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RENAL TUBULER AS DOZA BA LI H POKALEM K PER OD K PARAL
HYPOKALEMIC PERIODIC PARALYSIS DUE TO RENAL TUBULER ASIDOSIS

Filiz KOÇ  Hacer BOZDEM R

Çukurova Üniversitesi T p Fakültesi Nöroloji Anabilim Dal -ADANA
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ÖZET

Distal renal tubüler asidoz; hipokalemi, hiperkloremik metabolik asidoz ve idrar pH's n 5.8'in üzerinde olmas  ile
karakterize metabolik bir hastal kt r. Bu bulgulara hiperkalsüri, nefrokalsinozis, nefrolitiazis, sa rl k, osteomalazi veya
rikets bulgular  e lik edebilir. Renal tübüler asidozda laboratuvar bulgusu olarak hipokalemi s k görülmesine kar n, bu
eksikli in klinik bulgusu olan güçsüzlük nadir görülmektedir. Bu makalede poliklini imize güçsüzlük yak nmas  ile
ba vuran ve etyolojik taramalar sonucu distal renal tübüler asidoza sekonder hipokalemi tesbit edilen sporadik bir olgu
sunulmu tur.

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.

Hipokalemik periodik paralizi, primer ve sekonder
nedenlere ba  ortaya ç kan serum potasyum düzeyinin
azalmas  ve buna ba  olarak ortaya ç kan geçici akut
flask paralizi ile karakterize bir hastal kt r. Sekonder
nedenler aras nda nadir olmakla birlikte distal renal tubuler
asidoz yer al r. Renal tubuler asidoz (RTA), renal tubuler
hidrojen sekresyonundaki spesifik defektlere ba  geli ir
ve sistemik hiperkloremik metabolik asidoz ile
karakterizedir (1)  RTA’ un distal renal tubuler asidoz (tip I),
proksimal renal tubuler asidoz (tip II) ve minerolokortikoid
eksikli i ile seyreden jeneralize distal tubuler asidoz (tip III)
olmak üzere üç tipi vard r (2,3) (tablo I). Distal RTA
(dRTA)’ da hipokalemi, hiperkalsiüri, nefrokalsinozis,
hiperkloremik metabolik asidoz saptan r ve asidoza
ra men idrar pH’ s  5.8’ in alt na dü mez (2,3). Klinik
bulgular kab zl k, güçsüzlük, çocukluk ça lar nda görülen

büyüme gerili i, bulant -kusma, poliüri-dehidratasyon gibi
nonspesifik bulgularla prezente olabilec i gibi böbrek ve
kas iskelet sistemine ait komplikasyonlarla da  prezente
olabilir. Böbrekle ili kili komplikasyonlar; nefrokalsinosis,
ürolitiazis (ki bu yeti kinlerde ilk ba lang ç bulgusu
olabilir), kronik intertisyel nefrit ve ciddi hipokalemik kriz

eklinde s ralanabilir. Hipokalemik kriz döneminde olgu
dehidratasyon, ok, aritmi, kusma, flask güçsüzlük,
solunum zorlu u, uykuya meyil ve koma tablosunda
klini e ba vurabilir. Artralji, bacak a , myalji,
osteomalazi ve rikets ise kas isklelet sistemine ait belli
ba  komplikasyonlar  olu turur (4,5). Burada akut
geli imli kas güçsüzlü ü ve solunum güçlü ü yak nmas
ile ba vuran ve distal tubuler renal asidoza ba
hipokalemik periodik paralizi tan  alan bir olgu klinik ve
laboratuar bulgular  ile sunulmu tur.
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Tablo I: Renal tubuler asidoz tiplerinin kar la lmas  (3)

Bulgular Tip I (distal) Tip 2 (proksimal) Tip 4 (jeneralize-distal)
Non-anyon gap asidoz Var Var Var
Minumun idrar pH’ > 5.5 <5.5 <5.5
Filtre edilen bikarbonat yüzdesi <%10 >%15 <%10
Serum potasyum düzeyi Dü ük Dü ük Yüksek
Fanconi sendromu Yok Var Yok
Ta /nefrokalsinosis Var Yok Yok
Günlük asit sal Dü ük Normal Dü ük
Amonyum sal pH iç in yüksek Normal PH iç in dü ük
Günlük bikarbonat replasman ihtiyac <4 mmol/kg >4 mmol/kg < 4 mmol/kg

