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Anestezi Sonrasi Ani Klinik Katiilesme Gdsteren ve

Wilson Hastaligi Tanisi Alan Olgu

A Case of Wilson’'s Disease with Acute Neuropsychiatric Symptoms after General Anesthesia
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OZET

Genel anestezi sonrasi akut noropsikiyatrik bulgulari ortaya ¢ikan ve tetkikler
sonrasinda Wilson hastaligi tanisi konulan olgu sunulacaktir. Wilson hastalig
geng eriskinlerde genellikle néropsikiyatrik bulgularla baglar. Yirmi bes yasinda,
erkek hastada bacaklarinda sik olmayan kramp disinda sikayeti yokken genel
anestezi sonrasi ayni giin kollarda istemsiz hareketler, konugsma ve yiirime
bozuklugu gelisti. Hastada devaminda yaygin anksiyete, uygunsuz affekt ve bir
ay icinde gelisen psikotik dzelikli depresyon nedeni ile intihar girigimi oldu.
Wilson hastaligi genelde yavas ve sinsi baslangi¢ gosterir. Tanisi konulmamig
Wilson hastalijinda genel anestezi sonrasi hastaligin manifest hale
gelebilecedini ve beklenenin aksine akut baslangicla klinik verebilecegini
akilda tutmak gereklidir. (Ndropsikiyatri Arsivi 2008; 45: 21-2)

Anahtar Kelimeler: Wilson Hastaligi, depresyon, noropsikiyatrik belirtiler, istem-
siz hareketler

ABSTRACT

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)
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Girig

Wilson hastaligi nadir goriilen, safra ile bakir atiiminin
olmadigi ve dokularda bakir birikimi sonucu karaciger, nérop-
sikiyatrik, renal, hematolojik, iskelet-kas, dermatolojik bulgularla
seyreden otozomal resesif bir hastaliktir. Genetik bozukluk 13q
14.3 kromozomda ATP7B/WND genindeki mutasyon sonucu olur
(1,2). Akraba evliliginin yaygin oldugu iilkelerde daha siklikla
gordliir. Hastalik ilk olarak 1912 yilinda Wilson tarafindan tarif
edilmistir. Wilson hastaligi dogustan olmakta birlikte bulgular ilk
olarak 6-40 yaslar arasi goriiliir. Hastalarin %40'inda ilk belirti
karaciger hastaligidir. Digerlerinde norolojik ya da psikiyatrik
belirtiler ya da her ikisi birden ilk semptom olarak baslayabilir.
Cocuklarda siklikla karaciger hastaligi olarak, genc eriskinlerde
ndropsikiyatrik semptomlar goriilir.

Machodo ve arkadaslarinin 21 yillik serilerinde, 26 aile ve 93
indeks olguda, en sik rastlanan nérolojik belirtiler disartri (%91),
yiiriime bozuklugu (%75), risus sardonikus (%72), distoni (%69),
rijidite (%66), tremor (%60), disfaji (%50) idi. Daha az rastlanan
belirtiler; kore (%16), atetoz (%14), ndbetler (%4,2) ve piramidal
bulgular (%3) olarak izlendi (3).

