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ÖZET 

Bazal ganglion hastalı kları  anormal hareketler, psikiyatrik belirti ve bulgular ile birlikte bozulmuş  biliş sel iş lev-

lerle kendini göstermektedir. Bazal ganglion hastalı kları ndan biri olan Huntington hastalığı  otozomal dominant 

geçiş lidir. Huntington Hastalığı nda beklenen ve çe ş itli derecelerde tedavi edilebilen psikiyatrik tablolar arası n-

da depresyon, bipolar bozukluklar, psikotik bozukluklar, obsesif kompulsif bozukluk, agresyon, irritabilite, apa-
ti, delirium, cinsel i ş lev bozukluklar ı  yer almaktadı r. Kliniğ imize psikotik belirtiler nedeniyle yat ı rı lan baş layan, 

Huntington hastalığ  ıyla uyumlu bir vakay ı  sunuyoruz. 
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Düşünen Adam; 2004, 17(4): 244-247 

ABSTRACT 

A Case Report: Psychotic Disorder Related to Huntington's Disease 

Basal ganglia disorders are characterised by the presence of abnormal movements, psychiatric signs and symp-
toms, and varying degrees of cognitive impairment. Huntington's disease (HD), one of basal ganglia disorders is 
is an autosomal, dominant disorder. Some of neuropsychiatric marufestations of Huntington's disease are dep-
ression, bipolar disorders, psychosis, OCD, aggression, irritability, apathy, delirium and sexual dysfunctions. We 
present a case report concordant with Huntington's Disease whose onset was with psychotic symptoms. 
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GIRIŞ  

Bazal ganglion hastal ıkları  anormal hareketler, psi-
kiyatrik belirti ve bulgular ve de ğ i ş en derecelerde or-
taya ç ıkan bozulmu ş  biliş sel i ş levlerle kendini gös-
termektedir ( 1,2). Geçmi ş  yı lların aksine son y ı llarda, 
bazal ganglion hastal ıkları nın motor i ş levler dışı nda-
ki sonuçlar ı , giderek artan oranlarda tan ımlanmaya 
baş lamış t ır ( 1 ). Bazal ganglion hastal ıkları , tablo iler-
lediğ inde subkortikal tipte demans geli ş imine yol 
açabilmektedir ( 3 ). 

Huntington hastal ığı ndaki ilk patolojik de ğ iş iklikle-
rin striatumun ili şkili bölümünde meydana gelmesi 
nedeniyle hastal ıktan etkilenen davran ış lar motor be-
lirtilerden önce kognitif ve psikiyatrik belirtilerle 
kendini gösterebilmektedir (4,5). 

Bazal ganglion hastal ıkları nın diğ er belirtilerinden 
olan distoni ve korea yayg ın olmayan, ancak hasta-
lıkların önemli bir bölümünde görülebilen anormal 
hareketlerdir. Korea putamenden internal globus pal-
lidusa uzanan dolayl ı  yanyollar ın hipofonksiyonu 

Bak ı rköy Ruh Sağ l ığı  ve Sinir Hastal ı kları  Eğ itim ve Araş tırma Hastanesi 1. Psikiyatri Kliniğ i, * Psikiyatri Uzm.,** Psikiyatri Ass., 
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nedeniyle ortaya ç ıkar. Distoni ise putamen ve inter-
nal globus pallidusu aras ındaki doğ rudan yan yolla-
rın bir hiperfonksiyonuyla daha fazla ili ş kilidir. Her 
iki durum da premotor ve motor kortekse uzanan ta-
lamik projeksiyonlann disinhibisyonuyla sonuçlan- 
maktad ı r (6). 

Huntington hastal ığı  otozomal dominant geçen nöro-
dejeneratif bir hastal ıkt ır. Psikiyatrik bozukluklar % 
35-75 aras ında değ işen oranlarda görülebilmektedir. 
Huntington hastal ığı nda ş izofreni benzeri psikozun 
tahmini yayg ı nlığı  % 5-16 aras ında değ i ş mektedir. 
Bu oran genel populasyondaki ş izofreni yayg ınl ığı n-
dan (% 1) çok daha yüksektir (7). 

