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| KUSMAYLA BASVURAN BiR
HIPOKALEMiK METABOLIK ALKALOZ OLGUSU
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Veysel BAYOGLU2, Omer CERANS3

Ozet

Gocukluk caginda hipokalemik metabolik alkaloz
siklikla kusmayla mideden kayiplara yol agan ne-
denler ile, kistik fibrozis, tibulopati veya endokri-
nopati varliginda gérilmektedir. Sivi tedavisine
cevap vermeyen hipokalemisi olan hastalarda hi-
peraldosteronizm saptandiginda, kan basinci
normal veya normalden dislk olarak bulunursa
tuz kaybettiren tubulopatilerin arastiriimasi gere-
kir. Bu makalede, klinigimize kusma yakinmasiy-
la bagvuran ve direncli hipokalemik metabolik al-
kalozu olan, Gitelman sendromu disindigimuiz
bir hasta sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Hipokalemi, hipomagneze-
mi, hipokalsitiri, metabolik alkaloz, Gitelman sen-
dromu, cocuk

THE PATIENT PRESENTED WITH VOMITING
AND HYPKALEMIC METABOLIC ALKOLOSIS:
CASE REPORT

Abstract

Gastric losses by vomiting, cystic fibrosis, tubulo-
pathies and endocrinopathies are the major fac-
tors associated with childhood hypokalemic meta-
bolic alkalosis. Hypocalemic patients resistant to
fluid replacement therapy with suspected hyperal-
dosteronism and normal/low arterial blood pressu-
re must be carefully evaluated for salt wasting tu-
bulopathies. In this case report, we summarize a
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patient who presented to our clinic with vomiting
and resistant hypokalemic metabolic alkalosis and
diagnosed as Gitelman syndrome.

Key words: Hypokalemia, hypomagnesemia,
hypocalsiuria, metabolic alkalosis, Gitelman
syndrome, children

Giris

Gitelman sendromu (GS) (OMIM 263800), 1966
yilinda Gitelman ve ark. tarafindan tanimlanan, hi-
pomagnezemi ve hipokalsidri ile birlikte hiperal-
dosteronizme bagli hipokalemi ve metabolik alka-
lozun gérildigu otozomal resesif gegisli tuz kay-
bettiren bir tUbulopatidir (1). Prevalansi yaklasik
1/40.000, heterozigot taslyicilarin orani ise beyaz
irkta yaklasik %1°dir (2). Seyrek goérilmesi, hasta-
hgin bulgularinin ¢ocuk yas grubunda tam ifade
edilememesi, tani alma yasinin erigkin yas grubu-
na kaymasi, tani icin yuksek klinik siiphe gerekti-
ren bir durum olmasi nedeniyle, bu makalede gun-
cel literatir 1s1ginda GS dusindigimiz ¢cocukluk
cagindaki bir hasta sunulmustur.

Vaka sunumu

Daha 6nce hicbir saghk problemi olmayan 7,5
yasindaki kiz hasta, iki giinden beri toplam 9-10
kez olan kusma sikayetiyle acil poliklinigimize
basvurdu. Ates, bogaz agrisi, ishal ve diziri tarif
etmiyordu. Herhangi bir ila¢ kullanma &ykisu
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yoktu. Ozge¢misinde ve soy gecmisinde bir ézel-
lik saptanmadi. Asilari tam, hastaneye yatis veya
hastayla temas 6ykisu yoktu. Néromotor gelisi-
mi yasiyla uyumluydu. Fizik muayenesinde viucut
Isisi normal, kan basinci 80/50 mmHg olarak 6l-
culdu. Rengi hafif soluktu. Agiz mukozasi kuruy-
du ve orofarenks normaldi. Solunum sesleri bila-
teral esitti ve takipnesi yoktu. Kardiyovaskiler
sistem muayenesi dogaldi. Barsak sesleri nor-
maldi ve batin hassasiyeti ve organomegali yok-
tu. Norolojik muayenesi normaldi. Lenfadenopa-
tisi olmayan hastanin bir tane BCG skari mevcut-
tu. Boyu ve kilosu 10. persantildeydi. Orta dere-
cede dehidratasyonu olan hastanin yapilan tet-
kiklerinde, I16kositoz, anemi ve aktif enflamasyon
bulgusu saptanmadi. Ven&z kan gazi érnekleme-
sinde, metabolik alkalozu (pH: 7,61, pCO,: 42,2
mmHg, HCO;: 42,8mmol/l) mevcuttu. Kan biyo-
kimyasinda BUN: 10 mg/dl, kreatinin: 0,25mg/dl,
AST: 25 IU/I, ALT: 13 U/, Na™: 131 mmol/l, K":