Taly ve arkadaslar 282 Wilson hastasini degerlendirdik-
lerinde, hastalarin en sik nérolojik belirtileri oldugunu gordiiler.
Bunlar; ndrolojik 195 (%69,1), hepatik, 42 (%14,9), presempto-
matik 15 (%5,3), hepato-ndrolojik 10 (%3,5), piir psikiyatrik 7
(%2.4), kemik ve kas belirtileri 6 (%2,1) idi. Ortalama baslangig
yasi 15,9 idi. Belirgin ndrolojik dzellikler sirasi ile parkinsonizm,
distoni, serebellar bulgular, piramidal bulgular, davranis anom-
alileri, kore, miyoklonus, atetoz olarak saptandi (4).
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Olgumuz 25 yasinda, erkek hasta; normal dogumla dogmus,
motor ve mental geligsimi normaldi. Diger kardesi saglikli idi. An-
ne babasi teyze cocuklar idi. Annesinde yarik dudak anomalisi
vardi. Hasta ii¢ ay 6nce sol testiste agri yakinmasi ile iiroloji po-
liklinigine basvurup yapilan testis USG'de solda 3. derecede,
safjda 1. derecede varikosel saptanmasi nedeni ile varikoselek-
tomi olmus. Ameliyat gecesinde kollarda istemsiz kasiimalar, ko-
nusma ve yiiriime bozuklugu gelismis. Uroloji tarafindan taburcu
edildikten sonra solda belirgin kollarinda istemsiz hareketler, yii-
riiyisiinde bozulma, uykusuzluk nedeni ile {i¢ giin sonra tekrar
tirolojiye basvurmus. Oradan néroloji poliklinigine yonlendirilmis.
Yapilan goriismede ameliyat dncesinde hastanin asin korktugu
aile tarafindan vurgulandi. Hastanin nérolojik muayenesinde sol-
da belirgin iki yanli postural tremor ve sol el 3. 4. parmaklarda dis-
tonik kasiimalar saptandi, hasta uyurken bu kasilmalarin olmadi-
g1 6grenildi. Hastanin affekti uygunsuzdu, ¢ocuksu bir davranis
paterni izlendi, asin korkmus géziikiiyordu, belirgin anksiyetesi
vardi. Noroloji tarafindan kranial MR, EEG, hemogram, kalsiyum,
fosfor, sodyum, potasyum, iire, kreatinin, ALT, AST, CRP, TSH,
FANA ve psikiyatrik konsiiltasyon istendi. Psikiyatri tarafindan
degerlendirilen hastada yaygin anksiyete bozuklugu ve disosi-
yatif motor bozukluk diisiiniildii. Hastaya alprozolam 1.5
gram/giin dozunda baslandi. Cinsel fonksiyon bozukluklari agi-
sindan gift terapisi dnerildi.

Klostrofobisi nedeni ile kranial MR c¢ektiremeyen hastanin
kranial BT'si, EEG'si ve istenilen laboratuvar tetkikleri normaldi.
Bir hafta sonra psikiyatri tarafindan tekrar degerlendirilen hasta-
da negativist davranislar, duygulanimda kiintlesme, agresif dav-
raniglar, dlim disiinceleri gelismesi iizerine psikotik 6zellikli
depresif nobet diisiinlilerek hastaneye yatmasi dnerildi. Bir haf-
ta sonra balkondan atlama girigimi olan hasta bir psikiyatri has-
tanesine yatirildi. iki hafta boyunca venflaxine HCL 150 mg/giin,
olanzapine th 20 mg/giin ile izlendigi 6grenildi.

Hasta hastaneden cikarldiktan sonra kollardaki istemsiz ka-
silmalarin devam etmesi nedeni ile tekrar ndroloji polikliniginde
dederlendirildi. Anestezi altinda kranial MR cekildi. Serum bakir,
serulaplazmin, 24 saatlik idrarda bakir diizeyleri istendi. Hasta ve
ailesinden tekrar anamnez alindiginda alti yildir, seyrek araliklar-
la, genellikle geceleri ayak parmaklarinda ve baldirlarinda kasil-
malar oldugu, bunu kramp olarak degerlendirdikleri dgrenildi.
Kaiser-Fleischer halkasi degerlendirilmesi igin goz hastaliklarina
konsiilte ettirildi. Hasta hepatoloji tarafindan degerlendirildi. Ust
batin USG ve igne igne aspirasyon biyopsisi yapildi.

