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A Case Diagnosed as Sporadic Hypokalemic Periodic Paralysis by Electromyography
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Bu yazida literaturde 1/100.000 siklikla nadir olarak gézlenen
elektromiyografi, laboratuar bulgulari ve muayene ile sporadik
hipokalemik periyodik paralizi (SHPP) tanisi alan otuz dort
yasindaki bir olgu akut kas gli¢stizIGgl ile basvuran hastalarda
akilda tutulmasi gereken Onemli tanilardan biri olmasi
sebebiyle sunulmustur. Olgumuzda aile 6ykiisi olmadigl ve
sekonder bir neden saptanmadigi icin HPP’nin daha nadir
goriilen bir tipi olan sporadik formu disiunildi. Genetik
incelemesi planlandi. Klasik olarak otozomal dominant gegisli
bu hastaligin nadir olarak sporadik de olabilecegi akilda

Abstract

In this article, a thirty-four-year-old patient diagnosed with
sporadic hypokalemic periodic paralysis (SHPP), which is
rarely observed in the literature with 1 / 100.000
frequencies, is presented as one of the important diagnoses
to be kept in mind in patients presenting with acute muscle
weakness. Since there was no family history in our case and
no secondary cause was detected, the sporadic form of HPP,
which is a rarer type, was considered. Genetic examination
was planned. It should be kept in mind that this disease with
an autosomal dominant transition can rarely be sporadic.

tutulmahdir.

Anahtar Kelimeler: Elektromiyografi, Hipokalemi, Periodik Keywords: Electromyography, Hypokalemi, Periodic
Paralizi Paralysis

GiRiS ilerledikce, glicstizliikle orantili olarak kaslarin

Otozomal dominant bir iskelet kasi hastaligi olan
hipokalemik periyodik paralizi (HPP) paroksimal
glgslizlik ataklari ile karakterizedir. En sik formu
olan ve primer periodik paralizi de denen ailesel
periyodik paralizi (APP) vakalarin %55-70’ini
olusturur. APP gelisiminde rol oynayan SCN4A,
CACNAI1S veya KCNJ2 iyon kanali genlerindeki
mutasyon  fiberin  sirekli  depolarizasyon
ataklarina duyarli olmasini saglar ve bodylece
etkisiz

sodyum kanallarini hale getirir, Ilif

uyarilabilirligini azaltir ve gligslizlige neden olur

(1).

HPP’nin diger sebepleri arasinda tirotoksik
periyodik paralizi (TPP) ve sporadik hipokalemik
periyodik paralizi (SPP) mevcuttur (2). SPP’li
olgularda gligsuizlik ataklari gtinllik, haftalik veya
aylik araliklarla goritlebilir. Atak siiresi birkag saat

ile birkag giin arasinda degisebilir (2). Glgsiizlik

uyarilabilirligi azalir ve derin tendon refleksleri
hipoaktif hale gelir. Ozellikle agir egzersiz sonrasi
uykudan uyanma doneminde atak gorilme
olasiligr yuksektir. Atak sonlaninca kas glci
normale doner (3,4). Ancak sik yineleyen ataklar
sonrasinda kalici gligstizllik te gorilebilir. Hastalk
ilerledikge atak sikhiginda ve siddetinde artis
ortaya cikabilir (2).

Bu yazida literatiirde 1/100.000 siklikla nadir
olarak gozlenen otuz dort yasindaki SPP tanisi
alan bir olgu akut kas gligstizlUgl ile basvuran
hastalarda akilda tutulmasi gereken Onemli

tanilardan biri olmasi sebebiyle sunulmustur.
OLGU

Otuz dort yasinda erkek hasta ellerde ayaklarda
karincalanma kasilma sikayetleriyle klinigimize

