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Periyodik paralizi: Olgu sunumu

Siiber DIKICI!, Giilsen KOCAMAN!, Sahidin SEN', Nurten ERCAN!

OZET

Periyodik paralizi (PP), tekrarlayan kas giicii kayb1 ataklari ile karakterize, sodyum (Na), potasyum (K) veya
kalsiyum (Ca) kanallarmdaki mutasyonlara bagli olusabilen nadir goriilen herediter bir hastalik grubudur. Klinik pratikte
hipokalemi, normokalemi ya da hiperkalemi seklinde saptanabilir. Genellikle ataklarin olusmasini tetikleyen stres, asir
egzersiz, karbon hidrattan zengin beslenme gibi kolaylastiric1 faktorler sayilabilir. Ataklarin siiresi ortalama 2-36 saat
kadar olup gerekli durumlarda K replasmani ile bu siire daha da kisalmaktadir. Buradaki temel defekt; artmis katekolamin
desarjina sekonder olarak Na/K ATP aze aktivitesinin artmasi, potasyumun hiicre igine akisi ve sonrasinda gelisen paralizi
tablosudur. Burada, daha oncesinde tekrarlayan paralizi ataklari tarif etmeyen ve ailesinde benzer bir tablonun
goriilmedigi, asimetrik tutulumun oldugu 26 yasinda bir erkek hasta sunulmaktadir.
Anahtar kelimeler: periyodik paralizi, hipokalemi, asimetrik kas tutulumu

Periodic Paralysis: Case Report

SUMMARY

Periodic paralysis (PP) is a rare hereditary disorder which is characterized by recurrent muscle weaknesses due
to the mutations within Na, K or Ca ion channels. In clinical practice hypokalemia, normokalemia and hyperkalemia
can all be observed. There are generally some precipitating factors such as stress, vigorous exercise and high carbohydrate
food consumption which all ease the occurrence of attacks. The duration of attacks range from 2-36 hours and can be
shortened by K supplementation in appropriate situations. ATPase pumps are activated by high catecholamine levels
which all lead to uncontrolled and excess K influx and the formation of PP. Our case is a 26 years old male who does
not describes muscle weaknesses without a family history.
Key words: Periodic paralysis, hypokalemia, asymmetric muscular involvement

GIRIS

Periyodik paralizi nadir goriilen, tekrarlayan kas gii¢siizliigii veya paralizi epizotlari ile seyreden bir hastaliktir.
Solunum sistemi kaslar1 tutulumu var ise 6liimciil olabilir. Periyodik paralizinin en yaygin formu olarak 100.000: 1
prevalansinda saptanir (1,2).
Kol ve bacaklarinda aniden gelisen kuvvetsizlik yakinmasi ile noroloji acilimize basvuran 26 yasindaki erkek hasta,
oldukga nadir goriilen bir tablo oldugu i¢in izlenen algoritma ile birlikte sunuldu.

Olgu

26 yasinda erkek hasta, tiim viicudu etkileyen, duyu kusurunun olmadig: gii¢ kaybi sikayetleri ile acil servise
yakinlar tarafindan getirildi. Giin iginde yogun bir egzersizi takip eden gecenin sabahinda kol ve bacaklarinda ileri
derecede giigsiizliik oldugunu fark etmisti.
Yapilan fizik muayenede; biling agik, koopere, arteryel kan basinct 130/80 mm Hg, nabiz 80/dk. olup vital bulgulari
stabildi. Norolojik bakisinda sol {ist- alt ekstremite kas giicii 1/5, sag Ust- alt ekstremite ise 3/5 idi. Asimetrik tutulumun
hakim oldugu kas giigsiizligii vardi. Duyu bakisi normal olup derin tendon refleksleri iist ve alt ekstremitelerde hipoaktif
olarak degerlendirildi.

