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Olgu sunumu / Case report

Marfan sendromunda sizo-obsesyon

Evrim OZKORUMAK, Ahmet TIRYAKI,? Hiilya KILIG YILMAZ
Mevlit IKBAL,* ismet DURMUS,” Adem TURK®

OZET

Marfan sendromu birgok organ belirtileriyle kendini gbsteren bag doku hastaligidir. Daha énce Marfan sendromu-
na eslik eden ruhsal hastaliklar bildirilmistir. Bu olguda Marfan sendromuna eslik eden bir sizo-obsesif bozukluk
olgusu sunulacak ve literatiir gbzden gecirilecektir. Otuz dokuz yasinda, uzun boylu ve uzun ekstremiteli, skolyo-
zu olan kadin hasta psikiyatri poliklinigine sik el yikama, aileye karsi 6fke ve sliphe, evden kagcma sikayetleri ile
yakinlar egliginde basvurmustur. Aile bireylerine karsi kétiliik gérme ve alinma sanrilari bulunan hasta hicbir
toplumsal etkinlikte bulunmuyordu. Aileden alinan anamnez ve fiziksel muayne sonucu marfan sendromu tanisi
kardiyoloji, genetik, gbz konstiltasyonlari ile dogrulandi. Eslik eden cegitli ruhsal hastaliklar literatiirde bildirilse
bile Marfan sendromu ile birlikte sizo-obsesif bozukluk eg tanisina su ana kadar rastlanmamigtir. Olgu yliklii aile
Oyklisii ile daha énce bildirilmemis bir klinik gbriiniim bakimindan dikkat cekicidir. (Anadolu Psikiyatri Derg
2013;14:283-6)

Anahtar sézciikler: Marfan sendromu, sizofreni, obsesif kompulsif bozukluk

Schizo-obsessive disorder in Marfan syndrome

ABSTRACT

Marfan syndrome is a connective tisuue disorder presenting with multiorgan symptoms. Cases of patients with
mental disorders associated with Marfan syndrome were reported previously. We present a case with schizo-
obsessive disorder comorbid with Marfan syndrome and literature about this condition will be discusssed. Thirthy
nine years old, tall female with long limbs and scoliosis refered to psychiatric policlinic with her relatives with
complaint of frequent hand washing, anger and doubt against her family and escapes from home. The patient
who has delusion of persecution and reference did not have nearly any social activity. The diagnosis of Marfan
syndrome was confirmed by history and physical examination with consultation to cardiology, medical genetics,
and ophtalmology. Although mental diseases associated with Marfan syndrome was documented in literature,
Marfan Syndrome with schizo-obsessive disorder was not coincided until now. Clinical presentation of a case with
burdened family history which was not reported previously is noteworthy. (Anatolian Journal of Psychiatry
2013;14:283-6)
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GIRIS dominant kalitilan bir bag doku hastaligidir.

Marfan sendromunun yasam boyu yayginhgi

Marfan sendromu iskelet, g6z ve kardiyovas- 10000'de 2'dir. Cogu olguda kromozom 15te
kiler sistem anomalileriyle karakterize otozomal yer alan fibrillin gen mutasyonu saptanmistir.*?
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Ghent dlgutlerine gore iki major dlgut veya bir
major Olgutle birlikte iki mindr dlgit yeterlidir.3
Maijor dlgutler lens dislokasyonu, aort patolojisi,
iskelet patolojileri, birinci derece akrabalarda
Marfan sendromu olmasi ve fibrillin gen mutas-
yonunu icerir.® Fibrillin gen mutasyonuna sahip
Marfan benzeri farkli bozukluklar da oldugun-
dan Marfan sendromu tanisi konulurken klinik
ozellikler ve aile dyklUsu onemlidir. Literatlrde
Marfan sendromu ile eslik eden ruhsal bozuk-
luklar bildirilmistir.*®

Bu yazida Marfan sendromu olan sizofreni ve
obsesif kompulsif bozukluk (OKB) olgusu sunu-
lacaktir.

