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Praca kazuistyczna
Case report

Zaburzenia psychiczne w przebiegu choroby Wilsona:
opis dwoch przypadkow

Mental disorders in two patients with Wilson’s disease: case report

EDYTA ADAMSKA-WEGRZYN, EWA SCHAEFFER,
MAEGORZATA LAUDANSKA-EAGODZINSKA

Z 1 Kliniki Psychiatrycznej Instytuta Psychiatrii i Neurologii w Warszawie

STRESZCZENIE. Na podstawie dwdch przypad-
kéw choroby Wilsona, autorki wskazujg na trudnos-
ci diagnostyczne zwiqzane z rozpoznaniem choroby
oraz z wlasciwym stosowaniem i réznicowaniem efek-
téw stosowanych lekow neuroleptycznych (red.).

SUMMARY. In their report on two cases of Wil-
son’s disease the authors outline difficulties in diag-
nosing this disease, as well as problems with appro-
priate administration of neuroleptic drugs and differ-
entiation of their effects (Ed.).
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W 1912 r. A. Kinner Wilson zapropono-
wal dla rzadkiej choroby o charakterze ro-
dzinnym nazwe postepujqace zwyrodnienie wq-
trobowo-soczewkowe. Choroba Wilsona jest
uwarunkowana genetycznie i przekazywana
jako cecha autosomalnie recesywna. Rozwija
sie najczesciej pomiedzy 10 a 30 rokiem zycia.

Jej istota sa zaburzenia transportu i gospo-
darki miedzi. Miedz wchodzi w skiad wielu
enzymow i jest niezbedna w katalizowanych
przez nie reakcjach. Wérdd tych enzymow
nalezy wymienié oksydaze cytochromowa,
tyrozynaze, dysmutaze ponadtlenkowa, beta-
-hydroksylaze dopaminy, ceruloplazming
i oksydaze lizyny. Dotychczas wyodrebniono
kilka bialek zawierajacych miedZ. Naleza do
nich: erytrokupreina, cerebrokupreina, hepa-
tokupreina, ceruloplazmina oraz metalotio-
neina. Ceruloplazmina jest alfa2-globulina
surowicy o masie czasteczkowej ok. 132 000.
W surowicy obecnych jest kilka rodzajéw
ceruloplazmin, wykazujacych podobne wias-
ciwoSci enzymatyczne, Znaczenie miedz
w procesach enzymatycznych zwiazanych

z utlenianiem i redukcja poznane zostato sto-
sunkowo dobrze. Ponadto, przemiana miedz
jest §ciSle zwiazana z przemiang zelaza, np.
Cu wzmaga wchlanianie zelaza z przewodu
pokarmowego. Miedz stanowi skladnik nie-
zbedny do prawidtowej odnowy krwinek cze-
rwonych oraz do osteogenezy. W warunkach
prawidlowych miedz wchiania si¢ w gérnym
odcinku przewodu pokarmowego w ilosci
okolo 2-5 ng. W procesie tym bierze udziat
maloczasteczkowe bialko erytrocytéw — me-
talotioneina. We krwi wrotnej wigze si¢ z al-
bumina, czeSciowo z aminokwasami i pepty-
dami. Wiekszoséé (60-90%) wchionietej mie-
dzi wychwytuje watroba wiazac ja najpierw
z maloczasteczkowym bialkiem cytozolu,
zawierajacym grupy tiolowe. Z bialka tego
czerpia miedz rozne organelle koméorkowe
w celu wytworzenia takich bialek zawieraja-
cych ten metal, jak: oksydaza cytochromu C,
mitochondrialna monoaminooksydaza i ce-
ruloplazmina. Powstajg tez polaczenia miedz
z bialkami cytoplazmy — hepatokupreina
i dysmutaza nadtlenku. Nadmiar miedz jest
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gromadzony w lizosomach albo wydalany do
70kci, co stanowi gldéwna droge eliminacji mie-
d7 z watroby. Prawidlowe stezenie Cu w suro-
wicy waha sie od 11,2 do 20,4 nmol/l (70—
—130 ng%). Obecna w surowicy miedz zwigza-
na jest w 95-98% przez ceruloplazmine, a tyl-
ko w 2-5% przez albuminy i aminokwasy.

