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Case Report

Yenidogan Déneminde Bir Psédohipoaldosteronizm Olgusu
A Rare Case: Pseudohypoaldosteronism in the Neonatal Period

Yesim COSKUN', Ceyhun DALKAN?, ipek AKMAN'2

Bahgesehir Universitesi, Tip Fakdiltesi, Medical Park Géztepe Hastanesi, Cocuk Saghgi ve Hastaliklari Anabilim Dall, istanbul, Tirkiye
2Near East University, Nicosia, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Yenidogan Bilim Dall, Lefkosa, KKTC

OZET

Ps6dohipoaldosteronizm, aldosterona hedef organlarda direng sonucu asir tuz kaybl, hiponatremi, hiperkalemi, me-
tabolik asidoz ve hiperreninemik hiperaldosteronizm olarak tanimlanan nadir gérilen bir hastalik grubudur. Olgu sunu-
munda postnatal 8. giininde dehidratasyon, hiperkalemi ve hiponatremi klinigi ile bagvuran bir psddohipoaldosteronizm
olgusu sunulmasi ve tedavisinin tartisiimasi amaglanmistir.
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ABSTRACT

Pseudohypoaldosteronism is a rare disease and develops as a result of resistance to aldosterone in target organs
that causes excessive salt lost, hyponatremia, hyperkalemia, metabolic acidosis and hyperreninemia. An 8-day-old
boy was transferred to our hospital because of dehydration, hyperkalemia and hyponatremia and was diagnosed

pseudohypoaldosteronism. We aimed to discuss our case and the treatment of pseudohypoaldosteronism.
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GiRiS

Psddohipoaldosteronizm (PHA), ilk kez 1958 yilinda Cheek ve
Paver tarafindan hipertansiyon ve hiperkalemi birlikteligi olarak
tanimlanmistir (1). Psédohipoaldosteronizm, aldosterona hedef
organlarda (bdbrekler, kolon, ter ve tikurlk bezlerinde) direng
sonucu asin tuz kaybi, hiponatremi, hiperkalemi, metabolik
asidoz ve hiperreninemik hiperaldosteronizm olarak tanimlanir.
Aldosterona direng, mineralokortikoid reseptorl veya epitelyal
sodyum kanallarindaki mutasyon sonucunda olabilir (2,3). Bu
olgu sunumunda yenidogan déneminde dehidratasyon, hiper-
kalemi ve hiponatremi Klinigi ile basvuran 8 gunlik, konjenital
adrenal hiperplazi dislandiktan sonra PHA tanisi konan ve elekt-
rolit destegi ile tedavi edilen olgu sunulmustur.

OLGU

Saglikl bir gebelik sonrasi 24 yasinda annenin ilk gebeliginden
3600 gr olarak dogan ve emmeme sikayeti ile dogdugu merke-
ze basvuran hasta, hastanemize hiponatremik hiperpotasemik

dehidratasyon nedeniyle sevk edildi. Ailede akraba evliligi yoktu.
Hastanin gelisinde yapilan fizik muayenesinde hipotonisitesi,
azalmis turgoru, skrotal hiperpigmentasyonu oldugu saptandi
ve dogum kilosuna gére % 3 tarti kaybi oldugu tesbit edildi.
Hastanin kalp tepe atimi 150/dk, solunum sayisi 40/dk olarak
saptandi. Hastanin gelis tetkiklerinde agdir hiponatremisi (121
mEg/It) ve hiperpotasemisi (9.4 mEag/It), hipokloremisi (Cl 87
mEqg/lt), hipertrisemisi (Ure 85.6 mg/dl), kreatin yUksekligi (kre-
atinin 0.6 mg/dl), asidozu (bikarbonat 16.0 mmol/dl) saptandi.
Tam kan sayimi, C-reaktif protein ve idrar analizi normal sinirlar-
daydi. Lomber ponksiyonunda patolojik bulguya rastlanmadi.
Gonderilen idrar kiltGrinde Uremesi olmadi.

Hiperpotasemi tedavisi icin kalsiyum glukonat, sodyum bikar-
bonat, insulin-glukoz inflzyonu, ventolin inhaler ve rektal polise-
tilen sUlfat baglandi. Hastanin serum sodyum degeri 6. gindn-
de normal degere (134 mE/It) yUkseldi, serum potasyum degeri
tedaviye ragmen 7.2 mEqg/dl’'di. Hiponatremisi, hiperpotasemisi
olan hastada 6ncelikle konjenital adrenal hiperplazi (KAH) di-
sUinUlerek hormon duzeyleri alindi ve hidrokortizon (10-20 mg/
megun) ve fludrokortizon (150 pg/m?/giin) tedavisi baglandi.

