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ÖZET

Psikotik belirtilerle ortaya çıkan bir hungtinton olgusu 
Huntington hastalığı (HH) zaman zaman psikiyatrik belirtiler ile de ortaya çıkabilen, nadir, ilerleyici ve ölümcül 

olabilen otozomal dominat geçişli bir nöropsikiyatrik hastalıktır. Depresif duygudurum, anksiyete, sinirlilik, 

apati, davranış bozuklukları ve psikotik bulgular bu hastalıkta karşılaşılan yaygın psikiyatrik belirtilerdir. Biz bu 

yazıda psikotik belirtilerle başlayan 3 yıllık sürecin sonunda HH tanısı konulan bir olguyu sunmayı amaçladık.

Anahtar kelimeler: Antipsikotik, Hungtington hastalığı, psikotik belirtiler

ABSTRACT

A case of huntington’s disease presenting with psychotic features 
Huntington’s disease (HD) is a rare, progressive and fatal autosomal dominant neurodegenerative disorder, 

sometimes manifesting with psychiatric features. Depressed mood, anxiety, irritability, apathy, behavior 

disorders and psychotic symptoms are common psychiatric manifestations. In this report, we aimed to 

present a case of HD presenting with psychotic features and diagnosed as HD after 3 years. 
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GİRİŞ

Huntington hastalığı klinikte psikiyatrik belirtilerin 
de eşlik ettiği motor ve bilişsel bozulmayla seyre-

den kalıtsal otozomal dominant nörodejeneratif bir 
bazal ganglion hastalığıdır (1). Huntington hastalığı top-
lumda 1/10.000 oranında görülmektedir. Huntington 
hastalığı herhangi bir yaşta görülebilmekle birlikte belir-
tilerin başlangıcı sıklıkla 3. ve 4. on yıldadır (2,3). 
Hastalığın erken döneminde sıklıkla dans-benzeri istem-
siz hareketler (kore) gözlenirken ilerleyen evrelerde aki-
nezi ve distoni meydana gelmektedir. Bellek, öğrenme 
ve dikkatte bozulma hastalığın ilk dönemlerinde başla-
yıp süreçte daha da belirginleşmekte, subkortikal tipte 
demans gelişebilmektedir (4). Dördüncü kromozomun 
kısa kolundaki Huntington genindeki sitozin-adenin-
guanin (CAG) trinükleotid artışları hastalığın moleküler 
kökenini oluşturmaktadır. Ana patolojinin kortikal ve 
striatal projeksiyon nöronlarındaki kayıptan kaynakladı-
ğı, dopamin içeriği ve reseptör sayısında değişimin hare-
ket ve bilişsel bozulmalara yol açtığı düşünülmektedir 
(4). Günümüzde Huntington proteininin fonksiyonu ve 

mutant Huntington proteininin oluşturduğu patolojik 
mekanizmalar halen netlik kazanmamıştır (2,3). Güncel 
tedavi seçenekleri hastalığın ilerlemesini durdurmakta 
etkili olamamaktadır. Huntington hastalığı’nda yapılan 
çalışmalarda farmakolojik sağaltım yaklaşımında bulu-
nan kanıtlar azdır. Biz bu yazıda psikotik belirtilerle baş-
layan 3 yıllık sürecin sonunda Huntington hastalığı tanı-
sı konulan bir olguyu sunmayı amaçladık.

