Wilson Hastaligi Olan Gebelerde Penisilamin

Kullaniminin Sonuglari

THE D.PENICILLAMINE TREATMENT OF WILSON'S DISEASE DURING PREGNANCY

Dr.Yilmaz ATAY, Dr.Ayhan COSKUN, Dr.S.Cansun DEMIR,

Dr.Aytekin ALTINTAS, Dr.ismet KOKER

GCukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklari ve Dogum ABD, ADANA

OZET
Gebe bir olgu nedeniyle  Wilson hastaligi ve sistemik
etkileriyle D-Penisilamin

gebelikte uygulamasinin sonug-

lar literatir 1191 altinda  tartigild.
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Wilson Hastaligi otosomal resessif gegen, bilirubi-
nin karacigerden atillm bozukluguna bagli olarak, kara-
ciger, beyin ve diger organlarda toksik birikimiyle so-
nuc¢lanan bir hastaliktir (1). Diinyada genis bir prevalan-
st vardir. Yaklagik 1/30.000 oraninda goriilir (1). Wilson
hastaliginda hastalarin yaklasik yarisinda karaciger tutu-
lumu vardir. Karacigerde bilirubinin toksik etkileriyle hiz-
la ilerleyen akut hepatitis, karaciger sirozu yada
asemptomatik hepatosplenomegali goriilebilir. Akut he-
patitis viral hepatitise benzeyebilir. Infeksiyéz mononiik-
leosis ile karisabilir (1).

Bu hastalarda baglangi¢ belirtileri ekstrahepatiktir.
Norolojik ve psikiyatrik bozukluklar biyiik siklikla ilk kli-
nik belirtilerdir. Daima Kayser-Fleicher halkasi ile bera-
berdir. Bu yesil yada altin renkli bakir birikintileri kor-
neanin descement membraninin arasindadir. Visionu
bozmaz ve hepatik bakir salinimini gosterir. Fakat
beyin harabiyetine yol acar (1).

Bazen hastalarin klinik olarak goriilen ilk bulgula-
rinda ne hepatik nede santral sinir sistemi bozuklugu
vardir. Ornegin Primer yada Sekonder Amenore bazi
genc¢ kadinlarda hastaligin ilk belirtisi olabilir. Digerle-
rinde de tekrarlayan Spontan Diisiikler gorilebilir, bu-
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SUMMARY

We discussed  Wilson's disease and its systemic ef-

fects and administration of  D-Penicillamine during pre-
gnancy in pregnant case who has  Wilson's disease with

respect to the literature.
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nun nedeni serbest bakirin intrautehn sekresyonunun
asirt olmasindan kaynaklanir.

Hastaligin tanis1 kolay konulabilir. Ag¢iklanamayan
santral sinir sistemi bozuklugu olan 40 yasin altindaki
her hastada; Kronik aktif hepatitis belirtileri yada semp-
tomlart olanlarla, agiklanamayan persistan serum trans-
aminaz yikselmesinde, Hepatitis varliginda, Hemolitik
anemisi olanlarda yada agiklanamayan siroz yada rela-
tive Wilson hastaligi diisiiniilen her hastada Wilson
hastaligindan siiphelenilmelidir (2).

Bu hastalarin tedavisinde amag¢ hizli bir sekilde
bakir kalintilarinin uzaklastirilmasidir. Tercih edilen ilag
D-Penisilamindir. Oral olarak kullanilir, baslangi¢c dozu 1
gram/giin'dir. Lokosit ve Trombosit sayisi, iiriner analiz
ve viicut 1sis1 tedavinin ilk ayinda belirli araliklarla hafta-
Iik kontrol edilmeli ve uzun siire tedavi saglanmalidir.
Yetersiz yada aralikli tedaviler irreverzibiliteye neden
olabilir.

VAKA TAKDIMi

A.C. 26 y. 9 yasinda Wilson hastalig1 tanis1 konan
hastanin 6zge¢misinde babasi 13 yildir karaciger sirozu
ve tedavi goriyor. Abisi 7 yasinda karaciger sirozun-
dan 6lmiis. Annesi sag ve herhangi bir hastaligi bulun-
mamakta. Olgumuza 9 yasinda Wilson hastalig1 tanisi
konmus ve 17 yildir siirekli D-Penisilamin 300 mg. 3x1
kullanmakta.