Kranial MR'da pons santral kesiminde, serebral pedinkiiller-
de, mezensefalon posterior kesimde, her iki talamus lateral ke-
simde, hilateral putamende PD, T2, FLAIR hiperintens patolojik
sinyal degisiklikleri izlendi. Intra vendz kontrast madde sonrasi
kontrast tutulumu saptanmadi. Serum bakir diizeyi 35 ug/dl ( 70-
150 ug/dl), seruloplazmin diizeyi 3.7 ug/dl (20-60 mg/dl), 24 saat-
lik idrar bakir atihmi 440 ug/dl (0-40 ug/dl) saptandi. Géz hastalik-
lari tarafindan degerlendirilen hastada korneada Kaiser-Fleischer
halkasi izlendi. Hepatoloji konsiiltasyonu sonrasinda hastadan
kronik hepatit ayirici tanisi icin hepatit markerlari, protein elek-
troforezi, idrar analizi, 24 saatlik idrarda inorganik fosfor, alkalen
fosfataz, gama GT, biliiribin total, direkt, indirekt, kalsiyum, fosfor

istendi. Ust abdomen USG'de karaciger limitleri normal sinirlar
icinde dlgiilmekle birlikte parankimde belirgin heterojenite sap-
tandi. Kronik parenkimal hastalik, sirotik gériiniim lehine yorum-
landi. USG egliginde yapilan ince igne aspirasyon biyopsisinde
kronik hepatit zemininde orta derecede aktivite gdsteren siroz
saptandi. Karaciger doku bakiri 152 ug/gr (< 250 ug/gr) saptandi.
Yirmi dort saatlik idrar bakir atimi 440 (0-40ug/24saat). Bu bulgu-
lar sonucunda hastaya Wilson hastaligi tanisi konuldu ve tedavi
basland..

Hastanin tedavi 6ncesi son norolojik muayenesindeki patolojik
bulgular: agiz agik, dil agiz iginde distorde, solda belirgin kanat gir-
par tremor, sol el 3. 4. parmaklarda distoni, ayaga kalkarken dizleri-
ni kinyor, kiiciik adimlarla yiriiyor seklinde idi. Hastanin akil
muayene puani 27/30 olarak hesapland. Tarihi ve anlik hafizada 2
kelimeyi hatirliyamadi. Yazisi mikrogafik idi. Hastaya gastroentero-
lojinin dnerisi ile penisilamine 300 mg 3x1, zinc 3x1, b vitamini 1x1
baslandi. Penisilaminle kliniginde kdtiilesme olan hastada Trientine
kullanilmaya baslandi. Uygunsuz affekt ve ¢ocuksu davranig paterni
devam eden hasta psikiyatrik ila¢ almayi reddetti.

Tartisma

Wilson hastalii'nda norolojik bulgular genelde yavas ve
sinsi baglangi¢ gosterir. Hastamizda 6 yildir nadiren mevcut olan,
hasta tarafindan kramp olarak diisiiniilen ndrolojik bulgularin
genel anestezi ile tetiklendigini ve hastanin akut olarak sempto-
matik hale geldigini diisiiniiyoruz.

Literatiirde Wilson hastalar igin 6zel bir anestezi yontemi
tanimlanmamustir. Ancak karacigere toksik olan ajanlarin kul-
lanilmamasi ya da minumum dozlarda kullanimi onerilir (5).
Olgumuzda bilinen bir hastalik tanisi olmadan yapilan varikose-
lektomi operasyonunda %2 sevofloran, % 50 oksijen hava
inhalasyonu ile, ayrica diprivan, rokuronium bromid ve fentanil
intravenoz yolla kullaniimigti.

Literatiirde genel anestezi sonrasi akut, gliriiltiili bir klinikle
Wilson hastaligi tanisi alan olguya rastlanmamigtir. Az sayidaki
yayinda daha once Wilson hastalifi tanisi alan olgularda genel
anestezinin nasil basari ile uygulandigi belirtilmistir (6). Akraba
evliliginin yaygin oldugu iilkemiz sartlarinda tanisi konulmamis
bir olguda Wilson hastalifi’'nin nasil akut olarak klinik klinik belir-
ti verebilecegini gostermek ve genel anestezi sonrasi giiriiltiili
noropsikiyatrik semptomlarla seyreden hastalarda Wilson
hastaligi tanisini akilda tutmak gerektigini vurgulamak amaci ile
hasta sunulmustur.
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