Daha 6nce boyle bir rahatsizlik yasamadigini ifade eden hastanin aile ykiisiinde de bir 6zellik olmadigi
6grenildi. Coklu ilag alim1 ve akut ya da kronik bir rahatsizliga bagh ila¢ kullanimi tanimlamryordu. Acilde g¢ekilen
bilgisayarli beyin tomografisi normal olarak degerlendi.
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Olgunun acil servise bagvuru aninda dl¢tilen K+
degeri 2,47mEq/L ile normalin (3.5,-5 mEq/L) altindaydi.
Hastanin diger kan elektrolit ve idrar biyokimyasal
degerleri normal sinirlar i¢indeydi. Yapilan idrar tetkikinde
ozellik yoktu. Cekilen elektrokardiyografi (EKG) normal
sinus ritmi olup hipokalemide goriilebilen U dalgalari, ST
depresyonu, QT uzamasi yoktu. CPK normal sinirda idi.
Asimetrik tutulum nedeniyle ¢ekilen bilgisayarli beyin
tomografisi normal olan hastaya potasyum kloriir (KCI)
infiizyonu uygulandiktan sonra takibinin 6.saatinde
paralizisi tamamen diizeldi.

Noroloji poliklinik takibine alinan hastaya tiroid
hormonu, renin aldesteron diizeyi istendi. Sonuclar normal
olarak degerlendirildi. Tiroid hormon degerleri sT4: 1,33
IU/ml, sT3: 2,97 IU/ml, TSH: 2,091U/ml ile normal
sinirlarda degerlendirildi.

Olgunun kas giiciiniin normal oldugu zamanda
yapilan elektromiyografi (EMQG) tetkiki normal olup
miyotonik bosalimlar yoktu.

TARTISMA

Otozomal dominant gecisli olan Hipopotasemik
periodik paralizi (HPP) daha ¢ok erkeklerde gozlenir. HPP
baslangi¢ atagi genellikle adolesan donemdedir. Buna
ragmen calismalarda olgumuzda oldugu gibi 20-40 yas
aras1 populasyonda da gortldiigii bilinmektedir (3). Asya
toplumlarinda 6zellikle Yahudi toplumunda daha sik olarak
goriildiigii bildirilmektedir. Olgularda erkek hakimiyeti
(20:1 oraninda) gdze ¢arpmakta olup yaz aylarinda atak
sayisinin arttig1 gézlenmistir (4). Burada sunulan olgu da
erkek olup agustos ayinda rahatsizli§inin olmasi1 literatir
ile paralellik gostermekteydi.

Tipik bir atakta hasta sabah gii¢stizliikle uyanir ya
da sabah uyaninca bacaklarinda agirlik hisseder, 1 saat
icinde kol ve bacaklarinda gii¢stizliik baslar. Gligsiizliik
ilerledikge derin tendon refleksleri hipoaktif hale gelir. En
agir seklinde hasta hicbir ekstremitesini hareket ettiremez
hale gelir. Cogu zaman solunum ve yiiz kaslar1 etkilenmez,
ancak nadiren solunum kaslarmin da tutulup olime
yolagtig1 cok agir ataklar olabilir (5).

Atak sirasinda duyusal yakinma olmaz. Bizim
hastamizda da duysal yakinma yoktu. Ataklar birkag
saatten bir giine kadar stirebilir veya basladig1 gibi hizlica
sona erer. Ataklar arasinda hasta tamamen normaldir, fakat
hafif bir kalic1 zaafin siirdiigii olgular da vardir. Atak siklig
cok degiskenlik gosterir, haftada birkac kez olabildigi gibi
yilda birka¢ kez veya daha az olabilir. Ileri yaslarda
ataklarin seyreklestigi gozlenir. Ataklar agir karbonhidratl
yiyecekler ve agir egzersiz sonrast dinlenme ile provoke
olabilir. Olgumuzda yogun bir calismanin sabahinda
sikayetleri ilk defa gergeklesmisti.

Hasta dort ekstremitede de gii¢stizliikle geldiginde
ayirict tanida servikal miyelopati ya da vertebrobaziler
sistemi tutan serebrovaskiiler hastalik, Guillain-Barré
sendromu gibi kuadriparezi yapan nedenler akla gelmelidir.
Familyal hipokalemik periyodik paraliziyi sekonder
periyodik paraliziden ayirmak ¢ok onemlidir. Gligstizliik
ataklar1 iiriner veya gastrointestinal sistemden potasyum
kayb1 sonucu ortaya c¢ikiyorsa, familyal periyodik
paralizinin aksine, ataklar arasinda da potasyum diisiiktiir.

Ayirict tanida diistiniilmesi gereken bir diger
hastalik da tirotoksikoza bagl periyodik paralizidir.
Hipokalemik periyodik paralizili hastalarda teshis; aile
hikayesi, paralizi yapabilecek baska bir neden olmamasi,
serum K+ degerinin cabuk normalizasyonu ve K+
uygulamasi sonrasinda semptomlarin gerilemesi ile konur
(6). Bizim olgumuzda ailesel bir soyge¢mis hikayesine
ulagilamamusti.

