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oz

Amac: Wilson hastaligi otozomal resesif gegis gosteren, bakir metabolizma bozuklugu ile karakterize bir hastaliktir.
Prognoz hastaligin karaciger tutulumunun siddetine ve noérolojik bulgulara baglidir. Nérolojik tutulum hastalarda bazen
ilk bulgu olabilir, erken tani ve tedavi beyin hasar ve semptomlar kontrol edebilir. Biz bu ¢alismada hastaligin nérolojik
tutulumun énemini vurgulamak istedik.

Gerec ve Yontemler: Bu calismaya Nisan 2008 ile Mayis 2018 tarihleri arasinda Cocuk Noroloji Bilim Dali Poliklinigine
pasvuran nérolojik bulgular olan Wilson hastalari dahil edildi. Hastalarin yaslari, cinsiyet dagiimlari, bagvuru sikayetleri,
norolojik semptomlar, hepatolojik bulgular, tedavileri, tedaviye verdikleri cevap retrospektif olarak incelendi. Takipli olan
42 Wilson tanisi alan hastalarin hepsine ayrintill nérolojik muayene yapildi. Nérolojik bulgusu olan 15 hasta degerlendirildi.

Bulgular: Hastalarin yas ortalamasi 12.5+3.6yas (8-20 yas), %53.3'U erkek, %46.7’si kizdi. Hastalarin %66.7’sinde
hepatolojik semptomlar, %35.7’sinde norolojik semptomlar ve %26.7’sinde Kayser-Fleischer halkasi mevcuttu. Norolojik
bulgulari olan hastalarda en sik karsilagilan semptomlar ataksi ve tremordu (%40). Diger semptomlar distoni (%13.4), kore
(%6.6), ndbet (%13.4), davranis bozuklugu (%13.4), dizartri ve sialore (%13.4)’di. Nérolojik bulgusu olanlarin 10’unda
(%66.7) radyolojik bulgular vardi. On hastaya penisilamin, 5 hastaya trientin baglandi. Tedavinin 1. yilinin sonunda
norolojik semptomlarda trientin tedavisi alanlarin %80’inde, penisilamin tedavisi alanlarin %50’sinde diizelme oldu.

Sonug: Wilson hastaliginda ndrolojik tutulum sik gorUltr. Bulgular hastaligin baslangicinda gézden kagabilecegi icin tani
alan tim hastalarda nérolojik muayene yapilmalidir. Ayrica hareket bozuklugu ile basvuran hastalarda etyolojide Wilson
hastaligi akilda tutulmalidir.

Anahtar Sozciikler: Distoni, Tremor, Wilson Hastalig

ABSTRACT

Objective: Wilson’s disease is an autosomal recessive disorder characterized by copper metabolism disorder. Prognosis
depends on the severity of liver involvement and neurological findings. Neurological involvement can sometimes be the
first symptom in patients, early diagnosis and treatment can control brain damage and symptoms. In this study, we
wanted to emphasize the importance of neurological involvement of the disease.

Material and Methods: This study included Wilson patients with neurological findings who applied to Pediatric
Neurology Department between April 2008 and May 2018. The age, gender distribution, complaints of the patients,
neurological symptoms, hepatological findings, treatments and treatment responses were analyzed retrospectively.
A detailed neurological examination was performed on all 42 Wilson patients who were eligible. Fifteen patients with
neurological findings were evaluated.

