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Ozet

Ailesel hipokalemik periyodik paralizi, yilda birkag
defa veya her giin ortaya cikabilen ve birkac saat
veya birkac giin silirebilen gecici kas gligsiizliigii
ataklar1 ile karakterize otozomal dominant
konjenital ~bir hastaliktir.  Ataklar sirasinda
potasyumun kas hiicrelerine ge¢mesine bagl olarak
serum potasyum diizeyi diiser ve ataklar arasinda
normal smirlardadir. Tirotoksik periyodik paralizi
ise, hipertiroidili hastalarda ani, ciddi hipokalemi ve
kas gii¢siizliigii ataklar1 ile karakterize nadir goriilen
bir hastaliktir. Bu makalede hipokalemik periyodik
paralizi ataklar1 olan etyoloji olarak ailesel tip ve
tirotoksikoz saptanan 2 ayr1 hasta sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: periyodik paralizi, hipokalemi,
otozomal dominant, tirotoksikoz

Abstract

Familial hypokalemic periodic paralysis is an
autosomal dominantly inherited congenital disease
characterized by intermittent attacks of muscle
weakness lasting for a few hours to a few days and
occurring a few times a year or once a day. Due to
he shift of potassium into muscle cells, serum
potassium level is decreased during attacks and it is
in the normal range between two attacks.
Thyrotoxic periodic paralysis is an uncommon
complication of hyperthyroidism and characterized
with the attacks of hypokalemia and muscle
weakness. In this article, two different male patients
have hypokalemic periodic paralysis with familial
type and thyrotoxic was presented.

KeyWords: periodic paralysis,
autosomal dominant, thyrotoxic

hypokalemia,
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Giris

Periodik paralizilerin en sik goriilen formu
olan Ailesel Hipokalemik Periodik Paralizi
(HPP), kaslarda episodik giligsiizlikle
karakterize zaman zaman sporadik olarak
da karsimiza ¢ikabilen, otozomal dominant
gecisli bir hastaliktir (1,2). Tirotoksik
periyodik paralizi (TPP) ise tirotoksikozun
nadir bir komplikasyonudur. Tirotoksikoz
kadinlarda daha fazla goriilmesine karsin,
TPP, erkeklerde daha sik goriilmektedir.
TPP tirotoksikoza neden olan tim
hastaliklarda gorilebilir  (3). Her ki
tabloda da ataklarm oldugu donemde
potasyumun kandan kas hiicrelerine
gegmesine bagli olarak serum potasyum
diizeyi diistiktiir. Ataklar disinda ise hem
serum potasyum diizeyi hem de hastanin
norolojik muayenesi tamamen normaldir
(4).Hastalar genellikle ciddi hipokalemiye
bagh kas giigsiizliigli, bulanti, kusma,
konstipasyon ve uyusma gibi nonspesifik
semptomlarla bagvurabilir. Serum
potasyum diizeyi 2,5-3 mEq/L’nin altina
indiginde belirgin hipokalemi semptomlari,
daha fazla ortaya ¢ikar (5). Hipokaleminin
bu semptomlarla prezente olabilecegini
ayirici tanida diistiniilmez ise mevcut tablo
ille yanhs tanm1 konulabilir. Burada,
sundugumuz iki olgu ile giigsiizliik, kuvvet
kayb1, uyusma hissi gibi semptomlar1 olan
olgularda  ayrict HPP
tirotoksikoz olabileceginin  diisiiniilmesi
gerektigini  vurgulamay1
esliginde tartigmay1 amagladik.

