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ÖÖZZEETT  
Genel anestezi sonras› akut nöropsikiyatrik bulgular› ortaya ç›kan ve tetkikler
sonras›nda Wilson hastal›¤› tan›s› konulan olgu sunulacakt›r. Wilson hastal›¤›
genç eriflkinlerde genellikle nöropsikiyatrik bulgularla bafllar. Yirmi befl yafl›nda,
erkek hastada bacaklar›nda s›k olmayan kramp d›fl›nda flikayeti yokken genel
anestezi sonras› ayn› gün kollarda istemsiz hareketler, konuflma ve yürüme
bozuklu¤u geliflti. Hastada devam›nda yayg›n anksiyete, uygunsuz affekt ve bir
ay içinde geliflen psikotik özelikli depresyon nedeni ile intihar giriflimi oldu.
Wilson hastal›¤› genelde yavafl ve sinsi bafllang›ç gösterir. Tan›s› konulmam›fl
Wilson hastal›¤›nda genel anestezi sonras› hastal›¤›n manifest hale
gelebilece¤ini ve beklenenin aksine akut bafllang›çla klinik verebilece¤ini
ak›lda tutmak gereklidir. (Nöropsikiyatri Arflivi 2008; 45: 21-2)
AAnnaahhttaarr  KKeelliimmeelleerr::  Wilson Hastal›¤›, depresyon, nöropsikiyatrik belirtiler, istem-
siz hareketler

AABBSSTTRRAACCTT
Wilson’s disease usually presents with neuropsychiatric manifestations in
young adults. A 25-year old man who had no complaint other than cramps in his
legs developed involuntary movements in his arms, speech and motion distur-
bance at the same day. The patient had generalized anxiety, inappropriate
affect and had a suicide attempt as a result of psychotic depression  which
appeared during the first month. Wilson disease usually has an insidious onset
and slow progressive course. One should keep in mind that in undiagnosed
Wilson disease cases the disease may become manifest after general anes-
thesia and contrary to expectations might have an acute clinical presentation.
(Archives of Neuropsychiatry 2008; 45: 21-2)
KKeeyy  wwoorrddss:: Wilson’s disease, depression, neuropsychiatric symptoms, involun-
tary movements

GGiirriiflfl

Wilson hastal›¤› nadir görülen, safra ile bak›r at›l›m›n›n
olmad›¤› ve dokularda bak›r birikimi sonucu karaci¤er, nörop-
sikiyatrik, renal, hematolojik, iskelet-kas, dermatolojik bulgularla
seyreden otozomal resesif bir hastal›kt›r. Genetik bozukluk 13q
14.3 kromozomda ATP7B/WND genindeki mutasyon sonucu olur
(1,2). Akraba evlili¤inin yayg›n oldu¤u ülkelerde daha s›kl›kla
görülür. Hastal›k ilk olarak 1912 y›l›nda Wilson taraf›ndan tarif
edilmifltir. Wilson hastal›¤› do¤ufltan olmakta birlikte bulgular ilk
olarak 6-40 yafllar› aras› görülür. Hastalar›n %40'›nda ilk belirti
karaci¤er hastal›¤›d›r. Di¤erlerinde nörolojik ya da psikiyatrik 
belirtiler ya da her ikisi birden ilk semptom olarak bafllayabilir.
Çocuklarda s›kl›kla karaci¤er hastal›¤› olarak, genç eriflkinlerde
nöropsikiyatrik semptomlar görülür.

Machodo ve arkadafllar›n›n 21 y›ll›k serilerinde, 26 aile ve 93
indeks olguda, en s›k rastlanan nörolojik belirtiler  disartri (%91),
yürüme bozuklu¤u (%75), risus sardonikus (%72), distoni (%69),
rijidite (%66), tremor (%60), disfaji (%50) idi. Daha az rastlanan
belirtiler; kore (%16), atetoz (%14), nöbetler (%4,2) ve piramidal
bulgular (%3) olarak izlendi (3). 

Taly ve arkadafllar› 282 Wilson hastas›n› de¤erlendirdik-
lerinde, hastalar›n en s›k nörolojik belirtileri oldu¤unu gördüler.
Bunlar; nörolojik 195 (%69,1), hepatik, 42 (%14,9), presempto-
matik 15 (%5,3), hepato-nörolojik 10 (%3,5), pür psikiyatrik 7
(%2.4), kemik ve kas belirtileri 6 (%2,1) idi. Ortalama bafllang›ç
yafl› 15,9 idi. Belirgin nörolojik özellikler s›ras› ile parkinsonizm,
distoni, serebellar bulgular, piramidal bulgular, davran›fl anom-
alileri,  kore, miyoklonus, atetoz olarak saptand› (4).



