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Estimado/apaciente,

Su equipo médico le ha diagnosticado la enfermedad de Wilson, una enfermedad poco
frecuente de origen genético que impide que el cuerpo elimine el cobre sobrante ingerido a
través de la alimentacion de manera correcta. Esto produce su acumulacién en el organismo,
pudiendo dar lugar a alteraciones a nivel del higado (como inflamacioén, grasa o fibrosis en
diferentes grados), a nivel del cerebro (con sintomas como rigidez, temblores o trastornos del
habla entre otros) y/o problemas de la esfera psiquiatrica (como por ejemplo trastornos de la
conductay depresion). No todos los pacientes con enfermedad de Wilson presentan los mismos

sintomasy por ello suseguimientoy tratamiento debenindividualizarse.

Eltratamiento farmacoldgico de la enfermedad de Wilson consiste en latoma de medicamentos
que aumentan la eliminacion de cobre a través de la orina o que limitan su absorcién a nivel
intestinal. Dependiendo de la etapa de la enfermedad en la que usted se encuentre y de cuales
sean sus sintomas, se le pautara el medicamento mas adecuado. La correcta toma de la
medicacién es imprescindible para un buen control de la enfermedad, por lo que siempre
insistimos en tomarla enayunasy en tener una buenarutina, sin olvidar ninguna dosis. También
es recomendable complementar el tratamiento con una alimentacién baja en cobre, sobre todo
enlas primeras fases de laenfermedad, que contribuird a reducir sus niveles en el organismoy a

evitar sudepdsitoenlostejidosy érganos.

Con esta gufa queremos mostrarle cémo apoyar su tratamiento crénico para la enfermedad de
Wilson con la ayuda de una dieta especifica y adaptada a sus necesidades, que le permita

mejorar el control de suenfermedad.

Anna Miralpeix Vissi
EnfermeraHepatologia

Hospital Clinic, Barcelona




Una alimentacion saludable

Como en cualquier otra patologia del higado, en la enfermedad de Wilson es
importante mantener una alimentaciéon sana y equilibrada, ya que la
presencia afiadida de otras enfermedades o de factores de riesgo como el
higado graso o el consumo de alcohol pueden contribuir a la progresion del
dafioenelhigadoyempeorar el prondstico de laenfermedad.

Por este motivo, se recomienda evitar latoma de bebidas alcohdlicas y seguir
unadietasaludable, variaday bajaengrasas":

Comervariadoy adaptar los alimentos alos gustos y alaactividad que
serealice.

Tener siempre en cuentaeltamafiodelas raciones.

Reducir el consumo de alimentos ricos en grasas saturadas, sal y
azucares afiadidos (como por ejemplo la bolleriaindustrial).

Realizar un reparto adecuado de los alimentos a lo largo del dia,
evitando, por ejemplo, ayunos prolongados o cenas muy abundantes.

Beber principalmente agua.

Ademas de estas pautas generales, hay algunas recomendaciones
dietéticas especificas para la enfermedad de Wilson que veremos a
continuacion.

Elcobreenladieta

El cobre es un elemento esencial para multitud de funciones de nuestro
organismo. Interviene, por ejemplo, en la produccién de energia, en la
formacion de glébulos rojos, de huesos y de tejido conectivo, y también actua
como antioxidante celular. El cuerpo humano no puede producirlo por su
cuenta, y es por este motivo que debemos obtenerlo a través de la
alimentacion’.




Elexceso de cobre normalmente es eliminado por el higado através de labilis
hacia los intestinos y eliminado por las heces. Sin embargo, esta capacidad
deeliminacion fecal esta alterada enlaenfermedad de Wilson. Elresultado es
suacumulacion enlos tejidos y 6rganos en forma de depdsitos de cobre, que
afectan principal e inicialmente al higado y posteriormente pueden
extenderse al sistemanervioso central.

Es por este motivo que, aunque la Agencia Espafiola de Seguridad
Alimentariay Nutricion *recomienda laingesta de entre 1,3y 1,6 mg de cobre
al dia en adultos sanos, su consumo debe reducirse en las personas con
Enfermedad de Wilson.

