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Distal Renal Tiibuiler Asidoza Baglh Hipokalemik Paralizi Gelisimi ile
Ortaya Cikan Primer Sjogren Sendromu: Olgu Sunumu

Primary Sjogren's Syndrome Presenting with Hypokalemic Paralysis
due to Distal Renal Tubular Acidosis: A Case Report
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OzZET ABSTRACT

Sjégren sendromu egzokrin bezlerin lenfositik Sjogren's syndrome is characterized by lymphocytic
infiltrasyonu ile karakterize kronik otoimmun bir hastalik infiltration of exocrine glands is a chronic autoimmune
olup siklikla agiz ve g6z kurulugu sikayetleri ile ortaya disease often arises with mouth and eye dryness
¢tkmaktadir. Sjégren sendromunda bébreklerin complaints. Renal involvement in Sjégren's syndrome is
tutulumu nadir degildir. Sjgren sendromu genellikle not rare. Sjégren's syndrome often cause
tubulointerstisyel nefrit ve distal renal tubliler asidoza tubulointerstitial nephritis and distal renal tubular
(dRTA) neden olabilmektedir. Hipokalemi dRTA olan acidosis. Hypokalemia is the most common electrolyte
hastalarda en sik gériilen elektrolit bozuklugudur. disorder in patients with distal tubular acidosis. The
Hipokalemik paralizi ve dRTA saptanan hastalarda etiology in patients with hypokalemia, paralysis and
etyolojide Sjégren sendromu géz éniine alinmalidir. distal renal tubule acidosis should be considered

Sjégren's syndrome.
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GIRIS

Sjogren sendromu egzokrin bezlerin lenfositik
infiltrasyonu ile karakterize kronik otoimmun bir
hastalik olup siklikla agiz ve g6z kurulugu sikayetleri
ile ortaya cikmaktadir (1). Sjogren sendromunda
bobreklerin tutulumu nadir degildir. Genellikle
tubulointerstisyel nefrit ve distal renal tubuler
asidoza (dRTA) neden olabilmektedir (1,2).
Hipokalemi, dRTA olan hastalarda en sik gorilen
elektrolit  bozuklugudur. Yine de Sjogren
sendromunun dRTA’ya bagh ciddi hipokalemik
paralizi ile ortaya ¢ikmasi sik gorilen bir durum
degildir.

OLGU

44 yasinda bir bayan hasta bir haftadan beri
devam eden ve giderek artan her iki kol ve
bacaklarda gligsuizlik sikayeti ile basvurdu.
Ozgecmisinde herhangi bir 6zellik yoktu. Sigara ve
alkol  kullanmiyordu. Fizik muayenede genel
durumu iyi, bilinci agikti. Kan basinci 80/50 mmHg,
kalp hizi 84/dk ve ates 36.5 C idi. Her dort
ekstremitede 3/5 kas gticl kaybi vardi. Diger sistem
muayeneleri normaldi. Elektrokardiyografide T
dalgalarinda dizlesme izlendi (Sekil 1). Laboratuar
incelemesinde Ure: 44 mg/d|, kreatinin: 0.76 mg/dI,
sodyum: 145 mEq/L, potasyum: 1.9 mEq/L, klor:
125 mEq/L, kalsiyum: 8.7 mg/dl, fosfor: 1.9 mg/dl,
magnezyum: 3 mg/dl, Urik asit: 2.8 mg/dl idi.
Serum anyon gap normaldi (6 mEg/L). Kan gazinda
pH:7.24, bikarbonat:13.4 mEq/L, PCO2:27.5 mmHg,
P0O2:109 mmHg saptandi.

Hastanin yapilan tetkikleri normal anyon acikh
hipokalemik hiperkloremik metabolik asidoz ile
uyumlu idi. Diger normal anyon gapli metabolik
asidoz nedenleri dislandigl icin hastada RTA
olabilecegi distinildi. Bakilan idrarda pH:6.5 idi ve
idrar anyon acigl pozitifti (59 mEq/L). Bu bulgular
hastada dRTA oldugunu destekliyordu. dRTA’ya
neden olabilecek altta yatan bir patolojiyi
belirlemeye yonelik ileri inceleme yapildl. Goz
kurulugu tarif eden hasta g6z hastaliklar ile
konsulte edildi. Ancak, Schirmer testi negatif idi.
Hastaya Rose-bengal testi yapilamadi. Agiz
kurulugu olan hastanin  tikrik bezlerinin
ultrasonografik incelemesinde bilateral
submandibular bez parankimi heterojen izlendi.
Mindr tikrik bezi biyopsi kesitlerinde bir duktus
cevresinde minimal (50 lenfositten az) lenfoid
hiicre infiltrasyonu izlendi, Chisholm ve Mason
siniflamasina gore grade 1 olarak degerlendirildi.

Tukrik bezi sintigrafisinde her iki parotiste ve
her iki submandibular tikrik bezinde azalmis
ekstraksiyon  fonksiyonu izlendi. Serolojik
belirteclerin incelemesinde anti-nikleer antikor
(titre:1/320), anti-SSA/Ro ve anti-SSB/La pozitif
tespit edildi. Hastanin klinik ve laboratuar bulgulari
sistemik lupus eritematozis (SLE), romatoid artrit,
primer biliyer siroz gibi sekonder sjégren sendromu
nedenlerinin  tani  kriterlerini  tam  olarak
karsilamadi.Tedavide parenteral potasyum ve
bikarbonat verildi. Primer sjogren sendromu olarak
kabul edilen hastanin devam tedavisi oral
potasyum sitrat, potasyum bikarbonat,
hidroksiklorokin, azathioprin ve prednizolon olarak
diizenlendi. Hastanin basvuru ve tedavi sonrasi
laboratuar bulgulari tablo-1’de sunulmustur.