Huntington hastal ığı nda beklenen ve çe ş itli derece-
lerde tedavi edilebilen psikiyatrik tablolar aras ında 
depresyon, bipolar bozukluklar, psikotik bozukluk-
lar, obsesif kompulsif bozukluk, agresyon, irritabili-
te, apati, delirium, cinsel i ş lev bozuklukları  yer al- 
maktad ı r (2). 

Nöropsikiyatrik muayene ve klinik gidi ş  incelendi-
ğ inde ağı rl ı klı  olarak bir Huntington hastal ığı n ı  dü-
ş ündüren, psikiyatrik belirtilerle seyreden ve ay ırı c ı  
tan ı s ı  için tetkik ve ileri incelemesi devam eden bir 
olgu sunuyoruz. 

OLGU 

38 yaşı nda, Mardin doğ umlu, okur-yazar olmayan, 
22 y ı ll ık evli, 5 çocuklu, kad ın hasta. Pencerenin ke-
narı ndan böcek geldiğ ini ve elini ı s ı rdığı nı , yan ında 
zehirli böceklerin oldu ğ unu, çocuklar ın oyuncaklar ı -
n ın içine girdiğ ini, bunları n yüzünde dola ş tığı n ı  ve 
kendisine kötülük yapacaklar ını , polislerin kendisine 
zarar verece ğ ini, kulağı na etraf ına vurup k ırmas ı n ı  
söyleyen sesler geldi ğ ini söylüyordu. A şı rı  hareketli-
lik, titreme, i ş tahs ı zlık ve uykusuzluktan yak ın ı yor-
du. 

Eş i, k ı z ı  ve komş ularından al ınan bilgilere göre, 3.5 
y ı l geçirilen maddi hasarl ı  bir trafik kazas ı  geçirdik-
ten 1 hafta sonra kom ş usunun kendisini gözetledi ğ i-
ni söyleme, onu b ıçakla kovalama ve kom şulara ta ş  
atarak etrafa sald ırmaya baş ladığı  belirtiliyor. Son 
1,5 y ı ldır elinde para sayar gibi istemsiz hareketler 
ortaya ç ıkm ış . Son 3 ayd ı r titriyor, kendi kendine ko-
nu ş uyor, küfrediyormu ş . Hareketliymi ş  ve uykulan 

bozulmuş . Son 1-2 haftad ır banyo yapm ıyormuş , al-
tına kaç ırmaya ba ş lamış . Tam düzelme hiç tan ımlan-
m ıyor. İ lk psikiyatri ba ş vuru 2001'de yap ı lmış , dü-
zenli tedavi görmemi ş . Son 1.5 y ı ld ır kullandığı  ilaç-
lar Hydroxyzine 75 mg/gün p.o, Mesoridazin 15 
mg/gün p.o, Tiyoridazin 30 mg/gün p.o, Haloperidol 
1,5 mg/gün p.o 

Öz ve soygeçmi ş inde özellik yoktu. Sigara, alkol, 
psikoaktif madde kullan ım ı  tan ımlanm ıyordu. Fizik 
muayenede bir patoloji saptanmad ı , vital bulgular ı  
normaldi. 

Nörolojik muayenede ekstrapiramidal sistem muaye-
nesinde tremor (+), rijidite (+++), bradimimi (++), 
bradikinezi (++), di ş li çark (+++) d ışı nda bir patolo-
ji saptanmad ı . 

