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OLGU SUNUMLARI 

HİPERPROSTAGLANDİN E SENDROMU: 
OLGUSUNUMU 

HYPERPROSTAGLANDIN E SYNDROME: CASE REPORT 

SUMMARY 

Sezin AŞ~K AKMAN 
NejatAKSU 

Önder YAVAŞCAN 
Siime:r SÜTÇÜOGLU 

Sait ŞEN 
Gülçin BAŞDEMİR 

Işm.YAPRAK 

A 10 months ~ old ma Je baby was admitted to hospital with the complaints of weakness, 
irritability loss of weight, and it was obtained from the history of patient that he was admitted 
to hospital several times with the diagnosis of acute gasl:roenteritis and dehydratation since the 
newbom period. Hypokalemic tubular disease 1Na§ consideıred because of the dete:rm.ination in 
physical examination and in laboratory studies of high serum level of aldostemn and ren:i.n, 
pokalemia, hypochloremia, metabolic alkalosis, and growth retardation. It wzıs diagnosed as 
Hyperprostaglandin E syndrome since the complai:nts started fmm the newbom period, the 
fundions of platelets were normal, serum Mg++ level was normal, and since a sHght jux~ 
taglomemlar apparahııs hypeı:plasia accompanying an interstitial cakHication was observed in 
kidney biopsy. This case was reporteel as it is a rare syndrome and as there was a satisfadory 
response to KCl and indomethadne medication. 

(Key Wo:rds:Hypokalemic hııbular diseases, indomeHı.adne) 

ÖZET 

10 aylık erkek bebek. Halsizlik, kilo kaybı yakınmalanyla ba<?vuran olgunun yeni doğan 
döneminden itibaren akut gastroenterit ve dehidratasyon tamlanyla bir çok kez hastanede iz­
lendiği öğrenildi. Fizik bakı ve laboratuvar değerlendirmede, geli~me geriliği, metabolik al­
kaloz, hipokalemi, hipokloremi ile aldosteron ve renin düzeylerinde yükseklik saptanması 
üzerine hipokalemik tübüler hastahklar düşünüldü, Yakınmaların yenidoğcı.n dönenı.inde 
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ba~laması, trombosit fonksiyonlarının ve serum Magnezyurn düzeyinin normal bulunması ve 
böbrek biyopsisLnde ıhmlı bir yukstaglomerüler aparat hiperplazisi yarı_ında interstisyumda 
kalsifikasyonlarm saptanması üzerine Hiperprostaglandin E sendromu tanısı kondu .. BaEjlanan 
potasyum klorür ve indometazin tedavisine iyi yanıt vermesi ve :nadir görülen bir sendrom 
olması nedeni ile suıı.uldu. 

(Anahtar sözcükler: Hipokalemik tübüler hastalıklar, indometazin) 

Bartter sendromu tammı sıklıkla me­
tabolik alkalozla seyreden kronik hipo~a­
lemik hastalıklar için kullanılmaktadır. Ilk 
olgu i957'de bildi~ilmiEj, 1960'larda send­
rom böbrek konsantrasyon yeteneğinde 
bozukluk, yukstaglom.erüler aparatta hi­
perplazi, geliE_!me geriliği, hipokalemik al­
kaloz, normal kan basıncı değerine kaqın 
aldosteron ve plazma cı..njiotensin düze., 
yinde artı~ gibi özellikleri ile tammlan-" 
nıı~tır (1,2). Klinik ve laboratuvar bul­
guların çok olabilmesi nedeni ile 
sendromun klinik özellikleri yeniden ele 
almmıEi ve hipokalerni, hipokloremi, al­
kaloz, hipen:eninemi, üriner K+ ve cı­
atıhmmda arhEi tam ölçütleri olarak kabul 
edilmiştir. Gitelman tarafından 1966'da 
poliüri, hiperkalsiüri, nefroka.lsinozis, os­
teopeni ile seyreden bir belirlenmiştir. 
Hipokalemik tübüler hastahklar giderek, 
şiddetli prenatal bulgularla seyredebilen 
Hiperprostaglandin E sendromu ve yaşa­
rnın daha geç dönemlerinde ortaya çıkan 
Gitelman - Bartter sendromu. olarak tanım­
lanmaya basılanmıştır. Söz konusu ayırım 
klinik bulgular ve patofizyolojik çalış­

malara dayamnaktadır. Ancak Hteratürde 
Bartter sendromu tanımı hem Hiperp~ 

rostaglandin E sendromu hem de Gi­
telman sendromu için kullanılabilmektedir 
(2). Hiperprostaglandin E sendromunda 
genetik geçi~in. otozornal çekinik, Gitel­
man - Bartter sendromunda ise otozornal 
çekinik ve baskın olduğu belirtilmektedir 
(3). 