Results: The mean age of the patients was 12.5+83.6 years (8-20 years), 53.3% male, 46.7% female. Hepatologic
symptoms were present in 66.7% of the patients, neurological symptoms in 35.7% and Kayser-Fleischer ring in 26.7%
of the patients. The most common symptoms in patients with neurological findings were ataxia and tremor (40%).
Other symptoms were dystonia (13.4%), korea (6.6%), seizures (13.4%), behavioral disorders (13.4%), dysarthria
and sialorrhea (13.4%). Radiologic findings were present in 10 (66.7%) of the patients with neurological findings. Ten
patients received penicilamine treatment and five patients received trientine treatment. At the end of the first year of
treatment, neurological symptoms improved in 80% of those receiving trientine treatment and in 50% of those receiving
penicillamine treatment.
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Conclusion: Neurological involvement is common in Wilson’s disease. Since the findings may be overlooked at the beginning of the disease,
neurological examination should be performed in all patients receiving the diagnosis. Wilson’s disease should also be kept in mind in etiology

in patients with movement disorder.
Key Words: Dystonia, Tremor, Wilson’s Disease

GiRiS

Wilson Hastaligi (WH) ATP7B gen mutasyonundan kaynaklanan
otozomal resesif gegis gdsteren herediter bir bakir metabolizma
hastaligidir. Hastalk 30.000'de 1 gordltr (1).  Toplumda
mutasyonun tasiyici sikligi 1/90 oranindadir (2). Dokularda bakir
birikimiile karakterize olan hastalik baglica karaciger, merkezi sinir
sistemi ve korneayi etkiler. Genellikle hastalarin %40-67’sinde
1. ve 2. dekatta hepatolojik semptomlar, %34’Unde 3. ve 4.
dekatta ise norolojik semptomlar 6n plandadir (3). Hastaligin
baslangic yasi genetik mutasyonuna, cevresel faktorlere ve
aldigi diete gore degisir (4). Wilson hastalarinin beyinlerinde en
sik etkilenen yapilar putamen, globus pallidus, kaudat nukleus,
talamus, subtalamik nukleus, beyin sapi ve frontal kortekstir (5).

Norolojik semptomlar ekstrapiramidal, serebellar ve serebral
semptomlar seklinde olabilir. Genelde ik semptomlar bulber
semptomlardir.  Cocukluk caginda davranis degisiklikleri,
okul 6devlerinde basarisizlik, oryantasyon bozuklugu, el-gbz
koordinasyonunda basarisizlik, el yazisinda bozulma ilk bulgular
olarak karsimiza gelebilir. Ayrica tremor, kore, nébet, motor
koordinasyonda eksiklik, sialore, dizartri, distoni, spastisite,
psddobulber felce bagl disfaji, disotonomi bulunabilir.
Migreniform bas agrisi, uykusuzluk, anksiyete, kisilik degisikligi,
depresyon, psikoz seklinde psikiyatrik belirtiler olabilir ve bu
durum ayirici tanida yanilmalara neden olabilir (5). Norolojik
ve psikiyatrik bulgular olmasina ragmen altta yatan karaciger
hastaligina ait semptomalar dikkat ¢ekici olmayabilir (6-
8). Bakinn korneanin Ust tarafinda descement membranda
birikimi sonucu Kayser-Fleischer (KF) halkasi olusur. Direkt
inspeksiyonda gdzde limbusun yakininda altin-kahverengi bir
bant seklinde gdrulebilir. Genelde yarik lamba ile tespit edilir.
Norolojik semptomlari olan WH’larinin %90-95’inde Kayser-
Fleischer halkasi saptanir. WH’da tanida Stiernlieb’s Kiriterleri
kullanilir:

1. Kayser-Fleischer halkasi

2. Tipik nérolojik semptomlar

3. DuUsUk seruloplazmin dizeyi (20 mg/dI’nin altinda)
4

. Artmis hepatik bakir (kuru ekstrede 250 pg/gr'dan yUksek
bakir) bu bulgulardan 2 veya daha fazlasinin olmasi ile WH
tanisi konulur (9).

Wilson hastaligi tedavi ediimezse karaciger yetmezligine veya
ndrolojik tutulumunun komplikasyonlarina bagl élumle sonuc-
lanir. Tedavi alan ve tedaviye uyum saglayan hastalarda ileri
derecede karaciger yetmezligi olsa bile prognoz iyidir, nérolojik
semptomlarda ise tedaviye ragmen kotilesme gorulebilir (10).
Biz bu galismada Klinigimizde takipli Wilson hastalarindan néro-
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lojik bulgusu olanlarin demografik 6zelliklerini, klinik ve radyolojik
bulgularini, tedaviye cevaplarni inceleyerek literatirle karsilas-
tirdik.

