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Oz

Hipokalemik periyodik paralizi (HPP), agir egzersiz, diyet yapma veya yiiksek karbonhidratli yemekler ile tetiklenen ve agrisiz kas giigstizligii
ataklariyla karakterize kaslarda iyon kanallarindaki bir defekt ile ilgili olan nadir goériilen bir noromiiskiiler bozukluktur. Biz bu olguda ani
baslangigh gii¢ kaybi sikayetiyle Acil Servis (AS)’e bagvuran ve daha 6ncede benzer sikayetleri olan 37 yagindaki bir erkek hastay1 sunuyoruz. AS’te
¢aligilan rutin kan testlerinde serum potasyum seviyesi belirgin olarak diisiik saptandi. Hipokaleminin diger nedenleri disland1. Hastanin semptomlari
potasyum yerine koyma tedavisi ile 4 saat gibi kisa bir siirede tamamen diizeldi. Bu olgu, ani flask paralizisi ile bagvuran geng hastalarda ayirici
tanida nadir olmasmna ragmen HPP’nin diisiiniilmesi gerektigini ve serum potasyum seviyelerine bakilarak kolayca belirlenebilecegini
gostermektedir.

Anahtar Kelimeler: Hipokalemi, periodik paralizi, acil servis

Abstract

Hypokalemic periodic paralysis (HPP) is a rare neuromuscular disorder that is triggered by heavy exercise, dieting, or high-carb meals, and is
associated with a defect in the ion channels in muscles characterized by painless attacks of muscle weakness. We report a case of a 37-year-old man
who presented Emergency Department (ED) with sudden onset paralysis and had similar complaints before. The serum potassium level of the patient
was significantly low in emergency routine blood tests. Other causes of hypokalaemia were excluded. The patient's symptoms improved completely
in as little as 4 hours with potassium replacement therapy. This case demonstrates that, although rare, HPP should be considered as a differential
diagnosis in young patients who present with sudden flaccid paralysis and can easily be determined by checking serum potassium levels at
presentation.
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Yilmaz ve ark.
Giris

Hypokalemic periodic paralysis (HPP), diizensiz araliklarla
meydana gelen kas zayiflig1 ataklar1 ile karakterize ve
hipokalemi ile iligkili olan bir iskelet kasi kanalopatisidir.
Semptomlarin siiresi dakikalardan giinlere kadar degigebilir
ve serum potasyum seviyeleri normallestikce ¢oziilebilir.!
Solunum kaslar1 ve biling diizeyi genellikle etkilenmemistir.
HPP otozomal dominant gegen kalitsal bir hastaliktir ve
100.000°de bir goriilmektedir.” Hipokalamiyi tetikleyen
durumlar arasinda stres, karbonhidrattan zengin beslenme,
yorucu egzersiz, enfeksiyon, glukoz infiizyonu, hipotermi,
anestezi, metabolik alkaloz ve steroidler sayilabilir.®

Biz nadir goriilen bu olguda Acil servis’e ani gelisen kas
giicsiizliigii sikayeti ile bagvuran hastalarda HPP’nin akilda
bulundurulmas: amaciyla sunuyoruz.

Vaka Sunumu

37 yasinda erkek hasta, 4 ckstremitesinde kuvvet kaybi,
genel halsizlik ve yiiriyememe sikayetler ile AS’e basvurdu.
Hastadan alinan 6ykiide oto kaporta diikkaninda calistigini,
yakin zamanda viral enfeksiyon gec¢irdigini, is yerinde ¢ok
yoruldugunu ve gectigimiz 5 yil igerisinde, genel
yorgunluktan tamamen felce kadar ciddiyetle degisen benzer
ataklarinin oldugunu ve en son 5 ay dnce 12 saat siiren bir
ataginin oldugunu beyan etti. Ayrica hasta kronik bobrek
yetmezligi siiphesi ile nefroloji polikliniginde takipli
oldugunu ancak hemodializ  tedavisi  gdrmedigini
belirtmekteydi. Oykiide bunun disinda hastamin herhangi bir
kronik hastaligi veya siirekli ilag kullanimimin olmadigi
anlagildi.

Fizik muayenede; hastanin genel durumu iyi, suuru agik
koopere, oryante ve kabulde vital bulgulari; Tansiyon
arteryel (TA)=110/75 mmHg, nabiz=76/dk, ates=36,5 °C,
solunum sayisi=14/dakika idi. Norolojik muayenede
tetraparezisi mevcut olan hastanin derin tendon refleksleri
(DTR) hipoaktif ve dort ekstremitenin kas giicii ise 3/5
olarak saptandi. Hastanin diger sistem bakilart normal
olarak degerlendirildi. Intrakranial patoloji agisindan AS’te
¢ekilen bilgisayarli beyin tomografisi (BBT)’de normaldi.
Ayirict tan1 agisindan hasta Noroloji bolimiine konsiilte
edildi ve serebrovaskiiler hastalik (SVH) agisindan yapilan
norogoriintiileme  tetkiklerinde de herhangi bir patoloji
saptanmadi. Tiroid fonksiyon testleri ve g¢ekilen akciger
grafisi de normaldi.