Psikiyatrik muayenesinde, bilinç aç ık, kooperasyona 
perseveratif konu ş mas ı , fakir dü ş ünce içeri ğ i nede-
niyle sağ lıkl ı  girilemiyordu. Psikomotor aktivitesi 
azalmış , affekti anksiyöz, mizac ı  düzle ş miş ti. Dikka-
ti, belleğ i, hesaplamas ı , yap ıp çatmas ı  ilgisizliğ i ne-
deniyle yetersizdi. Ki ş iye ve yere yönelimi yeterliy-
ken zamana yönelimi bozuktu. Konu ş ma miktarı  ve 
hı z ı  azalm ış t ı , lisan sorunu nedeniyle konu ş mas ı  tam 
anlaşı lam ıyordu. Çağnşı mlan amaca yönelik değ ildi. 
iş itsel ve taktil varsan ı ları , perseküsyon ve referans 
hezeyanlar ı  mevcuttu. Test muhakemesi de ğ erlendi-
rilemedi, genel muhakemesi bozuktu. Güncel bilgile-
re sahip değ ildi, içgörüsü yoktu. 

İ lk geli ş inde hareketlili ğ ine yönelik, ekstrapiramidal 
sisteme yan etkisi dü şük olan Klorpromazin 200 
mg/gün p.o ve EPS bulgular ı  nedeniyle Biperiden 6 
mg/gün p.o ba ş land ı . 

Nöroloji konsultasyonunda yürümede zorluk ve EPS 
bulgularının varl ığı  dışı nda nöropatoloji saptanmad ı . 
Laboratuvar değ erlendirmesinde hemogram normal-
di. 1 saatlik Sedimantasyon 20 mm, 2 saat 41 mm.'ydi. 
Kan biokimyas ında K: 5.3 mmol/L, Trigliserid 33 
mg/dl (50-200), LDH: 407 U/L (70-200), Total Bili-
rübin 2.5 mg/dl olmas ı  dışı nda patoloji saptanmad ı . 
Tiroid tetkikleri normaldi. 

EEG tetkikinde her iki temporoparieto oksipital böl- 
gede belirgin nöronal hipereksitabilite ve orta dere- 
cede bioelektrik aksama halinin varl ığı  saptand ı . Fo- 
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tik stimulasyon s ıras ında ise hastada s ıçrama tarz ın-
da kas ılma gözlendiğ i bildirildi. 

MRI: Minimal serebroserebellar atrofik de ğ iş iklikler 
saptand ı . 

Tedavi Plan ı : Hastaya geli ş indeki ş ikayetleri nede-
niyle Diazepam 15 mg/gün p.o, Biperiden 4 mg/gün 
p.o ve 5 mg/gün 100 ml medifleks içinde IV ba ş lan-
dı . 5. günde psikotik tablosunun devam etmesi nede-
niyle tedaviye 50 mg/gün ketiapin p.o eklendi. 6. 
günde yap ı lan laboratuvar incelemelerinde VDRL: 
(+), ASO : 340.7 (0-200), CRP : 14.3 (0-5) saptand ı . 
7. günde VDRL (BOS): (-), Lökosit (BOS): (-), 
TPHA (kan) (-), Seruloplazmin (kan): (-), BOS mik-
roskopisinde genç yeni ertrositler, BOS Biyokimya-
sında CSF proteinleri : 59 (15-45) saptand ı . 8. günde 
distonisi nedeniyle ileti ş ime girmekte zorlanmaya 
baş ladı , yat ışı  boyunca ta şkınlığı  hiç gözlenmedi. 

Yapı lan tedaviye ra ğmen, ekstrapiramidal sistem 
bulgular ında yeterince düzelme görülmeyen hastada 
birincil nörolojik bir hastal ık düşünülerek nöroloji 
kliniğ ine sevk edildi. 

Nöroloji kliniğ inde yap ı lan nörolojik muayenede, 
Bilinç: Aç ık. Yüksek kortikal fonksiyonlar: Konu ş -
ma dizartrik, sorulan sorulara geç yan ı t veriyor. Za-
man yönelimi bozuk. Kranyal muayene: N. Hypog-
lossus: Dilde koreiform hareketleri mevcut. Motor 
Sistem muayenesinde: Üst ekstremitede tonus art ışı , 
biseps, stiloradial, kubitopronator, patella, a ş il ref-
leksleri bilateral +++ / +++ saptanm ış . Ekstrapirami-
dal sistem muayenesinde dilde ve göz kapaklannda 
oro-lingo-fasial diskinezi, her iki kolda rijidite mev-
cutmu ş . Serebellar sistem ve duyu muayenesi: Ko-
opere olunamad ığı ndan değ erlendirilmemiş . Duru ş  
ve yürüyü ş : Yürürken sağ a doğ ru dü şme eğ iliminde, 
ayakta dik dururken dengesizlik yokmu ş . Romberg 
testi (-). E ğ itimsizler için mini mental test puan ı  8'di. 

