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OZET

Wilson hastaligina bagh kisilik degisikligi olgusu

Wilson Hastaligi (WH), karaciger ve beyni tutan, siklikla adolesan ¢agda baslayan, nadir gortlen bir hastaliktir.
WHnin psikiyatrik belirti ve bulgulan da oldukg¢a dikkat ¢ekicidir ve bircok olguda baslangig belirtisi olarak
ortaya ¢ikar. WH psikiyatrik belirtilerle ortaya ¢iktiginda, tani gecikmesi yasanmasi siktir. Bu yazida, tremor ve
depresyonla baslayan, sonrasinda kalici kisilik ve davranis dedisikliklerinin gelistigi bir WH olgusu sunulmustur.
Anahtar kelimeler: Kisilik degisikligi, psikiyatrik semptom, Wilson hastaligi

Yazisma adresi / Address reprint requests to:
Asist. Dr. Esra Sena Geng,

Bakirkdy Ruh ve Sinir Hastaliklar Egitim ve
Arastirma Hastanesi, Istanbul - Tarkiye

Telefon / Phone: +90-374-311-7369

ABSTRACT

Personality changes in a patient with Wilson's disease

Wilson's disease (WD) is a rare disorder that primarily affects liver and brain, with the onset frequently in
adolescence. Psychiatric symptoms are remarkable and the first manifestation in most cases. WD, when first
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presented with psychiatric symptoms, delay in the diagnosis can often occurs. This study describes a case 31 Mayls 2012 / May 31, 2012
’

of WD starting with tremor and depression and developing permanent personality and behavioral changes

later.
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GIRIS

\ A /ilson Hastaligi (WH) karaciger ve beyni tutan,

siklikla adolesan ¢agda baslayan, nadir goriilen
genetik bir hastaliktir (1). Anormal bakur birikimi ile ilig-
kili olan hastaligin gortilme sikligi 1-2/100.000"dir.
Bircok hasta, cocukluk ¢aginda asemptomatik karaciger
hastaligindan siroz ve karaciger yetmezligine varan
karaciger belirtileri ile prezante olur (2). WH’da kromo-
zom 13’te yer alan ATP7B genindeki mutasyon sonucu,
bakiri tagiyan seruloplazminle bakirin birlegsmesinde
azalma gorilir (3). Bakur safra ile atilamayip, once kara-
ciger, daha sonra beyin, bobrekler ve kornealarda birikir
(4). Beyinde noronal hasarnn yayginligi oldukca degis-
kendir ve korpus striatumda yapisal anormallikler ile
beyinde atrofi gelisimini igerir ().

WH, hastalarin %40-50’sinde norolojik ve néropsi-
kiyatrik belirtilerle prezante olur (6). WH’'nin sebep
oldugu norolojik anormallikler su gekilde siniflandirla-
bilir: Parkinson hastaligina benzer akinetik-rijid send-
rom, tremorla belirli pseudoskleroz, ataksi ve distonik
sendrom (7). Diger sik gortlen norolojik belirtiler ise
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motor koordinasyon kaybi, dizartri ve spastisitedir.
Migren, uykusuzluk ve nobetler de rapor edilmistir (8).

WH'nin nérolojik bulgularinin yanisira, psikiyatrik
belirti ve bulgulan da olduk¢a dikkat ¢ekicidir (9).
Wilson, 1912 yilinda kendi orijinal makalesinde sundu-
gu 12 vakanin 8’inde kalici psikiyatrik bozukluklar rapor
etmistir (5). WH'nin psikiyatrik manifestasyonlari; kisi-
lik degisiklikleri, affektif dalgalanmalar, psikoz ve kogni-
tif iglevlerde bozulmadir (10). Bunlardan kisilik degisik-
likleri, 6zellikle iritabilite ve agresyon en sik goriilenler-
dir (%45.9), bunu depresyon takip eder (%27) (5).