OLGU

Otuz dokuz yasinda, bekar, ilkokul mezunu,
¢alismayan kadin hasta babasi esliginde evden
kagma, tuvalette ¢ok uzun kalma, sik ve uzun
sure el yikama gibi davraniglari nedeniyle psiki-
yatri poliklinigine bagvurmustur. Hastanin evde
zamaninin ¢ogunu suyla ugrasarak gegirdigi,
tuvalette ¢ok uzun sire kaldidi, ellerini saatler-
ce birbirine degdirmeden suyun altinda tuttugu
belirtilmistir. Kimseyle konusmuyor, bazen aile-
sinden habersiz evden c¢ikiyormus. Hasta ile
yapilan goérismede, idrar bulagsma korkusu
oldugu ve idrar kokusundan ¢ok rahatsiz oldu-
gunu belirtmistir. Babasinin kendisini sevmedigi
ve Olmesini istedigini distniyor, annesinin
komsularla birlikte kendisi hakkinda konustuk-
larindan kuskulaniyordu.

Hastanin ilk yakinmalarinin 10 yil énce kronik
idrar yolu enfeksiyonu tanisi konduktan sonra
bagladigi bildirilmistir. idrarin Gzerine bulagtidi
dislncesi ile sik sik el ylkamaya baglamis, ilk
zamanlar ginde 1-1.5 saat el yikarken son
dénemde toplam 10-12 saate, dusta kalma
suresi de artarak 5-6 saate ¢ikmisg, sinirlilik ve
supheler baslamis.

Ruhsal durum muayenesinde kendine bakimi
koétl, gorismeye ilgisiz ve isteksizdi. Zayif ve
uzun boylu, ¢enesinin kugik, ekstremitelerinin
ince ve uzun oldugu dikkati ¢ekiyordu. Goéz
iliskisinden kaglyor, sorulara ge¢ ve disik ses
tonu ile yanit veriyordu. Duygulanimi &fkeli ve
duygudurumu huzursuzdu. Dustince igeriginde
zarar gérme ve alinma sanrilari, bulas ve kirlen-
me takintilari ve depresif temalari vardi. Gerge-
gi degerlendirme ve yargilamasi bozulmus, disa
vuran davraniglarda yikama zorlantilari ve ara-
ikl saldirganlik vardi. ilk ruhsal degerlendir-
mede SANS:32, SAPS:26, YBOCS:27 puandi.
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Hastanin tedaviye karsi olumsuz tutum iginde
olmasi, aile destedinin zayif olmasi nedeniyle
Marfan sendromuna eslik eden sizo-obsesif
bozukluk 6n tanisi ile yakinlarinin onayi alina-
rak ayni gun psikiyatri servisine yatiriimistir.