tanida ve

ve literatur

Olgu 1

Yirmi yasinda erkek hasta, birka¢ saat dnce
baglayan ve aralikli olarak birer hafta ara
ile tekrarlayan kol ve bacaklarda
giicsiizliik, karmcalanma ve yardimsiz
yiirliyememe yakinmasi ile acil servise
basvurmus. Hasta acil servise
getirildiginde genel durum iyi, suur acik,
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oryante ve koopere idi. Hastanin gelisinde
vital bulgular stabil olup tansiyon arteriyeli
110/60mmHg, nabzi: 80 /dk idi. Yapilan
motor ve duyu muayenesinde st
ekstremitelerde 4/5, alt ekstremitelerde 4/5
giic kayb1 mevcut olmasina ragmen duyu
muayenesi  normaldi.  Derin  tendon
refleksleri azalmisti. Daha 6nce de benzer
yakimalar1 oldugunu belirten hastanin aile
Oykiisii sorgulandiginda 16 ile 36 yasindaki
erkek kardeslerinin de ayni bulgularla acil
servise bagvurduklari, dis merkezlerde
yapilan tetkikler sonucunda ailesel HPP
tanilar1 aldiklar1 6grenildi. Farkli bir ilag
alimi veya kronik bir hastaligi hikayesi
olmayan hastanin  basvuru  anindaki
laboratuar degerlerinde Na:140 mEq/L K:
1,9mEqg/L Ca:9,2 mEg/L Mg:2,3 mEg/L
Cl:103 mEg/L olup potasyum disinda bir
elektrolit imbalanst goriilmedi. EKG si
normal sinus ritmi olup hipokalemide
goriilebilen U dalgalar1 disinda EKG
bulgusuna rastlanmadi. Idrar tetkiki normal
idi. CPK ve myoglobin normal sinirda idi.
Hastaya potasyum kloriir (KCI) infiizyonu
uygulandiktan sonra takibin 24. saatinde
paralizi tamamen diizeldi. I¢ Hastaliklar1
klinigimize yatirilan hastanin  yapilan
tetkiklerinde renin-aldesteron diizeyleri,
idrar tetkikleri ve tiroid hormonlari normal
sinirlarda idi. Hastanm yapilan tiroit ve
surrenal goriintiilemelerinde bir
patalojitesbit edilmedi. Potasyum
replasmani ve uygun diyet sonrasi klinigi
diizelen ve ailesel dykiisii olan hasta ailesel
HPP tanis1 konularak taburcu edildi.

Olgu 2

Anamnezinde; 30 giindiir istahsizlik, kilo
kayb1 ve carpint1 hissi olan 45 yasindaki
erkek  hastanin  yapilan  laboratuar
tetkiklerinde  biyokimyasal  tetkikleri
normal, tiroid hormon diizeyleri: FT3:
10.23 pg/ml (2.00 — 4.4pg/ml), FT4:5.45



pg/ml (0.9 -1.7 pg/ml), TSH:0.005ulU/ml
(0.270 - 4.2) Anti TPO 111.11U/ml ( 0-34)
Anti TG 501.9 IU/ml (0 - 115) olup
tirotoksikoz ontanisi ile hospitalize edildi.
Tiroid  ultrasonografisinde  parankimal
hastalik ile uyumlu  goriiniim
vaskularizasyonda yaygin artis goézlendi.
Basedow graves ve tirotoksikoz nedeniyle
oral  propylthiourasil 300  mg/giin,
propranolol 40 mg /gin ve 4x4mg
deksametazon tedavisi baglandi. Yatisinin

