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Wilson hastaligi (WH) tanimlanmasi sirasindaki olgular da dahil bugiine kadar cesitli
psikiyatrik belirti/oulgular tanimlanmistir. Biitiin hastalarin, hastaligin herhangi bir
seyri boyunca bir veya daha fazla psikiyatrik sorunlarla (organik demans, psikoz ve
impulsivite gibi davranissal sorunlar) karsilastiklar bilinmektedir. Bazen nérolojik
bulgulardan once davranislarda degisiklik, okul basarisinda azalma, iyi el-goz
koordinasyonu gerektiren becerilerde bozulma gibi sinsi belirtiler olabilir. Bu olgu
sunumunda ¢ocuk nérolojisi birimince WH tanisi almis bes olgu Mental Bozukluklarin
Tanisal ve Sayimsal El Kitabi-4'e dayali yari yapilandiriimis psikiyatrik gdriisme
(Okul Cagi Cocuklari icin Duygulanim Bozukluklari ve Sizofreni Goriisme Cizelgesi)
ile degerlendirilmistir. Olgularin tamaminda psikiyatrik belirtiler goriilmekteydi. Bir
olguda manik atak, bir olguda psikotik bozukluk WH baslangi¢ tablosu dykiisiinde
mevcuttu. Psikiyatrik belirtiler daha cok ndrolojik bulgulari belirgin WH hastalarinda
goriilmektedir. Bu anlamda psikiyatrik bozukluklarda organisite ekartasyonunda
cocuk ndrolojisi konsiiltasyonu ile bakir metabolizmasinin taranmasi hayati énem
tasimaktadir. WH, yasam boyu tedavi gereken hastalik oldugu icin tedaviye uyum
acisindan da hastalarin ruhsal durum degerlendirilmesi dnemlidir.

Abstract

Various psychiatric symptoms/signs have been identified since the identification of
Wilson's disease (WD). Every patient with WD suffers from one or more psychiatric
problems (organic dementia, psychosis, and impulsivity) across the disease course.
Sometimes, insidious symptoms, such as behavioral changes, failure in school
performance, and disturbances in hand-eye coordination may be seen before the
onset of neurologic presentation. In this report, five patients, who were diagnosed
with WD and followed up in the Child Neurology Unit, were assessed by a Diagnostic
and Statistical Manual of Mental Disorders-4-based semistructured psychiatric
interview (Schedule for Affective Disorders and Schizophrenia for School-Age
Children). All patients had psychiatric symptoms. One patient had a history of a
manic episode and the other had a history of a psychotic disorder at the initial
stage of WD. Psychiatric symptoms coexist mostly with neurologic signs in patients
with WD. In this sense, pediatric neurological consultation and copper screening
are lifesaving in excluding organic etiology. However, WD is a lifelong treatment-
requiring disease and psychiatric evaluation of the patients is essential.
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Giris

Bakir metabolizmasinda otozomal resesif kalitimsal
bozukluk sonucu olusan nadir ama dinyanin her
yerinde gorilebilen bir hastalik olan Wilson hastalig
(WH) 13q 14.3 kromozomda ATP7B/WND genindeki
mutasyon sonucu olusur. Akraba evliliginin yaygin
oldugu (Ulkelerde daha siklikla gorilir. Dogustan
olmakla birlikte ilk bulgular ¢ocukluk ¢aginda gorilir.
Uygun selator ajan ve diyetle tedavisi yapiimaktadir (1).