Yazisma Adresi / Correspondence Address:
Ceyhun DALKAN

Near East University, Nicosia, Cocuk Sagligi ve Hastaliklari Anabilim Dali, Yenidogan Bilim Dali, Lefkosa, KKTC

E-posta: dalkanc@yahoo.com

Gelis tarihi / Received : 09.04.2015
Kabul tarihi / Accepted : 30.01.2016
Elektronik yayin tarihi  : 01.04.2016
Online published

DOI: 10.12956/tjpd.2016.215



202 Coskun Y ve ark.

Hastanin yatisinda alinan 17-OH Progesteron degeri 3.3 ng/
ml, normal (7-77 ng/ml), Andrestenoidon 2.6 ng/ml (0.1-0.9 ng/
ml), dehidroepiandresteron-stilfat 80 pg/dl, kortizol 34.76 pg/
dl (4.60-22.80), ACTH 15.3 pg/ml (7.2-46), serbest testesteron
1.8 pg/ml (0.2-42.5), Aldosteron 2070 pg/ml (20-1750), Plazma
Renin Aktivitesi (PRA) degeri 160 ng/ml/saat (2-35 ng/ml/
saat) olarak saptanmasi, arteryel tansiyon degerlerinin normal
aralikta seyretmesi nedeniyle KAH tanisindan uzaklagildi.
Aldesteron duzeylerinin yiksek olmasi, ek olarak kan basinci
degerlerinin normal olmasi nedeniyle olguda primer PHA
dUsUnuldd. Sekonder PHA'y1 dislamak igin yapilan Uriner sistem
ultrasonografisi normal bulundu. Hasta énce IV, ardindan oral
sodyum (150 mEg/kg) replasmani yapildi. Hiperkalemi medikal
tedavisine yanit allnamadigi igin periton diyalizi uyguland..
Hastanin tuz kaybina bagdl elektrolit dengesizligi ve klinik tablo
beslenmeye tuz eklenmesi ile kontrol altina alindi. Bu sekilde
hasta stabilize edildi. Yogun bakim tedavisi tamamlandiktan
sonra hidrokortizon ve fludrokortizon tedavileri kesilerek tuz
miktar 3 gr/gune ¢ikildi. Durumu stabilize olduktan sonra 2 gr/
gun sodyum alimi ile taburcu edildi.

TARTISMA

Aldosteron distal tibllden sodyum absorbe edip, potasyum
sekrete ettirerek kan elektrolitlerini dlizenleyen primer minera-
kortikoid hormondur. Adosteron eksikligi, 6zellikle renal yolla
sodyum kaybedilecegi ve potasyum sekrete edilemeyecedi icin
hiperpotasemik, hiponatremik, metabolik asidotik dehidratas-
yona neden olur. izole adosteron eksikligi nadir olarak gordlir,
siklikla KAH’In renal tuz kaybi olan formlarinda bu klinik bulgular
daha siklikla goérultr. Bu hastalarda cinsiyet farklilasma bozuk-
luklari da goérulebilir. Psddohipoaldosteronizmde, ylksek aldos-
teron seviyelerine ragmen, hedef organlarda, 6zellikle bébrekte
aldosterona reseptdr dlzeyinde veya sinyal sisteminde yanit
olusamadig icin aldosteron eksikligi tablosu gozlenir (4).

Sekonder PHA, ilaclar (siklooksijenaz inhibitorleri, anjiotensin
dénustlrictd enzim inhibitdrleri, potasyum tutucu dilretikler,
trimetroprin, siklosporin vs), obstriktif Uropati, veziko Ureteral
refll, idrar yolu enfeksiyonlari, dogumsal renal anomaliler, tUbu-
lointerstisyel nefrit ve orak hicreli anemi nefropatisi sonucunda
distal tUbtilde aldosterona duyarsizlik sonucu gelisir (5,6).

Yenidogan ddneminde dehidratasyon nedeniyle klinige bas-
vuran olgularda 6zellikle dehidratasyon tipinin belirlenmesi
icin elektrolitlerin degerlendiriimesi 6nemlidir. Hiponatreminin
ayiricl tanisinda idrar sodyum miktarinin dlgtlmesi yararldir.
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Hiponatremik dehidratasyon saptanan olgularda ayirici tanida
primer veya sekonder adrenal yetmezlik nedenleri ile renal yolla
kayiplar ayirici tanida diistintimelidir. Ozellikle idrarda tuz kaybi-
nin yUksek oldugu olgularda 21 hidroksilaz, 3- hidroksi steroid
dehidrogenaz, 20-22 desmolaz eksiklikleri akla gelmelidir. Bu
olgularda ¢zellikle yenidogan déneminde cinsiyet farkliliklar 6n
planda olsa da esas hayati tehdit eden ciddi dehidratasyonun
nedeni idrarla sodyum kaybidir (7).

Yukarida bahsedilen olgumuzda kortizol dizeyi dizeyi ylksek,
17 OH-Progesteron duzeyi normal, idrardan sodyum atilimi
yUksek, aldosteron dlzeyi ve renin aktivitesi yUksek, tansiyon
degerleri normal sinirlarda oldugu icin KAH’dan uzaklasildl.
Primer PHA tedavisinde standart mineralokortikoid replasma-
nina cevap yoktur, yiksek miktarlarda (50-100 mEa/kg/gin)
sodyum replasmani yapilmalidir. Hiperpotasemi medikal tedavi
ile dUzeltilemediginde periton diyalizi yapilmasi gereklidir.

Sonug olarak yenidogan déneminde hiponatremi, hiperpota-
semi, metabolik asidoz ve dehidratasyonla bagvuran olgularda
akla aldosteron eksikligi gelmelidir. Bu olgularda KAH ve PHA
mutlaka ayirici tanida dustndlmelidir. Bu amagcla ilag kullanimi
OykUsu sorgulanmali, Uriner sistem enfeksiyonlar, dogumsal
Uriner sistem anomalileri diglanmalidir.
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