Przypuszcza sie, ze w chorobie Wilsona
wystepuje zwiekszone wchlanianie miedzi ze
$wiatta jelit i zaburzone wydzelanie miedzi
z zOlcia. Charakterystyczne jest zmniejszenie
stezenia w surowicy ceruloplazminy, czyli
alfa~globuliny zawierajacej w czasteczce osiem
atomoéw miedzi. Nastepstwem zaburzef me-
tabolizmu miedzi jest jej nieprawidtowe gro-
madzenie sie w watrobie, mézgu, nerkach
i rogbwce. Wérdd zmian morfologicznych
wyst@pu]acych w chorobie Wilsona nalezy
wymieni¢: marskosé Wleloguzkowq watroby,
powiekszenie $ledziony, zmiany rozmigk-
nieniowe i torbielowate w obrebie jader pod-
stawnych mozgu, w tym szczeglnie w jadrach
soczewkowatych, oraz brunatny lub szaro-
zielony pierécienh Kaysera-Fleischera, zloka-
lizowany u podstawy rogowki [Wald i Czlon-
kowska 1987].

Obraz kliniczny choroby Wilsona charak-
teryzuje sie duza réznorodnoscia objawdw.
Gléwne zespoly objawéw klinicznych do-
tycza najczeSciej zaburzen: watrobowych,
neurologicznych, psychiatrycznych. Uznaje
sig, ze pierwszymi objawami choroby sa:

— w 40% przypadkow zaburzenia czynnosci
watroby,

— w 40% zaburzenia neurologiczne,

— w 15% zaburzenia psychiczne [Steirnlieb
i Scheinberg 1964],

— w 5% przypadkéw moga by¢ inne obja-
wy, np.: niewydolnos§é nerek, zaburzenia
kostno-stawowe, zaburzenia miesigczko-
wania, poronienia [Cztonkowska i Czton-
kowski 1992].

Zaburzenia watrobowe moga klinicznie
przejawiac sig jako: bezobjawowe powigksze-

nie watroby, ostre zapalenie watroby, pioru-
nujace zapalenie watroby, przewlekle agre-
sywne zapalenie watroby, niewydolnosé wat-
roby nierzadko powiklana $piaczka watro-
bowa. Objawy neurologiczne maja najczes-
ciej charakter pozapiramidowy (drZenie, dys-
tonie, atetoza, sztywnoS$¢ migéniowa). Ob-
jawy nerkowe moga klinicznie przejawiaé
sie nawracajacymi infekcjami drég moczo-
wych, objawami klebuszkowego zapalenia ne-
rek, kamicy nerkowej. Zaburzenia psychiczne
omowione sa w dalszej czesci publikacii.

Postaé kliniczna choroby zalezy w duzym
stopniu od wieku pacjenta, w ktérym wyste-
puja pierwsze objawy:

1. Posta¢ brzuszna (watrobowa) wystepuje
na ogol w pierwszej dekadzie zycia. Kli-
nicznie przebiega jako marskosé watroby
z hepatosplenomegalia, bez objawdw
neurologicznych.

2. Postaé dziecieca wystepuje miedzy 8 a
12 r.z. i charakteryzuje sig¢ dystonia, ateto-
za, szybkim rozwojem sztywnos$ci mies-
niowe;j.

3. Postaé sztywnosciowo-driqczkowa poja-
wia si¢ miedzy 12 a 18 r.z. Dominujacym
objawem Klinicznym jest sztywnosc i sta-
biej wyrazone drzenia.

4. Postaé drzqczkowa wystepuje na ogol
po 18r.z. W obraze klinicznym domi-
nuje drzenie, wzrost napiecia migsnio-
wego wystepuje zwykle pézno [Wald
i Czlonkowska 1987].

Diagnostyka. Badanie w lampie szczeli-
nowej — pierScien Kaysera-Fleischera (ztogi
miedzi w rogdbwce) jest objawem patogno-
monicznym, moze by¢ nieobecny, np. w po-
staciach czysto watrobowych. Standardowe
badania pracowniane — moze wystepowac
niedokrwisto$¢, leukopenia, trombocytope-
nia. Proéby watrobowe w postaci neurolo-
gicznej najczesciej sa prawidlowe, ale moga
pojawic sie zaburzenia koagulacji. Badania
gospodarki miedzia — w chorobie Wilsona
stwierdza sie:
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— obniZenie stezenia ceruloplazminy w su-
rowicy,

— wzmozenie wydalania miedz z moczem,

— obnizenie stezenia miedzi w surowicy,

— préba czynnodciowa z Cu® jest koniecz-
na, gdy na podstawie badan gospodarki
miedzig nie mozna postawi¢ rozpoznania
oraz zalecana — w przypadkach bezob-
jawowych.

Rokowanie. Rokowanie w przypadkach le-
czonych jest pomyélne. Wigkszos¢ chorych
powraca do pelnej sprawnosci. Wyniki zaleza
od zaawansowania objawow. W przypadkach
nieleczonych choroba prowadz do niewydol-
no$ci watroby i nieuchronnie do §mierci.