OOllgguu  SSuunnuummuu

Olgumuz 25 yafl›nda, erkek hasta; normal do¤umla do¤mufl,
motor ve mental geliflimi normaldi. Di¤er kardefli sa¤l›kl› idi. An-
ne babas› teyze çocuklar› idi. Annesinde yar›k dudak anomalisi
vard›. Hasta üç ay önce sol testiste a¤r› yak›nmas› ile üroloji po-
liklini¤ine baflvurup yap›lan testis USG'de solda 3. derecede,
sa¤da 1. derecede varikosel saptanmas› nedeni ile varikoselek-
tomi olmufl. Ameliyat gecesinde kollarda istemsiz kas›lmalar, ko-
nuflma ve yürüme bozuklu¤u geliflmifl. Üroloji taraf›ndan taburcu
edildikten sonra solda belirgin kollar›nda istemsiz hareketler, yü-
rüyüflünde bozulma, uykusuzluk nedeni ile üç gün sonra tekrar
ürolojiye baflvurmufl. Oradan nöroloji poliklini¤ine yönlendirilmifl.
Yap›lan görüflmede ameliyat öncesinde hastan›n afl›r› korktu¤u
aile taraf›ndan vurguland›. Hastan›n nörolojik muayenesinde sol-
da belirgin iki yanl› postural tremor ve sol el 3. 4. parmaklarda dis-
tonik kas›lmalar saptand›, hasta uyurken bu kas›lmalar›n olmad›-
¤› ö¤renildi. Hastan›n affekti uygunsuzdu, çocuksu bir davran›fl
paterni izlendi, afl›r› korkmufl gözüküyordu, belirgin anksiyetesi
vard›. Nöroloji taraf›ndan kranial MR, EEG, hemogram, kalsiyum,
fosfor, sodyum, potasyum, üre, kreatinin, ALT, AST, CRP, TSH,
FANA ve psikiyatrik konsültasyon istendi. Psikiyatri taraf›ndan
de¤erlendirilen hastada yayg›n anksiyete bozuklu¤u ve disosi-
yatif motor bozukluk düflünüldü. Hastaya alprozolam 1.5
gram/gün dozunda baflland›. Cinsel fonksiyon bozukluklar› aç›-
s›ndan çift terapisi önerildi.

Klostrofobisi nedeni ile kranial MR çektiremeyen hastan›n
kranial BT'si, EEG'si ve istenilen laboratuvar tetkikleri normaldi.
Bir hafta sonra psikiyatri taraf›ndan tekrar de¤erlendirilen hasta-
da negativist davran›fllar, duygulan›mda küntleflme, agresif dav-
ran›fllar, ölüm düflünceleri geliflmesi üzerine psikotik özellikli
depresif nöbet düflünülerek hastaneye yatmas› önerildi. Bir haf-
ta sonra balkondan atlama giriflimi olan hasta bir psikiyatri has-
tanesine yat›r›ld›. ‹ki hafta boyunca venflaxine HCL 150 mg/gün,
olanzapine tb 20 mg/gün ile izlendi¤i ö¤renildi.

Hasta hastaneden ç›kar›ld›ktan sonra kollardaki istemsiz ka-
s›lmalar›n devam etmesi nedeni ile tekrar nöroloji poliklini¤inde
de¤erlendirildi. Anestezi alt›nda kranial MR çekildi. Serum bak›r,
serulaplazmin, 24 saatlik idrarda bak›r düzeyleri istendi. Hasta ve
ailesinden tekrar anamnez al›nd›¤›nda alt› y›ld›r, seyrek aral›klar-
la, genellikle geceleri ayak parmaklar›nda ve bald›rlar›nda kas›l-
malar oldu¤u, bunu kramp olarak de¤erlendirdikleri ö¤renildi.
Kaiser-Fleischer halkas› de¤erlendirilmesi için göz hastal›klar›na
konsülte ettirildi. Hasta hepatoloji taraf›ndan de¤erlendirildi. Üst
bat›n USG ve i¤ne i¤ne aspirasyon biyopsisi yap›ld›.

