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OZET

Bazal ganglion hastaliklari anormal hareketler, psikiyatrik belirti ve bulgular ile birlikte bozulmus biligsel islev-
lerle kendini gostermektedir. Bazal ganglion hastaliklarindan biri olan Huntington hastaligi otozomal dominant
gecislidir. Huntington Hastaliginda beklenen ve ¢esitli derecelerde tedavi edilebilen psikiyatrik tablolar arasin-
da depresyon, bipolar bozukluklar, psikotik bozukluklar, obsesif kompulsif bozukluk, agresyon, irritabilite, apa-
ti, delirium, cinsel islev bozukluklar yer almaktadir. Klinigimize psikotik belirtiler nedeniyle yatirilan baslayan,
Huntington hastaligryla uyumlu bir vakay: sunuyoruz.

Anahtar kelimeler: Huntington hastaligy, bazal ganglion, psikiyatrik belirtiler.
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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 manifestations 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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GIRIS

Bazal ganglion hastaliklar1 anormal hareketler, psi-
kiyatrik belirti ve bulgular ve de8isen derecelerde or-
taya gikan bozulmugs biligsel islevlerle kendini gos-
termektedir (1.2). Gegmis yillarin aksine son yillarda,
bazal ganglion hastaliklarinin motor iglevler disinda-
ki sonuglari, giderek artan oranlarda tamimlanmaya
baglamstir (). Bazal ganglion hastaliklari, tablo iler-
lediginde subkortikal tipte demans gelisimine yol
agabilmektedir ().

Huntington hastaligindaki ilk patolojik degisiklikle-
rin striatumun iligkili boliimiinde meydana gelmesi
nedeniyle hastaliktan etkilenen davramslar motor be-
lirtilerden 6nce kognitif ve psikiyatrik belirtilerle
kendini gosterebilmektedir (4-5).

Bazal ganglion hastaliklarimin diger belirtilerinden
olan distoni ve korea yaygin olmayan, ancak hasta-
liklarm 6nemli bir béliimiinde goriilebilen anormal
hareketlerdir. Korea putamenden internal globus pal-
lidusa uzanan dolayl yanyollarin hipofonksiyonu
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nedeniyle ortaya ¢ikar. Distoni ise putamen ve inter-
nal globus pallidusu arasindaki dogrudan yan yolla-
rin bir hiperfonksiyonuyla daha fazla iliskilidir. Her
iki durum da premotor ve motor kortekse uzanan ta-
lamik projeksiyonlarin disinhibisyonuyla sonuglan-
maktadir 6,

Huntington hastalig1 otozomal dominant gegen néro-
dejeneratif bir hastaliktir. Psikiyatrik bozukluklar %
35-75 arasinda degisen oranlarda gériilebilmektedir.
Huntington hastaliginda sizofreni benzeri psikozun
tahmini yayginligi % 5-16 arasinda degismektedir.
Bu oran genel populasyondaki sizofreni yayginhgin-
dan (% 1) ¢ok daha yiiksektir (7).

Huntington hastaliginda beklenen ve gesitli derece-
lerde tedavi edilebilen psikiyatrik tablolar arasinda
depresyon, bipolar bozukluklar, psikotik bozukluk-
lar, obsesif kompulsif bozukluk, agresyon, irritabili-
te, apati, delirium, cinsel iglev bozukluklari yer al-
maktadir @),

Noropsikiyatrik muayene ve klinik gidis incelendi-
ginde agirlikl olarak bir Huntington hastaligim dii-
stindiiren, psikiyatrik belirtilerle seyreden ve ayirici
tamsi igin tetkik ve ileri incelemesi devam eden bir
olgu sunuyoruz.

OLGU

38 yaginda, Mardin dogumlu, okur-yazar olmayan,
22 yillik evli, 5 ¢ocuklu, kadin hasta. Pencerenin ke-
narindan bocek geldigini ve elini sirdigim, yaninda
zehirli béeeklerin oldugunu, ¢ocuklarin oyuncaklari-
nin igine girdigini, bunlarn yiiziinde dolastigini ve
kendisine kotiiliik yapacaklarini, polislerin kendisine
zarar verecegini, kulagina etrafina vurup kirmasim
soyleyen sesler geldigini soyliiyordu. Asin hareketli-
lik, titreme, istahsizlik ve uykusuzluktan yakimyor-
du. "