 OLGU

 S.K. 28 yaşında, bekâr, üniversite mezunu, kadın 
hasta olup ailesiyle yaşamaktadır. Anne ve erkek karde-
şinden alınan öyküye göre; şikayetleri dört yıl önce baş-
lamış. Yakınmaları önce içe kapanma, göz teması kur-
mama, sürekli yere bakarak konuşma olarak başlamış 
sonra kendi kendine anlamsız konuşmalar, şüphecilik, 
kuşku, alınganlık, uykusuzluk, düşünce içeriği doğrultu-
sunda dışardan gelen yiyecekleri yememe eklenmiş. 
Ruhsal muayenesinde, öz bakıda belirgin azalma, dikkat 
ve konsantrasyonda bozulma, düşünce akışında yavaş-
lama, öyküde işitsel ve görsel varsanılar, düşünce 
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içeriğinde perseküsyon ve referans sanrıları, psikomotor 
aktivitede yavaşlama, duygulanımda sığlık, irritabil duy-
gudurum saptanmıştır. Soy geçmişinde psikiyatrik 
bozukluk öyküsü tanımlanmayan hasta, “Psikotik 
Bozukluk” tanısı ile ilki 2009 ikincisi 2011 yılında olmak 
üzere iki kez yatarak devlet hastanesi psikiyatri kliniğin-
de tedavi görmüştür. İlk yatış sürecinde ilk atak psikozda 
organik etiyoloji araştırmaya yönelik, rutin biyokimya-
sal testler, B12 vitamin, folat düzeyi, tiroid fonksiyon 
testleri (TFT), ve hemogram ,elektroansefalografi (EEG) 
ve kranial bilgisayarlı tomografi (BT) yapılmış, patolojik 
bulgu saptanmamıştır. Hastaya olanzapin 10mg/gün 
başlanıp 20mg/güne çıkılmış, psikotik bulgularının deva-
mı nedeniyle risperidon 2mg/gün de eklenerek takip 
edilmiştir. Süreçte rijidite, bradimimi gibi parkinsonizm 
bulgularıyla ekstrapiramidal sistem yan etkisi (EPS) oluş-
ması üzerine risperidon kesilmiştir. Risperidon kesilme-
sinden yaklaşık 3 ay sonra tekrar psikotik alevlenme 
gelişmesi üzerine ikinci kez yatarak izlenen hastanın 
rutin biyokimyasal testleri, hemogramı yenilenmiş pato-
loji saptanmaması üzerine EPS yan etki profili düşük, 
klozapin 25mg/gün başlanmış, olanzapin 10 mg/güne 
inilmiş, haftalık beyaz küre takipleriyle 3. haftada olan-
zapin tamamen kesilip klozapin 300mg/gün’e ulaşılmış-
tır. Hastanın psikotik bulguları (perseküsyon referans 
mistik hezeyanları, sosyal izolasyonu, konuşma akışın-
daki blokları, işitsel halüsinasyonları) ortadan kalkmıştır. 
Ancak nörolojik muayenede dismetri, yürüme bozuklu-
ğu, ataksi ve tremor saptanması ve giderek öz bakım 
becerilerini yerine getirmeyi engelleyecek ölçüde ilerle-
mesi üzerine nöroloji konsültasyonu ve ayırıcı tanı 
amaçlı beyin magnetik rezonans görüntüleme (MRG) 
istenmiştir. Hastanın nörolojik muayenesinde bilinci 
uyku eğilimli, konuşmada disfazik, kranial sinir muaye-
nesi olağan, tüm motor kas kuvveti 5/5, koordinasyon 
bozukluğu, ataksi, parmak burun testinde ve ardışık 
hareketlerde bozulma, dismetri, üst extremite derin ten-
don reflexlerinde artış ve tremor saptanmıştır. Beyin MR 
sonucunda belirgin serebral atrofi ve ventriküler genişle-
me bulgularına rastlanmıştır. İleri tetkik olarak hastaya 
pozitron emisyon tomografi (PET-BT) çekilmiş ve sonu-
cunda Huntington hastalığı’nın prekliniği ile uyumlu 
olabileceği çalışmalarda belirtilen “bilateral kaudat nuk-
leuslarda ve striatumda glukoz metabolizma azalması” 

saptanmıştır (5). Hastanın soy geçmiş öyküsü derinleşti-
rildiğinde babası ve babasının ailesinde Huntington has-
talığı öyküsü olduğu ve babasının 45 yaşında vefat ettiği 
öğrenilmiştir. Süreçte ileri tetkik ve tedavi için Pamukkale 
Üniversitesi’ne yönlendirilen hasta, psikiyatri ve nörolo-
ji Bölümlerince konsülte edilmiştir. Hastanın yapılan 
nöropsikolojik testlerinde anlık dikkat uzamına yönelik 
sayı dizileri testinde, frontal işlevlerle ilgili, Stroop testin-
de, sözel bellek süreçleri testinde, kayıt etme, geri getir-
me ve depolama süreçlerinde orta derecede bozulma 
tespit edilmiştir. Ayırıcı tanıda Wilson Hastalığı düşünü-
lerek seruloplasmin seviyesi istenmiş ve normal gelmesi 
üzerine bu tanı dışlanmıştır. Hastadan alınan kan örneği 
İstanbul Üniversitesi Genetik Anabilim Dalı tarafından 
incelenip, tetkiklerde Huntington hastalığı pozitif sap-
tanmıştır. Hastanın mevcut kliniğine gövde ve üst eks-
tremitesinde koreiform istemsiz hareketler eklenmiştir. 
Uygulanan Anormal İstemsiz Hareketler Ölçeği’nde 
(AİMS) 12 puan almıştır. Hastanın şu anki tedavisi klo-
zapin 300mg/gün, amitriptilin 25mg/gün olup, aktif psi-
kotik bulgusu bulunmamaktadır, fakat izlemde hastanın 
bu anormal istemsiz hareketleri, ataksi, disfazi, dismetri-
sinde ve bilişsel gerilik bulgularında düzelme olmamış-
tır.