Ve

ticlincli giinlinde sabaha dogru baslayan
aralikli paralizi klinigi tarifleyen hastanin
yapilan fizik muayenesinde; TA: 130/80
mmHg, Nabiz:80/dak., Ates:36,5 °C, tiroid
bezi palpabl, solunum, kardiovaskiiler,
gastrointestinal ve  {irogenital sistem
muayeneleri normal bulundu. Norolojik
muayenede; bilinci agik olan hastada
pupiller izokorik, 151k refleksi +/+, gozler
tim yonlere hareketli, fundus normal
bulundu. Kraniyal sinirlerde patoloji
saptanmayan hastada; her iki st
ekstremitede 5/5, her iki alt ekstremitede
2/5 kas gilicii mevcut olup, alt extremite
derin tendon refleksleri hipoaktif olarak
alind1. Patolojik refleksler negatif bulundu.
Hastanin rutin tam kan degerleri; Hb:
14.9g/dl, RBC: 5.09 m/UL, WBC:
7600K/UL, Htc: %43, Trombosit:
264.000K/UL, Sedimentasyon: 2mm/h,
INR:1.1, APTT:28.9 sn.  bulundu.
Biyokimyasal parametrelerinde; Glikoz:
132mg/dl, ire: 32mg/dl, kreatinin:
0.64mg/dl, potasyum: 3.2mmol/l sodyum:
139mmol/l, Kklor: 102mmol/l, kalsiyum:
9.65 mg/dl bulundu. Batin ultrasonografisi
normal, elektrokardiografi incelemesinde
kalp hizi 80/dk. sinlis ritminde idi.
Hastadan alman anamnezde sikayetinin
karbonhidrattan zengin beslendiginde veya
agrr efor sonrasinda daha Onceleri de
oldugu 6grenildi. Beyin BT sinde ve spinal
MR inda akut bir patoloji saptanmayan
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hastaya tirotoksik hipokalemik periyodik
paralizi tanis1 ile akut donemde KCI
tedavisine (% 7.5KClinfiizyon tarzinda)
baslandi. 24 saat sonra hastanin paralizisi
diizeldi ve serum K+ diizeyi 4.3mmol/L
bulundu. Tedavi sonrasinda sikayetleri
tamamen diizelen hasta taburcu edildi.

Tartisma

Ailesel HPP, iskelet kasmm  T-
tiiblillerindeki dihidropiridin duyarli L- tipi
kalsiyum kanallarmm a-1  subunitini
kodlayan gendeki mutasyonun yol actigi
otozomal dominant ge¢isli bir iyon kanali
hastaligi  olarak  bilinmektedir. %20
olasilikla sporadik olan bu hastaligin
goriilme oranm1 1/100.000 dir. Erkeklerde
kadmnlara nazaran 3—4 kat fazla goriiliir ve
semptomlar genellikle daha belirgindir
(2,6). Hastalarda simetrik olarak ortaya
cikan proksimal kaslarda daha belirgin
olan giligstizlik klinigin en Onemli
bulgusudur. Nadiren sadece bir kol veya
bacak gibi  asimetrik  tutulum da
goriilebilmektedir. Cok agmr formlarda
faringeal kaslar, g6z ve solunum kaslar1
etkilenebilecegi gibi oOzellikle solunum
kaslarmm tutulumu neticesinde Gliimle
sonuglanabilir (2,6,7). Bizim olgumuz da
erkekti ve kas tutulumu acisindan omuz ve
kalgca kaslar1 simetrik olarak etkilenmisti.
Hastalar ataklar sirasinda tipik olarak
sabah  gii¢siizlik veya bacaklarinda
yorgunluk ve agirlik hissi ile uyanir.
Giigsiizlik ilerledikce
uyarilabilirligi azalir ve derin tendon
refleksleri hipoaktif hale gelir. HPP’nin
agr seyirli formunda hastanin  dort
ekstremitesi  de etkilenebilir.  Kaslar
uyarilara genellikle duyarsizdir ve derin
tendon refleksleri alinmaz. Ozellikle agr
egzersiz  sonrast uykudan  uyanma
doneminde  atak  goriilme  olasilig1
yiiksektir. Ataklar birka¢ saatle smirh

