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RENAL TUBULER ASi DOZA BAG.I Hi POKALEMI K PERI ODI K PARALI Zi
HYPOKALEMIC PERIODIC PARALYSIS DUE TO RENAL TUBULER ASIDOSIS
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QZET

Distal renal tubier asidoz; hipokalemi, hiperkloremik metabolik asidoz ve idrar pH'sinin 5.8'in (zerinde olmasi ile
karakterize metabolik bir hastal/ktir. Bu bulgulara hiperkalsiri, nefrokalsinozis, nefrolitiazis, sagrlik, osteomalazi veya
rikets bulgular/ edik edebilir. Renal tibiler asidozda laboratuvar bulgusu olarak hipokalemi sik g&imesine kargn, bu
eksiklign klinik bulgusu olan gisizlik nadir gdimektedir. Bu makalede poliklinigmize gisizlik yakmmas: ile
bag/uran ve etyolojik taramalar sonucu distal renal tibller asidoza sekonder hipokalemi tesbit edilen sporadik bir olgu
sunulmugur.

SUMMARY

Distal tubular acidosis is a metabolic disorder which is characterized by hypokalemia, hyperchloremic metabolic acidosis,
urine pH above 5.8. These findings may be accompanied by hypercalciuria, nephrocalcinosis, nephrolithiasis, deafness,
osteomalacia, or rickets. Whereas hypokalemia is frequently seen in renal tubular acidosis weakness due to hypokalemia
is rarely seen. In this article, a sporadic case who was admitted to our clinic with the complaint of weakness and

diagnosed as hypokalemia secondary to distal renal tubular acidosis was presented.

GiRiS

Hipokalemik periodik paralizi, primer ve sekonder
nedenlere bagl ortaya ¢i kan serum potasyum duizeyinin
azalmasi ve buna bagl olarak ortaya ¢i kan gecici akut
flask paralizi ile karakterize bir hastali kti r. Sekonder
nedenler arasi nda nadir olmakla birlikte distal renal tubuler
asidoz yer ali r. Renal tubuler asidoz (RTA), renal tubuler
hidrojen sekresyonundaki spesifik defektlere bagli gelisir
ve sistemik hiperkloremik metabolik asidoz ile
karakterizedir (1) RTA’ un distal renal tubuler asidoz (tip I),
proksimal renal tubuler asidoz (tip IlI) ve minerolokortikoid
eksikligi ile seyreden jeneralize distal tubuler asidoz (tip 111)
olmak Uzere ug tipi vardir (2,3) (tablo I). Distal RTA
(dRTA) da hipokalemi, hiperkalsitri, nefrokalsinozis,
hiperkloremik metabolik asidoz saptanir ve asidoza
ragmen idrar pH' si 5.8 in alti na dismez (2,3). Klinik
bulgular kabi zli k, gli¢gsiizluk, ¢ocukluk ¢aglari nda gorilen
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Naoloji

blyime geriligi, bulanti -kusma, politiri-dehidratasyon gibi
nonspesifik bulgularla prezente olabilecegi gibi bébrek ve
kas iskelet sistemine ait komplikasyonlarla da prezente
olabilir. Bobrekle iligkili komplikasyonlar; nefrokalsinosis,
Urolitiazis (ki bu vyetiskinlerde ilk baslangi ¢ bulgusu
olabilir), kronik intertisyel nefrit ve ciddi hipokalemik kriz
seklinde si ralanabilir. Hipokalemik kriz doneminde olgu
dehidratasyon, sok, aritmi, kusma, flask gugsuzluk,
solunum zorlugu, uykuya meyil ve koma tablosunda
klinige basvurabilir. Artralji, bacak agrisi, myalj,
osteomalazi ve rikets ise kas isklelet sistemine ait belli
basli komplikasyonlari olusturur (4,5). Burada akut
gelisimli kas gu¢suzligu ve solunum gugligi yaki nmasi
ile basvuran ve distal tubuler renal asidoza bagl
hipokalemik periodik paralizi tani s1 alan bir olgu Kklinik ve
laboratuar bulgular ile sunulmustur.
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Tablo I: Renal tubuler asidoz tiplerinin karglagiriimasi (3)