Sekil 1. Hastanin Basvurusundaki Elektrokardiyografisi

TARTISMA

Sjogren sendromu genellikle egzokrin bezlerin
tutuldugu kronik otoimmun bir hastaliktir. Tek
basina  gorilebildigi  gibi  (primer  sjogren
sendromu), romatoid artrit, SLE, progresiv sistemik
sklerozis gibi otoimmun hastaliklara da eslik
edebilmektedir. Kadinlarda daha sk (K:E=9:1)
gorilir (2). Ozellikle lakrimal ve tikrik bezleri
tutulur ve hastalar agiz ve goz kurulugu sikayetleri
ile basvururlar. Bunun disinda cilt, akciger,
gastrointestinal sistem, santral ve periferal sinir
sistemi, kas iskelet sistemi ve bobrekler de
etkilenebilir (1,3). Sjogren sendromu'nda bobrek
tutulum nadir degildir. En yaygin gorilen bobrek
hastaligi  tubulointerstisyel  nefrittir ve bu
hastalarda RTA gelisebilir (4). Primer sjogren
sendromu'nda RTA insidansinin %33-73 oldugu
gosterilmistir (5-6).

RTA normal anyon acikli  hiperkloremik
metabolik asidoz ile karakterize olup amonyum
olusumunda bozukluk, hipoaldosteronizm,
proksimal tubulus bozukluklari ve distal tubulus
bozukluklari seklinde dort gruba ayrilir. dRTA'da
distal tubulde H+ ekspresyonunda defekt vardir.
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idrar anyon gap'i pozitif ve idrar pH'I 5.5'in
Uzerindedir.

Tablo 1. Olgunun Bagvurusu ve Tedavi Sonrasindaki
Laboratuar Bulgulari
Tedavi Normal

Parametre Basvuru
sonrasi  arahk
Sodyum (mEq/L) 145 138 136-145
Potasyum (mEq/L) 1.9 4.5 3.1-5.1
Klor (mEq/L) 125 116 98-107
Kalsiyum (mg/dL) 8.7 9.1 8.2-10.6
Fosfor (mg/dL) 1.9 3.3 2.5-4.5
Ure (mg/dL) 44 21 13-43
Kreatinin (mg/dL) 0.76 0.7 0.6-1.1
Urik asit (mg/dL) 2.8 3 2.6-7.2
Albumin (g/dL) 3.5 3.5 3.5-5
AST (U/L) 20 a5 0-35
ALT (U/L) 77 a1 0-45
Hemoglobin (g/dL) 11.7 10.7 11.7-15.5
Arteryal kan gazi
pH 7.23 7.40 7.35-7.45
HCO; (mmol/L) 134 25.1 22-26
PaCO, (mmHg) 27.5 a1.4 35.0-48.0
Pa0, (mmHg) 109 32.6 82.5-108
idrar testleri
Mikroalbumin(mg/giin) 81 <30
Sodyum (mmol/giin) 302 40-220
Potasyum(mmol/giin) 117 25-125
Klor (mmol/giin) 360 110-250
Kalsiyum (mg/giin) 57 0-275
pH 7.5 7 4.6-8
Dansite 1005 1004 1003-1030

Kisaltmalar: AST: Aspartat amino transferaz, ALT: Alanin
amino transferaz, HCO3: Hidrojen bikarbonat, PaCO2: Parsiyel
karbondioksit basinci, PaO2: Parsiyel oksijen basinci.

Hipokaleminin eslik ettigi dRTA nedenleri
arasinda amfoterisin, lityum, ifosfamid, foskarnet,
vanadium kullanimi, toluen maruziyeti, sjogren
sendromu ve SLE gibi sistemik hastaliklar ve bobrek
transplantasyonu yer alir (7). Bizim olgumuzda
oyklyl derinlestirdigimizde hastanin agiz ve goéz
kurulugu semptomlarinin olmasi, SS-A ve SS-B
pozitifligi olmasi, tlkrik bezi sintigrafisinde tikrik
bezi tutulumunun gosterilmesi ile Amerika-Avrupa
uzlasi grubu sjogren sendromu siniflama
kriterlerine gore hastaya sjogren sendromu tanisi
koyuldu (8). Sjogren sendromunun dRTA'ya bagl
ciddi hipokalemi ve paralizi ile ortaya ¢ikmasi nadir
goriinen bir  durumdur  (9-10).  Sjogren

sendromunda RTA genellikle asemptomatiktir.
Ancak, bu durumun devam etmesi halinde
quadripleji ve uygun tedavi edilmezse solunum
kaslarinin  paralizisine bagl  solunum arresti
gelisebilir. Solunum arresti sjégren sendromu'nun
ciddi ve fatal bir komplikasyonudur (11). Sonug
olarak; hipokalemik paralizi ve dRTA ile basvuran
hastalarda etyolojide Sjégren sendromu goz 6niine
alinmahdir.
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