 TARTIŞMA

 Literatürde bildirilen olguların çoğunda psikotik 
belirtiler Huntington hastalığı’na eşlik etmektedir 
(1,3,8-10). Bu olguda, motor ve bilişsel belirtilerden 
yıllar önce psikotik bulguların ortaya çıkması ve 3 yıl-
lık süreç sonunda PET-BT bulgusundan şüphelenilme-
si üzerine yapılan genetik testler ile Huntington hasta-
lığı tanısı konması ilgimizi çekmiştir.
 Huntington hastalığı’nın tanısı, ailede Huntington 
hastalığı öyküsü, motor belirtiler ve genetik testler ile 
konulmaktadır (6,7). Huntington hastalığı ilerleyici 
motor, bilişsel ve psikiyatrik belirtiler ile karakterize yıkı-
cı bir kalıtsal nörodejeneratif hastalıktır. Sık bildirilen 
nöropsikiyatrik belirti veya bulgular %33-76 arasında 
değişen yaygınlık oranları ile depresif duygudurum, ank-
siyete, sinirlilik ve apatidir. Obsesif-kompulsif belirtiler 
%10-52 ve psikoz %3-11 oranındadır (8,9). Huntington 
hastalığı’na eşlik eden duygudurum bozuklukları, 
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davranış bozuklukları ve psikotik bulgular ve kullanılan 
çeşitli antipsikotikler ile sonuçları aşağıda incelenmiştir.
 Literatürde Huntington hastalığı’nda risperidon kul-
lanımına dair az sayıda çalışma bulunmakla birlikte 
haloperidolle eşit etkinliğe sahip olduğuna dair vaka bil-
dirimleri vardır (9,10). Bir olguda risperidonun oral alı-
mının, diğer olgu serisinde ilaç uyumu bozuk olan 5 
olguda uzun etkili enjeksiyonun (25mg/15 gün) ekstra-
piramidal etkilerin şiddetini azaltıp psikotik belirtileri 
kontrol altına alarak tedavide iyi etkinlik gösterdiği 
belirtilmiştir (11). Fıstıkçı ve arkadaşları (9) da 
Huntington hastalığı’na eşlik eden psikotik bozukluk ve 
tedaviye dirençli OKB tanısı alan uzun etkili risperidon 
(37.5mg/15 gün) ile takip ettikleri bir olgu sunmuşlardır. 
 Varsanıları ve paranoid sanrıları Huntington hastalığı 
tanısına sonradan eklenen 70 yaşındaki psikiyatri klini-
ğinde yatan bir hastada diğer tüm tedavileri kesildikten 
sonra klozapin 25mg/günden başlanıp, 200mg/güne 
çıkılmış, aynı zamanlarda koreiform hareketlerde de 
düzelme saptandığı bildirilmiştir (12). Huntington hasta-
lığı tanısı aldıktan sonra düzenli tedavi almamış olan 
koreiform hareketleri olup yürümekte güçlük çeken 47 
yaşındaki olguda ise, irritabilite, perseküsyon sanrıları, 
aralıklı şiddet davranışlarının ortaya çıkması nedeniyle 
başlanıp dozu 20mg/güne kadar arttırılan aripiprazol 
tedavisinden sonra, 2 hafta içinde psikotik bulgularda 
belirgin düzelme saptanmıştır. Hastanın aynı zamanda 
koreiform hareketlerinde de azalma saptandığı ve des-
teksiz yürüyebildiği bildirilmiştir. Huntington 
hastalığı’da istemsiz hareketlerin dopaminerjik sistemle 
bağlantılı olabileceği düşünülmüş, aripiprazolün dopa-
min üzerindeki parsiyel agonistik etkisi nedeniyle hem 
psikotik belirtilerin hem de koreiform hareketlerin azal-
masına yardımcı olabildiği düşünülmüştür (13). 
 Kırk üç yaşında Huntington hastalığı tanısı almış, 47 
yaşında tedavi görmeyen bir olguda ise hastanın motor 
belirtilerine sanrısal açıklama geliştirmesi üzerine, olan-
zapin 20mg/gün başlanıp, 6 hafta devam edildiği, psiko-
tik belirtileri düzelirken motor belirtilerinin kötüleşmesi 
sonrasında olanzapinin kesilip, aripiprazol 15mg/gün 
başlandığı, psikotik bulgular ve aynı zamanda motor 
belirtiler düzelirken mini mental test sonucunda değişik-
lik saptanmadığı bildirilmiştir. Burada aripiprazolün 
selektif D2 ligandı olarak işlev görmesinin, pozitif 