GEREG ve YONTEMLER

Bu calismada; Cocuk Noroloji Bilim Dali Poliklinigine Nisan 2008
ile Mayis 2018 tarihleri arasinda bagvuran ve Wilson Hastalgi
tanisi ile takipte olan 42 hastadan dosya kayitlari dizenli, izlem
stresi en az 1 yil ve norolojik bulgusu olan 15 hasta deger-
lendirildi. 1 Haziran 2018 tarihinde Girisimsel Olmayan Kilinik
Arastirmalar Etik Kurulu Toplantisinda Calismanin etik kurul
onay! ve hastalarin ailelerinden calismaya katiimalar igin onam
alindi. TUm hastalara ayrintili nérolojik muayene yapildi. Hasta-
lanin yaslarn, cinsiyet dagilimi, basvuru sikayetleri, anne-baba
arasinda akrabalk varligi, ailede WH varligi, nérolojik semp-
tomlari, hepatolojik bulgulari, seruplazmin diizeyleri, 24 saatlik
idrarda bakir atiimlari, genetik analizleri, hepatik dokunun kuru
ekstresinde bakir igerigi, gz bulgular, serebral gorintlleme
bulgular, tedavileri, tedaviye verdikleri cevap retrospektif olarak
incelendi. Seruplazmin seviyesinin <200 mg/L (<20 mg/dl), 24
saatlik idrarda bakir >100 ugr/24 saat, hepatik dokunun kuru
ekstresinde bakir icerigi >250 pgr/gin kuru ekstre) olmasi
anlaml kabul edildi. Tedavi sonrasi izlemde semptomlarda
progresyon olmadiysa veya semptomlar dizeldiyse tedaviye
yanitl, semptomlarda progresyon olduysa tedaviye yanitsiz
olarak degerlendirildi.

istatistiksel Analiz

Verilerin istatistiksel analizinde IBM SPSS Statistics Versiyon
20.0 paket programi kullanildi. Kategorik Slgumler sayr ve
ylzde olarak, sayisal olcimlerse ortalama ve standart sapma
olarak &zetlendi. Kategorik dlgimlerin  gruplar arasinda
karsilastinimasinda Ki Kare test istatistigi kullanildi (IBM Corp.
Released 2011. IBM SPSS Statistics for Windows, Version
20.0. Armonk, NY: IBM Corp)

BULGULAR

Klinigimizde WH tanisi ile takipli 42 hasta vardi, bunlardan
15’inin norolojik bulgusu vardl. Hastalarin 8’i (%53.3) erkek,
7’si (%46.7) kizdi. Yas ortalamasi 12.5+3.6 yas (8-20 yag)'dl.
Hastalarin  %33.3’Unde anne-baba arasinda akrabalik,
%26.7’sinde ailede WH 6ykUsU vardi. Hastalarin %66.7’sinde
hepatolojik semptomlar, %35.7’sinde ndrolojik semptomlar ve
%26.7’sinde Kayser-Fleischer halkasi mevcuttu. Seruplazmin



