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PSIKIYATRIK BELIRTILERLE BASLAYAN BIiR

NOROAKANTOSITOZ OLGUSU

Okan Er, Erguvan Tugba Ozel Kizil”, Zeynep Kuzu™

OZET

Néroakantositoz, kore, distoni, parkinsonizm
ve tik gibi ekstrapiramidal nérolojik bulgular ve
periferik kan yaymasinda akantositoz ile nitelenen
nérodejeneratif bir hastaliktir. Hastamiz uzun yillar
farkli  psikiyatrik tablolarla takip edilmis ve
sonrasinda  klinigimizde néroakantositoz tanisi
konmustur. Bu makalede nadir gériilen bir tablo olan
néroakantositozun psikiyatrik semptomlarla
baslayabilecedinin altini ¢izen bir olgu literatir
bilgileri egliginde ele alinmistir.

Anahtar Soézciikler: Néroakantositoz,
psikiyatrik belirtiler, orolingual diskinezi
ABSTRACT

Neuroacanthocytosis is a neurodegenerative
disease, which consists movement disorders such
as chorea, dystonia, parkinsonism and
acanthocytosis in the peripheral blood smear. Our
patient had been followed up with different
psychiatric diagnoses and then he was diagnosed
with neuroacanthocytosis. In this paper, a case with
neuroacanthocytosis with psychiatric symptoms is
described in the light of current literature.

Keywords: Neuroacanthocytosis, psychiatric
symptoms, orolingual dyskinesia
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GiRiS

NoOroakantositoz, orofasiyal  diskinezi,
ekstremitelerde koreiform hareketler, dizartri,
disfaji, kas atrofisi, arefleksi, epilepsi, kaslarda
distalde belirgin atrofi ve glu¢ kaybi, gec
dénemde parkinsonizm ve demansin gorulebil-
digi, labaratuar incelemelerinde periferik
yaymada % 3’Un Uzerinde "akantosit" lerin
eslik ettigi, etyolojisinde heterojen bir grup
hastaligin sorumlu tutuldugu multisistemik
nérodejeneratif bir hastaliktir (Daroff 2012,
Karakus ve ark 2010, Kayahan 2005, Oguz
2008, Tire 2006)

Yunanca "thorn" kelimesinden tlreyen
akantositoz terimi "diken" anlamina gelmekte-
dir. Noroakantositoz, Huntington Hastali-
grndan sonra gorilen herediter korenin en sik
nedenidir. Olgularin ¢odu ailevidir (Rubio
1997). Neuroakantositozun genetik gegisi
degiskenlik gostermekte olup heterojen olarak
bulunabilen otozomal dominant (OD) ve
otozomal resesif (OR) formlari tanimlanmistir
(Rubio 1997). Otozomal resesif gegiste
kromozom 9921 lokusunda mutasyon gdsteril-
mistir ve bu genin Urinu olan korein proteini
kusurludur (Rubio 1997) .

Bu makalede nadir goérilen bir tablo olan
néroakantositozun psikiyatrik semptomlarla




baslayabileceginin altini ¢izen bir olgu literatir
bilgileri egliginde ele alinmigtir.

OLGU

38 yasinda, sag elini kullanan, erkek
hasta Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Ruh
Saghgi ve Hastaliklari Poliklinigi'ne kendi
kendine konusma, sosyal ice cekilme, uyku
dizeninde  bozulma, ylUrime  glglagu,
konusurken ve yemek yerken zorlanma, yiz,
boyun ve ekstremitelerde istemsiz kasilma
yakinmalariyla basvurdu.

