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ÖZET 
Gebe bir olgu nedeniyle Wilson hastalığı ve sistemik 

etkileriyle gebelikte D-Penisilamin uygulamasının sonuç
ları literatür ışığı altında tartışıldı. 
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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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Wilson Hastalığı otosomal resessif geçen , bilirubi
nin karaciğerden atılım bozukluğuna bağlı olarak, kara
ciğer, beyin ve diğer organlarda toksik birikimiyle so
nuçlanan bir hastalıktır (1). Dünyada geniş bir prevalan-
sı vardır. Yaklaşık 1/30.000 oran ında görülür (1). Wilson 
has ta l ığ ında hastaların yaklaşık yar ıs ında karaciğer tutu
lumu vardır. Karaciğerde bilirubinin toksik etkileriyle hız
la i ler leyen akut hepatitis, k a r a c i ğ e r s i rozu yada 
asemptomatik hepatosplenomegali görülebilir. Akut he
patitis viral hepatitise benzeyebilir. İnfeksiyöz mononük-
leosis ile karışabilir (1). 

Bu hastalarda baş langıç belirtileri ekstrahepatiktir. 
Nörolojik ve psikiyatrik bozukluklar büyük sıklıkla ilk kli
nik belirtilerdir. Daima Kayser-Fleicher halkası ile bera
berdir. Bu yeşil yada altın renkli bakır birikintileri kor
nean ın descement membran ın ın a ras ındadı r . Visionu 
bozmaz ve hepatik bakır sa l ın ımını göster i r . Fakat 
beyin harabiyetine yol aça r (1). 

Bazen hastaların klinik olarak görülen ilk bulgula
rında ne hepatik nede santral sinir sistemi bozukluğu 
vardır. Örneğin Primer yada Sekonder Amenore bazı 
g e n ç kadınlarda hastalığın ilk belirtisi olabilir. Diğerle
rinde de tekrarlayan Spontan Düşükler görülebilir, bu-
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nun nedeni serbest bakırın intrautehn sekresyonunun 
aşırı o lmas ından kaynaklanır. 

Hastalığın tanısı kolay konulabilir. Aç ık lanamayan 
santral sinir sistemi bozukluğu olan 40 yaşın altındaki 
her hastada; Kronik aktif hepatitis belirtileri yada semp
tomları olanlarla, aç ık lanamayan persistan serum trans-
aminaz yükselmesinde , Hepatitis varlığında, Hemolitik 
anemisi olanlarda yada aç ık lanamayan siroz yada rela-
tive Wilson hastal ığı düşünü len her hastada Wilson 
hastal ığından şüphelenilmelidir (2). 

Bu hastalar ın tedavisinde a m a ç hızlı bir şeki lde 
bakır kalıntılarının uzaklaştırılmasıdır. Tercih edilen ilaç 
D-Penisilamindir. Oral olarak kullanılır, baş lang ıç dozu 1 
gram/gün'dür. Lökosit ve Trombosit sayısı , üriner analiz 
ve vücut ısısı tedavinin ilk ay ında belirli aralıklarla hafta
lık kontrol edilmeli ve uzun süre tedavi sağlanmalıdır . 
Yetersiz yada aralıklı tedaviler irreverzibiliteye neden 
olabilir. 

VAKA TAKDİMİ 
A.Ç. 26 y. 9 yaş ında Wilson hastalığı tanısı konan 

has tan ın özgeçmiş inde babas ı 13 yıldır karaciğer sirozu 
ve tedavi görüyor. Abisi 7 yaş ında karaciğer sirozun
dan ölmüş. Annesi s ağ ve herhangi bir hastalığı bulun
mamakta. Olgumuza 9 y a ş ı n d a Wilson hastalığı tanısı 
konmuş ve 17 yıldır sürekli D-Penisilamin 300 mg. 3x1 
kullanmakta. 

24 yaş ında evlenen has t amız 2 yıl sonra gebe kal
mış . Çukurova Üniversitesi Tıp Fakültesi Kadın Hasta-
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ıklaıı ve Doğum Polikliniğine 11,3.1991 tarihinde müra
caat eden hasta o n b e ş günlük takiplere alındı. Takipleri 
s ı ras ında herhangi bir komplikasyon gözlenmedi . Bütün 
rutin tetkikleri normal s ınır lardaydı . Fe tüsün gelişimi 
normal olarak gözlendi ve 13.6.1991 günü S a ğ Medio 
Lateral Epizyotomi ile Apgar 9 olan 3350 gr, 50 cm er
kek bebek doğurtuldu. 

