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Hipokalemik periyodik paralizi ile baglangi¢ gosteren primer Sjogren sendromu
Primary Sjégren’s syndrome presenting with hypokalemic periodic paralysis
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Oz

Primer Sjogren sendromu (PSjS) heterojen klinik bulgularla seyreden kronik sistemik otoimmin bir hastaliktir.
PSjS’de renal tutulum sikligi %4.9 ve renal tutulum 6ncesi ortalama hastalik siresi iki yil olarak bildirilmistir. En sik
renal tutulum tlbdlointerstisyel nefrit (TIN) olup daha az siklikla glomerilonefrit de goriilebilmektedir. TIN bazi
hastalarda izole elektrolit bozuklugu, distal renal tibiler asidoz (dRTA) yaparken bazi hastalarda ise son dénem
bdbrek yetmezligine yol agabilmektedir (6). dRTA'un ise en sik klinik bulgusu hipokalemik paralizidir, bunun yaninda
nefrokalsinozis ve metabolik kemik hastalijina da yol agabilir. Bu yazida PSjS’nin nadir bir baslangi¢ sekli olan renal
tubller asidoz ve hipokalemik periyodik paralizi olgusunu sunmaktayiz.

Anahtar Sozciikler: Primer Sjégren sendromu, hipokalemik periodik paralizi.

Abstract

Primary Sjégren’s syndrome (PSjS) is a chronic systemic autoimmune disease with heterogeneous clinical findings.
The incidence of renal involvement in PSjS was reported as 4.9% and the mean duration of disease before renal
involvement was two years. The most common renal involvement is tubulointerstitial nephritis (TIN) and less frequent
glomerulonephritis. TIN may lead to isolated electrolyte disorder and distal renal tubular acidosis (dRTA), while in
some patients it may lead to end-stage renal failure (6). The most common clinical manifestation of DRTA is
hypokalemic paralysis, which may lead to nephrocalcinosis and metabolic bone disease. We report a rare initial form

of PSjS presenting with renal tubular acidosis and hypokalemic periodic paralysis.
Keywords: Primary Sjégren’s syndrome, hypokalemic periodic paralysis.

Girig

Primer Sjogren sendromu (PSjS), heterojen bulgularla
seyreden kronik sistemik otoimmin bir hastaliktir.
Prevelansi %0.01 - %0.09 ve insidansi 100 binde 3.1-
11.8'dir (1). Hastalarin %95'i sikka semptomlar ile
baglangic gosterse de ekstraglandiller bulgular ile
baslangic da goriilebilmektedir (2). Renal tutulum sikhgi
%4.9 olarak bildirilmigtir (2). En sik renal tutulum
tibulointerstisyel nefrit olup daha az oranda glomerilonefrit
gorulebilmektedir (3).

Olgu

51 yasinda kadin hasta, 30 yil énce polidipsi, politri, kas
glgsuzligli ve dispneyle acil servise bagvurmus. Dort
ekstremitede flask paralizi saptanan hastanin laboratuvar
sonuglarinda normal anyon gapli metabolik asidoz
(pH:7,29 HCO3: 14meq/l, pCO2:28mmHg, p0O2:100
mmHg), hipokalemi (K: 1,9 mEg/L), alkali idrar ve idrar
anyon gapte artis (pH: 7 ve idrar anyon gap:17) tespit
edilmis.
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Amonyum klorid ylkleme testi pozitif olarak saptanan
hastaya distal renal tibiler asidoz (dRTA) tanisi
konulmus. Hastanin paralizi tablosu, potasyum ve
sodyum bikarbonat replasmani sonrasi 48 saat icinde
dramatik olarak diizelmis. iki yildir tekrarlayan paralizi
ataklari, agiz kurulugu, géz kurulugu, fotosensitivite ve
Raynaud fenomeni tanimlayan hastanin, ANA 1/640
granuler, anti-ro: 29 RU/mL ve anti-la: 4,8 RU/mL, RF:
102 IU/mL olarak saptanmis. Schirmer testi 2 mm/5 dk
ve tikurik bezi biyopsisi Chisholm evre 4 ve renal
biyopsi tiibulointerstisyel nefrit (TIN) olarak sonuglanmis.
PSjS’na bagh TIN saptanan hastaya oral siklofosfamid,
250mg klorokin fosfat, yiuksek doz metilprednizolon ve
NaHCO3, KCL, CaCO3 baslanmis. Ozgegmisinde
sigara, alkol kullanimi yok, bir canli dogum mevcut. Soy
gecmiste annesinde diabetes mellitus disinda 6zellik
yok. Takiplerine dizenli gelmeyen hasta 2002 yilinda
yaygin agri, proksimal kaslarda gugsuzlik sikayetiyle
basvurdu. Trendelenburg yurlylsl, ekstremitelerde
hiperaljezi, proksimal kaslarda gug¢slzlik saptanan
hastanin laboratuvar sonuglarinda BUN 200 mg/dI,
kreatinin 4,35 mg/dL, K:2,1mEg/L, kalsiyum: 6,5mg/dL,
fosfor: 3,3 mg/dL, albimin: 2,6 g/dL, bikarbonat: 16,2
mEq/L, alkalen fosfataz: 672 u/l olarak saptandi. idrar
testinde ph:7 ve mikroskobisinde silendir olmaksizin bol
eritrosit ve silme I6kosit saptandi. Pelvis grafisinde sag
femurda Milkman fraktiuri gérildu. Kemik biyopsisi
osteomalazi ile uyumlu saptandi. TIN bulgulari devam
ettiginden 100 mg/glin azatioprin ve kalsitriol baslandi.
2009 yilinda hastaya renalreplasman tedavisi baglandi.
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TIN'’e baglh son doénem boébrek yetmezligi gelisen
hastaya renal transplantasyon planlanmaktadir.
Hastadan tibbi verilerinin yayinlanabilecegine iliskin
yazili onam belgesi alindl.