dlzeyi 6.1+£3.5 mg/dl (0.1-11.2), 24 saatlik idrarda bakir dizeyi
238.5+£175.5pug/gun (min. 55.3-max.650.1), hepatik dokunun
kuru ekstresinde bakir icerigi 605.9+244.5 mcg/gr (min.88.0-
max.916.0)’di. Hastalarin takip stresi 35.6+15.3 aydir (min.18,
max.72). Norolojik bulgular olan hastalarda en sik karsilasilan
semptomlar ataksi ve tremordu (%40). Hastalarn 3’Unin
(%20) trunkal ataksisi ve intansiyonel tremoru, 3’UnUn (%20)
sadece intansiyonel tremoru mevcuttu. Hastalarin tremoru Ust
ekstremite distallerinde, distk amplittdll ve orta frekanstaydi.
Diger semptomlar Ust ekstremite distallerinde belirgin fokal
distoni (%13.4) ve kore (%6.6), ndbet (%13.4), davranis
bozuklugu (%183.4), dizartri ile sialore (%13.4)’di. Norolojik
bulgusu olanlarin 10’unda (%66.7) radyolojik bulgular vardi. Tim
olgulara penisilamin (10 mg/kg/gtin baslangic dozu, 20 mg/kg/
gun devam dozu, en fazla 1000-1500mg/gun) ve ¢inko (75mg/
gun) baslandi. Yan etki gelisen 2 hasta ile nérolojik bulgularinda
duzelme olmayan 3 hastada penisilamin kesilerek, trientin (20
mg/kg/gln) tedavisi baslandi. Tedavinin 1. yilinin sonunda
hastalar tekrar degerlendirildi. Nérolojik semptomlarda trientin
alanlarin %80’inde, penisilamin alanlarin %50’sinde progresyon
olmadi veya sikayetlerinde belirgin azalma oldu. Bu hastalar
ndrolojik semptomlar agisindan tedaviye yanitl olarak kabul
edildi. Norolojik semptomlari iyilestirmede klinik olarak trientin
tedavisinin daha etkili oldugunu goérdik bu fark istatistiksel
olarak anlamii bulunmadi (p>0.05) (Tablo I).

TARTISMA

Wilson hastaligi Kklinik bulgular hepatik, nérolojik, psikiyatrik
semptomlar veya bunlarin kombinasyonu seklindedir. Hastaligin
tani yasl 5-35 yas (ort:13 yag)'dr (11). Litwin ve ark.(12)
yapmis oldugu genis serili bir calismada 627 Wilson hastasinin
%52’sinin erkek oldugu bildirilmigtir. Bizim ¢alismamizda da
hastalarin %53.3'0 erkek, %46.7’si kizdi. Wilson hastalig
multifaktoriyel bir hastalik olup, ATP7B genindeki mutasyonlar
sonucu meydana gelir. Mutasyonlarin &zelligine gore hastaligin
fenotipi ve prognozu degisir. GUnimUze kadar 650’den
fazla mutasyon tanimlanmis olup en sik missense mutasyon
goértimektedir (13). Aile dykUslU olan 2 hastamiza tarama
amagl ve bir hastamiza tani amagcl genetik analiz yapildi,
UcUnde de missense mutasyon saptandi. Diger hastalarimiza
karaciger biyopsisi yapildi. Literattrde hastalarin %18-84’tnde
karaciger tutulumun, %18-73’Unde ndrolojik semptomlarin,
%10-100’Unde psikiyatrik semptomlarn oldugu bildirilmistir
(10). Bizim calismamizda hastalarin %66.7’sinde hepatolojik
semptomlar, %35.7'sinde norolojik semptomlar vardi. Norolojik
tutulumun oldugu hastalarin %13.4’0G davranis bozuklugu
nedeniyle psikiyatrik destek aliyordu. WH’larda izole serum
aminotransferaz yuksekligi %14-88 olarak bildirilmistir (10,14).
LiteratUr ile uyumlu olarak hastalarimizda en sik bagvuru sebebi
karaciger enzim yUksekligiydi. Davranis bozuklugu ve tremor
ile basvuran iki hastamiz disindakilerin nérolojik semptomlari
izlemde ortaya ¢ikmigti.
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Norolojik ve psikiyatrik bulgular olan WH’larda KF halkasi
%90.4-100 oraninda goérilmektedir. KF halkasinin olmamasi
tanyr dislamaz (15-17). Literatirde bir galismada 4-12 yas
arasinda WH tanisi alan ¢ocuklarin %29’unda, 13-34 yas arasi
olanlarin %26'sinda KF halkasi gorlldigu ve bu hastalarin
10’unun nérolojik tutulumunun, 4’0ntn hepatolojik tutulumunun
varigi bildirimistir (18). Youn ve ark. (19) yapmis oldugu
galismada ndrolojik tutulumu olan 45 WH degerlendirilmis olup
%26.7’sinde KF halkasi gérilmemistir. KF halkasi gdrilmeyen
gruptaki hastalarin serumda bakir ve seruplazmin duzeyinin
yuksek oldugu, serebral manyetik rezonans goruntllemede
(MRG) tipik sinyal artisinin  gordlmedigi  bildirilmistir.  Bizim
calismamizda hastalarin %26.7’sinde Kayser-Fleischer halkasi
mevcuttu ve KF halkasi gorilen hastalarin serebral MRG'si
anormaldi. Bizim galismamizda KF halkasi gdrdlme oraninin
dUstk olmasini, ¢ocuklarda muayene igin optimum kosullarin
saglanamamasi, tani aninda hastalarin oftalmolojik muayenesi
yaplldiktan sonra izlemde kontrol oftalmolojik muayenelerinin
yapiimamig olmasi ile iligkili oldugunu dastndyoruz.