Olgunun yenidoğan dönemindeki ilk 
yahşından itibaren tekrarlayan benzer klinik 
~e laboratuvar bulgulannın varlığı ve 
oldukça nadir görülen hipokalemik tübüler 
hastalıklardan biri olan Hiperprostaglandin 
E sendromu tanısı aldığmdan sunumu 
dü~ünüldü. 

OLGU 

R A. 10 aylık erkek· olgu. Halsizlik, kilo 
kaybı ve huzursuzluk yakınmalan ile 
ba~vuran (17. 5. 1999) olgunun hastanede, 
miadında, nonnal smpontı:m doğum ile 3650 
gr. doğduğu, prenatal öyküsiinde herhangi 
bir patoloji olmadığı, 6 ay anne sütü aldığı 5 
aydan itibaren ek gıdalara geçild.iği, motor 
mental gelişiminin ardarda hastaneye yat~ş­
lan boyunca normal olduğu öğrenildi. Ilk 
kez neonatal dönemde akut gastroentreit ve 
dehidrastasyon tanısı o tarihten iti­
baren benzer yakınma ve fizik bulgularla 
birçok kez h·astaneye yatmlan olgunun 
(Tablo 1) soygeçmiı;:inde herhangi bir özellik 
belirtilmedi. Fizik bakısında, ağırlık: 4750 gr. 
(<3p), boy: 64 cin. (<3p), KTA: 116/dk, KB: 
95/50 mmHg, SS: 32/dk olarak belirlendi. 
Tüm yatısılarında orta veya ağır de~ 
hidratasyon ~eklinde değerlendirilen ol~ 
gunun diğer muayene bulguları normaldi. 

Laboratuvar bulgularmda BK: 10.500 
rnm3, KK: 3.370 000 rnm3, Hb: 8.8 gr/ dl, Ht: % 
27.1, MCV: 80 fl, PLT: 245.000 mm3, se­
dimantasyon: 40 mm/saat, Na: 125- 130 
rnEq/L-K: 1.0-2,5 mEq/L,CL: 80-ıq~ mEq/L, 
Ca:8-9.5 mg/ dl, Mg: 1.7 mg/ dl, u:~e: 60-40 
mg/ dl, Kreatinin: 0.7-0 .. 5 ıng/ di, Urik asit: 
2.7 mg/ dl, Total bilirubi.n: 0.19 mg/ dl, Di­
rekt bilirubin: 0.07 ıng/ dl, ALT 22 U /L, 
Total protein: 6.6 gr/dl, Albü~in: 3.3 gr/dl, 
C3: 132.6 mg/ dl, saptandı. Idrarda Ca/ 
kreatinin: 1.0, kan gazı incelemesinde, pH: 
7.6, pC02: 39 mmHg, p02:100 mmHg, HC03 

35.3 mmol/L, tC02: 36.5 mmol/L,BE: 12.6 
mmol/L, 0 2 satürasyonu: % 98.5 olarak be'­
lirlendi. Dehidratasyon atakları ile sık hos­
pitalize edilen geli~me serisi saptanan ve 
yapılan tetkiklerinde hipokalemi, hi·· 
pokloremi, metabolik alkaloz belirlenen ol­
guda hipokalemik . tübüler hastalıklar 
düşünüldü. Ayıncı tanı için aldosteron 
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TAB lO 1: Olgunun yatışlan sırasındaki klinik ve laboratuvar bulgulan 

Yatış Yaş Ağırlık Boy KB Dehidra~ BKH 
Sayısı (cm) (mmHg) tasyon (/mm3) 

1/12 2.4 54 75/40 Orta 12000 
(3-10p) (50-75p) 

2 1,5/12 3.7 56 80/45 Orta 13400 
(3-10p) (75p) 

3 2,5/12 3.6 58 90/50 Ağır 29600 
(3p) (50-75p) 

4 5/12 4.4 62 80/50 Orta 17300 
(3p) (3-1 Op) 

5 6/12 4.25 63 90/45 Ağır 22000 
(3p) (3-10p) 

