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OLGU SUNUMU/CASE REPORT

Huntington hastaligina bagh psikotik bozukluk ve tedaviye direncli

obsesif kompulsif bozukluk

Treatment resistant obsessive compulsive disorder and psychosis due to Huntington’s disease

Nurhan FISTIKCI, Omer SAATCIOGLU, Evrim ERTEN, Gorkem YILMAZ, Cagri CALCI, Ali KEYVAN

OZET

Huntington hastaligina bagl gelisen psikiyatrik sorunlarin basinda
psikotik belirtiler, homisid ve 6zkiyim gelmektedir. Bu olguda,
Huntington hastaligima bagli psikotik bozukluk ve eslik eden
tedaviye direncli obsesif kompulsif bozukluk tanist olan bir hasta
sunulmustur.
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ABSTRACT

Leading psychiatric problems due to Huntington’s disease are
psychotic symptoms, homicide, and suicide. In this case, a patient
with psychotic disorder due to Huntington’s disease and comorbid
treatment-resistant obsessive-compulsive disorder is presented.
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Giris

Huntington hastaligi otozomal dominant kalitilan, genellikle
30-50 yaslar arasinda baglayan ilerleyici bir nérodejeneratif
bozukluktur. Hastalik, motor rahatsizlik, bilissel islev
bozuklugu, subkortikal demans, davranigsal problemler
ve psikiyatrik semptomlarla karakterizedir. Dordiincii
kromozomun kisa kolundaki Huntington geninin ekzon
I’indeki sitozin-adenin-guanin triniikleotid tekrar sayisinda
artis hastaliga sebep olmaktadir. Huntington hastaliginin
tanisi, ailede Huntington hastalig1 6ykiisii, motor belirtiler ve
genetik testler ile konulmaktadir [1,2].

Hastalarm %80’inde, hastaligm ilk 10-15 yili igerisinde
bilissel belirtilerden ziyade psikiyatrik belirtileri ortaya
cikmaktadir. Ozkiyim riskinin genel niifusdan daha yiiksek
oldugu bildirilmistir [3]. Intihar girisimi dykiisii ve depresyon,
6zkiyim riskinin artist ile iligkilendirilmistir [4]. Huntington
geni tastyiciligmin, genel populasyona oranla artmis
saldirganlik ve sinirlilik ile iliskili oldugu bildirilmistir.
Huntington hastalarinda daha az siklikla obsesif kompulsif
bozukluk (OKB), sizofreni ve sanrisal bozukluklar
gozlenebilmektedir [3]. Yapilan bir ¢alismada, obsesif veya
kompulsif semptomlarin sikliginin %27 oldugu saptanmis ve
bu hastalarda depresyon, intihar diisiinceleri, saldirganlik ya
da hezeyanlarin daha sik gézlendigi bildirilmistir [5].

Bu olgu sunumunda, Huntington hastaligina eslik eden
ve tedaviye direngli obsesif kompulsif bozukluk, psikotik
bozukluk, 6zkiyim ve infantisid davraniglart olan bir vaka
sunulmustur.

Olgu Sunumu

Otuz dokuz yasinda kadm hasta, evli, biri sekiz yasinda
digeri bes aylik iki ¢ocugu var. Hastanemize, ii¢ aydir olan
saldirganlik, ailesine karst diismanca tutum, siiphecilik, 6z
bakimini ve bebeginin bakimini yerine getirememe, bebegine
kars1 infantisid diistinceleri ve sekiz yildir devam etmekte
olan kirlenme obsesyonlari, temizlik kompulsiyonlari
nedeniyle basvurdu.