Rutin laboratuvar tetkiklerinde; WBC=17,0 mm?®, Hb=15
gldL, Plt= 225 mm?® glukoz= 95 mm/dL (95-106),
amilaz=140 U/L (22-80), BUN=32 mmol/dL (8-20),
kreatin=1,6 mg/dL (0,66-1,09), Na'=134 mmol/dl (136-
146), K'=2,40 mmol/dl (3,50-5,10), CI'=113 mmol/dl (101-
109), lipaz=159 U/L (0-67), Kreatinin Kinaz (CK)=282 U/L
(0-171) ve Ca™=8,8 mg/dL (8,6-10,6) saptandi. Tam idrar
analizinde; dansite=1008 (1015-1025), pH=6 (5-9),
16kosit=9 (0-4), eritrosit=6 (0-2) saptandi. Kan gazi
analizinde; pH=7,31 (7,35-7,45), pC0O,=33,7 mmHg (35-
45), p0,=101 mmHg (80-100), K*=2,15 mmol/l (3,4-4,5),
HCO;-=17,8 mmol/dI (21-31) saptandi.
Elektrokardiyogramda (EKG) normal siniis ritmi saptanmis
olup T amblitiidiinde azalma, bifazik T dalgalar1, U dalgalar1
ve QT intervalinde uzama (QTc>0,44 s) goriildii (Resim 1).

Periyodik Paralizi

Cizim 1. EKG: Tim derivasyonlarda Bifazik T dalgalar, U
dalgalari, QT uzamasi ve T amblitiidiinde azalma.

Hastada bu oOyki, klinik tablo ve tetkik sonuclari ile
Hipokalemikperiodik paralizi diisiiniildii ve Acil Serviste
hemen 1000 ml serum fizyolojik icinde 60 mEq/L potasyum
kloriir (KCI) olacak sekilde, aralikli venoz kan gazi ve EKG
takibiyle saatlik intravendz infiizyon hiz1 ayarlanarak
baslanildi. AS’te tedavinin ikinci saatinde hastanin DTRnin
normoaktif saptanip kas giiciiniin de tamamen normale
dondiigii goriildii. Tedavinin dordiincii saatinde bakilan
serum potasyum degeri 3,5 mEq/L olarak saptandi. Dahiliye
boliimiine konsiilte edilen hasta yogun bakima alinarak
tedavisi yogun bakimda devam ettirildi. Yogun bakim
takiplerinde amilaz ve lipaz degerlerinde yiikselme olan
hastaya akut pankreatit siiphesiyle batin ultrasonografisi ve
tim batin tomografisi ¢ekilen hasta medikal takibe alindi.
Takiplerde hastanin potasyum degerlerinin tekrar diismesi
ve paralizi sikayetlerinin tekrarlamasi iizerine 1 mEq/kg /24
saat’ten K replasmanina devam edildi. Yogun bakim
tinitesinde 6 giin takip edilen hastanin amilaz ve lipaz
degerlerinin normal seviyelere inmesi ve KCI replasmani
sonucu Potasyum seviyesi de normallesen ve paralizisi
diizelen hasta oral potasyum tedavisi ve Dahiliye poliklinik
kontrolii Onerilerek taburculugu yapildi. Hastaya yorucu
aktiviteden kaginmasi ve diisiik karbonhidrat, diisiik sodyum
diyeti 6nerildi.

Tartisma

Periyodik paralizi (PP)’ler, kaslarda iyon kanallarimin
bozukluklar1 ile iligkili ender gorillen ndromuskiiler
hastaliklardir. Hipokalemik ve hiperkalemik periyodik
paraliziler olarak simflandirilmaktadir.™* PP vakalarmin
cogu kalitsaldir ve genellikle otozomal dominant kalitim
paterni gsterirler. Iskelet kasindaki dihidropiridine duyarl:
kalsiyum kanalinin alfa-1 alt iinitesini kodlayan CACNA1S
genindeki bir mutasyon ve sodyum kanalinin voltaj bagiml
tip IV alfa alt birimindeki SCN4A genindeki mutasyon
HPP'de en yaygm genetik anormalliktir.” Erkeklere %100
gecer, kadmlar ise fenotip ne olursa %50 oraninda
tastyicidir. Bu nedenle ¢ocuk sahibi olmak tiim hastalarin
genetik planlamasma yonelik danismanlik yapilmalidir.?
HPP’nin en sik edinsel nedenin hipertiroidi oldugu
bildirilmektedir.®