2,2 mmol/l, Ca™: 9 mg/dl, CI": 75 mmol/l olarak
saptandi. idrar dansitesi normal, ketonu negatifti
ve piylrisi yoktu. EKG’sinde T dalgasinda hafif
dizlesme mevcuttu. Orta derecede dehidratas-
yon ile birlikte metabolik alkalozu, hipokalemisi,
hipokloremisi olan hasta ileri tetkik ve tedavi
amaclyla hastanemize yatirildi. Hastaya yeterli
hidrasyon ve replasman tedavisi verilmesine rag-
men alkalozunda ve elektrolitlerinde dizelme ol-
madi. Yapilan diger tetkiklerinde, hipomagneze-
mi (1,3 mg/dl, normal degeri: 1,7-2,6 mg/dl) sap-
tandi, fosfor, Urik asit, parathormon ve TSH di-
zeyleri normaldi. 24 saatlik idrarda sodyum ve
potasyum normal, kalsiyum dusuk (0,9
mg/kg/gun, normal degeri: 2-4 mg/kg/gun), klor
ylksek (65 mEq/l, normal degeri: 15-40 mEqg/l)
ve magnezyum yuksek (6,1 mg/kg/gin, normal
degeri: 1,2-2,9 mg/kg/giin) olarak &lgiildi. idrar
kalsiyum/kreatinin orani 0.015 saptandi. Ter testi
25 mmol 6lguldi. Tam batin ultrasonografik de-
gerlendirmesinde bir 6zellik gdzlenmedi. Yatar-
ken alinan kan érneklerinde hiperreninemi (10,9
ng/mL/saat, normal degeri: 2-6 ng/mL/saat) ve
hiperaldosteronizm (181,4 pg/mL, normal degeri:
10-160 pg/mL) saptandi. Bu bulgular 1siginda
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GS dislnulen hastamiza oral magnezyum ve
potasyum tedavisi baslandi. Hasta 6 aylik takibi
boyunca semptomsuz ve normokalemik olarak
izlendi, magnezyum dizeyleri ise normale yakin
saptandi.