Psikiyatrik dykiisiinde; sikayetlerinin sekiz yil once kirli
oldugu diisiinceleri, giinde 20-30 kez olan el yikamalari,
kapt kollarini tutamama, bebeginin altini degistirememe,
zamaninin ¢ogunu banyo yaparak gecirme ile bagladigi
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ve OKB tanist konuldugu 6grenildi. Tedaviye basladiktan
birka¢ ay sonra baglayan kollarinda anormal istemsiz
hareketleri nedeniyle norolojiye bagvurmus, Huntington
hastaligi tanist konulmus ve tedavisiz izleme alinmis.
Hastanin soy ge¢misinde; babaannesinin babasi, babaannesi,
iki halasi, babasi ve bir kardesinde de anormal istemsiz
hareketler oldugu saptanmig, bu kisilerde bir ruhsal
hastalik tanimlanmamistir. Bu donemde sekiz hafta siireyle
fluvoksamin 300 mg/giin ve sonrasinda sekiz hafta siireyle
klomipramin 225 mg/giin kullandig1 ancak sikayetlerinde
azalma olmadig1 belirtildi. iki y1l sonra hasta bes yasindaki
cocuguyla beraber yiiksekten atlayarak 6zkiyim girisiminde
bulunmasi sonrasi hastanemiz acil servisine bagvurmus.
Psikiyatrik muayenesinde duygulaniminin kisitli oldugu,
obsesyon ve kompulsiyonlarinin azalmakla birlikte devam
ettigi ve ailesine yonelik persekiisyon hezeyanlart saptanmus,
yatis Onerilmis ancak hasta ve ailesi yatigi kabul etmemis.
Bu donemde hasta diizenli poliklinik takibine gelmemis
sadece sorun yasandiginda acil bagvurulart olmustur. Bu
basvurusundan iki y1l sonra poliklinige 7 aylik gebe olarak
bagvuran son bir yildir ila¢ kullanimi olmayan hastada
anlamsiz konusmalar, yedi aylik bebegini aldirma fikri
ve Ozkiyim diislinceleri saptanmis, depresif ya da manik
atak disiindiirecek bir bulgu belirlenmemis, hastaya yatis
Onerilmis ancak ailesi bu kez de yatisi kabul etmemis.
Dogum yaptiktan 4 ay sonra sinirlilik, saldirganlik,
6zkiyim ve homisid diisiinceleri, 6z bakimimi ve bebeginin
bakimint yerine getirememe, kirlenme obsesyonlari ve
temizlik kompulsiyonlar1 nedeniyle acile bagvuran hastanin
yatist yapildi. Hastayla yapilan goriismede, kirli oldugu
diisincelerinin sekiz yil 6nce biiylik kizinin dogumundan
sonra basladig1 6grenildi. Insanlarin burunlarina, kulaklarina
dokunduklarii¢inkendisine kirbulasacagiicin kapilaravekapi
kollarina dokunamadigini, ¢amasirlari ¢amasir makinesine
koyduktan sonra ellerini yikama ihtiyact hissettigini, mutfak
dolaplarinin kirli oldugunu diisiindiigii icin glinde ii¢ kez
dolaplarin raflarini sildigini, giinde ortalama iki kez yarim
saat siireyle banyo yapma ihtiyact hissettigini, saglarini sekiz
kez sampuanladigini, banyodaki lavaboyu kullanmadan
once ¢amasir suyuyla her yeri dezenfekte ettigini, giinde
ortalama 10 kez ellerini yikadigini, her seferinde ortalama
5-6 kez ellerini sabunladiginy, iki ay 6nce evindeki banyonun
doktorlar tarafindan kamerayla gozetlendigini 6grendigini,
bu sebeple banyoya giremedigini, bunun yerine giinde 3-4
kez viicudunu 1slak mendille sildigini belirti. Son iki aydir
yakimlarmin kendisine fiziksel siddette bulunduklarini,
kiiciik kizinin dogumunu gizledigi igin ailesinin kendisine
zarar vermek istedigini, ailesinin paralarin1 almak igin
kendisini hastaneye yatirdiklarini, giin iginde kizlarimin
sesini duydugunu, kizlarinin bina iginde baska bir yerde
oldugunu disiindiigiinii séyledi. Psikiyatrik muayenesinde;
bilinci agik, kisi, zaman ve yere yonelimi tam idi. Goriismeye
isteksiz, ¢ocuksu tutumu vardi. Psikomotor aktivitesinin

arttigl, duygu durumunun disforik oldugu, konusma
miktarinin azaldigi, reaksiyon zamanimin uzadigi saptandi.
Persekiisyon hezeyanlari, kirlenme obsesyonu, temizleme
kompulsiyonlart mevcuttu. Muhakeme ve soyut diisiince
yetersizdi. Isitsel varsani tanimliyordu. I¢gériisii yoktu.

Hastanin  rahatsizlik  doénemleri  boyunca  higbir
zaman major depresyon ya da manik-hipomanik atak
kriterlerini dolduran bir donemi belirlenememistir. Alkol
veya bagka bir maddenin kullanim Oykiisii saptanmadi.
Noroloji konsultasyonunda; yiiz, gévde, eller ve ayaklarda
koreatetoid hareketler, koreiform hareketler nedeniyle
ataksik yiiriime, dizartri saptandi. Biyokimya, hemogram,
tam idrar incelemesi, tiroid fonksiyon testleri, C-reaktif
protein (CRP), sedimentasyon, folat, vitamin B12, ferritin,
HbsAg, Anti-HCV, Anti-HIV, idrarda B-HCG incelemeleri
normaldi. Polimeraz zincirleme tepkimesi (Polymerase
Chain Reaction-PCR) y6ntemi ile Huntington hastaligi geni
CAG tekrar sayis1 analizi 19/49 bulundu.