Norolojik tutulumun patofizyolojisi ve serum bakir dizeyi ile
iliskisi tam agiklanamamistir. Karaciger hastaligi semptomlari
olan hastalarda nérolojik bulgularin ortaya cikmasi genellikle
ortalama 5 yil sonradir. Norolojik bulgularla bagvuran hastalarin
yagslar genellikle 15-21 yas arasindadir (20). Bizim ¢alismamizda
da norolojik tutulumu olan hastalarn yas ortalamasi 12.5+3.6
yas (8-20 vyag)'d.. Ayrica hepatolojik bulgularla tani alan
hastalarin tani yaslan norolojik bulgularla tani alan hastalarin
tani yaslari ile karsilastinldiginda daha kuguktd. Bu da literattrle
uyumlu olarak nérolojik semptomlarin daha geg ortaya ciktigini
telkin etmektedir. Norolojik tutulumu olan hastalarin hepsinde
karaciger sirozu mevcuttur. Literatlrde karaciger sirozu olmadan
ilk norolojik semptom ile basvurup tani alan hastalar bildirilimistir
(10,21,22). Bizim calismamizda davranis bozuklugu ve tremor
ile bagvuran iki hastamizda organik nedenler arastirilirken
karaciger enzim yUksekligi saptanmis ve tani konulmustur.

Wilson hastalarinda nérolojik bulgular beyinde bakir birikimine
veya portosistemik santlarin indirekt etkisine baglidir. Agir metal
birikimi en iyi MRG ile tespit edilir (5,23). Norolojik tutulum
olan hastalarda beyin MRG normal de olabilir. MRG’de fokal
atrofi, hipointensite ve hiperintensite gorulebilir. Tipik bulgulars;
putamen, globus pallidus, nucleus caudatus, talamus ve
ponsta T2 agirlikl gértntilerde simetrik hiperintensitedir. Ayrica
midbrain, serebellum ve kortex diger etkilenen bolgelerdir. Orta
beyin seviyesindeki aksiyal kesitlerde panda ytzU gérinimu
WH igin spesifiktir. Hastalarin %25-40'inda genellikle frontal
bdlgede asimetrik subkortikal beyaz cevher degisiklikleri
izlenir. Serebellar tutulumda en sk dentat nukleus etkilenir
(23,24). Bizim c¢alismamizda ndrolojik bulgusu olan hastalarin
10’unda (%66.7) radyolojik bulgular vardi. Hastalarimizin T2
agirliki MRG gérunttlerinde putamen, globus pallidus, nucleus
caudatus, talamus hiperintensitesi mevcuttu (Sekil 1). MRG
bulgulart normal olan hastalarmizin da noérolojik semptomlari
mevcuttu. Bayram ve ark. (20) 12 WH’nin nérolojik bulgularinin
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Sekil 1: Hastalarmizin T2 agirlikl MRG gérintllerinde putamen,
globus pallidus, nucleus caudatus, talamus hiperintensitesi.

degerlendirildigi ¢calismada 10 hastanin beyin MRG goérintusu
normaldi.