OLGU

Otuz ya nda kad n hasta, halsizlik, kol ve bacaklarda güç
kayb  ve  nefes almada güçlük yak nmas  ile acil
poliklini ine kabul edildi. Özgeçmi  ve soygeçmi inde
özellik yoktu. Fizik muayenesinde ate  36.70C, nab z:
110/dk, TA: 100/68 mmHg, solunum say  30/dk olup
yüzeyeldi. Nörolojik muayenede proksimal kas gruplar nda
hakim 3/5 düzeyinde tetraparezi saptand . Derin tendon
refleksleri hipoaktifdi. Babinski bilateral ilgisiz olarak
de erlendirildi. Di er sistem bulgular  do ald . Laboratuar
incelemelerinde Hb: 12 gr/dl, Hct: %36, lökosit:
7.800/mm3, trombosit: 255000/mm3 idi. Kan üre azotu,
sodyum, glukoz, magnezyum, karaci er fonksiyon testleri
normaldi. CPK [210 U/L (24-195)] düzeyi ml  olarak
yükselmi ti.  K: 2.3 mEq/L(3.5-5), Cl: 115 mEq/L(98-106),
Ca: 8.8 mg/dl(9-10.5), Mg: 1.9 mg/dl (1.7-2.44) idi. Kan
gaz ; 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 mEq/Lt, K: 192 mEq/Lt, Cl:225 mEq/Lt olup
idrar dansitesi 1008’ di. drar  Amonyum klorür uygulamas
ile idrar pH's nda de iklik olmad . BOS incelemesi
normaldi. Tiroid fonksiyon testleri, plazma renin,
aldosteron, C3, C4, kriyoglobulin ve immunglobulin
de erleri normal s rlarda, anti-DNA, RF, ANA, SSA,
SSB, LE hücresi ise negatifdi. Serum bak r seruloplazmin
düzeyi, idrarda metabolik tarama ve aminoasit
kromotografisi normaldi. Tiroid, bat n USG ve bat n
BT’ sinde patolojik bulgu saptanmad . EKG normal olarak
de erlendirildi. EMG-ENG incelemesinde amplitüd
küçülmesi görüldü. Tedavi: ba lang çta parenteral 80
mEq/gün KCL yan  s ra 150 mg/kg NaHCO3 infüzyonu
uyguland . Replasman tedavisini takiben 36 saat içinde
klinik bulgular n düzeldi i gözlendi.

TARTI MA

Periodik paralizilerin en s k görülen formu olan
hipokalemik periodik paralizi (HPP) daha çok primer olmak
üzere primer ve sekonder nedenlere ba  olarak ortaya

kar (4,5,6). Sekonder nedenler  tirotoksikoz,  primer

hiperaldosteronizm, distal renal tubuler asidoz,
gastrointestinal sistemden potasyum kayb na neden olan
hastal klar, baryum zehirlenmesi, meyan kökü al

eklinde s ralanabilinir.  Renal tubuler asidozun neden
oldu u HPP oldukça ender görülmektedir (6,7). Renal
tubuler asidoz, metabolik asidozun en s k görülen
nedenlerinden biridir. dRTA, distal renal tubulde hidrojen
iyonunun sekresyonu veya proksimalde HCO3
rezorbsiyonunun bozulmas na ba  olarak ortaya ç kar.
Bu durum bikarbonat n kan ak  içine emiliminin
azalmas na yol açar. dRTA’ da H+ iyonu sekresyonu
bozuldu undan a r metabolik asidoza ragmen idrar ph'
asidifiye edilemez. Distal tubul disfonksiyonunun patojenik
mekanizmalar  konusunda tam bir fikir birli i olmamakla
birlikte üç mekanizma ileri sürülmektedir. Bunlar 1) Apikal
membran H/ATPase b-subunitinde mutasyon, 2)
Bazolateral membranda HCO3/Cl exchanger'da mutasyon
ve 3) Sitozolik karbonikanhidraz-2 enziminde mutasyon
eklinde s ralanabilinir. drar pH’ n 6’ n n üstünde olmas