2004 vyilina kadar belirgin bir gikayeti
olmayan hastanin olumsuz ailevi bir olay
sonras! baslayan sosyal ice c¢ekime, TV
basinda kendi kendine mirildanarak konusma,
sinirlilik, kisilerarasi iligki sorunlari ve alinganlik
hali oldugu, bu yakinmalarinin 2008 yilina
kadar devam ettigi daha sonra dizartrisi,
yurime bozuklugu, yuz ve ekstremitelerdeki
istemsiz kasiimalarinin fark edilir hale geldigi
ogrenildi. Hastanin iglevselligi belirgin olarak
bozulmus ve beraberinde istemsiz dudak
iIsirmalari sonucu bukkal mukozada yaralar
olusmus. Hasta ilk kez mevcut sikayetleri ile
2009 yilinda bir psikiyatri klinigine basvurmus.
Hastaya davranis  bozuklugu tanisiyla
risperidon 2 mg/gin baslanmis. Mevcut
yakinmalari gerilemeyince tekrar hastaneye
basvuran hastada distoni dustnulerek tedavi
kesilmis. Hastanin o donem igerisinde bir kez
jeneralize tonik klonik nébeti olmus. Yapilan
Bilgisayarli Beyin Tomografisinde ve kan
tetkiklerinde sorun ¢ikmamis. Dissosiyatif
Bozukluk ve Psikotik Bozukluk ontanilariyla
baska bir merkezde hastaneye yatisi yapilan
hastanin biyokimya (BK), Tiroid Fonksiyon
Testleri, Vit B12, folik asit, EEG, kraniyal MRG
tetkiklerinde de  herhangi  bir  patoloji
saptanmamis. Hasta koopere olamadidi icin
psikometrik  degerlendirme  yapilamamis.
Dissosiyatif bozukluk ontanisiyla risperdal
1mg/gin tedavisine devam edilerek hasta
taburcu edilmis. Daha sonra mevcut tedaviden
fayda gérmeyen hastanin baska bir psikiyatri
klinigine basvurdugu ve Huntington hastaligi
distnulerek CPR istendigi ve normal sinirlarda
bulundugu da 6grenildi. 2011 yilinda hastanin
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agzindaki istemsiz kasilmalar giderek artmis;
yemekleri sadece pipetle ve sivi gida seklinde
alabiliyormus. Agzindaki yaralarin ¢ok artmasi
Uzerine hasta bagka bir merkezde Dermatoloji
boéliminde oral liken planus Ontanisiyla
yatiriimig ve konstltasyon sonucu yapilan Cok
yonli Minesota Kisilik Envanteri’nde histerik
ozellikler saptanmistir. Tedavisi paroksetin ve
klonazepam seklinde dizenlenmis, ancak bu
tedaviden fayda goérmeyen hasta klinigimize
basvurmustur.

Hastanin klinigimizde yapilan muayene-
sinde orofasiyal diskinezi ve ekstremitelerde
yaygin koreiform hareketleri oldugu, algi ya da
dislnce bozuklugu bulunmadidr izlendi.
Hastanin 6zgecmisi ve soygegmisinde o6zellik
yoktu.

Noroloji konsultasyonu sonucunda
dizartrik, hipofonik ve nazone konustugu, derin
tendon reflekslerinin  dort  ekstremitede
hipoaktif oldugu, orofasiyal diskinezi ve
ekstremitelerde koreiform hareketleri bulun-
dugu saptanarak NoOroakantositoz Ontanisiyla
laboratuvar incelemeleri yapildi.

Hastanin tam kan, bdbrek fonksiyon
testleri, karaciger fonksiyon testleri, tiroid
fonksiyon testleri, B12 vitamin dlzeyi testleri
normal sinirlarda bulundu.

Yapilan periferik yaymasinda
yirminin Uzerinde akantosit izlendi.

yuzde

Resim 1: Olgunun periferik yaymasinda
akantositlerin gérinima

Hastanin c¢ekilen Kranial MRG normal
sinirlardaydi.




Resim 2: Olgunun Kraniyel MR gérintilemesi

Hasta halen klinigimizde Noéroakantositoz
tanisiyla  izlenmektedir.  Hastanin  agiz
yaralarini engellemek igin agiz apareyi 6nerildi.
Hastaya lorezepam 2.5 mg/gin ve mevcut
depresif duygudurum belirti ve bulgulari icin

essitalopram 10 mg/gin tedavi olarak
baslandi.

TARTISMA

Noroakantositoz  kore, orofasyolingual

diskinezi, nobet ve psikiyatrik bozukluklarla
karakterize, periferik kanda “akantosit” olarak
bilinen deforme eritrositlerin varligi ile hareket
bozukluklarinin birarada oldugu etiyolojisi kesin
olarak bilinmeyen nadir bir hastaliktir.
Genellikle otozomal resesif gecisli olmakla
birlikte otozomal dominant, X’e bagl resesif ve
sporadik vakalar bildirilmistir (Luca ve ark
2002). Baslangi¢ genellikle 3. dekatta olmakla
birlikte her dekatta gorllebilir, ortalama yasam
suresi kisalmistir (Rafalowska ve ark 1996).
Bizim hastamizda belirtilerin baslangi¢ yasi 34
idi.