Elektroensefalografi ~ (EEG)’si  normaldi.  Beyin
tomografisinde; ~ konveksite  diizeyinde  sulkuslarin
belirginlesmesi haricinde normaldi. Noropsikolojik test
incelemesinde; orta derecede sdzel bellek bozukluguna
eslik eden frontal aksa iliskin bulgular ve saptanan
bellek bozuklugunun kayit, &grenme ve geri getirme
stireglerinin tamaminda goriildiigii saptandi. Psikometrik
test incelemesinde; kognitif yikim zemininde psikotik
bulgular bulundu. Wechsler Yetiskiler i¢in Zeka Olgegi (The
Wechsler Adult Intelligence Scale — WAIS) puan1 59 olup bir
yil 6nceki WAIS puant 76 idi. Kisa psikiyatrik degerlendirme
dlcek puani 76, Anormal Istemsiz Hareketler Olgek puani 25,
Yale-Brown Obsesyon Kompulsiyon Olgek puani 55, Pozitif
ve Negatif Sendrom Olgek puani 107 idi.

Olguya Huntington hastaligi, Huntington hastaligina
bagl psikotik bozukluk ve obsesif kompulsif bozukluk
tanilart kondu. Olanzapin 20 mg/giin baslandi ve takibinde
dozu 30 mg/giine kadar ¢ikildi. Tedaviye ketiapin 600
mg/giin eklendi. Sekiz haftalik takibi siiresince psikotik
bulgularinda ve obsesif kompulsif belirtilerinde azalma
olmadig1 saptandi. Olanzapin ve ketiapin tedavisi kesilerek
risperidon 6mg/giin baglandi. Alt1 hafta sonra belirtilerinde
diizelme saptandi. Tedaviye ve ila¢ kullanmaya uyum sorunu
olmasi nedeniyle iki haftada bir risperidon uzun etkili form
(37,5 mg) tedavisi diizenlenerek ayaktan izlenmek {iizere
hastaneden cikarildi. Hastanin ayda bir yapilan ayaktan
poliklinik takiplerinde istemsiz hareketlerindeki diizelmenin
siirdigii, psikotik bulgu saptanmadigi, giinliik yasantisini
yardimsiz siirdiirebildigi belirlendi.

Tartisma

Bu olgu Huntington hastaligina OKB ve psikotik bozuklugun
birlikte eslik etmesi nedeni ile ilgi g¢ekici bulunmustur.
Vakada hastalik siireci obsesif kompulsif bozuklukla
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baslamis sonrasinda sirasi ile anormal istemsiz hareketler ve
psikotik belirtiler eklenmistir. Bir bagka énemli nokta vakada
ilag tedavisine direng olmasi ve sik yinelemelerdir. Her iki
hastaligin Huntington hastaligina eslik ettigini bildiren
yaymlar mevcuttur [6-8]. Huntington hastaligi ilerleyici
motor, biligsel ve psikiyatrik belirtiler ile karakterize yikict
bir kalitsal norodejeneratif hastaliktir. Sik bildirilen néro-
psikiyatrik belirti veya bulgular %33-76 arasinda degisen
yaygmlik oranlari ile depresif duygudurum, anksiyete, sinir-
lilik ve apatidir. Obsesif-kompulsif belirtiler %10-52 ve
psikoz %3-11 oraninda goriiliir [8]. Huntington hastaliginda
homisid davranisi, sinirlilik, psikoz ve dzkiyim basta gelen
psikiyatrik sorunlardir [9]. Bu sorunlar hastaligin herhangi bir
doneminde hekimi ve aileyi zorlayabilir. Bizim olgumuzda da
hareket bozuklugu, psikotik belirtiler, OKB, kognitif yikim,
6zkiyim ve homisid davraniglart 6n planda idi. Her ne kadar
olgumuzun dykiisiinde dongiisellik ya da psikotik belirtilerle
seyreden duygudurum bozukluklarini disiindiirecek bir veri
saptamasak da, Huntington hastaliginda bu agilardan da
dikkatli olunmas: gerekir.

Huntington hastalig1, bazi psikotik bozukluklar ve OKB’de
bazal ganglion tutulumu ortak etiyolojik mekanizmadir. OKB
patojenezinde bazal ganglion disfonksiyonu ve kortiko-striato-
talamo-kortikal dongii disfonksiyonu gosterilmistir [10].
Ayrica, olgumuzda CAG tekrar sayisi 19/49 bulun-mustur.
CAG tekrar sayisinin artmasi ile hastaligin siirecinde ilerleme
oldugu bilinmektedir [11].

Tedavi direnci de bu hastalarda sik¢a bildirilmistir [12].
Tedavide ekstra piramidal yan etkilere olan hassasiyet
nedeni ile atipik ndroleptikler 6n plana ¢ikmaktadir [13].
Olgumuzda olanzapin ve ketiyapinin birlikte kullanildiginda
diizelme olmadi. Ancak risperidon tedavisi ile hastanin
sinirlilik, homisid ve 6zkiyim belirtileri geriledi. Johnston’1n,
bu olgudakine benzer sekilde risperidon’dan faydalanan olgu
bildirimi bulunmaktadir [14].

Hareket bozuklugu olan hastalarda, ozellikle de
Huntington hastaliginda, obsesif kompulsif belirtiler,
homisid-6zkiyim davranisi ve psikotik belirtilere dikkat
edilmelidir.
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