yan  s ra metabolik asidoza dirençli bikarbonatüri vard r
(8,9). drar ak n artmas  ve Na+ kayb , transepitelyal
potansiyel fark, tubul iç i s da HCO3, sistemik asidoz ve
aldosteron etkisi ile K+ kayb  olmaktad r (10). Kronik K+
kayb  sonucu olgularda güçsüzlük, paralizi ve DTR’ lerde
azalma ortaya ç kar. Nitekim bizim hastam n nörolojik
muayenesinde de tetraparezi yan  s ra DTR hipoaktifli i
saptanm  ve di er sistem muayeneleri normal olarak
de erlendirilmi tir. RTA’ un en önemli tan  yöntemlerinden
biri amonyum klorür testidir. Bu test için oral 100 mg/kg
amonyum klorür verilir. Normal bir ki ide idrar pH’ n 3-6
saatte 5.2’ nin alt na dü mesi beklenir. dRTA’ sa ise idrar
pH’  ya de mez ya da 6’ n n üzerinde kal r (4,9). Bizim
hastam zda test sonras  idrar pH’ s  de memi tir.
Hastam zda arteryel kan gazlar  pH 7.2, pCO2: 22 mmHg,
pO2: 100 mmHg, HCO3: 6.5 mmol/L, BE; -22.5
bulunmu tur. Öteyandan idrar pH’ n 7.5 olmas
metabolik asidozu dü ündürmü tür. Serumda potasyum
de erleri s ras yla 2.3-2.9 ve 3.-4 mEq/Lt gibi dü ük
de erde olmas na kar n idrarda potasyum at n
artt  (192 mEq/lt) dikkati çekmi tir. dRTA primer ve
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sekonder nedenlere ba  olarak ortaya ç kabilece i gibi
sporadik de olabilir. Primer renal tubuler asidoz otozomal
dominant veya resesif kal mla geçer. dRTA’ lu olgularda
klinik eri kin döneme kadar asemptomatik kalabilece i gibi
infantil dönemde büyüme gerili i, böbrek yetmezli ine
neden olan erken nefrokalsinozis tablosu ile de prezente
olabilir. Bruce ve ark. 1997 ve Karet ve ark 1998 y nda bu
hastal n kromozom 17q21 -q22 üzerinde lokalize olan
SLC4A1 genindeki mutasyona ba  oldu unu
bildirmi lerdir (11,12). Sekonder dRTA, özellikle Sjögren
sendromu, skleroderma, sistemik lupus eritematozus
ba ta olmak üzere kriyoglobulinemi,
hipergammaglobulinemi, hiperglobulinemik purpura,
tiroidit, kronik aktif hepatit, primer biliyer siroz, vaskülit gibi
otoimmun hastal klar, Wilson hastal , tirotoksikoza ba
geli ebilir. Renal tubuler asidoza ba  hipokalemik
periodik paralizi ilk kez Ahuja ve ark. Taraf ndan rapor
edilmi tir (13). Koul ve ark. kronik aktif hepatit, Chu ve ark.
Wilson hastal na ba  ortaya ç kan renal tubuler asidoz
olgular nda hipokalemiye ba  paralizi tan mlam lard r
(14,15). Szeto ve ark. ise tirotoksikozu, Sjögren’ s
sendromu ve dRTA’ u olan bir kad n hasta bildirmi tir (16).
Hastam zda renin, aldosteron, kreatinin, ürik asit gibi
böbrek fonksiyon testleri normal olarak de erlendirilmi tir.
Ayr ca bat n USG ve BT incelemeleri ile gastrointestinal ve
di er sistemik hastal klara ba  potasyum kayb  olmad
belirlenmi tir. Hipokalemi ve metabolik asidoza yol
açabilecek diare, laksatif kullan , fistül gibi nedenlerin
yol açt  açt  gastrointestinal kay plar ekarte edilmi tir.
Tirotoksikoza ait veriler saptanmam r. Kollajen doku
testleri, otoantikor ve immunglobulin düzeyleri normal
bulunmu  gerek laboratuar gereksede fizik muayene
bulgular  e li inde otoimmun hastal klar d lanm r. Olas
akut inflamatuar demyelinizan polinöropatiyi ekarte etmek

için BOS incelemesi yap lm , ENMG’ in ve BOS
incelemesinin normal olmas  nedeni ile Guillain Barré
sendromu d lanm r. Olay n asendan seyir
göstermemesi, seviye veren duyu kusurunun olmamas ,
otonomik etkilenmenin yoklu u, spinal injuri (travma,
cerrahi giri im vb) öyküsünün olmamas  nedeniyle

ras yla myelit, miyelopati gibi etyopatogenezde
dü ünülmesi gereken olas klar ekarte edilmi tir. Gerek
yap lan laboratuar incelemeleri gerekse fizik muayene
bulgular yle dRTA’ a yol açan sekonder nedenler
irdelenmi tir.

Aile öyküsünün tan mlanmamas  olgunun sporadik olarak
de erlendirilmesine neden olmu tur.

Tedavi; HCO3 ve K+ replasman  ile yap r. HCO3 ile
semptomlar ortadan kalkar. Ayr ca tedavi ile böbrek
yetmezli inin geli mesi engellenir ya da ayn  düzeyde
kalmas  sa lan r. dTRA’ da 80-200 mg/kg (1-3
mEq/kg/gün) NaHCO3 verilmesi asidozu ortadan kald r.
Nitekim hastam zda HCO3 ve K+ replasman  uygulanm
ve klinik bulgularda düzelme gözlenmi tir.

Sonuç olarak; solunum güçlü ünün e lik etti i veya
etmedi i tetraparezi yak nmas  ile polikliniklere ba vuran
olgularda episodik paraliziler an msanmal  herediter ya da
tirotoksik faktörler yan  s ra renal tubuler asidoz olas
göz önünde bulundurulmal r. Böyle hastalar n kan gaz
ve idrar analizleri yap lmal  ender görülen dRTA ekarte
edilmelidir. E er dRTA saptan rsa yaln z sodyum
bikarbonat verilmemeli sodyum bikarbonat yan ra
potasyum replasman  da yap lmal r. Çünkü h zl  alkali
replasman n H+-K+ de imine yol açarak
hipopotasemiyi daha da a rla raca  unutulmamal r
(17).
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