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Ailesel Hipokalemik Periyodik Paralizi:
Olgu Sunumu

Familial Hypokalemic Periodic Paralysis:
A Case Report

Ozet

Ailesel hipokalemik periyodik paralizi, y1lda birkag¢ kez veya her giin ortaya ¢ikabilen ve birkag
saat veya birkag giin siirebilen gecici kas giigsiizligii ataklari ile karakterize otozomal dominant
gecisli konjenital bir hastaliktir. Ataklar sirasinda potasyumun kas hiicrelerine gegmesine bagl
olarak serum potasyum diizeyi diiser ve ataklar arasinda normal sinirlardadir. Bu makalede
belirgin bir tetikleyici faktdr olmaksizin gecirdigi hipokalemik paralizi atag: sirasinda acil
servise basvuran 21 yasinda bir erkek hasta sunulmaktadir.

Anahtar Kelimeler: periyodik paralizi, hipokalemi, otozomal dominant

Summary

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 the shift of potassium into muscle cells,
serum potassium level is decreased during attacks and it is in the normal range between two
attacks. A 21 year old male patient seen in the emergency department due to a hypokalemic
paralysis attack occurring without any obvious triggering factor was presented in this article.
Key Words: periodic paralysis, hypokalemia, autosomal dominant

GIRIS:

Periodik paralizilerin en sik goriilen formu olan Ailesel Hipokalemik Periodik
Paralizi (HPP), sporadik olarak da karsimiza ¢ikabilen, kaslarda episodik
giigsiizliikle karakterize otozomal dominant gecisli bir hastaliktir. Atak
déneminde potasyumun kandan kas hiicrelerine gegmesine bagli olarak serum
potasyum diizeyi disiik, ataklar arasinda ise hem serum potasyum diizeyi hem
de hastanin nérolojik muayenesi tamamen normaldir (1). Hastalar acil servise,
ciddi hipokalemiye bagh kas gii¢siizliigii, bulanti, kusma, konstipasyon ve
uyusma gibi nonspesifik semptomlarla basvurabilir. Belirgin hipokalemi
semptomlari, daha ¢ok serum potasyum diizeyi 2,5-3 mEq/L’nin altina
indiginde ortaya ¢ikar (2). Eger acil hekimi hipokaleminin bu semptomlarla
prezente olabilecegini ayirici tanida diislinmez ise yanlis tan1 konulabilir.
Burada sundugumuz olgu ile giigsiizliik, kuvvet kaybi ile gelen olgularda
ayirici tanida HPP diisiiniilmesi gerektigini vurgulamak ve HPP’li olgumuzu
literatiir esliginde tartismay1 amagladik.

OLGU:

Yirmi yasinda erkek hasta, birka¢ saat 6nce baslayan kol ve bacaklarda
giicstizliik, karincalanma ve yardimsiz ylirliyememe yakinmast ile acil servise
bagvurdu. Hasta acil servise getirildiginde genel durum iyi, suur agik, oryante
ve koopere idi. Hastanin gelisinde vital bulgular stabildi. Tansiyon arteriyel:
110/60mmHg, nabzi: 80 /dk idi. Yapilan motor ve duyu muayenesinde iist
ekstremitelerde 4/5, alt ekstremitelerde 3/5 gii¢c kayb1 mevcut olmasina ragmen
duyu muayenesi normaldi. Derin tendon refleksleri azalmisti. Daha dnce de
benzer yakinmalar1 oldugunu belirten hastanin aile dykiisii sorgulandiginda 18
yasindaki erkek kardesinin ayni bulgularla acil servise bagvurdugu 6grenildi.
Coklu ilag alim1 veya kronik bir rahatsizliga bagh ilag alim hikayesi yoktu.
Hastanin basvuru anindaki laboratuar degerlerinde Na:138 mEq/L K:
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1,9mEq/L Ca:9,2 mEq/L Mg:2,3 mEq/L Cl:103
mEq/L  olup potasyum disindaki elektrolit
degerlerinde ozellik tesbit edilmedi. Yapilan idrar
tetkikinde 6zellik yoktu. Cekilen Elektrokardiyografi
(EKG) normal sinus ritmi olup hipokalemide
goriilebilen U dalgalar1, ST depresyonu, QT uzamasi
yoktu. CPK normal smirda idi. Hastaya potasyum
kloriir (KCl) infiizyonu uygulandiktan sonra takibin
12. saatinde paralizi tamamen diizeldi. i¢ Hastaliklar1
Anabilim Dali’na konsulte edilen hasta poliklinik
takibi alindi. Poliklinikten yapilan renin aldesteron
diizeyleri, idrar tetkikleri, elektrolitleri ve tiroid
hormonlart normal sinirlarda idi. Hastanin yapilan
surrenal ve tiroit ultrasonografide (USG) pataloji
tesbit edilmedi.