psikotik belirtilerle ilişkili aşırı mezolimbik dopaminerjik 
nörotransmisyonu bloke ederken, ekstrapiramidal belir-
tilerin patofizyolojisinde rol oynayan nigrostriatal dopa-
minerjik sistemi etkilememesinin etkili olduğu düşünül-
mektedir (1). Edlinger ve arkadaşlarınca (14) sunulan 
Huntington hastalığı tanılı 39 yaşındaki bir hastalarında 
ise psikoz gelişimi ve saldırgan davranışların tabloya 
eklenmesi nedeniyle hastanın kapalı servise yatışı yapıl-
mış, olanzapin, risperidon, amisulpiridden yarar sağlana-
maması üzerine, aripiprazol başlanmış. Hastanın tedavi-
ye uyumu artmış, saldırgan davranışları ve hatta kore 
belirtilerinde düzelme sağlanmış, psikotik belirtilerinde 
düzelme olmaması nedeniyle aripiprazol tedavisine klo-
azapin eklenmiş, fayda sağlanmış ve günlük aktiviteler-
deki işlevselliğini arttırmak için de reboksetin başlanan 
hasta birlikte uygulanan aripiprazol, klozapin ve rebok-
setin tedavisinden fayda görmüş, kore belirtilerinin işlev 
kaybına yol açmaması nedenli tetrabenezin sağaltımı 
denenmemiştir (14). Psikotik bulguların eşlik ettiği duy-
gudurum bozukluğu tanısıyla psikiyatri servisinde yata-
rak tedavi gören 60 yaşındaki bir bayan hastada demans 
bulgularının başlayıp, hızla ilerlediği ve ardından 
Huntington hastalığı için özellikli olan hareket bozukluk-
larının da ortaya çıkmasıyla olgunun geç başlangıçlı 
Huntington hastalığı tanısı aldığı, tedavisi için antidepre-
san ve antipsikotiklerin yanı sıra EKT de uygulandığı bil-
dirilmiştir (15). Jardri ve arkadaşlarınca (16) bizim olgu-
muzdaki gibi önce psikiyatrik belirtilerle başlayan, önce-
sinde hiçbir nörolojik bulgusu olmayan ve ailede hastalık 
öyküsü bulunan bir olgu sunulmuştur. 12 yaşında özkı-
yım düşünceleri, artan şiddet eğilimleri, uykusuzluk, per-
seküsyon sanrıları nedeniyle psikiyatriye başvurmuş 
olan hastanın, bir yıl öncesinde psikotik bulguların eşlik 
etmediği major depresyon tanısı aldığı ve 10mg/gün 
imipraminle tedavi gördüğü bildirilmiştir. Başka bir olgu-
da ise başvuru anında nöbet ve psikotik belirtileri olan, 3 
yıl psikoz tanısıyla izlenen, beyin MRI’da yaygın ılımlı 
kortikal atrofi dışında bulgu olmayan 3 yıl sonunda anor-
mal istemsiz hareketlerin kliniğe eklenmesiyle genetik 
testle Huntington hastalığı konan bir olgu sunulmuştur 
(17). Shen (18) de hareket anormalliği (koreoatetoik hare-
ketleri), depresyon, duygu dalgalanması, tekrarlayıcı 
yüksek riskli suisid girişimleri olan Huntington hastalığı 
tanılı bir hastanın tedavisinde lamotrijin kullanmış, 



253

Şengül CB, Hancı E

Düşünen Adam The Journal of Psychiatry and Neurological Sciences, Volume 27, Number 3, September 2014

300mg/güne çıkmış ve duygudurum ve hareket bozuklu-
ğunda belirgin düzelme bildirmiştir. Alpay ve Koroshetz 
(19) Huntington hastalığı tanılı, davranış sorunları ve 
duygudurum bozukluğu belirtilerinin eşlik ettiği 5 vaka-
larında ketiyapin ile davranış belirtilerini hareket belirtile-
rinde kötüleşmeye yol açmadan tedavi ettiklerini belirt-
mişlerdir. Huntington hastalığı’na bağlı gelişen korenin 
tedavisinde eğer belirtiler hafif ve orta düzeydeyse tedavi 
gerekmeyebileceği fakat belirtiler şiddetli ise antipsiko-
tikler dışında amantadin, tetrabenazin gibi tedavi seçe-
neklerinin de mevcut olduğu bildirilmiştir (20).

 Biz burada nadir görülen, psikoz kliniği ile ortaya 
çıkan, EPS yatkınlığı olan, süreçte bilişsel ve nörolojik 
bulgular eklenmesi üzerine PET-BT bulgusu ile ön tanı 
konup, genetik incelemesi ile Huntington hastalığı tanısı 
kesinleşen bir olgudan, tedavi sürecinden, literatürdeki 
benzer vakalardan ve tedavi stratejilerden bahsettik. 
Süreçte vaka bildirimleri ve tedaviye yönelik yapılacak 
çalışmalarla birlikte Huntington hastalığı’nda psikiyatrik 
belirtilerin kliniği ve antipsikotik seçimi konusunda daha 
fazla bilgi edinileceğini, Huntington hastalığı’nın prekli-
nik tanısında PET’in kullanılabileceğini düşünmekteyiz.
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