Serviste yapilan fizik muayenesinde Marfan
fenotipik 6zellikleri olan uzun boy, ince ekstre-
miteler, araknodaktili, yiksek ve dar damakla
birlikte diglerde cgarpiklik, skolyoz, eklem hiper-
mobilitesi, enoftalmus, asadi c¢ekik palpebral
fissirii saptandi. Oykiisiinden 6zgegmisinde iki
yasinda inguinal herni operasyonu, 21 yasinda
bilateral lens subluksasyonu nedeniyle operas-
yon gecirdigi, aile dykusunden birinci derece
akrabalarinda Marfan sendromuna iliskin fenoti-
pik bulgularin oldugu, bir kiz kardesinde Marfan
sendromu ve OKB belirtilerinin oldugu, diger kiz
kardesinin intihar ederek yasamini kaybettigi,
diger kiz kardesinin sizofreni tanisi ile izlendigi
ogrenildi. Kardiyoloji tarafindan yapilan ekosun-
da mitral valv prolapsusu, sag ventrikdl dilates-
yonu ve pulmoner hipertansiyon saptandi. Ayri-
ca yapilan tibbi genetik, g6z konstltasyonlari ve
alinan 6yku ile Marfan sendromu tanisi dogru-
landi. Ghent Olgutlerine gére Marfan sendromu
tanisi igin sistemlerin en az ikisinde maj6r
bulgular olmali ve Gglincu bir sistem de tutul-
mus olmahdir (Tablo1).3 Olguda iskelet ve okl-
ler sistemden iki major dlgut ile diger minor
Olgltler olan vicut Ust/alt orani>0.86, bilek-
basparmak isareti, medial malleolun medial
cikigl, pektus ekskavatum (orta), hipermobil
eklemler, Ust Uste binmig dis ile yiksek damak,
tipik yuz goérinuimi lens dislokasyonu, mitral
valv prolapsusu mitral yetmezlik, pulmoner arter
dilatasyonu (<40 yas), gegcirilmis herni operas-
yonu karsilanmaktadir. DSM-1V tani sisteminine
gbre alti aydan daha uzun siredir var olan
sanri, varsani ve negatif belirtilerinin bulunmasi,
buna eslik eden toplumsal iglev kaybinin olmasi
ile sizofreni, istenmeden ve uygunsuz olarak
yasanan ve belirgin anksiyete ve sikintiya
neden olan yineleyici ve surekli kirlenme ve
bulagsma takintilari ve takintilara bagl olarak
ortaya c¢ikan yineleyici yikama zorlantilarinin
bulunmasi ve belirgin iglev kaybi olmasi ile
OKB tanisi konabilir. Sizofreni tanisi yapilan-
diriimis klinik gérusme olcegi (SCID-I) ile DSM-
IV'e gére konmustur.

Eldeki verilerle hastaya sizofreni ve OKB tanisi
ile olanzapin 10 mg/gin ve fluvoksamin 300
mg/gin baglanmistir. Servisteki klinik gérisme-
lerde kotlluk gérme duslnceleri ve alinma
sanrilari belirgindi. Hastanin sosyal ve duygusal
katilimi kisith idi. Alinma ve koétulik gérme
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Tablo 1. Ghent dlgitleri 3

MAJOR

MINOR

ISKELET

o Pektus karinatum

¢ Pektus ekskavatum (cerrahi gerektiren)
o Vicut Ust/alt orani>0,86

e Bilek, bagparmak isareti

¢ Artmis skolyoz(>20°) ve spondilolitezis
o Azalmis dirsek ekstansiyonu

¢ Medial malleolun medial ¢ikigi

¢ Asetabular protrizyon

o Pektus ekskavatum(orta)

e Hipermobil eklemler

¢ Ust (iste binmis dis ile yilksek damak
o Tipik yiz goérinima

OKULER SISTEM

e Lens dislokasyonu(ektopi lentis)

o Artmis globe uzunlugu
«iris ve siliyer adele hipoplazisi

KARDIYOVASKULER
SISTEM

¢ Asendan aort dilatasyonuzAY
o Valsalva sinls tutulumu

o Mitral valv prolapsusu
o Mitral yetmezlik

e Pulmoner arter dilatasyonu (<40 yas)
¢ Kalsifiye mitral anulus (<40 yas)

eAort diger bolgelerinde dilatasyon
veya diseksiyonu

PULMONER SISTEM -

e Spontan pnémotoraks
o Apikal bleb varligi

DERI - o Atrofik stria

o Rekirren veya insizyonal herni
DURA . Dural ektazi -
GENETIK . Fibrillin-1 gen mutasyonu -