Hareket koordinasyonunu saglayan yapilar etkilendigi igin en
sik hareket bozukluklari gortlur (6,21). Dizartri, tremor, distoni,
parkinsonizm en sk karsilagilan Klinik tablolardir (9). Hastaligin
baslangicinda bazen tek semptom olup ilerleyen dénemlerde
norolojik bulgularin  kombinasyonu gelisebilir. Tremor %22-
55 oraninda bildirilmistir. Wilson hastalarinda tremor istirahat
halinde ve hareket halinde olabilir. Esansiyel tremoru taklit
edebilir, genellikle asimetrik olur (21,22). Bizim ¢alismamizda
en sik gériilen bulgu tremordu (%40). Uc hastamizda izoleydi,
3 hastamizda ataksi ve tremor birlikteydi. Ust ekstremite
distallerinde, dusik amplitidit, orta frekansta ve intansiyonel
tremordu. Trunkal ataksisi olan hastalarmiz genis tabanli
desteksiz yurlyebiliyordu. Tremoru olan hastalarimizin biri bu
semptomla bagvurup tani almisti. Ataksi gibi serebellar sistem
bulgular hastalarin = %25’inde gortlur.  Serebellar bulgular
yurtime ve konusma bozukluguna neden olabilir veya katkida
bulunabilir. Dizartri literatirde %85-97 oraninda en sik bulgu
olarak bildirilmistir (21). Hastalanmizin 2’sinde (%13.4) dizartri
mevcuttu, disfonik konusmalari mevcuttu. Distoni fokal veya
jeneralize dzellikte olabilir. Bazi hastalarda yUz kaslarinin distonik
tutulumuna bagl olarak sirtir gibi bir gérindm vardir (risus
sardonicus). Larenks kaslarinin tutulumuna bagli olarak hastanin
anlasiimasi ¢ok zor olabilir. Ekstremite ve aksiyal kaslardaki
parkinsonizm ve/veya distoni yUrlyUst olumsuz etkiler
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(19,21,22). Hastalarimizin %13.4’Undn Ust ekstremitelerinde
belirgin distonisi mevcuttu. Kore, tik ve miyoklonus daha nadir
gorulen hareket bozukluklandir. Yaklasik %6 oraninda epileptik
ndbetler de nérolojik tabloya katilabilir. Nébetler tedavi ile bakirin
vicuttan fazla atimasina bagl olarak da gelisebilir (25). Bizim
de tedavi alirken iki hastamizin kompleks parsiyel nébeti oldu
ve antiepileptik tedavi ile kontrol altina alindi. Kognitif bozukluk
hafif olabilir ve gdzden kagabilir. Okul basansinda azalma ve
el yazisinda bozulma hasta yakininin dikkatini ¢eken ilk bulgu
olabilir. Wilson hastalarinin yaklasik %20-30’unda psikiyatrik
bulgular (depresyon, kisilik degisikligi, davranis bozuklugu)
gorulebilir (26). Bizim hastalarimizin ikisinde davranis bozuklugu,
okul basarisinda azalma mevcuttu. Bu bulgular noérolojik
tutulumu olan hastalarda daha sik bildirilmektedir. Nérolojik
bulgulara yénelik semptomatik tedaviye hastalarin gcogu ihtiyag
duyar (6rnegin distoni, ndbet tedavisi). Ancak néroleptikler gibi
ekstrapiramidal yan etkileri olabilecek tedavilerden mutlaka
kacinmak gerekir. Bu ilaglar hastalarin nérolojik bulgularinda geri
dénUstimsuz kotllesme yapabilir (27).