Leczenie ma na celu wiazanie nadmiaru
miedz lub hamowania jej wchianiania.

— penicylamina (Cuprenil) jest lekiem naj-
czelcie] stosowanym w dawkach 1,0 do
2,0 g dziennie. Leczenie musi by¢ konty-
nuowane bez przerwy przez cale Zzycie,
nawet po ustapieniu objawow.

— siarczan cynku (Zincteral) moze by¢ sto-
sowany zamiast penicylaminy.

— trietylenotetramina.

Przeszczepy wqtroby mozna rozwazac
w przypadkach z ciezkim, nie poddajacym
sie leczeniu uszkodzeniu watroby.

Zapobieganie. Konieczne jest badanie ro-
dzenstwa i dzieci pacjentéw. Stwierdzenie
zaburzen gospodarki miedzia, nawet mimo
braku objawow klinicznych wymaga odpo-
wiedniego leczenia [Czlonkowska i Czlon-
kowski 1992].

Zaburzenia psychiczne

Sa czestym objawem choroby Wilsona
i moga na dhugie lata poprzedzaé pojawienie
sie zmian neurologicznych czy watrobo-
wych. Nierzadko chorzy bywaja z tego po-
wodu tygodniami hospitalizowani w oddza-

tach psychiatrycznych, Opisy zaburzen spo-
tykane w piSmiennictwie sa bardzo réino-
rodne, poczawszy od lagodnych form do
ciezkich psychoz.

Wg Sternlieba i Scheinberga [1964] pierw-
szymi objawami klinicznymi choroby Wil-
sona w przypadku 15% badanych pacjen-
téw byly zaburzenia psychiczne, za$ u 25%
zaburzenia psychiczne pojawily si¢ réwno-
cze$nie z objawami neurologicznymi. Auto-
rzy ci podaja takze, iz ok. 50% pacjentow
z rozpoznana choroba Wilsona wymaga
opieki psychiatrycznej. Podobnie Dening
i Berrios [1989] zauwazyli, ze wéirdd bada-
nych pacjentéw 51% wymaga opieki psy-
chiatrycznej, za§ 20% trafia do psychiatry
przed ustaleniem wlasciwego rozpoznania.
Akil i wsp. [1991] opisali grupe 42 pacjen-
tow. Wérdd nich obserwowano objawy za-
burzen psychicznych u 64,8%, z czego polo-
wa byla leczona psychiatrycznie przed roz-
poznaniem choroby Wilsona. W 1995r.
AKkil i Brewer przebadali grupe 124 oséb,
wérdd ktorych dwie trzecie pacjentow prze-
jawialo zaburzenia psychiczne, bedace pierw-
szymi objawami choroby Wilsona, a jedna
trzecia badanej grupy otrzymywala leczenie
psychiatryczne przed rozpoznaniem tej cho-
roby. Rathbun [1996] przeprowadzit bada-
nia na grupie 34 pacjentdow, sposrod kto-
rych polowe leczono psychiatrycznie, row-
niez w warunkach szpitalnych, z powodu
zaburzen schizofrenopodobnych, depresji,
zaburzen lekowych, zanim rozpoznano cho-
robe Wilsona.

Na podstawie przegladu literatury zespoly
zaburzen psychicznych wystepujace w tej cho-
robie mozna podzieli¢ na nastgpujace grupy
[Dening 1985, Dening i Berrios 1989, 1990,
Dening 1991, Akili wsp. 1991, Akili Brewer
1995, Oder i wsp. 1991, Gajda 1995}

— zaburzenia osobowo$ci i zachowania,
— zaburzenia funkcji poznawczych,

— zaburzenia afektywne,

— psychozy schizofrenopodobne.
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W obrazie zaburzen osobowosci i zacho-
wania wymieniane sa: drazliwosc, sklonnosé
do agresji i czynow aspolecznych, podatnosc
na uzaleznienia, wzmozenie popedu seksual-
nego, niedojrzalo$¢ emocjonalna, staba kon-
trola impulséw. W grupie zaburzen funkcji
poznawezych opisuje sie: oslabienie pamigci
trwalej, obnizenie zakresu pamieci bezpo-
$redniej, obnizenie poziomu werbalnego mys$-
lenia abstrakcyjnego, obnizenie poziomu
wnioskowania przyczynowo-skutkowego, ob-
nizenie precyzji spostrzegania wzrokowego.
Ocena zaburzen poznawczych moze by¢ trud-
na z uwagi na wystepujace zaburzenia mo-
wy (dyzartria, afonia). Zaburzenia afektyw-
ne wymieniane w literaturze to: labilno$¢
emocjonalna, zespoly depresyjne (réwniez
z prébami samobdjczymi), rzadziej choroba
afektywna dwubiegunowa. Wéroéd psychoz
schizofrenopodobnych najczeéciej opisuje sie
zespoly omamowo-urojeniowe (wWystepuja tu
doé¢ rzadko —u ok. 1% pacjentdow), opisywa-
no rowniez pojedyncze przypadki zespolow
katatonicznych.