Noroakantositozda tik, distoni ve akinetik-
rijid sendrom gibi farkli hareket bozukluklar
gorulebilmektedir. Kore %85, distoni %50,
hiperkinetik yliz %90, istemsiz vokalizasyon
%62, dizartri %88, disfaji %62, parkinsonizm
bulgulari %32 oraninda bildirilmigtir (Goékcay
2003, Hardie 1991, Tire 2006).
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Bu olguda oOzellikle ekstremitelerde
belirgin koreiform hareketler, yemek yemede
ve konugsmada belirgin zorlanmaya neden olan
orofasiyolingual diskinezi mevcuttu.

Noéroakantositozda epileptik ndbetler de
sik olup, olgularin %40-50’sinde gdruldagu
bildiriimektedir (Stevenson 2001, Adam 2004).
Bu olguda da bir kez jeneralize tonik klonik
ndbet 6yklsu bulunmaktaydi.

Noroakantositoz genis bir psikiyatrik belirti
yelpazesine sahiptir.Biligsel islevlerde
bozulma, kisilik ve davranis degisikligi siktir.
Bununla birlikte  anksiyete, paranoya,
depresyon, obsesyon ve emosyonel labilite
gorulebilir (Stevenson 2001). Olguda sosyal -
emosyonel ice ¢ekilme ve depresif yakinmalar
on plandaydi. Ayrica olgunun olumsuz ailesel
bir yasanti sonrasi baglayan belirtileri
nedeniyle hekime basvurmus olmasi, temelde
ndrolojik olan klinik tablonun psikiyatrik olarak

degerlendiriimesine  yol ac¢cmis  oldugunu
dustndirtmustar.
Noroakantositozlu  hastalarin  yaklasik

yarisinda néropati rapor edilmistir. Klinik olarak
derin tendon refleksleri azalmistir veya yoktur.
Arefleksi orani alt ekstremitelerde %90, Ust
ekstremitelerde %85 olarak bildirilmistir (Luca
ve ark 2002). Hastamizda da derin tendon
refleksleri azalmis olarak bulunmustur.

Hastaliga spesifik olmamakla birlikte
bilgisayarli beyin tomografisi ve beyin MRG’de
kaudat cekirdeklerde ve yaygin kortikal atrofi
gorulmektedir (Dervin ve ark 1991). Bu olguda
belirgin atrofik degdisiklik saptanmamistir.

Noéroakantositozun ayirici tanisinda kore,
norobilissel bozukluklar ve psikiyatrik belirtilerle
seyreden Huntington hastaligi disunilmelidir.
Ancak, Huntington hastaliyi  otozomal
dominant gegcisli olup, aile dykusu tipiktir (Gold
ve ark 2006, Rafalowska ve ark 1996). Dizartri
ve disfajiye sebep olan orofasiyal diskineziler
noroakantositozu akla getirmelidir (Danek,
Walker 2005). Ayrica periferik kanda
akantositoz saptanmasi tani koydurucudur.
Abetalipoproteinemi daha erken baslangi¢
yasl, retinitis pigmentoza, serebellar ataksi ve




serum lipoprotein elektroforezinde bozukluk
olmasiyla ndroakantositozdan ayrilir (Rampoldi
ve ark 2002).

Sonug olarak, néroakantositoz periferik
yaymada akantositlerin goérildigu, kliniginde
psikiyatrik belirtilerin ve hareket bozuklugunun
izlendigi nadir gorulen, multisistemik,
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norodejeneratif bir hastaliktir. Dolayisiyla,
atipik gérindmlu hastalarda ve tedaviye yanit
alinamayan durumlarda akla getiriimesi
gereken bir durumdur. Hastaligin kesin bir
tedavisi olmamakla beraber, genetik gecis
agisindan danismanlik verilmesi 6nem arz
etmektedir.




KAYNAKLAR

Adam Z, Geoff S (2004) Neuroacanthocytosis.
Practical Neurol, 4:298-301

Joseph J (2010) Movement Disorders, Chapter
71 .Bradley's Neurology in Clinical Practice, 6th ed.

Danek A, Walker RH (2005)
Neuroacanthocytosis. Curr. Opin Neurol 18:386-392

Dervin JE, Kendall BK, Hardie RJ (1991)
Neuroacanthocytosis: correlation of clinical and
neuroimaging abnormalities. Neuroradiology 33
Supl:575-577.