kaslarm



kalabilecegi gibi bazen birkac giine kadar
da uzayabilir. Genellikle atak bitince kas
giici de normale doner. Ataklar
baslangigta seyrek, daha hafif ve kisa siireli
seyretmesine karsin, birka¢ ay veya yil
sonra genellikle siklig1 ve siddeti artar ve
stiresi de uzayabilir. Karbonhidrath ve
tuzlu besinlerin fazla miktarda tiiketilmesi,
alkol, stres durumlar1 (fiziksel veya
psikolojik), soguga maruziyet, subkutan
insulin enjeksiyonu, enfeksiyonlar
ataklarin baslamasina katkida
bulunabilirler (8). Ilk ataklar genellikle
adolesan c¢agda goriilmektedir.
olgumuzda 20 yasmnda ve derin tendon
refleksleri hipoaktifti ve beraberinde agir
egzersiz ve asirt karbonhidrath beslenme
Oykiisii mevcut idi. Hipokalemik periyodik
paralizi diisiindiigiimiiz olgularda ailesel

Bizim

hikaye olmus olsa bile periyodik
paralizilerin ~ sekonder  nedeni  olan
tirotoksik  periyodik paralizi, baryum

zehirlenmesi, renal tubuler asidoz, primer
hiperaldosteronizm, meyan kokii
zehirlenmesi  ve masif gastrointestinal
kayiplarda goz oniinde bulundurulmalidir
(8). Sekonder nedenler anamnez, fizik
muayene, radyolojik ve laboratuar
yontemleri ile diglanmalidir. Bu olgudan
ayrintili bir anamnez alindi ve hastanin
elektrolit diizeyleri, idrar tetkiki, tiroid
hormonlari, Renin, aldesteron diizeyleri
tetkik edildi. Batin ve tiroit USG yapilarak
sekonder nedenler arastirildi.  Fakat
hipokalemiye neden olabilecek sekonder
bir neden tesbit edilemedi. Hipokalemide,
EKG'de U dalgalari, ST depresyonu, QT
uzamast ve T dalgasinda diizlesme, sino-
atrial bloklar ve aritmiler saptanabilir
(9,10). EKG’ler elektrolit bozukluklari
yoniinden de incelenmelidir. Olguda EKG
sinus ritmindeydi ve hipokalemiye bagli u
dalgast mevcut idi. CPK ise normal
sinirlardaydi. HPP’de atak tedavisinde
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amac¢ disik olan potasyum diizeyini
yiikseltmek ve periyodik paraliziye neden
olan sekonder bir neden var ise ona
yonelmektir. Akut donemde paralizi
ataklart1 oral potasyum (20-100 mEqQ)
preparatlar1 ile de tedavi edilebilir (4).
Diizelme KCl1
kullanilir. KCI infuzyonu sirasinda hasta
hospitalize edilip mutlaka monitorize
edilmeli ve saatte 40 mEg/L den daha fazla
verilmemelidir (11). Giinliik verilen miktar
100 mEq/L asmamalidir.

Tirotoksik periyodik paralizi (TPP)
tirotoksikozun nadir bir
komplikasyonudur. Tirotoksik periyodik
paralizinin Glineydogu Asya’da diger
bolgelere gore daha sik gorildigi,
tirotoksikozda TPP prevalansinin Cin’de
%1.9, bat1 toplumlarinda % 0.1-0.2 oldugu
bildirilmektedir (3). Tirotoksikoz
kadinlarda daha fazla goriilmesine karsin,
TPP erkeklerde daha siktir (12). Bizim
olgumuzda tirotoksikozla yatirilan erkek
bir hasta idi. Tirotoksik periyodik paralizi
tirotoksikoza neden olan tiim hastaliklarda
goriilebilir ve hastamizda da tirotoksikozun
sebebi olarak da graves hastalig1 saptandu.
TPP hemen bircok o&zelligi ile ailesel
hipokalemik periyodik paraliziye
benzemektedir. Aile Oykiisiinlin olmamasi
ve tirotoksikozun eslik etmesi en Onemli
ayirict Ozelliktir. Paralizi ataklar1 ailesel
HPP gibi periyodik olarak izlenir. Ataklar
spontan olarak goriilebilmesine ragmen,
siklikla ailesel HPP deki gibi egzersiz
sonrasi veya karbonhidrattan zengin yemek
ortaya c¢ikar. Hasta
durumdayken atak tekrarlamaz. TPP atagi
hafif giigsiizliikten tam felce kadar degisen,
Ozellikle alt ekstremitelerin proksimalini
tutan flask paralizi ile karakterizedir. Ust
ekstremiteler daha nadir ve hafif tutulur.
Olgumuz da baslangig olarak parapleji
semptomu ile prezente olmus, Oykiisiinde