Majaczenie i dezorientacja wystepujace
w zwyrodnieniu watrobowo-soczewkowym
uwazane sg za przedierminalne objawy tej
choroby [Dering i Berrios 1989].

Z przegladu literatury wynika, Ze sposrod
zaburzen psychicznych najczeSciej wystepu-
ja zaburzenia zachowania i osobowosci oraz
zaburzenia afektywne [Dening 1985, 1991,
Akili wsp. 1991]. Zaburzenia poznawcze wg
niektérych autoréw nie sa zbyt nasilone
[Dening 1991, Akil i Brewer 1995]. Z innych
zaburzen psychicznych w przebiegu choroby
Wilsona opisywano réowniez przypadek wy-
stapienia zaburzen obsesyjno-kompulsyw-
nych [Garnier 1997] oraz wspolwystepowa-
nie choroby Wilsona i jadlowstretu psy-
chicznego [Gwirtsman 1993].

Dening i Berrios zaobserwowali, ze zabu-
rzeniom osobowodci i zachowania u badanych
pacjentow towarzysza stosunkowo czgsto za-
burzenia neurologiczne (dystonia, dyzartria,
dysfagia), co moze sugerowac organiczne tto
tych zaburzen [Dening i Berrios 1989, Dening
1991]. Podobnie organicznego tla zaburzen

psychicznych doszukuja si¢ inni autorzy [Gar-
nier 1997, Gwirtsman 1993]. Z kolei Oder
i wsp. w 1991 r. przebadali grupe 45 pa-
cjentdow i u wszystkich badanych pacjentéw
z objawami neurclogicznymi zaobserwowali
wspolistniejace zaburzenia nastroju.

Liczni autorzy zwracaja uwage na zbyt
pézne rozpoznawanie choroby Wilsona
u pacjentdéw z dominujacymi objawami za-
burzen psychicznych [Akil i Brewer 1995,
McDonald i Lake 1995, Rathbun 1996, Wal-
ter i Lyndon 1997]. Wazne z punktu widze-

. nia rokowania jest wezesne postawienie wlas-

ciwej diagnozy. W przypadku pacjentow,
u ktorych pierwszymi objawami choroby sa
zaburzenia psychiczne czesto nie dochodzi
do postawienia wlasciwej diagnozy. Pacjen-
ci zwykle trafiaja do psychiatry, ktory zbyt
rzadko uwzglednia w diagnostyce roznicowej
zwyrodnienie watrobowo-soczewkowe, zale-
ca leczenie jedynie objawowe zespoldw psy-
chopatologicznych. Prowadzi to do opdznie-
nia wladciwego leczenia srodkami chelatuja-
cymi i ma wplyw na postgp choroby i zwiek-
sza ryzyko powstania zaawansowanych
zmian narzadowych.

AKkil 1 Brewer [1995] zwrdcili uwage, ze
w badanej przez nich grupie postawienie wia-
Sciwej diagnozy opoéznione bylo o 1-5 lat.

Wczesne rozpoznanie i wdrozenie ade-
kwatnego leczenia hamuje postep choroby
oraz w wiekszosdci przypadkéw wplywa la-
godzaco badz likwiduje objawy zaburzen psy-
chicznych. W przegladzie literatury z ostat-
nich lat spotyka sie opisy przypadkéw pacjen-
téw z zaburzeniami psychicznymi, u ktérych
wlaczenie lekéw wplywajacych na metabo-
lizm miedzi powodowalo znaczaca popra-
we stanu psychicznego. Modai i wsp. [1985]
opisali przypadek pacjenta z zaburzeniami
schizofrenopodobnymi, u ktérego poprawa
stanu klinicznego korelowala z zastosowana
dawka penicylaminy. Davis i Borde [1993]
opisali ustapienie zespolu katatonicznego
po zastosowaniu srodkow chelatujacych i ben-
zodiazepin. Inni autorzy zaobserwowali wy-
cofanie si¢ zaburzen psychicznych u czesci
pacjentéw oraz poprawe w zakresie funkcji
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poznawczych w okresie 1-2 lat systematyczne-
go whasciwego leczenia [Akil i Brewer 1995].
Inni autorzy podkreélaja, ze w badanej przez
siebie grupie pacjentéw z nasilonymi objawa-
mi psychotycznymi zastosowanie penicylami-
ny w terapii znacznie zmniejszyto nasilenie
tych objaw6w do poziomu nie wymagajacego
uzycia neuroleptykéw [McDonald i Lake
1995]. Opisano réwniez pacjenta z zespolem
depresyjnym opornym na leczenie TLPD,
mianseryng, litem, u ktérego zadowalajace
rezultaty uzyskano dopiero po wprowadzeniu
tetratiomolibdatu [Walter i Linton 1997].