Wilson hastaliginda tedavide ana hedef vicutta fazla miktarda
bulunan bakirn atiimasi veya emiliminin azaltiimasidir. Bakirdan
fakir diyet yararl olabilir fakat tek basina bir tedavi yaklagimi
olarak dusUnulmemelidir. En sk kullanilan selatdr ilaglar
penisilamin, trientin, amonyum tetrathiomolibdate ve ¢inko
tuzlandir. Penisilamin tedavisi sirasinda hastalarin %10’unda
ndrolojik bulgularda kédtulesme  olabilir. Dokulardan  ¢ozuilen
bakirin dnce kana oradan da merkezi sinir sistemine gegmesi ve
yeniden ¢dkmesi ile iliskili oldugu tahmin ediimektedir (28,29).
Tetrathiomolibdatetedavisininnérolojik semptomlariiyilestirmede
en etkin tedavi oldugu bildiriimekle birlikte Klinik calismalar
devam etmektedir (30). Trientin yan etkilerinin penisilamine gore
daha az olmasi nedeniyle son yillarda ik tedavi segenegi haline
gelmistir. Penisilamin ve trientin etkinligini karsilastiran kontroll
calisma yoktur. Selatér tedavinin etkisi 6 ila 8. haftalarda baglar
ve norolojik bulgularda belirgin bir klinik dlizelme 6 ila 12. aylar
arasinda gorulebilir. Klinik diizelme veya stabilite saglandiktan
sonra tedavinin devaminda selatértin dozu azaltilir veya ¢inko
tedavisi kullanilir (31,32). Biz ¢alismamizda nérolojik semptomla
basvuran iki hasta disindaki tim olgulara penisilamin (10 mg/
kg/gun baslangic dozu, 20 mg/kg/gin devam dozu, en fazla
1000-1500mg/gun) ve ¢inko (75mg/gun) tedavisi basladik. Yan
etki gelisen 2 hasta ile nérolojik bulgularinda dizelme olmayan
bir hastada penisilamin tedavisi kesilerek, trientin (20 mg/kg/
glin) tedavisi baslandi. Toplam 10 hasta penisilamin, 5 hasta
trientin tedavisi aldi. Tedavinin birinci yilinin sonunda hastalarin
ndrolojik semptomlarinda trientin tedavisi alanlarin %80’inde,

penisilamin tedavisi alanlarin %50’sinde duzelme oldu. Tremor
ve ndbet semptomlarinda belirgin dizelme olmakla birlikte,

davranig bozuklugu ve dizartrisi olan hastalarin semptomlarinda
progresyon olmadi. Biz calismamizda literatur ile uyumlu olarak
trientinin ndrolojik bulgular iyilestirmede penisilamine gore
daha etkili oldugunu goérduk fakat bu fark istatistiksel olarak
anlamli bulunmadi (31-34). Orneklem buyUkliginin arttinldign
prospektif calismalara ihtiyag oldugunu dustnudyoruz.
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Bu galismanin retrospektif olarak kisith strede yapilmis olmasi,
Orneklem buUyUkIGgunidn az olmasi, oftaimolojik ve ndrolojik
muayenenin ayni kisi tarafindan yapiimamis olmamasi, tedaviye
yanitin objektif kriterlerle degerlendirimemis olmasi galismayi
kisitlayan en &nemli nedenlerdir. Daha guvenilir sonuglar icin
o6rneklem  bUOydklagundn — arttinldidl, prospektif ¢calismalara
ihtiyag vardir.

Sonu¢ olarak; Wilson hastalig tanisi konulan her hastaya
ayrintil nérolojik muayene yapilimaldir ve duzenli aralklarla
tekrarlanmalidir. Ayrica hareket ve davranis bozuklugu ile
basvuran hastalarda WH akilda tutulmalidir. Erken tani ve tedavi
prognozda énemlidir.
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