Bulgular Tip | (distal) Tip 2 (proksimal) Tip 4 (jeneralize-distal)
Non-anyon gap asidoz Var Var Var
Minumun idrar pH’ 1 >55 <5.5 <5.5
Filtre edilen bikarbonat yl zdesi <%10 >%15 <%10
Serum potasyum dii zeyi Disuk Disuk Yiksek
Fanconi sendromu Yok Var Yok
Tas /nefrokalsinosis Var Yok Yok
Gunluk asit sall ni mi Dus Uk Normal Dus Uk
Amonyum sali ni mi pH icin yiksek Normal PHicin dus ik
Gunluk bikarbonat replasman ihtiyaci <4 mmol/kg >4 mmol/kg < 4 mmol/kg
OLGU
Otuz yas! nda kadi n hasta, halsizlik, kol ve bacaklardagtic ~ hiperaldosteronizm, distal renal tubuler asidoz,

kaybi ve nefes almada guclik yaki nmasi ile acil
poliklinigine kabul edildi. Gzgegmis ve soygecmisinde
Ozellik yoktu. Fizik muayenesinde ates 36.7°C, nabi z:
110/dk, TA: 100/68 mmHg, solunum sayi si 30/dk olup
ylizeyeldi. Norolojik muayenede proksimal kas gruplari nda
hakim 3/5 diizeyinde tetraparezi saptandi . Derin tendon
refleksleri hipoaktifdi. Babinski bilateral ilgisiz olarak
degerlendirildi. Diger sistem bulgulari dogaldi . Laboratuar
incelemelerinde Hb: 12 gr/dl, Hct: %36, I6kosit:
7.800/mm3, trombosit: 255000/mm3 idi. Kan Ure azotu,
sodyum, glukoz, magnezyum, karaciger fonksiyon testleri
normaldi. CPK [210 U/L (24-195)] duzeyi 1 h mli olarak
yukselmisti. K: 2.3 mEg/L(3.5-5), Cl: 115 mEq/L(98-106),
Ca: 8.8 mg/dI(9-10.5), Mg: 1.9 mg/dl (1.7-2.44) idi. Kan
gazi ; pH 7.2, pCO2: 22 mmHg, pO2: 100 mmHg, HCO3:
6.5 mmol/L, BE; -22.5 idi. | drar analizinde; pH 7.5, protein
(-), Na <10 mEg/Lt, K: 192 mEq/Lt, Cl:225 mEqg/Lt olup
idrar dansitesi 1008’ di. | drar Amonyum kloriir uygulamasi
ile idrar pH'si nda degisiklik olmadi . BOS incelemesi
normaldi. Tiroid fonksiyon testleri, plazma renin,
aldosteron, C3, C4, kriyoglobulin ve immunglobulin
degerleri normal si nirlarda, anti-DNA, RF, ANA, SSA,
SSB, LE hiicresi ise negatifdi. Serum baki r seruloplazmin
dizeyi, idrarda metabolik tarama ve aminoasit
kromotografisi normaldi. Tiroid, batin USG ve batin
BT’ sinde patolojik bulgu saptanmadi . EKG normal olarak
degerlendirildi. EMG-ENG incelemesinde amplitid
kucilmesi goruldi. Tedavi: baglangi ¢cta parenteral 80
mEqg/gin KCL yani sira 150 mg/kg NaHCO3 inflizyonu
uygulandi . Replasman tedavisini takiben 36 saat icinde
klinik bulgulari n dizeldigi g6zlendi.