OPIS PRZYPADKOW

Przypadek 1

34-letni meZzczyzna, zonaty, troje dzieci
w wieku 11 lat, 9 lat, 4 lata, wyksztalcenie
§rednie techniczne, najstarszy z czworga ro-
dzefistwa, dwie siostry leczone psychiatrycz-
nie, u jednej stwierdzono schizofreni¢ para-
noidalna, u drugiej — zespdl paranoidalno-
-katatoniczny, rodzice pacjenta zdrowi.

Pierwsze objawy zaburzen psychicznych
zaobserwowano w maju 1996 r. Pacjent stat
sie bezczynny, malo aktywny, skarzyt sie na
zaburzenia snu i potencji. Objawom tym to-
warzyszyl przewlekle obnizony nastr6j. Roz-
poczeto leczenie ambulatoryjne zespolu de-
presyjnego. W trakcie leczenia (klomiprami-
na, amitryptylina) wystapila zmiana obrazu
chorobowego: pacjent przejawial nadmierna
aktywno$¢, obnizony krytycyzm, drazliwos¢,
wybuchowo$¢. Podjeto prébe leczenia litem.
Z powodu znacznego nasilenia zespolu ma-
niakalnego i trudnosci we wspolpracy w le-
czeniu' byl hospitalizowany w klinice psy-
chiatrii przez okres 2,5 miesiaca. Podczas ho-
spitalizacji zaobserwowano kolejna zmiane
fazy choroby. Stosowano sole litu, amitryp-
tyline, fluwoksamine, karbamazeping. W trak-
cie pobytu wystapily objawy zespolu par-
kinsonowskiego, ktére wiazano z leczeniem
neuroleptykiem, z tego powodu konsultowany
byt przez neurologa. Po wypisie ze szpitala,
mimo przyjmowania zaleconych lekéw (imi-
pramina, perazyna, karbamazepina), obser-

wowano narastajace: drazliwos¢, konflikto-
wo$é. Pacjent snul nierealne plany, byl nie-
krytyczny w ocenie swojego postgpowania.
Utrzymywaly sig rOwniez wspomniane wczes-
niej objawy neurologiczne. W celu diagnostyki
narastajacych objawow: spowolnienia psycho-
ruchowego, amimicznosci, rzadkiego mruga-
nia, uogoélnionej sztywnosci miesniowej, drze-
nia koficzyn gbrnych zostal przyjety w sierp-
niu 1997 r. do oddzialu neurologicznego. Na
podstawie przeprowadzonych badan ustalono
rozpoznanie choroby Wilsona.

Stwierdzono: w lampie szczelinowej piers-
ciefi Kayisera-Fleischera, miedZ w surowicy
61 ng/100 ml (norma 70-130), miedz w mo-
czu 231 ng/die (norma do 50), ceruloplazmi-
na 1,1 mg% (norma 9,2-12,6). USG —watro-
ba w calosci niejednorodna, o budowie guz-
kowej, liczne hiperechogeniczne obszary do
§rednicy okolo 12mm o nieréwnych brze-
gach. CT modzgu — miernie zaznaczone uogdl-
nione zaniki korowo-podkorowe.

Rozpoczeto podawanie mianseryny w daw-
ce 30mg na noc. Wlaczono penicylamine
w dawce 6 x 250 mg. Zostal wypisany z zale-
ceniem kontynuowania leczenia w poradni
neurologicznej. Po miesiacu z narastajacymi
objawami drazliwosci przyjety ponownie do
kliniki psychiatrycznej, gdzie przebywatl 9 dni.
W trakcie pobytu spokojny, podporzadkowa-
ny, dostosowany, nie obserwowano zachowan
agresywnych. W badaniu NMR znaleziono
ognisko o podwyzszonej intensywnosci sygna-
hu w obrazach T2-zaleznych zlokalizowane we
wzgbrzach, konarach mébzgu, jadrach soczew-
kowatych, charakterystyczne dla choroby
Wilsona. Uklad komorowy poszerzony, sy-
metryczne poszerzenia przestrzeni plyno-
wych nad pétkulami mézgu. Z powodu bra-
ku wskazan do dalszej hospitalizacji psy-
chiatrycznej zostal przeniesiony do oddzialu
neurologicznego. Nasilenie objawow neurolo-
gicznych utrzymywalo sig na stalym pozio-
mie, natomiast po kilku dniach ponownie
pacjent wystapito niepodporzadkowanie, na
uwagi reagowal agresja czynna wobec per-
sonelu. Do leczenia wlaczono chlorproma-
zyne w dawce do 300 mg, co spowodowato
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narastanie objawow zespolu hipertoniczno-
-hipokinetycznego.