Hastallk tanimlanmasi sirasindaki olgular da
dahil bugiine kadar cesitli psikiyatrik belirti/bulgular
tanimlanmustir. ilk yazisinda Wilson (2), WH olan 12
hastasinin sekizinde davranissal farkhliklar gormis ve
“ruhsal” olarak tanimlamistir. Scheinberg ve Sternlieb
(3), WH olan her hastanin hastaligin herhangi bir seyri
boyunca bir veya daha fazla psikiyatrik sorunlarla
(organik demans, psikoz, ve impulsivite ile karakterize
davranissal sorunlar) karsilastiklarini bildirmislerdir.
Norolojik veya noropsikiyatrik belirtilerle basvuru
%40-50 oraninda hastada goriilmektedir. Bazen
norolojik bulgulardan 6nce davraniglarda degisiklik,
okul basarisinda azalma, ince motor, el-goz
koordinasyonu gerektiren becerilerde bozulma gibi
sinsi belirtiler de olabilir (4). Yasam boyu psikiyatrik
hastalik prevalansi tam olarak bilinmemekle birlikte
%30-100 arasinda oldugu tahmin edilmektedir (3,5).
WH’deki psikiyatrik belirtiler 5 grupta toplanmaktadir:
Kisilik  degisiklikleri, duygudurum  bozukluklari,
psikoz, bilissel bozulma ve digerleri. Kisilik ve davranig
degisiklikleri ve duygudurum bozukluklari en sik
karsilasilan belirtilerdir (6). Psikiyatrik belirtiler, hepatik
bulgularla degil de norolojik bulgularla siklikla bir arada
olmaktadir (5). Hastalarin en az %10’u ilk basvuruda
psikiyatrik bozukluklarla gelmektedir (7). Dening‘e
(8) gore psikopatolojilerin gdzden kagmasina veya
daha az dikkat edilmesine neden olan sey psikiyatri
disi hekimlerin WH olan olgulari bildirmesidir. Erigkin
hastalarla ilgili olgu bildirimleri veya kesitsel analizler
mevcutken cocuk ve ergen hastalarla ilgili veriler
kisithdir.

Bu olgu sunumunda, ¢ocukluk ¢agindayken ¢ocuk
norolojisi biriminde WH tanisi almis ve halen takip
edilmekte olan ergenlerdeki psikiyatrik tablolar
irdelenmistir.

Olgu Sunumu

Cocuk norolojisi polikliniginden takip edilmekte
olan 18 yas oncesi kesin WH tanisi almis ergenlerden,
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gorlismeye gonulli olarak katilmayi kabul eden ve
ailesinden onam alinan bes olgu degerlendirilmistir.

Hastaliga bagh okuma-yazma ve konusmada
glclukleri olan bu ergenlerin hastalik
baslangici ve seyrindeki psikiyatrik belirtilerinin
degerlendirilmesinde anket veya Olcekler tercih
edilmemis, gorlismeye dayali degerlendirilme
kullanilmistir. Okul Cagi Cocuklari icin Duygulanim
Bozukluklari ve Sizofreni Goriisme Cizelgesi-Simdi
ve Yasam Boyu Sekli yari yapilandiriimis goriisme ile
hastalar Mental Bozukluklarin Tanisal ve Sayimsal El
Kitabi-4’e dayanarak 32 psikiyatrik hastalik agisindan
degerlendirilmistir (9). Turkce versiyonunun gecerlilik
ve glvenirligi iyi olarak gosterilmistir (10). Bu
gorismeler deneyimli ¢ocuk ve ergen psikiyatristi
tarafindan hem ebeveyn, hem de ergenler ile ayri ayri
yapilmistir.

Olgu grubumuz (g kiz, iki erkek toplam bes kisiden
olusmaktaydi. Tablo 1’de de 6zellikleri belirtilen bu
bes olgudan ikisi kardesti (birinci ve besinci olgular).
Olgularin degerlendirme sirasinda yas ortalamasi
17,4 yil (13-19 yil) idi. Hastalik baslangicindaki yas
ortalamalari ise 9,4 yildi (8-14 yas). Tum olgularda
gorisme sirasinda psikiyatrik semptomatoloji eslik
etmekteydi. Hastaligin baslangic déneminde bir
olguda psikotik bozukluk, baska bir olguda bipolar
bozukluk-manik donem tani 6l¢itleri karsilanmaktaydi
(Tablo 1).