TARTISMA

Periodik paralizilerin en sik goérilen formu olan
hipokalemik periodik paralizi (HPP) daha ¢ ok primer olmak
Uzere primer ve sekonder nedenlere bagli olarak ortaya
¢l kar (4,5,6). Sekonder nedenler tirotoksikoz, primer
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gastrointestinal sistemden potasyum kaybi na neden olan
hastali klar, baryum zehirlenmesi, meyan koki ali mi
seklinde si ralanabilinir. Renal tubuler asidozun neden
oldugu HPP olduk¢a ender gorulmektedir (6,7). Renal
tubuler asidoz, metabolik asidozun en sik gorilen
nedenlerinden biridir. dRTA, distal renal tubulde hidrojen
iyonunun  sekresyonu veya proksimalde HCOS3
rezorbsiyonunun bozulmasi na bagh olarak ortaya ¢1 kar.
Bu durum bikarbonati n kan aki mi igine emiliminin
azalmasi na yol acar. dRTA’' da H+ iyonu sekresyonu
bozuldugundan agi r metabolik asidoza ragmen idrar ph'i
asidifiye edilemez. Distal tubul disfonksiyonunun patojenik
mekanizmalari konusunda tam bir fikir birligi olmamakla
birlikte ¢ mekanizma ileri sirulmektedir. Bunlar 1) Apikal
membran H/ATPase b-subunitinde mutasyon, 2)
Bazolateral membranda HCO3/CI exchanger'da mutasyon
ve 3) Sitozolik karbonikanhidraz-2 enziminde mutasyon
seklinde si ralanabilinir. | drar pH' 1 ni n6’ ni n iistiinde olmasi
yani si ra metabolik asidoza direngli bikarbonaturi vardi r
(8,9). | drar aki mi1 ni n artmasi ve Na+ kaybi , transepitelyal
potansiyel fark, tubul i¢i s1 vi da HCO3, sistemik asidoz ve
aldosteron etkisi ile K+ kaybi olmaktadi r (10). Kronik K+
kaybi sonucu olgularda gti¢sizlik, paralizi ve DTR’ lerde
azalma ortaya ¢1 kar. Nitekim bizim hastami zi n nérolojik
muayenesinde de tetraparezi yani sira DTR hipoaktifligi
saptanmi s ve diger sistem muayeneleri normal olarak
degerlendirilmistir. RTA’ un en énemli tani yontemlerinden
biri amonyum kloriir testidir. Bu test i¢in oral 100 mg/kg
amonyum klorur verilir. Normal bir kiside idrar pH’ 1 ni n 3-6
saatte 5.2’ nin alti na digmesi beklenir. dRTA’ sa ise idrar
pH’ 1 yadegismez yada 6’ ni n lizerinde kal r (4,9). Bizim
hastami zda test sonrasi idrar pH si  degismemigtir.
Hastami zda arteryel kan gazlari pH 7.2, pCO2: 22 mmHg,
pO2: 100 mmHg, HCO3: 6.5 mmol/L, BE; -22.5
bulunmustur. CGteyandan idrar pH 1nin 7.5 olmasi
metabolik asidozu digindirmuistir. Serumda potasyum
degerleri sirasiyla 2.3-2.9 ve 3.-4 mEg/Lt gibi dusuk
degerde olmasi na karsi n idrarda potasyum ati It mi ni n
artti g1 (192 mEq/lt) dikkati ¢gekmistir. dRTA primer ve
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sekonder nedenlere bagli olarak ortaya ¢1 kabilecegi gibi
sporadik de olabilir. Primer renal tubuler asidoz otozomal
dominant veya resesif kali tt mla gecer. dRTA' lu olgularda
klinik erigkin déneme kadar asemptomatik kalabilecegi gibi
infantil donemde blyume geriligi, bobrek yetmezligine
neden olan erken nefrokalsinozis tablosu ile de prezente
olabilir. Bruce ve ark. 1997 ve Karet ve ark 1998 yi Il nda bu
hastali g1 n kromozom 17921 -q22 lzerinde lokalize olan
SLC4A1 genindeki ~mutasyona bagh oldugunu
bildirmiglerdir (11,12). Sekonder dRTA, 6zellikle Sjogren
sendromu, skleroderma, sistemik lupus eritematozus
basta olmak Uzere kriyoglobulinemi,
hipergammaglobulinemi,  hiperglobulinemik  purpura,
tiroidit, kronik aktif hepatit, primer biliyer siroz, vaskilit gibi
otoimmun hastali klar, Wilson hastali g1 , tirotoksikoza bagh
gelisebilir. Renal tubuler asidoza bagli hipokalemik
periodik paralizi ilk kez Ahuja ve ark. Tarafi ndan rapor
edilmistir (13). Koul ve ark. kronik aktif hepatit, Chu ve ark.
Wilson hastali g1 na bagli ortaya ¢1 kan renal tubuler asidoz
olgulari nda hipokalemiye bagh paralizi tani mlami slardi r
(14,15). Szeto ve ark. ise tirotoksikozu, Sjogren’s
sendromu ve dRTA'’ u olan bir kadi n hasta bildirmistir (16).
Hastami zda renin, aldosteron, kreatinin, Urik asit gibi
bdbrek fonksiyon testleri normal olarak degerlendirilmigtir.
Ayri ca bati n USG ve BT incelemeleri ile gastrointestinal ve
diger sistemik hastali klara bagli potasyum kaybi olmadi g
belirlenmigtir. Hipokalemi ve metabolik asidoza yol
acabilecek diare, laksatif kullani mi, fistul gibi nedenlerin
yol acti §1 acti g1 gastrointestinal kayi plar ekarte edilmistir.
Tirotoksikoza ait veriler saptanmami sti r. Kollajen doku
testleri, otoantikor ve immunglobulin dizeyleri normal
bulunmus gerek laboratuar gereksede fizik muayene
bulgular1 esliginde otoimmun hastali klar di glanmi sti r. Olasi
akut inflamatuar demyelinizan polinéropatiyi ekarte etmek