Kranial MR'da pons santral kesiminde, serebral pedinküller-
de, mezensefalon posterior kesimde, her iki talamus lateral ke-
simde, bilateral putamende PD, T2, FLAIR hiperintens patolojik
sinyal de¤ifliklikleri izlendi. ‹ntra venöz kontrast madde sonras›
kontrast tutulumu saptanmad›. Serum bak›r düzeyi 35 μg/dl ( 70-
150 μg/dl), seruloplazmin düzeyi 3.7 μg/dl (20-60 mg/dl), 24 saat-
lik idrar bak›r at›l›m› 440 ug/dl (0-40 μg/dl) saptand›. Göz hastal›k-
lar› taraf›ndan de¤erlendirilen hastada korneada Kaiser-Fleischer
halkas› izlendi. Hepatoloji konsültasyonu sonras›nda hastadan
kronik hepatit ay›r›c› tan›s› için hepatit markerlar›, protein elek-
troforezi, idrar analizi, 24 saatlik idrarda inorganik fosfor, alkalen
fosfataz, gama GT, bilüribin total, direkt, indirekt, kalsiyum, fosfor

istendi. Üst abdomen USG'de karaci¤er limitleri normal s›n›rlar
içinde ölçülmekle birlikte parankimde belirgin heterojenite sap-
tand›. Kronik parenkimal hastal›k, sirotik görünüm lehine yorum-
land›. USG eflli¤inde yap›lan ince i¤ne aspirasyon biyopsisinde
kronik hepatit zemininde orta derecede aktivite gösteren siroz
saptand›. Karaci¤er doku bak›r› 152 ug/gr (< 250 ug/gr) saptand›.
Yirmi dört saatlik idrar bak›r at›m› 440 (0-40ug/24saat). Bu bulgu-
lar sonucunda hastaya Wilson hastal›¤› tan›s› konuldu ve tedavi
baflland›.

Hastan›n tedavi öncesi son nörolojik muayenesindeki patolojik
bulgular: a¤›z aç›k, dil a¤›z içinde distorde, solda belirgin kanat ç›r-
par tremor, sol el 3. 4. parmaklarda distoni, aya¤a kalkarken dizleri-
ni k›r›yor, küçük ad›mlarla yürüyor fleklinde idi. Hastan›n ak›l
muayene puan› 27/30 olarak hesapland›. Tarihi ve anl›k haf›zada 2
kelimeyi hat›rl›yamad›. Yaz›s› mikrogafik idi. Hastaya gastroentero-
lojinin önerisi ile penisilamine 300 mg 3x1, zinc 3x1, b vitamini 1x1
baflland›. Penisilaminle klini¤inde kötüleflme olan hastada Trientine
kullan›lmaya baflland›. Uygunsuz affekt ve çocuksu davran›fl paterni
devam eden hasta psikiyatrik ilaç almay› reddetti.

TTaarrtt››flflmmaa

Wilson hastal›¤›’nda nörolojik bulgular genelde yavafl ve
sinsi bafllang›ç gösterir. Hastam›zda 6 y›ld›r nadiren mevcut olan,
hasta taraf›ndan kramp olarak düflünülen nörolojik bulgular›n
genel anestezi ile tetiklendi¤ini ve hastan›n akut olarak sempto-
matik hale geldi¤ini düflünüyoruz.

Literatürde Wilson hastalar› için özel bir anestezi yöntemi
tan›mlanmam›flt›r. Ancak karaci¤ere toksik olan ajanlar›n kul-
lan›lmamas› ya da minumum dozlarda kullan›m› önerilir (5).
Olgumuzda bilinen bir hastal›k tan›s› olmadan yap›lan varikose-
lektomi operasyonunda %2 sevofloran, % 50 oksijen hava
inhalasyonu ile, ayr›ca diprivan, rokuronium bromid ve fentanil
intravenöz yolla kullan›lm›flt›. 

Literatürde genel anestezi sonras› akut, gürültülü bir klinikle
Wilson hastal›¤› tan›s› alan olguya rastlanmam›flt›r. Az say›daki
yay›nda daha once Wilson hastal›¤› tan›s› alan olgularda genel
anestezinin nas›l baflar› ile uyguland›¤› belirtilmifltir (6). Akraba
evlili¤inin yayg›n oldu¤u ülkemiz flartlar›nda tan›s› konulmam›fl
bir olguda Wilson hastal›¤›’n›n nas›l akut olarak klinik klinik belir-
ti verebilece¤ini göstermek ve genel anestezi sonras› gürültülü
nöropsikiyatrik semptomlarla seyreden hastalarda Wilson
hastal›¤› tan›s›n› ak›lda tutmak gerekti¤ini vurgulamak amac› ile
hasta sunulmufltur.
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