Z powodu pogorszenia stanu psychiczne-
go ponownie przeniesiony do oddzialu psy-
chiatrycznego, gdzie przebywal dwa miesia-
ce. Przy przyjeciu: zorientowany we wszyst-
kich kierunkach, kontakt rzeczowy ograni-
czony z powodu zaburzeti plynnosci mowy
(dysprozodia), w mastroju labilnym, afekt
o cechach stepienia, pacjent chwilami skra-
cajacy dystans, blaznujacy, spowolnialy psy-
choruchowo. Obserwowano odhamowanie
zachowan popedowych, oraz zaburzenia kon-
centracji uwagi, pamieci, rozwlektos¢ wypo-
wiedzi, lepko$¢ myélenia, obniZzony kryty-
cyzm. Urojen spontanicznie nie wypowiadal,
omamy negowal, my$lom i tendencjom ,,S”
przeczyl. W pierwszych tygodniach hospita-
lizacji pacjent niepodporzadkowany, utrud-
nial prace personelowi, dobrowolnie nie
opuszczal dyzurki pielegniarskiej, gabinetu
lekarskiego. Zaczepny w stosunku do innych
pacjentéw, wielokrotnie wymagal unieru-
chomienia. Po zastosowaniu leczenia halo-
perydolem do 5 mg opisane zachowania ustg-
pily. Samodzielne funkcjonowanie chorego
ograniczaly jednak coraz bardziej nasila-
jace sie objawy neurologiczne: wymagal po-
mocy 0s6b drugich przy spozywaniu posil-
kéw, ubieraniu sie, wykonywaniu codzien-
nej toalety. Obserwowano znaczne Slinienie
sie, zaburzenia polykania, narastajaca dys-
artrie. W zaburzeniach chodu i postawy do-
minowal zespd! typu parkinsonowskiego ze
szczegllna sktonnoscia do retro- i lateropul-
sji. Wiekszos¢ czasu spedzat w 1ozku, zrezyg-
nowal z proponowanych zajec rehabilitacji,
z powodu zaburzen mowy nie nawiazywal
spontanicznego kontaktu werbalnego z oto-
czeniem. Obserwowano obniZenie nastroju
wymagajace redukcji dawki haloperidolu, zas
narastajace nasilenie objawdw neurologicz-
nych wymagalo dalszego leczenia w klinice
neurologiczne;.

Przypadek 2
63-letnia pacjentka, mezatka, 4 dzieci: cor-
ki — 39 lat, 35 lat, 34 lata, syn — 30 lat.

Wyksztalcenie zawodowe, pracuje na gospo-
darstwie rolnym.

OS$mioro rodzefistwa, w tym 2 braci
i 2 siostry z rozpoznana choroba Wilsona.

Rodzice: matka chorowala na goSciec po-
stepujacy, ojciec na cukrzyce.

W wywiadzie: pierwsze objawy zaburzen
psychicznych wystapity w 38 r.z., po §mierci
teScia. Pacjentka przezyla wowczas zatama-
nie psychiczne, nie byla leczona psychia-
trycznie, objawy wycofaly si¢ samoistnie.

W 42 r.z. z powodu obciazajacego wywia-
du rodzinnego (w rodzinie wykryto przypad-
ki choroby Wilsona) u pacjentki przeprowa-
dzono badania w kierunku choroby Wilsona.
Stwierdzono obnizenie poziomu ceruloplaz-
miny w surowicy, obnizenie poziomu miedzi
we krwi, wzmozone wydzielanie miedzi
w moczu, Wykonano prébe z miedzia radio-
aktywna, ktéra wypadla typowo dla choroby
Wilsona. W lampie szczelinowej stwierdzono
pierscienn KF. W badanin neurologicznym nie
stwierdzono odchylen od normy. Rozpozna-
no postaé przedkliniczna choroby Wilsona.
Rozpoczeto kuracje penicylamina, w trakcie
ktorej wystapily objawy alergii skornej
z obrzekiem twarzy. Zaproponowano wpro-
wadzanie leku w warunkach szpitalnych. Pa-
cjentka nie wyrazita zgody ze wzgledu na
zblizajace sie zniwa, miala sig¢ zglosi¢ w poz-
niejszym terminie.