Ataklarin siddeti bir grup kasin tutulumundan
yaygin paraliziye kadar degiskenlik gosterir (2).
Hipokalemik, hiperkalemik ve normokalemik olmak tizere
3 formu vardir. Hipokalemik formu otozomal dominant
gecis gosterebildigi gibi tirotoksikoza sekonder de
gelisebilir (1). Her iki durumda da epizotlar egzersiz
sonrast dinlenmede, karbonhidrat agirliklt 6giin sonrasinda,
stres, insiilin, hamilelik veya epinefrin uygulamasi
sonrasinda tetiklenir. Bizim olgumuzda tiroid hormon
degerlerinde anormallik bulunmamaktaydi.

HPP de epizodlar egzersiz sonrasi dinlenmede,
karbonhidrat agirlikli 6giin sonrasinda stres, insiilin veya
epinefrin uygulamasi sonrasinda tetiklenebilr. Bu ataklar;
K+’nin hiicre igine ani gegisi ve dolayisiyla plazma K+
konsantrasyonunun aniden 1,5-2,5 degeri ne diismesiyle
iliskilidir. Bu durum tedavi edilmez ise 6—48 saat sonra
K+'min ekstraselliiler siviya geri donmesiyle kas giicii geri
gelmekte ise K+ replasmani ile bu siire kisaltilmalidir (3).
Acil KCL suplementasyonu rebaund hiperkalemi riski
tagimakla birlikte kas giictinde hizli iyilesmeyi saglar (7).
Hastamiza K+ replasmani yapilinca dramatik yanit alinmis
kliniginde belirgin diizelme belirlenmistir.

HPP de tedaviye baslamadan 6nce hipokalemi
tanis1 dogrulanmalidir. Akut epizotlarda 60-120 mEq KCI
oral yoldan uygulanir. 15-20 dakikada kas giicii yerine
gelmelidir. Eger iyilesme goriillmez ise 60 meq daha
verilmelidir. Asir1 K+ uygulamalari tedavi sonrasi K+ hiicre
disina ¢ikmasiyla hiperpotasemiye neden olabilir (8).
Hipokalemik epizotlar1 6nlemek i¢in K+ tutucu ditiretikler,
distik karbonhidratli diyet ve karbonik anhidraz
inhibitorleri verilebilir.

Potasyum diiirnal ritm gosterir. Ozellikle geceleri
kaslara K+ girisi daha yogun olur. Bu nedenle HPP ataklar:
genellikle geceleri olur. Bizim olgumuz da yogun bir
egzersizi (badana yapma) takiben gece 3 civarinda acil
servise getirilmisti.

Hipokalemik paralizi olgularinin K+ transsellular
distribiisyonunun hakim oldugu ailesel formlardan,
tirotoksik form ve baryum zehirlenmesinin yaninda gercek
K+deplesyonu ve renal tiibliler asidozdan, Sjogren
sendromundan, mediiller siinger bobrekten, kronik toluen
maruziyetinden, Fankoni  sendromundan, primer
hiperaldasteronizm gibi renal kayiplardan, ¢dlyak hastaligi,
tropikal sprue, barsak hastaligi gibi akut gastroenterit
formuyla karakterize ekstra-renal kayiplara neden olan
hastaliklardan da ayirici tanisi yapilmalidir (4,9).

HPP atagimin tekrarlama olasilifina karst olgu
bilgilendirilerek K’dan zengin Na dan fakir diyet
planlanmalidir. Profilaktik tedavide tuz kisitlamasi,
karbonhidratli gidalardan aginilmasi, potasyumdan zengin
gidalarla beslenilmesi, asir1 egzersiz ve stresli yasamdan
uzak durmaya 6zen gosterilmelidir.
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Sonu¢ olarak ani baslangicl, geng, simetrik
ve/veya asimetrik kas giligsiizliigii gelisen bir olguda
hipokalemiye bagli paralizi disiiniilmeli, etyoloji
arastirilmalidir. Tan1 alan olgunun diyeti diizenlenerek
ataklar1 tetikleyebilecek sartlar konusunda o&zellikle
bilgilendirilmelidirler.
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