HPP tanis1 temel olarak 6ykii, klinik, diigiilk serum potasyum
seviyesi ve pozitif aile dykiisii ile konulur.” Tekrarlayan
ataklar 6nemli morbiditeye neden olabilir ve hastanin sos-
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yal, fiziksel ve zihinsel durumunu etkileyebilir.® Hastalar
tipik olarak sabah gii¢siizliikle uyanirlar. En agir sekilde
hastalar dort ekstremitesini hareket ettiremez hale gelir.
Solunum kaslar1 genellikle etkilenmez.® Bizim olgumuz da
benzer sekilde sabah giigsiizliikle uyanmisti ve solunum
sikintisi  da  ¢ekmiyordu. Hastanin  yogun bakima
yatirildiktan sonra alinan aile dykiisiinde babasi, amcasi ve
babasinin halasinda da benzer sikayetlerin oldugu ancak
herhangi bir tan1 almadigini belirtmekteydi. Ayrica hasta
taburcu olduktan sonra iiniversite hastanesinde genetik
analiz agisindan arastirmanin devam ettigi 6grenildi.
Ataklarin asir1 egzersiz, aglik, stres ve hastamizda oldugu
gibi asir1 karbonhidratli beslenme sonrasi gelisebildigi
bildirilmektedir. Bu durum, epinefrin ve insiilinin
potasyumun hiicre igine girmesine neden olarak serum
potasyum diizeyini diisiiriicii etkisine baglanmaktadir.’
Ataklar arasinda ise potasyum diizeyi ve hastanin norolojik
muayenesi tamamen normaldir.* Bizim hastamizda da
ataktan once yakin zamanda gegirilmis enfeksiyon oykiisii,
agir calisma sartlar1 ve bir giin Once yiiksek miktarda
karbonhidrat i¢eren gida alimi oldugu 6grenildi. Hastamizin
beyin goriintillemesi normaldi ancak rutin kan testlerinde
belirgin hipopotasemisi vardi. Sikayetleri potasyum yerine
koyma tedavisi ile kisa siirede diizeldi. Hastamizin en son 5
ay Once 12 saat siiren bir atagi olmustu. Hastaligin ataklar
arasinda tamamen normal seyretmesi®, bizim hastamiz icin
de gegerliydi.

Yapilan bir ¢alismada atak sirasinda serum potasyum diizeyi
1,8 mEg/L olarak bildirilmistir."® Bizim hastamizda da
serum potasyum diizeyi 2,15 mEq/L olarak 6lglilmiistiir. Bu
hastalarda daha diisik deger—ler goriilebilse de serum
potasyum diizeyinin 2 mEq/L’nin altinda oldugu durumlarda
hipokaleminin ikincil nedenlerinin diistiniilmesi gerektigi
bildirilmektedir. Hipokalemi bulgular1 agisindan kesinlikle
EKG ¢ekilmelidir. Hipokalemiye bagli ST segment
depresyonu, T ve U dalgasimin amplitiidiinde artis
goriilebilmektedir.* Cekilen EKG’sinde QT uzamasi olan
hastamiza intravendz potasyum yerine koyma tedavisi
baslanilmigtir.

Ayiricr tanida aralikli kas gligsiizliigiine neden olan diger
hastaliklar diglanmalidir. Hastamizda giin i¢inde artan kas
glicsiizliigli olmamas1 ve bulber, ektraokuler ve solunum
kaslarmin  tutulmamasi nedeniyle miyastenia gravis
distiniilmemigtir.  Bobrek ve gastrointestinal — sistem
hastaliklar1 da hipokalemiye neden olup, paraliziye yol
acabilmektedir.* Yapilan tetkiklerde altta yatan sistemik
hastaliga bagli klinik ve laboratuvar kanitlarin olmamasi ve
atak dist  donemde  hipokaleminin  olmamasi ile
hipokalemiye neden olabilecek sistemik hastaliklar da
dislanmugtir.

Sonu¢ olarak HPP, bir¢ok hekimin kariyeri boyunca
karsilagamayabilecegi nadir bir tan1 olmasina ragmen, ani
baslangicl kas giigsiizliigii ataklar acil servise ile bagvuran
ve smirli tibbi Oykiileri olan geng hastalarda diisliniilmelidir.
HPP tanis1 akut atak sirasinda hastanin serum potasyumunu
kontrol ederek kolayca dislanabilir.

Cikar Catismasi

Yazarlar bu yazimin hazirlanmasi ve yayinlanmasi
asamasinda herhangi bir ¢ikar ¢akigmasi olmadigini beyan
etmiglerdir.

Finansman
Yazarlar bu yazinin arastirma ve yazarlik siirecinde herhangi
bir finansal destek almadiklarini beyan etmislerdir.

Periyodik Paralizi

Aciklamalar
Olgunun tibbi kayitlarin1 kullanmak i¢in hastadan yazili
onay alinmistir.
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