-Fleischer
ring, resulting from copper deposition in Descemet’'s membrane
of the cornea?, as illustrated in the presented clinical case.

Keywords: Wilson's disease, Kayser-Feischer ring.

Laenfermedad de Wilson (EW) es un trastorno hereditario
autosémico recesivo, poco frecuente en la poblacién general.
Se caracteriza por una excrecién biliar deficiente de cobre, lo
que provoca su acumulacién en los tejidos, principalmente en
el higado y el sistema nervioso central, siendo caracteristicos
la hepatopatia crénica, el trastorno neurolégico progresivo
y la enfermedad psiquiatrica, de inicio en la edad temprana®.
Otra de las manifestaciones tipicas es la oftalmolégica, con
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el caracteristico anillo de Kayser-Fleischer, secundario al
depdsito de cobre en la membrana de Descemet de la cornea’.
Presentamos un caso de debut de una hepatopatia crénica
avanzada secundaria a la enfermedad de Wilson con dicha
peculiaridad.

Mujer de 22 afios natural de Marruecos, sin antecedentes
personales de interés, que acude a urgencias por clinica de una
semana de evolucion de distensién abdominal y edematizacion
de miembros inferiores, pérdida ponderal, astenia e hiporexia.

A la exploracion fisica presenta edemas de miembros
inferiores, ascitis moderada e ictericia, siendo la exploracién
neurolégica normal. En la analitica presenta la bilirrubina total
15 mg/dL, de (AST/ALT
<2), plaquetopenia y coagulopatia. En la ecografia de

en elevacién transaminasas
abdomen se objetiva un higado de pequefio tamafio,
heterogéneo e hiperecogénico, esplenomegalia y ascitis

multicompartimental.

Se realiza una endoscopia digestiva alta con hallazgos
de varices esofagicas pequefias y gastropatia leve de la
hipertension portal. Se completa el estudio etiolégico con
serologiasy autoinmunidad negativas, destacando inicamente
la ceruloplasmina baja, por lo que se solicita la cupruria en
orina de 24 horas. Mientras tanto es valorada por oftalmologia
objetivando el caracteristico anillo de Kayser-Fleisher
(KF)
>40 mcg por lo que se establece el diagnostico de EW. Se

. Finalmente se obtiene una cupruria de

pauta tratamiento con quelantes de cobre, con una adecuada
tolerancia y se inicia el estudio pretrasplante.

Anillo de Kayser-Fleischer visible en el limbo corneal.
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Anillo de Kayser-Fleischer visible en el limbo corneal.

Elanillo de Kayser-Fleischer es un hallazgo oftalmolégico
caracteristico, aunque no patognomoénico de la EW, resultado
del deposito de cobre en la membrana de Descemet de la
corneal. Presente en casi la totalidad de pacientes con EW y
afectacién neurolégica, pero solo en el 50% con afectacién
hepatica. Se manifiesta también en otras patologias tales
como la colangitis biliar primaria o la colestasis neonatal’.

Para el diagnéstico del anillo de Kayser-Fleischer es
esencial un examen con lampara de hendidura, especialmente
en las primeras etapas2 Por lo general, son asintomaticos y de
aparicion bilateral, no producen alteraciones de la visién y se
resuelven con tratamiento médico, el 80% de ellos responden
a terapia con quelantes en un periodo de tres a cinco afios.
No obstante, pueden reaparecer con la progresién de la
enfermedad, funcionando como indicadores valiosos de la
respuesta del paciente a la terapia y de su adherencia al
tratamiento>.

La EW es un trastorno hereditario raro pero tratable,
cuya identificacion temprana es crucial para prevenir
complicaciones graves. Este caso ilustra la importancia
de un diagnéstico exhaustivo, que incluya la evaluacién
oftalmoloégica del anillo de Kayser-Fleischer, un hallazgo
significativo aunque no patognomoénico de la enfermedad. El
manejo adecuado de la EW, con el uso de quelantes de cobre
y el seguimiento continuo, puede mejorar significativamente
la calidad de vida del paciente y reducir la morbimortalidad
asociada. Es esencial mantener un alto indice de sospecha
clinica y realizar una evaluaciéon completa en pacientes con
sintomas hepaticos inexplicables, para asegurar un diagnéstico
precoz y un tratamiento oportuno.
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