Conviene recordar que el tratamiento

farmacoldgico es la piedra angular del

o control de la enfermedad, sea cual

sea el medicamento indicado, y que

la dieta puede ser un apoyo, pero

nunca puede constituir el Unico

tratamiento para la misma. También

hay que tener en cuenta que una

dieta excesivamente restrictiva en

cobre no esrecomendable, yaque,como

hemos visto, es un elemento imprescindible

para el correcto funcionamiento de nuestro

organismo. El objetivo es buscar un equilibrio que le ayude a mejorar su salud
deformageneral.

La dieta bajaen
cobre es especialmente
importante en los primeros
meses tras el diagnéstico,
ya que es el momento en
que existen mas niveles de
cobre en el organismo

Eneste sentido, el seguimiento periédico con sus profesionales de referencia
es fundamental para asegurar un correcto control de la enfermedad de
Wilson, permitiendo ajustar de forma individualizada tanto el tratamiento
farmacoldgico como la necesidad de una dieta baja en cobre mas o menos
estricta.




Consejos paraeldiaadia

Hay algunos alimentos especialmente ricos en cobre que se deberian
restringir o evitar en personas afectas de enfermedad de Wilson*:

Visceras Marisco Frutos Secos
(especialmente
higado)
Chocolate Negro Setas

El cobre no se incluye en las etiquetas de informacion nutricional, cosa que
dificulta saber qué cantidad contienen los productos que consumimos.

En la siguiente tabla encontrara los alimentos clasificados en diferentes
categorias en funcion de su contenido en cobre: recomendados, amoderary
a restringir o evitar. Debe tener en cuenta que estas recomendaciones son
generalesy que el consumo puntual de algtin alimento con mayor contenido
en cobre no suele constituir un problema para la salud o para el control de la
enfermedad “*”®.
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Leche y derivados:
yogur, queso (excepto Parmesano.
parmesano), requeson.

En general.

En general. Productos derivados de la soja.

Higado, paté de higado

har ria. lquier carn i
Charcuteria. Cualquier carne Pato, rifiones. i
ymollejas de ave.

excepto el pato.

" Vieiras, almejas,
Calamar, mejillones,

Pescado blanco, pescado azul. X bigaros, ostras, cangrejos,
cigalas, gambas f
angosta, bogavante.
En general cualquier verdura , o
8 a Y Grosellas. Setas (incluye champifiones).

fruta fresca, excepto grosellas.

Pan blanco, pasta, sémola,
arroz no integral, patatas, Arroz integral, avena.
trigo sarraceno, maiz.

En general: nueces, nueces de
macadamia, nueces de Brasil,
almendras, cacahuetes,
avellanas, pistachos, pipas.

Aceite de oliva, aceite de girasol,
mantequilla, margarina, nata.

Bolleria, pasteles y tartas sin
chocolate, sorbetes y helados Erersikie g (e
sin chocolate, chocolate blanco, ’
mermeladas.

Cacao en polvoy
chocolate negro (>70%).

Agua mineral, agua con gas,
café, refrescos, zumos Vegetales.
de frutas.

Esimportante tener presente que la tabla sélo hace referencia ala cantidad en
cobre de los alimentos mencionados, no a su calidad nutricional; si desea
obtener mas informacién en este sentido, puede consultar el enlace
https://www.sanidad.gob.es/gabinetePrensa/notaPrensa/pdf/piramide.pdf




Bajos en cobre para la despensay el frigorifico

Es util tener a mano algunos alimentos basicos bajos en cobre para facilitar la
planificacion de comidas y tentempiés. Trate de tener disponibles algunos de
los siguientes:

Articulos Articulos

de despensa de frigorifico

sal, pimienta, ajo, huevos, verduras
orégano, aceite de y frutas frescas,
oliva, vinagre, cebolla, leche, requeson,
miel, arroz blanco, queso, yogur,
pasta, atun mostaza, aderezos
enlatado. paraensaladas.