W ciagu kilku tygodni po ustaleniu rozpo-
znania choroby Wilsona wystapito ponownie
zalamanie psychiczne. Pacjentka zaczela roz-
myslaé o chorobie, obawiac sie o stan zdro-
wia swoich dzieci, wystapil pelnoobjawowy,
ciezki zespd! depresyjny. Z tego powodu po
raz pierwszy hospitalizowana psychiatrycz-
nie. Leczona amitryptylina 80 mg/die oraz
lewomepromazyna. W trakcie leczenia wysta-
pit krotkotrwaly epizod zaburzen $wiado-
mosci typu majaczenia, zwigzany najprawdo-
podobniej ze stosowana farmakoterapia. Po
3 tygodniach urojenia ustapily, utrzymywaty
sie tendencje do obnizonego nastroju. Pa-
cjentke przeniesiono do IPiN, gdzie konty-
nuowano leczenie amitryptylina 100 mg/die
oraz rozpoczeto podawanie penicylaminy
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w ostonie sterydowej. Maksymalna dawka
tolerowana penicylaminy 0,5 g/die. Uzyska-
no poprawe stanu klinicznego. Pacjentka zo-
stala wypisana do domu.

Nastepna hospitalizacja psychiatryczna
miala miejsce w 44 r.z. rowniez z powodu
zespolu depresyjnego cigzkiego (urojenia, my-
gl ,,S”). Leczona amitryptyling do 100 mg/die
i chlorprotiksenem do 150 mg/die. Po 3 tygod-
niach uzyskano poprawe kliniczna umozli-
wiajaca powrdt do domu.

Ponowna hospitalizacja psychiatryczna pa-
cjentki wystapila w 63 r.z., po kolejnym za-
lamaniu psychicznym z powodu wypadku
samochodowego svna. Pacjentka zaczela sig
bardzo obawiac o jego zdrowie. Rodzina ob-
serwowala stopniowe pogarszanie si¢ nastroju,
apatie. Chora zaczgla zaniedbywac obowiazki
domowe, przestala dbac o siebie, pojawit si¢
lek, zaburzenia snu i laknienia, zaczela wypo-
wiadaé urojeniowe tresci depresyjne. Rozpo-
czela leczenie ambulatoryjne (klomipramina,
hydroksyzyna). Po kilku tygodniach leczenia
nastrdj ulegh poprawie i pacjentka odstawila
leki. Wkrétce potem wystapilto gwattowne po-
gorszenie stanu psychicznego, po konsultacji
psychiatrycznej zalecono ponownie terapig
klomipramina, tiorydazyna i hydroksyzyna.
W trakcie terapii wystapily zaburzenia Swia-
domosd typu majaczenia, pacjentka przywie-
ziona zostala przez rodzine do IPiN.

Przy przyjecin: zdezorientowana co do
czasnu, miejsca, osoby, w trudnym kontakcie,
wyraznie obnizonym nastroju, placzliwa, wy-
powiadala tresci urojeniowe: katastroficzne,
malej wartosci, grzechu, winy, w niepokoju
manipulacyjnym, leku. W badaniu fizykal-
nym: zaczerwienienie skory twarzy, sucho$é
blon §luzowych. W badaniu neurologicznym:
bez odchylen od normy.

Rozpoznano oérodkowy zespol antycho-
linergiczny w przebiegu terapii zespolu de-
presyjnego trojeyklicznymi lekami przeciw-
depresyjnymi i tiorydazyna u osoby z cho-
roba Wilsona,

W badaniach dodatkowych: Cu w sur.
78 mg%, ceruloplazmina 8 mg%. CT modzgu:
zwapnienie w bruzdzie na sklepistosci plata