Bu yazida, erken ikinci dekadda nérolojik bulgular
ve depresyonla baglayan, sonrasinda kalict kisilik ve
davranig degisikliklerinin gelistigi bir Wilson hastaligi

olgusu sunulmustur.
OLGU

C.C., 27 yasinda, iniversite egitimini yarida birak-
mis (fizik bolumi) bir erkek hastaydi. Caligmiyordu
ve Istanbul’da annesi ve babast ile birlikte yastyordu.
Hastanemiz Psikiyatri Acil Poliklinigine, ailesiyle
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yasadigi yogun tartigma sonrasi, atik su kanalina atla-
yarak intihar girisiminde bulunmasi nedeniyle ailesi
tarafindan getirilmisti. Hastanin yakinmalari, alti yil
6nce Universite birinci sinif 6grencisiyken, ellerde tit-
reme, dengesizlik ve moralsizlik ile baglamigti. O
doénemde antidepresan tedavi aldigini fakat fayda gor-
medigini belirtti. Okulu birakarak ailesinin yanina
dénmus. Bir yil sonra yapilan tetkikler sonucunda
WH teshisi konmus. Kollarindaki tremor diginda sika-
yeti yokmus.

Yedi ay 6nce, “Wilson hastaligim hig iyilesmeye-
cek” dugtincesiyle, WH i¢in kullandig: trientin ve ¢inko
ilaclarini icerek suisid girisimi olmus, ancak hastaneye
bagvurmamis. Bundan on giin sonra da igtigi ilaglar
viicudunun atamayacagini, ilaglarin kaninda dolagtigi-
ni, bundan hi¢ kurtulamayacagini diigtintp, tekrar ayn:
ilaglar igerek yeni bir suisid girigimi olmusg. Fakat yine
bir sey olmadigini, sadece midesinin bulandigini ve
kustugunu ifade etti. Bundan iki ay sonra, gastrit sika-
yeti i¢in kullandigi ilaglart 5-6 avug icerek ve ocagin
tiplint agarak tekrar suisid girigimi olmus. Ailenin 1sra-
11 tzerine bir psikiyatri servisinde yatarak tedavi gor-
miis. 1k psikiyatrik bagvurusu bu sekilde olmus.
Amisilpirid 400 mg/g tedavisi baglanmus, fakat karaci-
ger fonksiyon testlerinde (KCFT) meydana gelen hafif
yiikselmeden dolay1 dahiliye bolimi tarafindan tedavi
kesilmis.

Yedi aydir sinirliligi, saldirganligi artmig. Ailenin ifa-
desine gore 6zbakimi azalmis, banyo yapmiyormus,
sinirlendiginde egyalara zarar veriyormus. Odasindan
hi¢ ¢tkmiyormus. Mastiirbasyon eylemi artmis. Ailesi,
WH'dan 6nce ¢ok iyi bir ¢ocuk oldugunu, iliskilerinde
sorun olmadigini séyledi. Ozellikle annesiyle anlagami-
yormug, sesini duymaya tahammil edemiyormus.
Hasta, annesinin siirekli konugtugunu, babasina ¢ok
cektirdigini, aslinda babasini bagindan beri istemedigini
ifade etti.

Bir glin Once, annesiyle tartisirken babasinin kendi-
sine miidahalesinin ardindan, insanlara neler yasadigini
anlatmak amaciyla ve medyanin haberdar olacagini
digtinerek, kendini su kanalina atmig. Ancak bekledigi
sonucu alamayinca eve geri donmdis.

Hastanin fizik muayenesi dogaldi. Nérolojik muaye-
nesinde duyu, motor, serebellar sistem ve derin tendon

refleksleri dogaldi. Ust ekstremitede kaba tremoru ve
hafif giddette rijiditesi vardi. Koreatetoid hareketler
izlenmedi. G6z hastaliklan konsiiltasyonunda, Kayser-
Fleischer halkasi saptanmadi. Psikiyatrik muayenesin-
de, yasinda gosteriyordu, 6zbakimi hafif azalmigti. Goz
temast kuruyordu. Ayrintict konugsuyordu, olaylart teat-
ral sekilde anlatma egilimindeydi. Pieril bir tutumu var-
di. Duygulanimi olagan, duygudurumu disforikti.
Gagnisimlar diizglin, amaca yonelikti. Distince igeri-
ginde ailesiyle yasadigi problemler 6n plandaydi. Aktif
suisid fikri yoktu. Algi bozuklugu saptanmadi. I¢gériisii
vardi.