sanrilarinda belirgin azalma, zorlantilarinda
gerileme olan hasta yatiginin 38. giinu taburcu
edildi. Yattigi surece psikometrik degerlendirme
haftalik olarak yinelendi ve degerler duzenli
bicimde geriledi; taburculuk 6ncesi degerleri
SANS:18, SAPS:17, YBOCS:20 puandi. Tabur-
culuk éncesinde yapilan son ruhsal durum mua-
yenesinde kendine bakimi kismen artmis,
gérusmeye daha ilgili, g6z temasi artmisti.
Duygulanimdaki 6fke ortadan kalkmis, duygu-
durumda huzursuzluk azalmakla birlikte siru-
yordu. Algilamada koku varsanisi surerken
kotulik gérme ve alinma sanrilari azalmistir.
Disa vuran davraniglarda yikama zorlantilarinin
siklik ve siddetti azalmisti.

Taburculuk sonrasi ayaktan izleminde psikotik
ve obsesif kompulsif belirtilerde belirgin azalma,
toplumsal islevsellik ve iletisiminin sinirh oldugu
belirtildi. Tedavisinin fluvoksamin 300 mg/gln,
olanzapin 10 mg/gln ile strdirtlmesi planlandi.

Bu olgu, hasta ve hasta yakinlarindan alinan
onam ile olgu sunumu olarak hazirlanmigtir.

TARTISMA

Marfan sendromuna, bircok sistemik hastalik-
larin yaninda gesitli ruhsal bozukluklar da eslik

edebilir. Bag dokusu hastaliklarina ruhsal
bozukluklarin eslik etmesi dogrudan iligki ile
aciklanamamaktadir. Fakat daha once fibrillin
gibi mikrofibril genlerindeki defektlerin nérogeli-
simsel anomalilere vyatkinlik olusturabilecegi
varsayimi ortaya atilmistir.” Genetik sendrom-
larla davranissal ve psikiyatrik bozukluklar ara-
sinda iligki olduguna dair bazi goérugsler vardir.
Bunlardan biri Lujan-Fryns sendromudur. Mar-
fanoid fenotipik 6zelliklerle otistik belirtiler ve
zeka geriligi bulunan Lujan-Fryns sendromunda
otistik spektrum bozukluklari ve sizofreni ile
benzer genetik etiyolojiyi paylasmig olabilecegi
one surtimistir.? Literatiirde sizofreni agirlikta
olmak Uzere anksiyete bozuklugu ve depresif
bozukluk gibi ruhsal bozukluklarin eslik ettigi
Marfan sendromu olgulari bildirilmistir.*® Bu
olguda ise OKB ve sizofreni tanisi alan Marfan
sendromlu bir olgu sunulmaktadir. Literatirde
daha 6nce Marfan sendromunda obsesif kom-
pulsif belirtileri olan sizofreni olgusu bildiriime-
mistir. Fakat sizofreni ile Marfan sendromunun
birlikteligi olgu sunumlarinda vyer almistir.*®
Sizofreni ve Marfan sendromu birlikteliginin
sansa bagh olarak mi, yoksa ortak genetik
etiyoloji ile iligkili olup olmadigi net degildir.

Marfan sendromu ve sizofreni iligkisi ile ilgili ola-
rak yakin genler veya sitogenetik anormallikler
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olgu sunumlari ile 6ne strtimistar.’ Kalsi ve
arkadaslari Marfan sendromu lokusunda (g
genetik belirtecle sizofreni arasinda baglanti
bulamamislardir.’® Fakat burada sunulan olgu-
da ailenin hem Marfan sendromu, hem de
ruhsal bozukluklar i¢in yUkli olmasi ortak gene-
tik etiyolojiyi dusundurebilir. Bu olguda baba
aile yuklaligundn arastiriimasina izin vermedigi
icin ileri degerlendirme yapilamamisgtir.

SONUG

Marfan sendromunun sizofreni birlikteligi ile ilgili
ortak nedene yobnelik calismalara gerek vardir.
Marfan sendromu ve sizofreni birlikteliginin ileri
aile calismalari ile zenginlestiriimesi sizofreni
yatkinlik gen haritalandirmasina i1sik tutabilir.
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