TARTISMA

AHPP, iskelet kasinin T - tiibiillerindeki dihidropiridin
duyarli L- tipi kalsiyum kanallarmin a-1 subunitini
kodlayan gendeki mutasyonun neden oldugu
otozomal dominant kalitimla gecen bir iyon kanali
hastalig1 olarak bilinmektedir. Olgularinin beste biri
sporadiktir ve 1/100.000 oraninda goriilmektedir.
Erkeklerde kadinlardan 3—4 kat fazla goriiliir ve
semptomlar daha belirgindir (3-5). Hastalarda
simetrik olarak ortaya ¢ikan omuz ve kalga kaslarinda
daha belirgin olan gii¢siizlik klinigin en 6nemli
bulgusudur. Asimetrik tutulum da goriilebilir hatta
sadece bir kol veya bacak da etkilenebilir. Faringeal
kaslar, goz ve solunum kaslar1 ¢ok agir formlarda
etkilenebilir ve 6zellikle solunum kaslarmin tutulumu
neticesinde oliimle sonuglanabilir (4-6). Olgumuz
erkek ve kas tutulumu simetrikti. Omuz ve kalga
kaslar etkilenmisti.

Hastalar ataklar sirasinda tipik olarak sabah gii¢stizliik
veya bacaklarinda agirlik hissi ile uyanir. Giigsiizliik
ilerledikce giligsilizlikle orantili olarak kaslarin
uyarilabilirligi azalir ve derin tendon refleksleri
hipoaktif hale gelir. HPP’nin agir formunda hasta
hicbir ekstremitesini hareket ettiremez hale gelir.
Kaslar uyarilara tiimiiyle duyarsizdir ve derin tendon
refleksleri alinmaz olur (7). Ozellikle agir egzersiz
sonras1 uykudan uyanma doneminde atak goriilme
olasiligr yiiksektir. Ataklar birka¢ saatle sinirli
kalabilecegi gibi birkag¢ giine kadar da uzayabilir ve
atak bitince kas giici normale doner. Ataklar
baslangigta seyrek, daha hafif ve kisa siireli olmasina
karsin, birka¢ ay veya yil sonra siklig1 ve siddeti
artabilir ve siiresi de uzayabilir. Alkol, stres durumlari
(fiziksel veya psikolojik), soguga maruziyet,
karbonitratli ve tuzlu besinlerin fazla miktarda
tiketilmesi,  subkutan insulin  enjeksiyonu,
enfeksiyonlar  ataklarin  baglamasma  katkida
bulunabilirler (5,8). ilk atak genellikle adélesan ¢agda
goriilmektedir. Bizim olgumuzda 20 yasinda ve derin

tendon refleksleri hipoaktifdi ve beraberinde agir
egzersiz, asir1 karbonhidrath veya tuzlu diyet ya da
enfeksiyon Oykiisii ve bulgusu yoktu.

Hipokalemik periyodik paralizi diisiindigtimiiz
olgularda ailesel 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 fizik ve
norolojik baki, radyolojik ve labaratuar yontemleri ile
dislanmalidir. Bu olgudan ayrintili bir anamnez alindi.
Hastanin elektrolit diizeyleri, idrar tetkiki, Renin,
aldesteron diizeyleri, tiroid hormonlar1 ve batin ve
tiroit USG yapilarak ikincil nedenler arastirildi. Fakat
hipokalemiye neden olabilecek ikincil bir neden tesbit
edilmedi.

Hipokalemide, EKG'de U dalgalari, ST depresyonu,
QT uzamasi ve T dalgasinda diizlesme, sino-atrial
bloklar ve aritmiler saptanabilir (9-11). Acil
servislerde ¢ekilen EKG’ler elektrolit bozukluklari
yoniinden de incelenmelidir. Atak sirasinda CPK
diizeyi artabilir (12). Olguda EKG’e sinus
ritmindeydi, hipokalemiye bagl bulgu yoktu ve CPK
normal sinirlardaydi.

HPP’de atak tedavisinde amag diisiik olan potasyum
diizeyini yiikseltmek ve periyodik paraliziye neden
olan sekonder nedenlere yonelik olmalidir. Akut
donemde paralizi ataklar1 oral potasyum (20-100
mEq) preparatlar ile tedavi edilebilir (1). Diizelme
olmazsa KCI inflizyonu kullanilir. KCI infuzyonu
sirasinda hasta mutlaka monitorize edilmeli ve saatte
40 mEq/L den daha fazla verilmemelidir (13).
Glinliik verilen miktar 90 mEq/L agsmamalidir.
Profilaktik tedavide tuz kisitlamasi, karbonhidratl
gidalardan kagmilmasi, potasyumdan zengin gidalarla
beslenilmesi, asir1 egzersiz ve stresli yasamdan uzak
durmaya 6zen gosterilmelidir. Hipokalemik periyodik
paralizinin patofizyolojisin de hiicre i¢ine potasyum
sifti oldugundan potasyum replasmani sirasinda
dikkatli olmak gerekmektedir. Bu yontemle
gelisebilecek rebound hiperkalemiler Onlenebilir.
Olgumuzda basvuru aninda serum potasyumu belirgin
olarak diisiik (K = 1.9 mEqg/L) bulundu ve intravenz
KCL inflizyonu sonrasi semptomlar tamamen geriledi
ve kas giicli normale dondii.

Sonug olarak acil servise gii¢siizliik ve kuvvetsizlik
nedeniyle getirilen 6zellikle adalsan yas grubundaki
hasta grubunda hipokalemi bagh paralizide
diisiiniilmelidir. Hipokalemiye bagli paraliziler
degerlendirilirken mutlaka primer ve sekonder
nedenler gbzden gegirilmelidir.
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