basvurdu. 3 hafta 6nce bacaklarinda sabah
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uyandiginda fark ettigi glicstizlik sikayeti ile dis
merkeze basvurusu olmus. Hastanin epikrizi
degerlendirildiginde basvurusunda
Elektrokardiyografi incelemesinde kalp hizi
80/dk. sinus ritminde normal olarak saptanmis.
Norolojik muayenesi bilateral alt ekstremite
proksimalinde 2/5 distalinde 3/5 dlizeyinde Ust
ekstremitelerde 4/5 dlzeyinde kas gligstizlUgu ve
derin  tendon reflekslerinde  hipoaktivite
saptanmis. Dis merkezde kontrol kranial
gorintlilemeleri normaldi. EMG ile sinir ileti
¢alismasi yapilmis, normal olarak
degerlendirilmisti. Dis merkez rutin kan
testlerinde kreatin kinaz (CK): 352 ve 2.3 mEq/L
(3.5-5 mEqg/L) duzeyinde hipokalemisi gbzlenen
hastada hipokalemik periodik paralizi
diuslintlerek potasyum replasmani sonrasi 48
sonra normal norolojik muayene ile ileri tetkik ve

tedavi icin Gst merkeze yonlendirilmis.

Hastanin yakin zamanda gecirilmis enfeksiyon,
travma veya agir egzersiz Oykisd yoktu.
Ozgecmisinde ve soy gecmisinde herhangi bir
ozellik yoktu, daha o©nce benzer bir hadise
yasamamisti. Dizenli kullandig herhangi bir ilag
oykisii mevcut degildi. Hastanemize basvurusu
sirasinda yalnizca alt ekstremitelerde agrn
parestezi  yakinmalari  mevcuttu.  Yapilan
norolojik muayenesi normaldi.

Hastanin ayrintii  hemogram, biyokimyasal
belirtecler (lire, kreatinin, SGOT, SGPT, LDH, CK),
elektrolitler (Na, K, Ca, Mg), hormon paneli (T3,
T4, TSH, kortizon, aldosteron, renin), vitamin
(B12, folik asit, d vitamini) dlzeyleri tetkik edildi.
Kreatinkinaz (CK): 310 IU/L (26-192) ilhmh
yuksekligi disinda diger tetkikler normal
sinirlardaydi.

Hastaya provokasyon yontemlerinden Fournier
protokoliine (5) gore kisa egzersiz testi
uygulandi. Elektromiyografi (EMG) ile ulnar sinir
bilekten uyarilarak abduktor digiti minimi (ADM)
kasindan birlesik kas aksiyon potansiyeli (BKAP)
kaydi alindi ve 10 saniye izometrik egzersiz
uygulandi, egzersizden 2 sn sonra toplam 50

sn’de 10 sn araliklarla 5 kez kayit yapildi. Ayni test
60 sn araliklarla toplam 3 kez tekrarlandi. istemli
kasilar sonrasi BKAP amplitlidlerinde dlisme
belirgin olarak gozlendi (Sekil 1).

Aile 6yklsinin olmamasi, klinik tablonun ataklar
halinde seyretmesi ve ilave baska bulgularinin
olmamasi

nedeniyle hastada sporadik

hipopotasemik periyodik paralizi dislinilda.

Takipte hastaya asetazolamid 250 mg 2x1 olarak
baslandi, takiplerinde tedricen artirilmasi
planlandi. Karbonhidrattan zengin beslenme ve
agir egzersizden kaginmasi Onerildi. Genetik
tetkik icin dis laboratuvara yonlendirildi. Yapilan
genetik analiz sonucunda iskelet kasi sodyum
kanalini kodlayan gende (SCN4A) ve voltaj
bagimh kalsiyum kanalini kodlayan gende
(CACNA1S) mutasyon saptanmadi.

TARTISMA

Hipokalemi, vilcuttaki potasyum  eksikligi
yaninda, potasyumun anormal olarak hiicre igine
kaymasindan  kaynaklanir  (6). HPP atak
doéneminde ekstraselliler sividaki hipokalemi,
temel biyokimyasal anormalliktir. Bununla
birlikte vicut total potasyum deposu normal
diizeydedir. Hipokalemik periyodik paralizinin
klinik 6zellikleri ve 6zglin tani kriterleri bu temel
ozelliklere dayanmaktadir. Siklikla otozomal
dominant gecis gosteren hastalikta nadir olarak
sporadik vakalar da bildirilmistir. HPP sirasinda
ataklar spontan da olabilir veya karbonhidrattan
zengin vyiyecekler, alkol ve agir egzersiz sonrasi
istirahat, bazi ilaglar (beta agonistler, insiilin,
kortikosteroidler gibi), uykusuzluk, stres ve
enfeksiyon ataklari tetikleyebilir (4). Hastalar
ataklar sirasinda tipik olarak sabah gligstzlik
veya bacaklarinda agirlik hissi ile uyanir (3).