EEG: 1. gün: Fotik stimulusla aktive olan her iki 
temporoparietal bölgede iyi geli ş memiş  paroksismal 
deşarjların varl ığı n ı  göstermekteyken, 10. gün: nor-
mal olarak saptanm ış . 

Seyir: Psikotik bulgular ve distonisi göz önüne al ına- 
rak tedaviye ketiapin 50 mg/gün p.o eklendi. Epilep- 
si öntan ı s ı  göz önüne al ınarak Diazepam, klonaze- 

pam 1 mg/gün p.o ile değ i ş tirildi, ancak ortostatik hi-
potansiyon geli ş ince kesildi. Ketiapin dozu 100 
mg/gün p.o yükseltildi. 

Sonuç: Hastan ın ayaktan izlenmek ve genetik ince-
lemesinin sonucuna göre değ erlendirilmek üzere nö-
roloji kliniğ inden "Diskinezi" tan ı sıyla taburcu edil-
di. Psikiyatri polikliniğ inden "Huntington Hastal ığı -
na Bağ lı  Psikotik Bozukluk" tan ısıyla izlenen hasta-
ya ketiapin 100 mg/gün p.o, biperiden 4 mg/gün p.o 
tedavisi düzenlendi. Sonraki poliklinik kontrollerin-
de aktif psikotik bulgusu yoktu. Gövde ve ekstremi-
telerdeki istemsiz hareketler oldukça azalmas ına kar-
şı n devam etmekteydi. 

TARTIŞ MA 

Yapılan ilk görü şmede ş ikayetlerin k ısmen egodisto-
nik yaş andığı nın tespit edilmesi, iş itsel ve taktil var-
sanı lann varl ığı , düşük doz antipsikotik tedavi kulla-
nım ının yoğun EPS'ye yol açmas ı , yatış  gününde al ı -
nan EEG'nin ileri derecede patolojik olmas ı , tabloya 
kol ve bacaklarda istemsiz hareketlerin e ş lik etmesi, 
anormal laboratuvar incelemeleri ve görüntülemenin 
varlığı  nedeniyle tablonun organik kökenli psikotik 
bir tablo olduğu düşünüldü. Organik etiolojinin ay ı -
rıc ı  tan ıda düşünülmesini sağ layan baz ı  belirti ve 
bulguların erken sahada yakalanmas ı , hem tan ının 
erken konulmas ını , hem de hastanede kal ış  ve agre-
sif tedavi yöntemlerine girilmeyerek yan etki ve te-
daviden memnuniyetsizliğ in önlenmesini sağ lamış -
t ır. Hastada nörosifiliz, epilepsi, wilson hastal ığı , 
huntington hastal ığı  (westphal tipi), akantosis nigri-
gans, öntanı ları  düşünülerek tetkikler yap ı ldı . Seru-
loplazmin düzeyi 24 mg/dl olduğundan wilson hasta-
lığı ndan uzaklaşı ldı . Akantosis aç ısından değ erlendi-
rilmek üzere periferik yayma yap ıldı , akantosit gö-
rülmedi. ASO, CRP yüksekli ğ i nedeniyle vaskülitik 
hastal ıklar (SLE gibi) dü şünülerek FANA istendi. 
FANA(-) gelince bu tan ı lardan uzaklaşı ldı . EEG bul-
guları  ve kliniğ i göz önüne al ınarak Huntington Has-
tal ığı nın Westphal alt tipi dü ş ünülerek İ .Ü. İ st. Tıp 
Fakültesi'ne genetik inceleme için kan örne ğ i gönde-
rildi. 
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