olmazsa infiizyonu

sonrasl otiroid



aralikli olarak egzersiz sonrasi ayni klinik
tablolar1 yasadigi1 6grenildi. Bulber, okiiler
ve solunum kaslar1 siklikla korunur,
nadiren solunum fonksiyonu etkilenebilir
(3). Bizim olgumuzda da TPP atagmda
temel biokimyasal bulgu hipokalemiydi.
Hipertiroidizmde [-2 adrenerjik aktivite
artis1 ile kasta hiicre ici cAMP ve NaK-
ATPaz aktivitesinde artis olmakta, K ve

P’un  kandan hiicre i¢ine alinimi
artmaktadir (13). Karbonhidrat
diizeyindeki artigla  insiilin  salinim

artmakta ve bu da potasyumun hiicre igine
almimmii artirmaktadir. Egzersiz kastan
K’un hiicre disina ¢ikisma yol agar ve
potasyum istirahatte hiicreye geri doner.
Ayrica ATPaz aktivitesinin androjenlerle

arttigl,  Ostrojenlerle  inhibe  oldugu
bilinmektedir. Sayilan tiim bu faktorlerle
hiicre  disinda  potasyum  diizeyinin

azalmasina bagli plasma membraninda
aksiyon potansiyeli olusumu
giiclesmektedir (13). Istirahat membran
potansiyelinin progresif depolarizasyonu,
sarkolemma elektriksel olarak ineksitabl
olana kadar siirer ve paralizi ortaya ¢ikar.

Total viicut potasyumunda ciddi bir
eksiklik  olmadigr i¢in, potasyumun
ekstraselliiller araliga geri ddnmesiyle

paralizi diizelir.

TPP tedavisi ailesel HPP den farkh
iki asamada diistiniiliir. Akut
donemde kas giicii zaafin1 diizeltmek
amaciyla parenteral potasyum replasmant
en etkin tedavidir. ikinci asamada ise
tirotoksikoz tedavi edilmelidir. Replasman
tedavisi  rebound  hiperkalemi  riski
g6z0Oniine alinarak, 100 mMEQ/24 saatin
istiine ¢ikmamalidir. Potasyum kaybina
sebep olabilecek diare, kusma ve diiiretik
kullanim1 gibi durumlar bu sinirlamanin
disindadir. Profilaktik potasyum tedavisi
ataklar1 oOnlemede etkin degildir. Hasta
tiroid fonksiyonlar1 agisindan  Gtiroid

olarak
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durumdayken atak tekrarlamaz.
Baslangicta antitiroid tedaviyle birlikte
beta blokerler kullanilabilir. Propranolol
(3mg/kg/glin), hemen tiim hastalarda
ataklarin sikhigimi ve ciddiyetini azaltir
(14). Olgumuzda da akut donemde diisiik
olan serum potasyum diizeyi replasman
tedavisi ile diizeltilince klinik bulgularin
tamamen diizeldigi go6zlendi.
ataklarmm baslama 06zelligi, egzersiz ve

Olgumuz

karbonhidrat alim1 ile iligkisi, alt
ekstremitelerin belirgin tutulmasi,
semptomlarin potasyum replasmani ile

diizelmesi, tedaviye dramatik olarak yanit
almmas1 ve tiroid fonksiyon testleri
nedeniyle tirotoksik periyodik paralizi
olarak degerlendirildi.