czolowego lewej potkuli mozgu, poszerzona
przestrzen podpajecza nad platami czolowy-
mi, zanik mo6zdzku, uklad komorowy w nor-
mie. EEG: brak zdolnoéci utrzymania pozio-
mu czuwania. Morfologia, biochemia krwi,
OB, EKG, RTG klatki piersiowej — w normie.
 Odstawiono dotychczas stosowane leki,
z wyjatkiem penicylaminy (750 mg/die). Poda-
no plyny i.v., Nootropil i.v., komplet wita-
min B. W drugiej dobie wiadomo§¢ przejas-
niala, po 3 daniach zaburzenia §wiadomosci
ustapily catkowicie. W czwartej dobie zaobser-
wowano stan wzmozonego nastroju i napedu.
Pacjentka byla w nadmiernie dobrym kon-
takcie, nawiazywala duzo nowych znajomos-
ci, wydawala niepotrzebnie pieniadze, twier-
dzita, ze ma ,,misj¢ pomagania innym”, roz-
poznano zesp6! hipomaniakalny. Konty-
nuowano kuracje penicylamina 750 mg/die.,
dotaczono thiorydazyne 100 mg/die i kar-
bamazeping we wzrastajacych dawkach.
W trakcie kuracji karbamazeping wystapita
alergia skorna wymagajaca zastapienia jej
walproinianem magnezu (600 mg/die).
W kontrolnych badaniach laboratoryj-
nych nie stwierdzono odchylen od normy.
Po kilku dniach stan kliniczny pacjentki
wyrownatl sie, zostala wypisana do domu.

KOMENTARZ

W przegladzie literatury dotyczacej zabu-
rzen psychicznych w chorobie Wilsona znalezé
mozna doniesienia o réznorakich objawach
dotyczacych szerokiego obszaru psychiatrii.
Wielu autoréw podkresla fakt, iz poczatek
choroby objawiajacy si¢ zaburzeniami ze sfery
psychicznej naktada na psychiatre obowiazek
dokladnej analizy klinicznej i przeprowadze-
nia diagnostyki roznicowej rowniez w kierun-
ku rzadko wystgpujacej w populacji choro-
by Wilsona. Wyniki leczenia zaleza w duzej
mierze od stadium zaawansowania choroby,
duze znaczenie ma w zwiazku z tym jak naj-
wezesniejsze rozpoznanie choroby i wdroze-
nie odpowiedniego leczenia wplywajacego na
gospodarke miedzi. Rokowanie w przypad-
kach leczonych jest pomyslne, w przypadkach
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nieleczonych choroba prowadzi nieuchronnie
do groznych dla zycia powiklan. Wdrozenie
wladciwego leczenia ma réwniez wplyw na
poprawe stanu klinicznego w zakresie zabu-
rzen psychicznych.

Jak wynika z pierwszego opisanego przy-
padku, w leczeniu zaburzed psychicznych
wystepujacych w chorobie Wilsona farma-
koterapia neuroleptykami moze wywolywac
polekowy zesp6l pozapiramidowy lub nasi-
la¢ istniejace w obrazie choroby objawy po-
zapiramidowe. Zaburzenia ruchowe wyste-
pujace w przebiegu choroby Wilsona z to-
warzyszacymi zaburzeniami psychicznymi
moga byc¢ elementem zespotu zaburzen psy-
chicznych, efektem podania neuroleptykow
badz objawami neurologicznymi choroby.
Réznicowanie ich niejednokrotnie nastrecza
duzo trudnoéci. Oba przypadki obrazuja
konieczno§¢ wlasciwego doboru lekow psy-
chotropowych oraz stosowanych dawek
u oséb przejawiajacych zaburzenia psy-
chiczne w chorobie Wilsona, latwo tu
o przedawkowanie leku, co naraza pacjenta
na wystapienie dokuczliwych i groznych dla
zdrowia powiklan. W obu przedstawionych
przypadkach dostrzec mozna duza wrazli-
wo$¢ na podawane leki i stosunkowo czgsto
wystepujace objawy niepozadane w trakcie
kuracji (nasilenie zespolu pozapiramidowe-
go w toku terapii neuroleptykami, zmiana
fazy w przebiegu zaburzen afektywnych, os-
rodkowy zesp6l cholinolityczny, alergie).
Nie nalezy zapominaé, ze w trakcie kom-
pleksowej terapii $rodkami chelatujacymi
i lekami psychotropowymi moze doj$¢ do
interakgcji, ktore wymagaja korekty dawki.
Nalezy pamieta¢ rowniez o mozliwosci su-
mowania sie toksycznego dzialania lekdw
na narzady wewnetrzne (szpik, watroba, ner-
ki). Uszkodzenie narzadéw wewnetrznych
w przebiegu choroby Wilsona moze miec
wplyw na zmiang metabolizmu stosowanych
lekéw psychotropowych, co niesie za soba
koniecznosé indywidualnego doboru dawki.
Wystapienie zaburzen psychicznych w choro-
bie Wilsona stwarza mozliwos¢ wystapienia
trudnoéci diagnostycznych, za$ leczenie ich

niesie za soba ryzyko powiklan polekowych
lub zaostrzenia wspolistniejacych objawow
neurologicznych. Nierzadko pacjenci wyma-
gaja kompleksowej opieki psychiatrycznej,
neurologicznej i internistycznej.
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