Esi, kiz1 ve komsularindan alinan bilgilere gore, 3.5
yil- gegirilen maddi hasarl1 bir trafik kazas1 gegirdik-
ten 1 hafta sonra komsusunun kendisini gozetledigi-
ni sdyleme, onu bigakla kovalama ve komgulara tas
atarak etrafa saldirmaya bagladig belirtiliyor. Son
1,5 yildir elinde para sayar gibi istemsiz hareketler
ortaya ¢tkmis. Son 3 aydir titriyor, kendi kendine ko-
nusuyor, kiifrediyormus. Hareketliymis ve uykulan
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bozulmug. Son 1-2 haftadir banyo yapmiyormus, al-
tina kagirmaya baglarms. Tam diizelme hi¢ tammlan-
muyor. IIk psikiyatri bagvuru 2001’de yapilms, dii-
zenli tedavi gormemis. Son 1.5 yildir kullandig ilag-
lar Hydroxyzine 75 mg/gin p.o, Mesoridazin 15
mg/giin p.o, Tiyoridazin 30 mg/giin p.o, Haloperidol
1,5 mg/giin p.o

Oz ve soygegmisinde ozellik yoktu. Sigara, alkol,
psikoaktif madde kullamm tammlanmyordu. Fizik
muayenede bir patoloji saptanmadi, vital bulgulari
normaldi.

Norolojik muayenede ekstrapiramidal sistem muaye-
nesinde ‘tremor (+), rijidite (+++), bradimimi (++),
bradikinezi (++), digli cark (+++) diginda bir patolo-
ji saptanmadi. '

Psikiyatrik muayenesinde, biling a¢ik, kooperasyona
perseveratif konusmasi, fakir diigiince igerigi nede-
niyle saglikli girilemiyordu. Psikomotor aktivitesi
azalmug, affekti anksiyoz, mizaci diizlesmisti. Dikka-
ti, bellegi, hesaplamasi, yapip catmasi ilgisizligi ne-
deniyle yetersizdi. Kisiye ve yere yonelimi yeterliy-
ken zamana y6nelimi bozuktu. Konusma miktan ve
hiz1 azalmugti, lisan sorunu nedeniyle konugmasi tam
anlagilamiyordu. Cagrisimlar: amaca yonelik degildi.
Isitsel ve taktil varsamlari, persekiisyon ve referans
hezeyanlarn mevcuttu. Test muhakemesi degerlendi-
rilemedi, genel muhakemesi bozuktu. Giincel biigile-
re sahip degildi, icgoriisii yoktu. -

[k gelisinde hareketliligine yonelik, ekstrapiramidal
sisteme yan etkisi diisiik olan Klorpromazin 200
mg/giin p.o ve EPS bulgulan nedeniyle Biperiden 6
mg/giin p.o baglandi.

Noéroloji konsultasyonunda yiirtimede zorluk ve EPS
bulgularimn varlig1 disinda néropatoloji saptanmadi.
Laboratuvar degerlendirmesinde hemogram normal-
di. 1 saatlik Sedimantasyon 20 mm, 2 saat 41 mm.’ydi.
Kan biokimyasinda K: 5.3 mmol/L, Trigliserid 33
mg/dl (50-200), LDH: 407 U/L (70-200), Total Bili-
riibin 2.5 mg/dl olmasi diginda patoloji saptanmadi.
Tiroid tetkikleri normaldi.

EEG tetkikinde her iki temporoparieto oksipital bol-

gede belirgin noronal hipereksitabilite ve orta dere-
cede bioelektrik aksama halinin varlig1 saptandi. Fo-
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tik stimulasyon sirasinda ise hastada sigrama tarzin-
da kasilma gozlendigi bildirildi.

MRI: Minimal serebroserebellar atrofik degisiklikler
saptandi.

Tedavi Plani: Hastaya geligindeki sikayetleri nede-
niyle Diazepam 15 mg/giin p.o, Biperiden 4 mg/giin
p.o ve 5 mg/giin 100 ml medifleks i¢inde IV baslan-
di. 5. giinde psikotik tablosunun devam etmesi nede-
niyle tedaviye 50 mg/giin ketiapin p.o eklendi. 6.
giinde yapilan laboratuvar incelemelerinde VDRL:
(+), ASO : 340.7 (0-200), CRP : 14.3 (0-5) saptand:.
7. giinde VDRL (BOS): (-), Lokosit (BOS): (-),
TPHA (kan) (-), Seruloplazmin (kan): (-), BOS mik-
roskopisinde geng yeni ertrositler, BOS Biyokimya-
sinda CSF proteinleri : 59 (15-45) saptandi. 8. giinde
distonisi nedeniyle iletisime girmekte zorlanmaya
bagladi, yatis1 boyunca tagkinlig1 hi¢ gozlenmedi.