Hastanin aile 6ykiisiinde, annesinde depresyon ve
konversiyon bozuklugu oldugu &grenildi. Giinde bir
paket sigara ve ara sira alkol kullanimi diginda psikoaktif
madde kullanmadigini belirtti. Hastanin yapilan biyo-
kimya, tiroid fonksiyon, hepatit, VDRL ve HIV, idrarda
madde metaboliti testleri normaldi. Hemogramda, trom-
bosit 65.000 mm? idi, hematoloji boliimiinde takip edil-
digi 6grenildi. Hamilton Depresyon Olgegi puani 11’di.
Uygulanan Rorschach test protokoliinde akdif bir psiko-
tik durum saptanmadigs, histrionik, somatik mekaniz-
malann kullanildigr bir érgiitlenme iginde oldugu belir-
tildi. Noropsikolojik test raporunda, dikkat ve dikkatini
stirdirme yetisindeki hafif bozukluk diginda, diger tim
kognitif fonksiyonlarin normal sinirlar iginde oldugu,
bellek stireclerinin normal sinirlar iginde oldugu belirtil-
di. DSM-IV Eksen II Bozukluklari Igin Yapilandiriimig
Klinik Gortisme’de (SCID-II) histrionik, “borderline”
kisilik 6zellikleri 6n plandaydi.

Eksen I tanis1 digtintilmeyen hastaya Genel Tibbi
Duruma (WH) Bagl B Kiimesi Kisilik Ozellikleri tanist
konuldu. Risperidon 1 mg/g tedavisi baglandi. Hastanin
serviste uyumu iyiydi. Eve {i¢ kere izinli génderildi. Izin
dénemlerinin her birinde ailesiyle catigmalar yasadi.
Hasta, klinik durumunda kismi diizelme ile ayaktan
takip edilmek tizere taburcu edildi.

TARTISMA

WH'nin tanisinda tek bir test yoktur. Semptomlarin
siklikla 6zgiin olmamast ve hastaligin ¢ok farkli organ sis-
temlerini etkilemesi, ayiric1 tanida kangikliga neden olur.
Norolojik bulgular ve Keiser-Fleischer (K-F) halkast var
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ise hastaliga tan1 koymak kolaydir (6). WH, sebebi belli
olmayan karaciger anormalligi bulunan ve yeni baglayan
hareket bozuklugu olan her bireyde akla gelmelidir.

WH'nin norolojik goriintiisinde hareket bozukluk-
lar1 dominant olup; distoni, ekstremitelerde tremor,
koreatetoz, rijidite, dizartri ve ataksi izlenir (6). Bu karak-
teristik norolojik bulgulardan 6nce davranig degisiklik-
leri, okul basarisinda kotiilesme, ince motor koordinas-
yon gereken aktiviteleri yapmakta zorluk gibi sinsi belir-
tiler ortaya ¢ikabilir. El yazisi bozulabilir ve mikrografi
gelisebilir (11).

Hastamizda Keiser-Fleischer (K-F) halkas: saptanma-
d1. Norolojik olarak tremor ilk belirtilerdendi; hatta has-
tamizin Universite egitimini yarida birakmasina sebep
olmustu. Literatiirle uyumlu olarak, tani konulmadan
once davranig degisiklikleri, okul basarisinda diigme ve
kiyafetlerinin digmelerini ilikleyememek gibi ince
motor hareketlerde beceriksizlik gelismisti. KCFT'de
anormallik yoktu. Olgumuzda bulunmamakla birlikte,
KCFT anormalligi, santral sinir sistemi tutulumu olan
bireylerde siklikla gorilir, fakat klinik olarak bu bireyler
siklikla belirti yasamazlar (6).

Olguda depresyona eslik eden ellerde titreme, den-
gesizlik gibi hareket bozukluklarinin olmast WH tanisi-
nin 5 y1l 6nce konulmasini kolaylagtirmigti. Bu nedenle,
tanisal amacl tetkiklere gerek goriilmedi. Fakat hastanin
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