24 yasinda evlenen hastamiz 2 yil sonra gebe kal-
m1s. Cukurova Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin Hasta-
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iklait ve Dogum Poliklinigine 11,3.1991 tarihinde miira-
caat eden hasta onbes giinlik takiplere alindi. Takipleri
sirasinda herhangi bir komplikasyon gézlenmedi. Biitiin
rutin tetkikleri normal sinirlardaydi. Fetiisiin gelisimi
normal olarak goézlendi ve 13.6.1991 giinii Sag Medio
Lateral Epizyotomi ile Apgar 9 olan 3350 gr, 50 cm er-
kek bebek dogurtuldu.

Hasta 3 giin servisimizde kontrol altinda tutularak
17.6.1991 giini sifa ile taburcu edildi.

TARTISMA

Wilson hastaliginda spesifik olarak D-Penisilamin
kullanilmadan Once eriskin yasa kadar asemptomatik
kalan vakalar disindaki hastalar i¢in basarili bir gebelik
nadir bir olasilikti (1-3). Semptomatik gen¢ kadinlarda
amenore ve spontan diisiikler sik rastlanan kompli-
kasyonlardir. Hastaligin Norolojik ve psikiyatrik olum-
suzluklar1 evlilik olasiligin1 azaltir. D-Penisilamin ile teda-
vi hastaligin bu sekilde gidisini dramatik olarak azaltir
Istisnalar disinda normal dogurgan bir yasam kural ha-
line gelmistir (4-7)

Gebelik sirasinda D-Penisilamin kullanilip kulla-
nilmamast halen giiniimiizde tam cevap bulamamis bir
sorundur.

Herbert Scheinberg ve arkadaslar: literatiir tarama-
s1 ve kendi olgulariyla birlestirilerek sunduklari 15 olgu-
luk makalelerinde gdzlemlerini sunmaktalar. Olgularinin
timi gebelikleri sirasinda D.Penisilamin kullanmaya de-
vam etmisler. Sonucta hi¢ bir problem olusmadan sag-
Iikli ¢ocuklar diinyaya getirmislerdir (5).

Yine ayni yazarlarin literatiir taramalarinda D-Peni-
silamin kullanmayan 3 gebelik raporunda, Wilson has-
talig1 belirtilerindeki iyilesmeler fetusun Cu ihtiyicanin ol-
masina baglanmistir. Bu goriise yapilan tenkitlerde,
2500 gr dogan bir bebekte yaklasik 12 mg Cu vardir.
Boylece fetus gebelik siiresince anneden giinde ortala-
ma 0.044 mg Cu'dan daha fazlasini uzaklastiramaz. Bu
miktar glinliitk 1 gr Penisilamin alan hastanin iriner sis-
tem ile ekskiete ettifi Cu'nun %10'undan daha azdir.
Acik olarak fetus ile selasyon penisilamin yerine uygun
bir tedavi degildir denilmektedir (5).
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Nimmni ve arkadaslarinin Charles Universitesinde-
ki bulgularinda penisilaminin 6zellikle kollajen ve elastik
liflere baglanmasi, yara iyilesmesinde bilinen birgok yan
etkisi olmasi ve buna ek olarak penisilamin kullanan bir
kadindan dogan bad doku hastaligina sahip bir infant
rapor edildigi igin gebelik boyunca tedaviyi kesmek ge-
rektigini savunmaktadirlar (6).

Biz olgumuzda D-Penisilamin kullanimini kesme-
dik, sonugta bebekte higbir anomali tespit edilemedi ve
anne ile bebegi saghkh bir sekilde taburcu edildi.

Tek olgu ile kesin sonug¢ belirtilemez ancak litera-
tdrler 1s1§1 altinda kanimizca, D-Penisilamin tedavisi an-
neyi Wilson hastaliginin relapsina karsi korumakta, fe-
tus igin dusik dozlarda 6énemli risk tasimadigindan ay-
rica olusacak ilacin yan etkilerine karsi da ilag dozunun
gebelik boyunca disik dozda verilerek kullaniimasinin
uygun olabilecegini disinmekteyiz.
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