Yapilan incelemede olgumuzda potasyum
aliminda azlhk veya kaybinda artis yoktu. Ustelik
ataksiz donemde tamamen normal olmasi, K+ ’un
periyodik  olarak  hiicre i¢cine  gectigini
destekliyordu. Dolayisiyla, klinik ve laboratuar
bulgulari ile hastada HPP disliniildd. HPP’nin
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etyolojisinde rol oynayan diger sebepler
dislandiktan sonra genetik sebepler akla geldi.

HPP  tanisinda c¢esitli  provakatif testler
uygulanmaktadir. Oral glukoz ve subkutan insilin
uygulamasi ile potasyum hiicre icine girer ve
serum potasyum seviyesi relatif olarak diser.
Buna bagh olarak da kaslarda gli¢siizliik meydana
cikabilir. Ayni zamanda kortikotropin hormonu
sonrasl serum potasyum seviyesinde dismeye
bagli ekstremitelerde glicstizlik gelisir. Bu
yontemler riskli ve hastanede yatis gerektiren
yontemlerdir. Bununla birlikte en az 30 dakika
uzun egzersiz sonrasi gelisen glicsizlik ve serum
disiklik  tanida

potasyum seviyesinde

yardimcidir (9).

Bununla birlikte ilk olarak Streib ve ark.
Tanimladigi sonrasinda ise Fournier ve ark
tarafindan revize edilen EMG ile kisa egzersiz testi
protokoli, diger yontemlere gore daha glivenli ve
yatis gerektirmeyen bir yontem olup HPP
tanisinda kullanilmaktadir (5). Bizim olgumuzda
da egzersiz ve EMG ile tekrarlayici istemli kasi
sonrasi ADM kasinda belirgin motor BKAP yaniti
(%30 Uzeri) dusuklugu ile HPP tanisi kesinlesti.

Olgumuzda aile 6ykist olmadigi ve sekonder bir
neden saptanmadigl icin HPP’nin daha nadir
gorilen bir tipi olan sporadik formu disindld.
Genetik incelemesi planlandi. Klasik olarak
otozomal dominant gegcisli bu hastaligin nadir

olarak sporadik de olabilecegi akilda tutulmalidir.

Bilgilendirilmis Onam: Aileden s06zIi onam
alinmistir.

Cikar Catismasi: Yazarlar ¢ikar catismasi beyan
etmemislerdir.

Finansal Destek: Yazarlar finansal destek beyan
etmemislerdir.
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No. V-gain Analysis
div)
1 5mV bms
2 5mV 5ms
3  5mV Sms
4 5mV 5ms
5 5mV 5ms
6 5mV bms
7 5mV bms
No. Stim. 1 Site
1 53.8mA
2 53, 8mA
3 58,2mA
4 58, 2mA
c1 5 58, 2mA
6 59, 6mA
7 59, 6mA
D1
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o. |Lat. Dur. p. rea egmen ist. Interva emp. ormative
_ 1(m m (mm) (m/s) (C)  (m/s) Data
1 [0, 9, 280mV 37, 56mVms | *1 0, 00ms
2 2,30 6,35 6,930mV 23, 19mVms|1-2 2, 30ms
3 (2.45 4,25 2. 380mV 5,368mVms
4 13,60 4,10 1,750mV 3,232mVms
5 [3.60 3.85 1,960mV 3,062mVms
6 (3,00 4,35 1,010mV 1, 763mVms
7 13,40 4,30 1,170mV 1, 810mVms
-Cursor-
Latencyl Latency2 Interval
Distance NGV

Sekil 1. Ulnar sinir ADM kasindan yapilan kayitta kisa egzersiz testi sonucu BKAP amplitlidlerinde gozlenen belirgin diisme
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