Tum olgularin (birinci olgu harig) ilk basvurusu
noroloji polikliniklerine olmustu. Sadece birinci
olgunun ilk basvurusu cocuk psikiyatrisi bolimine
idi. 1999 Marmara Depremi’nden sonra konusamama
sikayeti ile aile cocuk psikiyatrisi klinigine basvurmus,
hastaya anksiyete bozuklugu tanisi ile sertralin
tedavisi 6nerilmis. Takiplerinde diizelme olmayinca
ayrica sol elde kasilma ve yutma glcligu gelisince
hasta nérolojiye bagvurmustu. iki olgunun (liglincii ve
besinci olgular) ilk sikayetleri arasinda sarilik varken,
digerlerinde konusma zorlugu, kaslarda gli¢suzliik,
dengesiz ylriime gibi norolojik belirtiler mevcuttu.

Bilisselagidanhastalartestiledegerlendiriimemekle
birlikte, alinan oykii ve muayene sonucu elde edilen
verilere dayanarak belirgin kognitif kayba ugradiklari
klinik olarak gorilmustar.

Tartisma

Yazinda Shanmugiah ve ark. (11) da en sik
duygudurum bozuklugunun WH’ye eslik ettigini
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tespit etmislerdir. Calismalarinda 50 Wilson hastasini
degerlendirmisler ve 12 hastada (%24) duygudurum
bozuklugu (9 bipolar bozukluk, 2 major depresyon, 1
distimi) tanisi disinmoisler, bu hastalara gortintiileme
calismalari yapmislar ve degisik oranlarda serebral,
serebellar ve beyin sapi atrofisi saptamislardir. WH
sirasindaki psikiyatrik belirtileri iceren 1946-2012
yillari arasinda yayinlanmis olan g¢alismalari gdzden
gecirmislerdir ve olgularin %30-40'Inda  WH tanisi
sirasinda psikiyatrik belirtilerinin oldugunu ve %20’sinin
tanioncesipsikiyatrik basvurusuoldugunu bildirmislerdir
(12). Literatiire benzer olarak olgularimizin tamaminda
psikiyatrik tani mevcuttu ve en sik duygudurum
bozuklugu mevcuttu.
Olgularimizin  iki tanesinde
bozukluk (OKB) tanisi Olgitleri karsilanmaktadir.
OKB’nin  etiyolojisinde bazal ganglia sorumlu
tutulmaktadir. Bu nedenle WH olan olgularda OKB
belirtilerine sik rastlanmaktadir. Ayrica WH olmasa
bile seruloplazmin yiiksekligi ile OKB arasinda nedeni
bilinmeyen birlikteligi Virit ve ark. (13) géstermislerdir.
Kumawat ve ark., (14) sik el yikama sikayetleri olan 17
yasindaki ergen olgunun ilk basvurusunun psikiyatri
bolimine oldugunu ve bilgisayarli tomografi
incelemesinde kaudatta anormallik olmasi Uzerine
norolojiye yonlendirilerek tani aldigini bildirmislerdir.

obsesif-komplilsif

Olgularimizin birisinde  major  depresyon
disinidlmis ve ilag ile suisid girisimi bildirilmistir.
Buna benzer suisidal 6zellik tasiyan ciddi psikiyatrik
bozukluk varligi 6zellikle klinik 6nem tasimaktadir.
Clinki WH tedavisinde yer alan transplantasyon
icin bu psikiyatrik tablo kontrendikedir (4). Bizim
olgumuza benzer sekilde major depresyon ve gecmiste
suisid girisimi olan WH tanili bir olguyu Geng ve ark.
(15) bildirmislerdir. Antidepresan tedaviye yanitsiz
kalindigini ve ilerleyen siregte kisilik degisikliginin
gozlendigini belirtmislerdir. Olgunun yatakl serviste
takibi yapilmis ve risperidon tedavisine yanit alinmistir.

WH olan bireylerin kisilik 6zelliklerine bakildiginda;
WH olan grup ile saglkl grubu karsilastiran bir
¢alismada, Portala ve ark., (16) WH olan bireylerin
agresivite-hostilite puanlarinin daha yiksek oldugu
ve daha onceki bilgilerle uyumlu olarak bu 6zelligin
hepatik tutulumun 6n planda oldugu alt grupta ise
daha az oldugunu gosterdiler. Psikiyatrik belirtilerin
hepatik belirtilerden daha ¢ok norolojik belirtiler ile
glcla birlikteligi oldugunu Medalia ve Scheinberg
(7) de saptamislardir. Bizim (¢ olgumuzda nérolojik
bulgular hepatik bulgulardan daha 6n plandaydi.