Tartisma

PSjS’nda renal tutulum sikhgi %4.9 olup renal tutulum
Oncesi ortalama hastalik siresi iki yil olarak bildirilmistir
(2). Renal tutulum olan hastalarin %40’inda baslangicta
elektrolit  bozuklugu, dRTA, Fanconi sendromu,
nefrolitiyazis, politiri, proteiniri, hemattri, renal fonksiyon
defekti, aktif idrar sedimenti mevcut olup, %60'iInda renal
bulgular dncesi sikka semptomlari bulunmaktadir (2,3).
PSjS'nin neden oldugu TIN bazi hastalarda izole
elektrolit bozuklugu, dRTA yaparken bazi hastalarda ise
son dénem bdbrek yetmezligine yol agabilmektedir (6).
DRTAnin ise en sik klinik bulgusu hipokalemik
paralizidir, bunun yaninda nefrokalsinozis ve metabolik
kemik hastaigi da gelisebilir (5). Ayrica PSjS
hastalarinin Ggte birinde belirgin metabolik asidoza yol
acmaksizin izole idrar asidifikasyon bozuklugu ile
seyreden inkomplet RTA oldugu saptanmistir (4). Bizim
hastamiz da periyodik paralizi tablosu ile hastaneye
basvurmus olmakla birlikte oncesinde sikka
semptomlari, fotosensitivite, Raynaud fenomeni gibi
semptomlar mevcuttur. Histopatolojik olarak TIN renal

Kaynaklar

interstisyumu ve renal tlbulleri saran CD4+ lenfosittik
infiltrasyonla karakterizedir (5). dRTA hastalarinin

bazilarinda  biyopsi  bulgularinin  normal  olmasi
patogenezde karbonik anhidraz, HATPaz, NaCl
kotransportera karsi antikorlarin olabilecegini

distndlUrmektedir (5). Anti-ro ve anti-la antikorlarinin
ekstraglandiler tutulum sikhigini  arttirdigi  bilinmekle
birlikte renal tutulum ile iliskisi net degildir. Yeterli
calisma olmadigindan PSjS’de gérilen TIN tedavisinde
yaygin olarak kabul edilen bir yaklasim
bulunmamaktadir. Steroid tedavisinin etkin oldugu
gOsterilmis olmakla birlikte immunsupresiflerin etkinligi
konusunda celiskiler mevcuttur. Steroid monoterapisine
direngli, baslangicta renal fonksiyonlarinda bozukluk ve
yiksek IgG aktivitesine sahip hastalarin siklofosfamid ve
sistemik steroid kombinasyonundan tek basina steroid
tedavisine gore daha ¢ok faydalandigi gosterilmistir (6).
Baska bir galismada da mikofenolat mofetil ve sistemik
steroid kombinasyon tedavisinin renal fonksiyonlarda
diizelme sagladigi saptanmistir (4). Azatioprinin de renal
fonksiyonlarda dizelme sagladigi olgu sunumlari
seklinde  bildirilmistir ~ (4). Sonu¢ olarak PSjS
ekstraglandiler semptomlarla baslangic gosterebilir,
bunlarin farkinda olmak erken taniya olanak saglar.
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