Tartisma

Hipokaleminin en sik nedeni Uriner veya gastro-
intestinal sistemden artmis potasyum kaybidir.
GS, hipokalemik alkaloz ile seyreden baslica tu-
bulopatilerdendir. Siklikla 6 yasin {zerinde bulgu
veren ve genellikle erigkin yaslarda tani alan bir
hastaliktir. Hipokalemi ve hipomagnezemiye
bagli tetani, 6zellikle yizde gérulen parestezi ve
gln boyunca silrekli yorgunluk hali bazi vakalar-
da belirgin olarak bulunsa da, hastalarin ¢cogu-
nun yakinmasi yoktur ve baska nedenlerle yapi-
lan biyokimyasal taramalar sonucunda tani alir-
lar?. Biylme genellikle normaldir, ancak agir hi-
pokalemi ve hipomagnezemi varliginda gerilik
olabilir®. Ventrikiiler aritmi gelisme riski artmig ol-
sa da ani 6lim ¢ok az vakada bildiriimistir*. Kan
basinci genel popllasyona gére daha dusuktir®.
Otozomal resesif gegisli bu hastalikta, distal kiv-
rimli tibullerde tiyazide duyarl Na/Cl kotranspor-
terini (NCK) kodlayan SCL12A3 geninde fonksi-
yon kaybina yol acan 140’tan fazla farkli mutas-
yon tanimlanmistir. NCK mutasyonuna bagli ola-
rak, distal kivrimh tlbullerde NaCl geri emilimi
azaldiginda, toplayici kanallara ulasan artmig
sodyum yUkU nedeniyle gérilen vaskuler hacim-
deki azalmaya bagl olarak renin-anjiotensin-al-
dosteron aksi aktive olur. Aldosteron etkisiyle
kortikal toplayici kanallarda sodyum tutulurken,
potasyum ve hidrojen idrarla atildigindan hipoka-
lemi ve alkaloz goérilur?. Hipomagnezemi ve hi-
pokalsilrinin neden gorildigi hentiz net olarak
anlasilamamis olsa da, NCK mutasyonunun, epi-
telyal Mg"™" kanallarinin fonksiyonunu kodlayan
TRPM6 genini baskilayarak hipermagneziriye
ve proksimal tiibullerden pasif Ca™" emilimini art-
tirarak hipokalsilriye neden oldugu savunulmak-
tadir®. Henliz tam ispatlanamamig olmakla birlik-
te, GS hastalarinda hipomagnezeminin potas-
yum kaybini arttirdigi disinilmekte ve hipokale-
minin ddzeltiimesi igin mutlaka magnezyum des-



teginin verilmesi gerektigi savunulmaktadir’.

Hipomagnezemi ve hipokalsilri GS’ da bir kural-
dir. Bu sekilde diger hipokalemik sendromlar ile
ayirici tanisi kolaylikla yapilir®. Ozellikle diger
6nemli ailesel hipokalemik alkaloz nedenlerinden
biri olan Bartter sendromunun, CLCNKB geninde
fonksiyon kaybi ile seyreden Gglncu tipi (OMIM
607364), cocukluk caginda da gérillebildigi ve
bébreklerden kalsiyum atilimi normal saptanabil-
diginden klinik ve biyokimyasal acgidan siklikla
karisabilen bir durumdur. Bartter sendromunun
diger tipleri daha erken yaslarda gérilir ve klinik
seyirleri daha agirdir>®°. Diliretik ve laksatif kul-
lanimi ile kronik kusma gibi GS ile karisabilecek
diger durumlar iyi bir anamnez ve fizik muayene
ile tespit edilebilecegi gibi tiyazid kullanimi hari-

cinde, idrarla CI” atihmi bu vakalarda dusik ola-
rak saptanir?.

Tedavisinde, ylksek sodyum ve potasyum iceren
beslenme tarzi dnerilmelidir. Magnezyum (4-5
mg/kg/giin) ve potasyum (3-10 mEqg/kg/gln) rep-
lasmani birlikte yapiimalidir. Serum magnezyum
dizeyini normale getirmek yiksek doz magnez-
yum ishale yol actigindan zor olabilir. Direncli va-
kalarda tedaviye amilorid eklenebilir>®°. Antena-
tal tani mdmkin olmakla birlikte, uzun vadede
prognoz mikemmel oldugundan énerilmemekte-
dir. ileri yaslarda tani alan vakalarda, kronik hipo-
magnezemiye bagli kondrokalsinozis gorulebil-
mektedir. Son dénem bdbrek yetmezligi oldukca
nadirdir.

Sonug olarak, kusma erken ¢ocukluk déneminde
GS’ nun ilk ve tek belirtisi olabilir. Enfeksiydz ve-
ya gastrointestinal nedenler saptanamayan kus-
malarda, agiklanamayan hipokalemi varliginda
GS ve diger nedenler mutlaka arastinimalidir. Er-
ken tani ve takip kalpte aritmi, kondrokalsinozis
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ve son dénem bdbrek yetmezligi gibi erken teda-
viyle 6nlenebilecek komplikasyonlarin gelismesi-
ni engellemek agisindan kiymetlidir. Klinik gerek-
lilik halinde uygun DNA mutasyon analizlerinin
yapilmasi taniya yardimci olacaktir.
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