Hasta 3 gün servisimizde kontrol alt ında tutularak 
17.6.1991 günü şifa ile taburcu edildi. 

TARTIŞMA 
Wilson hastal ığında spesifik olarak D-Penisilamin 

kullanılmadan önce erişkin y a ş a kadar asemptomatik 
kalan vakalar dışındaki hastalar için başarılı bir gebelik 
nadir bir olasılıktı (1-3). Semptomatık g e n ç kadınlarda 
amenore ve spontan düşükler sık rastlanan kompli-
kasyonlardır. Hastalığın Nörolojik ve psikiyatrik olum
suzlukları evlilik olasılığını azaltır. D-Penisilamin ile teda
vi hastalığın bu şekilde gidişini dramatik olarak azaltır 
İstisnalar dış ında normal doğurgan bir y a ş a m kural ha
line gelmiştir (4-7) 

Gebelik s ı r a s ında D-Penisilamin kullanılıp kulla
nılmaması halen günümüzde tam cevap bulamamış bir 
sorundur. 

Herbert Scheinberg ve arkadaşları literatür tarama
sı ve kendi olgularıyla birleştirilerek sundukları 15 olgu-
luk makalelerinde gözlemlerini sunmaktalar. Olgularının 
tümü gebelikleri s ı ras ında D.Penisilamin kullanmaya de
vam etmişler. Sonuç ta hiç bir problem o luşmadan sağ
lıklı çocuklar dünyaya getirmişlerdir (5). 

Yine aynı yazarların literatür ta ramalar ında D-Peni
silamin kullanmayan 3 gebelik raporunda, Wilson has
talığı belirtilerindeki iyileşmeler fetusun Cu ihtiyicanın ol
m a s ı n a bağlanmış t ı r . Bu g ö r ü ş e yapılan tenkitlerde, 
2500 gr doğan bir bebekte yaklaşık 12 mg Cu vardır. 
Böylece fetus gebelik süres ince anneden g ü n d e ortala
ma 0.044 mg Cu'dan daha fazlasını uzaklaş t ı ramaz. Bu 
miktar günlük 1 gr Penisilamin alan has tanın üriner sis
tem ile ekskıe te ettiği Cu'nun %10'undan daha azdır. 
Açık olarak fetus ile selasyon penisilamin yerine uygun 
bir tedavi değildir denilmektedir (5). 

N i m m n i v e a rkadaş la r ın ın C h a r l e s Ünivers i tes inde

k i bu lgu la r ında pen is i l am in in öze l l ik le ko l la jen ve elast ik 

l if lere b a ğ l a n m a s ı , y a r a i y i l eşmes inde b i l inen birçok y a n 

etkis i o lmas ı ve b u n a ek o la rak pen i s i l am in ku l lanan bir 

kad ından d o ğ a n bağ d o k u has ta l ığ ına sah ip bir infant 

rapor edi ld iğ i iç in gebe l i k b o y u n c a tedav iy i k e s m e k g e 

rekt iğini savunmak tad ı r l a r (6). 

B i z o l g u m u z d a D-Pen is i lamın ku l lan ımın ı k e s m e 
dik, sonuç ta b e b e k t e hiçbir a n o m a l i tespi t ed i l emed i ve 
a n n e ile bebeğ i sağl ık l ı bir şek i lde taburcu edi ld i . 

T e k o lgu ile k e s i n s o n u ç be l i r t i l emez a n c a k l i tera

tür ler ışığı a l t ında kan ım ızca , D - P e n i s i l a m i n tedav is i a n 

ney i W i l s o n hasta l ığ ın ın re laps ına karşı ko rumak ta , fe

tus için düşük d o z l a r d a önem l i r isk t aş ımad ığ ından ay

r ıca o luşacak i lacın y a n etk i ler ine karş ı da i laç d o z u n u n 

gebe l i k b o y u n c a d ü ş ü k d o z d a ver i le rek ku l lan ı lmasın ın 

uygun o lab i leceğ in i düşünmek tey i z . 
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