6 6,5/12 4.75 64 60/40 Hafif-Orta 17500 
(3p) (3p) 

7 10/12 4.75 65 95/50 Orta-Ağır 10500 
(3p) (3p) 

8 18/12 9.2 BO 90/60 Yok 6200 
(10-25p) (50p) 

düzey-i ve plazma renin aktivitesi ara:ıhrıldı. 
Aldosteron: 89 ng/ dl (N: 4~31), renin: 38 ng/ 
dl (N:2.4-3.7) olarak normal değerlerden 

yüksek bulundu. Tekrarlayan akciğer en­
feksiyonları tabloya eşlik ettiğinden kistik 
fibrozis açısından planlanan ter testi nor~ 
maldi (Terde Na:43 mEgq/L C: 41.5 mEq/L). 
Yapılan karın ultrasonografisi ve tomogra­
fisinde patolojik bulguya ve örneklerde kal­
sifikasyona rastlanmadı. Trombosit Fonk­
siyon testleri olağan olan (ADP ( +) Epinefrin 
( + ), Kollagen Ristosetin olguya böbrek 
biyopsisi planlandı. Biyopside immun­
floresan yöntenıle incelenen iki glomerülde 
C3, damar duvarlarında düzensiz lgM bi­
rikimi saptandı. lşık mikroskopisi ile değer­
lendirmede ılıınlı bir yukstaglomerüler apa­
rat hiperplazisi yanında interstisyumda be­
lirgin mikrokalsifikasyon odaklan gözlendi 
(Resim 1,2). Tedavide oral KCl replasmanı (4 
cc/kg/ g), in.dometazin (3 mg/kg/ g) kul­
lanıldı. Halen tedavinin 8. ayında olan, 
geli~me geriliği ve yatış sıklığı azalan olgu 8 
aydan beri hiç yahrılmamı~tır. · En son 
yapılan fizik bakısında (13.1.2000), ağırlık: 
9200 gr (10~25p), boy: 80 cm (50p), Na: 139 
mEq/L, CI: 92 mEq/L, Üre: 37 mg/ dl olan, 
kan gazı değerleri ve karın ultrasonografisi 
normal bulunan olguda moleküler genetik 
çalışmalar planlanmaktadır. 

H b Na K cı Üre Kan pH/ 
(gr/di) (mEq/l) (mEq/L) (mEq/L) (mg/di) HC03(mmo/L) 

13.2 135 3.4 89 40 

13,8 134 3,2 88 25 7.42/28.7 

.-

12,3 13i i ,6 71 83 7.56/35.2 

12,6 142 2,3 77 58 7.46/28.0 

1 i 130 2,4 84 21 7.56/37.0 

9,2 131 3,2 89 73 

8,8 125 80 60 7.6/35.3 

10,2 4,1 92 37 7.4/24.0 

RESIM1: Böbrek biyopsisinde hafif segmental mezenjiyal 
hücre artımı ile birlikte yukslaglomerüler apa-
ralinda belirgirıleşme çekmekledir (H.E. 

RESIM 2. Izlenen glomerüllerirı ikisinde immatür görünüm ve 
Bowmaıı aralıOmda genişleme, diğer glomerüllerde ise !okal 
segmental mezeniiyal genişleme ile intersyumda mik­
rokalsilikasyon odaklan izlenmektedir (H.E? 100) 



SSI< TEPECil< HAST DERG 1 999 Vol. 9 No. 2-3 105 

TABLO 2: Hiperprostaglandin E sendromu ile Gitelman- Bartler sendromunun özellikleri 

HEREDiTE 
YAKINMALARlN 
BAŞLANGlÇ DÖNEMi 
BULGULAR 

HiPERPROSTAGLANDiN E 

Otozornal çekinik 
Prenatal 
(Polihidramnioz) 
Poliüri, diyare, kusma, ateş 

GiT ELMAN-BARTTER 

Otozornal çekinik-baskın 
Erken yetişkin çağda 

hi pakalemik alkaloz, nefrokalsinozis, 
gelişme geriliği, Medüller yoğunluk artiŞI 