Altta yatan organik etiyolojiye bagh gelismis
oldugu ileri sirtlse bile, WH ve psikiyatrik hastalik

Tablo 1. Olgularin 6zellikleri ve aldiklar tani gruplan

Olgu | Yasi (yil) | Cinsiyeti | Hastalik Baglangig psikiyatrik Simdiki davranigsal, Gegmis tanisi Simdiki tani
baglama yasi | belirtiler duygusal sorunlar
1 18 E 8 Yok Kufirld konusma, stk | BTA*-depresyon | OKB**
el yikama, dizeltme, KOKGB***
cekingenlik, sinirlilik
2 19 K 9 Yok Uygunsuz duygulanim, | Hipomani, dikkat | KOKGB,
sik giilme eksikligi, 6zgul ayrilik kaygisi
fobi (bocek, bozuklugu, dikkat
hayvan) eksikligi
3 13 K 8 Cok konusma, evden Darti kontoli az, Mani BTA-anksiyete
kagma uygunsuz giilmeler, bozuklugu
hipertimik, abartih KOKGB
suslenme
4 18 B 14 Koku ve isitsel Kisa tepkisel KOKGB
varsanilar, evden disari psikoz
clkamama vokal tik, motor
tik
5 19 K 8 Sik aglama, korkular Uygunsuz duygulanim, | Travma sonrasi Major depresyon

self mutilatif
davranislar

stres bozuklugu
(deprem
nedeniyle), OKB

(suisid girisimi +)

K: Kadin, E: Erkek, *BTA: Bagka turlu adlandirilamayan, **OKB: Obsesif kompulsif bozukluk, ***KOKGB: Karsi olma karsi gelme bozuklugu
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birlikteliginde; gorilen psikiyatrik tablolarin tedavisi
psikiyatrik tedavi rehberlerinde O6nerildigi sekilde
yapilmaktadir. Ancak psikopatolojilerin farmakolojik
tedavisinde WH tedavisindeki selator ilaglarla
etkilesim ve hepatotoksisite Uzerinde durulmasi
gereken konulardir. Ciddi psikiyatrik tablolarda
gerekebilen sedatifler olasi hepatik veya sinir sistemi
Gizerinde yan etkilere yol acabilir (17).

Metin ve Toros (18) asiri hareketlilik sikayeti
ile getirilen 7 yasindaki olgularinda dikkat eksikligi
hiperaktivite bozuklugu (DEHB) tanisidlistinmusler, ilag
oncesi istedikleri karaciger enzim degerlendirmesinde
var olan ylksek degerler nedeniyle cocuk hastaliklari
bolimiine yonlendirmisler ve ¢cocuk WH tanisi almis.
Uygun selator tedavi ile DEHB belirtilerinde de azalma
gordiklerini bildirmislerdir.

Ozetle, akraba evliliginin sik oldugu WH iilkemizde
stk gorilmektedir. Wilson hastalarinin %50’sinden
fazlasinda en az bir psikiyatrik belirtiye rastlandigi
bilinmektedir. Bu hastalik tedavisiz birakildiginda
karaciger yetmezligine bagli 6limle sonuglanan,
tedavi edilebilir nadir nérometabolik hastaliklardan
biridir. Bu anlamda sinsi veya akut gelisen psikiyatrik
durumlarda ayirici tanida noéroloji konstltasyonu
ile bakir metabolizmasinin taranmasi hayati 6nem
tasimaktadir. Bunun disinda WH tanisi ile izlenen
bireylerde de psikiyatrik hastalik komorbiditesi sik
oldugu ve bu hastalik yasam boyu tedavi gereken
hastalik oldugu icin tedaviye uyum acisindan da
olgularin ruhsal durum degerlendirilmesi 6nemlidir.

Etik

Hasta Onayi: Calismamiza dahil edilen tim
hastalardan bilgilendirilmis onam formu alinmistir.

Hakem Degerlendirmesi: Editorler kurulu ve
editorler kurulu disinda olan kisiler tarafindan
degerlendirilmistir.
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