KAYNAKLAR

icin BOS incelemesi yapiIlmis, ENMG’' in ve BOS
incelemesinin normal olmasi nedeni ile Guillain Barré
sendromu dislanmistir. Olayin asendan seyir
gbstermemesi, seviye veren duyu kusurunun olmamasi ,
otonomik etkilenmenin yoklugu, spinal injuri (travma,
cerrahi girisim vb) o6ykisinin olmamasi nedeniyle
sirasiyla myelit, miyelopati gibi etyopatogenezde
dustnilmesi gereken olasi |1 klar ekarte edilmistir. Gerek
yap! lan laboratuar incelemeleri gerekse fizik muayene
bulgulariyle dRTA’a yol acan sekonder nedenler
irdelenmistir.

Aile 6ykusinin tani mlanmamasi olgunun sporadik olarak
degerlendiriimesine neden olmustur.

Tedavi; HCO3 ve K+ replasmani ile yapi i r. HCO3 ile
semptomlar ortadan kalkar. Ayri ca tedavi ile bobrek
yetmezliginin gelismesi engellenir ya da ayni duzeyde
kalmasi saglanir. dTRA’'da 80-200 mg/kg (1-3
mEqg/kg/giin) NaHCO3 verilmesi asidozu ortadan kaldi ri r.
Nitekim hastami zda HCO3 ve K+ replasmani uygulanmi g
ve klinik bulgularda diizelme gdzlenmisgtir.

Sonug olarak; solunum guclugunin eslik ettigi veya
etmedigi tetraparezi yaki nmasi ile polikliniklere bagvuran
olgularda episodik paraliziler ani msanmali herediter ya da
tirotoksik faktorler yani si ra renal tubuler asidoz olasi I gi
g6z 6niinde bulundurulmali di r. Bdyle hastalar n kan gazi
ve idrar analizleri yapi Imali ender gorilen dRTA ekarte
edilmelidir. Eder dRTA saptanirsa yalniz sodyum
bikarbonat verilmemeli sodyum bikarbonat yani sira
potasyum replasmani da yapi Imali di r. Qinki hi zh alkali
replasmaninin  HY-K*  degisimine yol acarak
hipopotasemiyi daha da agi rlasti racagi unutulmamal di r
7).
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