Hipokalemik alkaloz, hipomagnezemi, 
tetanik nöbetler, l<abızlik 
Normal 

BÖBREK US 
BÖBREK HiSTOLOJi 

TARTIŞMA 

Yukstaglomerüler aparat 
hiperplazisi, lnterstitiyel 
kalsifikasyon 

Bartter sendromunun karakteristik bul­
guları, hipokloremik metabolik alkaloz ve 
normal kan basmcına e~lik eden hi­
perreninemi ile hiperaldosteronizmdir. Pri­
mer nedeni kesin olarak bilinmeyen bu 
sendromda temel patoloji, sody]J.m ve po­
tasyumun renal tübüler eıniliın bozukluğu 
ile henle kulpunun çıkaı.-ı. kolunda klor emi­
liınİnin yetersizliğidir. Hiperkalsemi, hi­
pokalemi, hiperkalsiüri, nefrokalsinozis, 
böbrek fonksiyonlarında ilerleyici bozulma. 
ra~itizm, hipomagnezemi, trombosit ag­
regasyon defektleri, yukstaglomerüler apa­
:rat hiperplazisi tabloya eşlik edebilir (2, 4 -
6). 1997' de yayımlanan 20 olguluk bir su­
nuında Bartter sendromunun birbirine çok 
benzer üç klinik fenotipi (1. Klasik Bartter 
sendromu 2. Gitelman sendromu 3. Bartter 
sendromunun neonatal tipi) olduğu be­
lirtil.n:üştir. Sendromun neonatal tipi olarak 
kabul edileni, bazı yayınlarda Hi­
perprostaglandin E sendromu ı:ıeklinde de 
adlandınlabilınektedir (7~9). Hiperprostag­
landin E sendromu ile Gitelman - Bartter 
sendromunun başlıca özellikleri Tablo 2'de 
gösterilmiştir (8). 

Literatürele Bartter sendromuna benzer 
özellik taşıyan doğuştan hipokalemik 
tübüler hastalıklar veya Hiperprostaglandin 
E sendromu olarak kabul edilen olgular bu­
lunmaktadır. 1985'de yayımlanan Sey­
berth':in (8) sunumunda, polihidramnioz, 
erken doğum, gelişme geriliği, diyare, 
kusma, hiperkalsiüri, nefrokals:inozis, pros-

Eks!raglomerüler aparatta 
büyüme, kalsifikasyorı H 

taglandiıı. E2 düzeyinde yükselme sap·· 
tanmasum karşın klorün tü.büler eıniliıninde 
bozukluk olmaması. dikkat cekiddir. 01-
gumuzda geli~rne geriliği, tel~rarlaya_n de­
hld.ratasyon ve metabolik alkaloz atakları, 

hipokalemi, hipokloremi, normal kan 
basıncı, aldosteron ve ·. renin düzeylerinin 
yüksekliği. nedeni ile hipokalemik tiibüler 
hastahklar düşünülmüştür. Bulgularm ye­
nidoğan dönemillde bar:ılzunası, trombosit 
fonksiyon testlerinin ve Mg düzeyinin nor­
mal olınası, böbrek biyopsisiıı.de ılımlı bir 
yukstaglomerüler aparat hiperplazisi yaı'l.m­
da, interstisyumda belirgin mikrokalsi­
fikasyonların varlığı nedeni ile Hiperpros­
taglandin E sendromu tanısı konmuştur. 

Ancak prenatal dönemde polihidram.ni~zun 
ve erken doğum öyküsünün olmaması, nef­
rokalsinozi.s:in yokluğu söz konusu tamya 
uymayan bulgular · olarak değerlendiril­
miştir. Madde ve arkadaşlarının (10) ma­
kalesinde de belirtildiği gibi, bir pros­
taglandLti sentetaz inh.ibitörü olan indome·· 
tazinin erken dönemde kullamlması ile ol­
gularda geliŞ,me geriliği ve nefrokalsiı1ozis 
oluşun1u.nun • önlem•bildiği de bilinen bir 
gerçektir. Bir diğer araştırmada da, Bartter 
sendromurı.un tedavisinde elektrolit bo­
zukluklannm düzeltilmesi, prostaglandiı1 

inhibitörleri, aldosteron antagonistleri ve 
oral elektrolit desteği ile prognoztın 
düzeldiği bildirilmektedir (11). Olguınuzda 
da, indometazin kullanılınaya başlan.ma­

smın ardmdan, gelişme geriliği ve yatış 
sıklığında azalmanın ohnası dikkat çekici-
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dir. Hastalığın deği~ik tiplerinde gen mu­
tasyonlarının farklı olması nedeniyle hi­
pokalemik tübülopatilerin altında yatan ge­
netik defektin tanımlanması için moleküler 
genetik çalı:şmalara gereksinim vardır 
(9,12). 
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