Her iki periyodik paralizi olgusu
g6z Oniinde bulunduruldugunda profilaktik
tedavide tuzun kisitlanmasi, karbonhidrath
gidalardan  kac¢milmasi,  potasyumdan
zengin gidalarla beslenilmesi, asir1 egzersiz
ve stresli yasamdan uzak durmaya Ozen
gosterilmelisi gerekmektedir. Hipokalemik
periyodik paralizinin patofizyolojisin de
hiicre icine potasyum gecisi oldugundan
potasyum replasmani
gelisebilecek  rebound

sirasinda
hiperkalemiler
acisindan dikkatli olmak gerekmektedir.
Sonug olarak giicsiizlik ve kuvvetsizlik
nedeniyle hastaneye basvuran
grubunda hipokalemik paralizi olgular1
akla getirilmelidir. Hipokalemiye baglh
paraliziler degerlendirilirken ise mutlaka
primer gbzden
gecirilmelidir.

hasta

ve sekonder nedenler

Kaynaklar

1. Fontaine B, Lapie P, Plassart E, Tabti
N, Nicole S, Reboul J et al. Periodic
paralysis and voltage-gatedion channels.
Kidney Int 1996;49:9-18.



2. Stedwell R, Allen KM, Binder LS.
Hypokalemic paralysis: A review of the
etiologies, pathophysiology, presentation,
and therapy. Am J Emerg Med
1992;10:143-8.

3. Papadopoulos KI, Diep T, Cleland B,
Lunn NW. Thyrotoxic periodic paralysis:
report of three case sandreview of the
literature. J Int Med 1997; 241:521-4.

4. Koc F, Bozdemir H, Over F, Sarica Y.
Tirotoksik hipokalemik periyodik paralizi;
yedi olgunun analizi ve literatiiriin gézden
gecirilmesi.  Giilhane  Tip  Dergisi
2004,;46:59-65.

5. Dogru C, Ozgiir Dogan N, Ergim M,
Bildik F, Demircan A. Konversiyon mu?
Hipokalemi mi? Olgu Sunumu. Akademik
Acil Tip Derg. 5:37-9, 2007

6. Adams RD, Victor M. Myasthenia
Gravis an depisodic forms of muscular

weakness. In: Principles of neurology.
McGraw-Hill Information Services
Company. Pp:1150-67,1989

7. Gutmann L. Periodic paralyses.

Neurologic Clin. 18:195-202, 2000

8. Kog F. Hipokalemik Periyodik Paralizili
13 Olgunun Analizi. Acil Tip Dergisi.8:1-
5, 2008

9. Bruma 0SJ, Schipperheyn JJ, Bots
GTAM. Heart muscle disease in familial
periodic paralysis. Acta Neurol Scand.
64:12-21, 1981.

10. Levitt LP, Rose LI, Dawson DM.
Hypokalemic periodic  paralisis  with
arrhymia. N Engl J Med. 286:252-4, 1972.

11. Londner M, Hammer D, Kelen GD.
Fluid an delect rolyte problems In:
Tintinalli JE, Kelen GD, Stapczynski JS
(eds). Emergency Medicine A
Comprehensive Study Guide, New York:
Mc Graw-Hill. pp: 167-79, 2004.

12. Kilpatrick RE, Seiler-Smith S, Levine
SN. Thyrotoxic hypokalemic periodic
paralysis: Report of four cases in black
American males. Thyroid 1994, 4: 4415.

158

13.  Brown MJ, Brown DC, Murphy
MB. Hypokalemia from B2 receptor
stimulation by circulatin gepinephrine. N
Engl J Med 1983; 309:1414-9.

14. Lin SH, Lin YF. Propranolol
rapidly reverses paralysis, hypokalemia,
and hypophosphatemia in thyrotoxic
periodic paralysis. Am J Kidney Dis 2001,
37: 620-3.