Algunas ideas rapidas para tentempiés bajos en cobre

Dulces Salados

» Requesén con melocotoén fresco « Palitos de pepinoy zanahoria bafiados

« Yogur con fresas y arandanos frescos en salsa de yogur casera (yogur natural

- Batido de frutas naturales mezclado con especias)

» Macedonia de frutas frescas « Chips de zanahoriay calabacin

+ Chips de manzana con canela + Endivias rellenas de manzanay queso azul
* Rodajas de manzanay queso « Palitos de apio y zanahoria bafiados en

+ Limonada casera crema de berenjena (sin pasta de sésamo)

« Platano con miel + Biscotes de pan blanco con jamén york

- Datiles y aguacate

- Tomates Cherry con queso frescoy orégano
* Huevos duros espolvoreados con sal

y pimienta
- Berenjenas y pimientos asados




Recomendaciones domésticas

De forma general y siempre que sea posible, es preferible evitar los utensilios
de cocina que contengan cobre o bronce para comer, cocinar y almacenar
alimentos, por el riesgo potencial de que el cobre pueda transferirse a los
alimentos; utilizar preferiblemente vidrio, porcelana, madera o acero
inoxidable®.

En caso de disponer de tuberias de cobre en el
domicilio, si el agua del grifo se utiliza para cocinar o
beber, se recomienda usarla a temperatura fria y
dejarla correr antes durante unos 30 segundos, ya
que su contenido sera mas elevado al inicio. Algunos
filtros de agua de uso doméstico también pueden
reducir su cantidad de cobre.

Suplementos dietéticos y productos de herboristeria

Los suplementos nutricionales no son necesarios para el tratamiento de la
enfermedad de Wilson y ademas pueden ser ricos en cobre. En general deben
evitarse, pero en caso de requerirlos, es importante consultar antes con sus
profesionales de referencia para asegurar que haya un balance entre el
correcto aporte nutricional y la ingesta reducida de cobre, y buscar
alternativas si es necesario”.

También debe consultar siempre a su equipo médico si se plantea
tomar productos de herboristeria, para asegurar que estos no
puedan interactuar con el tratamiento pautado ni afectar a su
higado, ya que algunos tienen potencial téxico para el higado.




La dieta vegetarianay la enfermedad de Wilson

Seguir unadieta vegetariana con enfermedad de Wilson puede ser un desafio,
ya que muchos alimentos vegetales ricos en proteinas como las legumbres
(entre ellas la soja), que podrian suplir la restriccion de proteina animal, tienen
también un moderado contenido en cobre %,

Las proteinas son moléculas imprescindibles para el correcto funcionamiento
de nuestro organismo, con funciones como el desarrollo y la reparacién de
tejidos, la contribucién a la regulaciéon hormonal y el transporte de sustancias.
Por este motivo es importante asegurar un aporte suficiente de proteinas
mientras se sigue una dieta vegetariana y baja en cobre, y algunos alimentos
que pueden ayudarnos a conseguirlo son los siguientes:

Huevos Lacteos
(leche, requesoén, yogur, queso)

El alcohol y la enfermedad de Wilson

El consumo de alcohol se desaconseja en la poblacion
general, recomendacién a tener especialmente en
cuenta en el caso de pacientes con enfermedades del
higado, como es el caso de la enfermedad de Wilson, ya
que como hemos mencionado su ingesta podria
contribuir a la progresién de la enfermedad hepatica y
empeorar el prondstico de la enfermedad "*. Una
alternativa a su consumo pueden ser los cécteles y cervezas sin alcohol,
aunque su consumo deberia ser puntual por sus caracteristicas

nutricionales ™.




El embarazoy la enfermedad de Wilson

No hay ninguna limitacion para que las mujeres con enfermedad de Wilson
puedan quedarse embarazadas siempre que estén bien controladas bajo
tratamiento. Durante la gestacion, las mujeres con enfermedad de Wilson
deben prestar particular atencién a una dieta sanay equilibrada, asegurando
un aporte correcto de cobre que supervisara de forma estrecha su equipo de
referencia.