Gold MM, Shifteh K, Bello JA, Lipton M,
Kaufman DM, Brown AD. Choreaacanthocytosis
(2006) : A mimicker of Huntington Disease Case
Report and Review of Literature. The Neurologist.
12:327-329.

Gokgay F, Colakoglu Z. (2003)
Koreakantositoz. Tirk Néroloji Der, 9(2):103-109.

Hardie RJ, Pulln HW, Harding AE et al (1991)
Neuroacanthocytosis. A clinical, hematological and
pathological study of 19 cases. Brain, 14:13-49.

Karakus G, Tamam L, Ugur K, Tinel M,
Ozpoyraz N (2010) Farkli Psikiyatrik Goriniimler
Sergileyen Ug Noéroakantositoz Olgusu.
Noropsikiyatri Arsivi, 47: 356-9

41

Kayahan B, Ozdemir F, Bora E ve ark.
Noroakantositozis (2005) Turkiye Klinikleri J Med
Sci, 25:576-80.

Luca R, Adrian D, Anthony PM (2002) Clinical
features and molecular basis of
neuroacanthocytosis J Mol Med, 80:475-49.

Oguz E, Ozben S, Ozer F ve ark. (2008)
Noéroakantositoz:Olgu sunumu. Parkinson Hastaligi
ve Hareket Bozukluklari Dergisi, 11:24-8.

Rafalowska J, Drac H, Jamrozik Z (1996)
Neuroacanthocytosis. Review of literature and case
report. Folia Neuropathol ,34(4):178-183.

Rampoldi L, Danek A, Monoca AP (2002)
Clinical features and molecular bases of
neuroacanthocytosis. J Mol Med , 80:475-491.

Rubio JP, Danek A, Stone C et al (1997)
Choreaacanthocytosis: genetic linkage to
chromosome 9qg21. Am J Hum Genet, 61:899-908.

Stevenson VL, Hardie RJ (2001)
Acanthocytosis and neurological disorders. J
Neurol, 248:87-94.

Tare S, Bilgin R, Gedizlioglu M.

Noroakantositoz 2 olgu sunumu (2006) Parkinson
Hastaligi ve Hareket Bozukluklari Dergisi, 9:38-43.




42





<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /All
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness false
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages false
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth 8
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /FlateEncode
  /AutoFilterColorImages false
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages false
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth 8
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /FlateEncode
  /AutoFilterGrayImages false
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages false
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile (None)
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<
    /ENU ([Based on 'STEP'] [Based on 'STEP'] Use these settings to create Adobe PDF documents for quality printing on desktop printers and proofers.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
  >>
  /ExportLayers /ExportAllLayers
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /BleedOffset [
        0
        0
        0
        0
      ]
      /ConvertColors /NoConversion
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /NA
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /ClipComplexRegions true
        /ConvertStrokesToOutlines false
        /ConvertTextToOutlines false
        /GradientResolution 300
        /LineArtTextResolution 1200
        /PresetName ([High Resolution])
        /PresetSelector /HighResolution
        /RasterVectorBalance 1
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure false
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles false
      /MarksOffset 6
      /MarksWeight 0.250000
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /NA
      /PageMarksFile /RomanDefault
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /LeaveUntagged
      /UseDocumentBleed true
    >>
    <<
      /AllowImageBreaks true
      /AllowTableBreaks true
      /ExpandPage false
      /HonorBaseURL true
      /HonorRolloverEffect false
      /IgnoreHTMLPageBreaks false
      /IncludeHeaderFooter false
      /MarginOffset [
        0
        0
        0
        0
      ]
      /MetadataAuthor ()
      /MetadataKeywords ()
      /MetadataSubject ()
      /MetadataTitle ()
      /MetricPageSize [
        0
        0
      ]
      /MetricUnit /inch
      /MobileCompatible 0
      /Namespace [
        (Adobe)
        (GoLive)
        (8.0)
      ]
      /OpenZoomToHTMLFontSize false
      /PageOrientation /Portrait
      /RemoveBackground false
      /ShrinkContent true
      /TreatColorsAs /MainMonitorColors
      /UseEmbeddedProfiles false
      /UseHTMLTitleAsMetadata true
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