Yapilan tedaviye ragmen, ekstrapiramidal sistem
bulgularinda yeterince diizelme goriillmeyen hastada
birincil norolojik bir hastalik diisiiniilerek noroloji
klinigine sevk edildi.

Noroloji kliniginde yapilan norolojik muayenede,
Biling: Acik. Yiiksek kortikal fonksiyonlar: Konus-
ma dizartrik, sorulan sorulara ge¢ yamit veriyor. Za-
man yonelimi bozuk. Kranyal muayene: N. Hypog-
lossus: Dilde koreiform hareketleri mevcut. Motor
Sistem muayenesinde: Ust ekstremitede tonus artist,
biseps, stiloradial, kubitopronator, patella, asil ref-
leksleri bilateral +++ / +++ saptanmus. Ekstrapirami-
dal sistem muayenesinde dilde ve goz kapaklarinda
oro-lingo-fasial diskinezi, her iki kolda rijidite mev-
cutmus. Serebellar sistem ve duyu muayenesi: Ko-
opere olunamadifindan degerlendirilmemis. Durug
ve yiiriiyilg: Yiiriirken saga dogru diisme egiliminde,
ayakta dik dururken dengesizlik yokmusg. Romberg
testi (-). Egitimsizler icin mini mental test puam 8°di.

EEG: 1. giin: Fotik stimulusla aktive olan her iki
temporoparietal bolgede iyi gelisgmemis paroksismal
desarjlarin variifimi gostermekteyken, 10. giin: nor-
mal olarak saptanmus.

Seyir: Psikotik bulgular ve distonisi g6z 6niine alina-

rak tedaviye ketiapin 50 mg/giin p.o eklendi. Epilep-
si Ontanis1 goz Oniine alinarak Diazepam, klonaze-
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pam 1 mg/giin p.o ile degistirildi, ancak ortostatik hi-
potansiyon gelisince kesildi. Ketiapin dozu 100
mg/giin p.o yiikseltildi.

Sonug¢: Hastanin ayaktan izlenmek ve genetik ince-
lemesinin sonucuna gore degerlendirilmek lizere nd-
roloji klini§inden “Diskinezi” tanisiyla taburcu edil-
di. Psikiyatri polikliniginden “Huntington Hastalig1-
na Bagh Psikotik Bozukluk” tamsiyla izlenen hasta-
ya ketiapin 100 mg/giin p.o, biperiden 4 mg/giin p.o
tedavisi diizenlendi. Sonraki poliklinik kontrollerin-
de aktif psikotik bulgusu yoktu. Govde ve ekstremi-
telerdeki istemsiz hareketler oldukga azalmasina kar-
sin devam etmekteydi.

TARTISMA

Yapilan ilk goriigmede sikayetlerin kismen egodisto-
nik yagandifinin tespit edilmesi, isitsel ve taktil var-
sanilarin varlig1, diisiikk doz antipsikotik tedavi kulla-
niminim yogun EPS’ye yol agmast, yatig giiniinde ali-
nan EEG’nin ileri derecede patolojik olmasi, tabloya
kol ve bacaklarda istemsiz hareketlerin eslik etmesi,
anormal laboratuvar incelemeleri ve goriintiilemenin
varlig1 nedeniyle tablonun organik kokenli psikotik
bir tablo oldugu diigiiniildii. Organik etiolojinin ayi-
ric1 tamda diigiiniilmesini saglayan bazi belirti ve
bulgularm erken safhada yakalanmasi, hem taninin
erken konulmasini, hem de hastanede kalis ve agre-
sif tedavi yontemlerine girilmeyerek yan etki ve te-
daviden memnuniyetsizligin Onlenmesini saglamis-
tir. Hastada norosifiliz, epilepsi, wilson hastalifi,
huntington hastalig1 (westphal tipi), akantosis nigri-
gans, ontamlan diigiiniilerek tetkikler yapildi. Seru-
loplazmin diizeyi 24 mg/dl oldugundan wilson hasta-
higindan uzaklagildi. Akantosis agisindan degerlendi-
rilmek iizere periferik yayma yapildi, akantosit go-
riilmedi. ASO, CRP yiiksekligi nedeniyle vaskiilitik
hastaliklar (SLE gibi) diigiiniilerek FANA istendi.
FANAC(-) gelince bu tamlardan uzaklagildi. EEG bul-
gulan ve klinigi goz oniine alinarak Huntington Has-
taligimin Westphal alt tipi diisiiniilerek 1.0. Ist. Tip
Fakiiltesi’ne genetik inceleme i¢in kan 6rnedi gonde-
rildi.
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