‘ Es importante que el tratamiento farmacoldgico de la

enfermedad no se interrumpa nunca durante el
embarazo, de lo contrario aumentaria el riesgo de
complicaciones tanto en la madre como en el feto. Si
pueden ser necesarios ajustes de dosis con algunos
de los medicamentos. El personal médico le indicara
las instrucciones a seguir°.

La lactancia materna es factible en las pacientes con enfermedad de Wilson;
sin embargo, es aconsejable consultar con su equipo médico pararealizar una
evaluacion global e individualizada de su riesgo-beneficio *.

Nifos, adolescentes y
enfermedad de Wilson

Las tablas y recomen-

En el caso de nifios y adolescentes, la daciones de este folleto
dieta baja en cobre también puede
ser un apoyo al tratamiento pautado
paralaenfermedady se recomienda
mantenerla, sobre todo, hasta la
mejora de los sintomas y la norma-
lizaciénde los valores hepaticos tras
el diagndstico.

pueden utilizarse como guia,
siempre teniendo en cuenta
que las medidas nutricionales
especificas deben acordarse
con sus profesionales de
pediatria de referencia®
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Apoyo al paciente

La Asociacion Espafiola de Familiares y Enfermos de Wilson (AEFE)
proporciona importantes recursos educativos y servicios de apoyo para la
Comunidad de enfermos de Wilson.

LaAsociacion Espafiola de Familiares y Enfermos de Wilson nace de lainiciativa de
un grupo de familiares y enfermos de Wilson en el afio 2000 y forman parte de ella
familiares y enfermos de Wilson de toda Esparia. La asociacién pertenece también
a la Federacion Espafiola de Enfermedades Raras (FEDER) y a la Federacién
Nacional de Enfermosy Trasplantados Hepaticos (FNETH).

Los principales objetivos de la asociacion son:
« Dar visibilidad alaenfermedad. Sila enfermedad se conoce, se puede diagnosticar de maneramas precoz
* Empoderar alos pacientes y familiares con informacién relativa ala enfermedad

« Ofrecer un punto de encuentro donde los pacientes y familiares pueden compartir sus experiencias, sentirse
apoyadosy aclarar sus dudas

« Colaborar con médicos especializados en la enfermedad para facilitar el conocimiento de ésta

« Fomentar que haya mas y mejor investigacion para conseguir, lo antes posible, un diagnéstico eficaz y precoz y
tratamientos que mejoren la calidad vida de los enfermos de Wilson

« Colaborar con la industria farmacéutica para mejorar el conocimiento de la enfermedad, la fabricacién y
distribucién de los tratamientos

« Colaborar con asociaciones de enfermos y familiares de Wilson de otros paises para apoyarnos y compartir
experiencias

La finalidad de la Asociacion Espafiola de Familiares y Enfermos de Wilson es mejorar la calidad de vida
de los Enfermos de Wilson.

Contacto

Asociacion Espafiola de Familiares y Enfermos de Wilson (AEFE)
Direccion: Calle Molineta, 1. Huércal de Almerfa.
Correo electrénico: asociaciondewilson@gmail.com
Teléfono: 634 582 680
Pagina web: http://enfermedaddewilson.org/
Facebook: https://facebook.com/Wilsonyfamilia

Instagram: https://instagram.com/aefe_wilson/




Este material ha sido preparado con la coordinacion y revision de Anna
Miralpeix Vissi. Hospital Clinic, Barcelona.

Este material se harealizado gracias al soporte de Orphalan.

Este es un contenido protegido por derechos de autor de Orphalan. Esta
prohibido copiar, distribuir o utilizar de otro modo el contenido, para otros
fines que no seanlos casos legales de uso gratuito.







¥ Enfermedad
de Wilsony ladieta
baja en cobre

Una guia practica

SP-MA-24-ORPH-90 Sept-24



