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SUMMARY

Renal Tubular Acidosis with Hypokalaemic Paralysis and
Nephrolitiasis

Hypokalaemic paralysis is a life-threatening clinical syn-
drome characterised clinically by hipokalaemia and acute
systemic weakness. It represents a heterogeneous group of
disorders, most of them are familial. Sporadic cases are asso-
ciated with numerous disorders including renal disorders,
barium poisoning, hyperthyroidism, certain endocrinopathies
and gastrointestinal potassium losses. Initial therapy of the
patient with hypokalaemic paralysis includes potassium
replacement and search for underlying aetiology (1). The
recurrent attacks with normal plasma potassium levels
between attacks distinguish periodic paralysis from other
causes (2). The presence of type I RTA should be considered
in any patient with a normal anion gap metabolic acidosis
and an inappropriate high urine pH (3). The complications to
renal tubular acidosis including hypokalaemic muscle paraly-
sis or chronic muscle weakness, nephrolitiasis, and osteoma-
lacia can be avoided if the diagnosis of renal tubular acidosis
is made and corrective alkali therapy is maintained (4).
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Hipokalemik paralizi sik goriilmeyen, hayati tehdit ede-
bilen, solunum kaslart da dahil olmak iizere yaygin kas
zayiflig1 ve hipokalemi ile seyreden bir sendromdur.
Uygun tanist konulup tedavi edildigi takdirde sekel bi-
rakmadan diizelir (1). Periyodik paralizi ataklar diginda
potasyum seviyesinin normal olmasi ile ayrilir. Normal
anyon acikli metabolik asidoz varliginda renal tiibiiler
asidozlar akla gelir. Bu durumda renal tiibiiler asidoza
neden olabilecek ikincil hastaliklar da arastirilmalidir.
Tip 1 ve 2 renal tiibiiler asidoz hipokalemi ile seyreder-

ken, tip 4 de hiperkalemi saptanir. Tip 1 RTA da nefro-
kalsinozis ve nefrolitiyazis de bulunabilir.
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21 yasinda bayan hasta, birimimize solunum sikintisi, kas
glicsiizliigii, yorgunluk, kollarda ve bacaklarda kramp sikayet-
leri ve kuvvet kaybi ile bagvurdu. Kas giicsiizliigii, yorgunluk,
kollarda ve bacaklarda kramp sikayetleri uzun siiredir mevcut
olup, egzersizle veya gida alim ile iligkili degildi. Ozgecmi-
sinde 13 yil siire ile temporal lob epilepsisi nedeniyle tegretol
ve epdantoin kullanimi vardi, son 7 senedir bu ilaglari kullan-
miyordu. 1 sene once ¢ekilen batin ultrasonunda her iki bob-
reginde kalkiil tespit edilmis, iki ay once bobrek tasi diisiir-
miistii. Aile oykiisiinde bir 6zellik yoktu. KB: 105/75 mmHg,
NDS: 82/dk, troid bezi palpabldi. Norolojik muayenesinde her
iki iist ve alt ekstremitelerde kuvvet kayb1 mevcuttu. Rutin tet-
kiklerinde glukoz 85 mg/dl, iire 20 mg/dl, kreatinin 0.7 mg/dl,
tirik asit 2.3 mg/dl, albumin 4.24 g/dl, globulin 3.7 g/dl, Na
140 mEq/L, K 2.5 mEq/L, kalsiyum 8.6 mg, fosfor 2 mg,
kloriir 110 mEq/L, lokosit 8800, Hb 13.3 g/dl, Hct % 42,
trombosit 262.000, ESR 8 mm/saat idi.

Elektrokardiyografisi sinus ritmindeydi, PR mesafesi uzamas,
QRS kompleksi geniglemisti. Kan gazlarinda: pH 7.3, HCO3
13, PCO2 25.6, PO2 115, anyon ag¢i81 normal siirlardaydi.
Idrar tetkikinde pH 6.5, Ca 41.5 mg/24 saat (normal sinirlar-
da), P 0.436 p/24 saat (normal sinirlarda), aminoasit azotu
117.6 mg/24 saat (normal siirlarda) bulundu.

Hastaya potasyum replasman tedavisi baslandi, kan potasyum
seviyesinin yiikselmesi ile beraber hastanin semptomlar1 geri-
ledi. Bunun iizerine etyolojiye yonelik olarak ileri tetkiklere
gecildi. Kas biyopsisinde 6zellik yoktu. Aldosteron seviyesi
27 ng/dl, paratroid hormon seviyesi 56 pmol/L, T3 1.6 ng/ml,
T4 7.2, TSH 6 mii/ml, ANA (-), RF (-) olarak bulundu.
Scheimer testi negatifti. Serum immiinoelekroforezinde bir
patoloji saptanmadi, idrarda hafif zincir tespit edilmedi.

TARTISMA

Plazma potasyum seviyesinin 3.5 mEq/L’nin altinda
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Tablo 1. Hipokalemi nedenleri.
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Tablo 2. Metabolik nedenlerinin anyon acigina gore ayrilmasi.

- Potasyum aliminin azalmasi
- Hiicre igine potasyum girisinin artmasi
- Ekstraselliiler pH’1n artmasi
- Insulin yararlaniminin artmasi
- b-adrenerjik aktivitenin artmasi
- Hipokalemik periyodik paralizi
- Eritrosit yapiminda artig
- VitB12 veya folik asit veya GM-CSF tedavisinde
- AML veya yiiksek 16kositi olan kanlar bekletildiginde
- Hipotermi varliginda
- Baryum intoksikasyonu
- Klorokin intoksikasyonu
- Gastrointestinal sistemden kayiplarin artmasi
- Idrarla kayibin artmas:
- Diiiretikler
- Primer mineralokortikoid yetersizligi
- Gastrik sekresyonlarin kaybi
- Metabolik asidoz
- Hipomagnezemi
- Amfoterisin B
- Tuz kaybettiren nefropatiler
- Poliiiri
- Terle kayibin artmasi
- Diyaliz
- Plazmaferez

olmas: seklinde tanimlanan hipokalemi sik goriilen kli-
nik bir problemdir. Potasyum viicuda oral veya intrave-
noz yollardan alinir, hiicre i¢inde biiyiik dl¢tide depola-
nir, daha sonra bobrekler yoluyla atilir. Viicuda alinma-
sinda azalmaya, potasyumun hiicre igine girisindeki art-
maya veya daha sik olarak idrar (veya gastrointestinal
veya ter) yoluyla atiliminin artisina bagh olarak hipoka-
lemi meydana gelebilir (Tablo 1) (5). Bulgular1 kisiler
arasinda fakliliklar gosterir. 3 mEq/L’1n altina inmedik-
¢e nadiren bulgu verir. Halsizlik, kas agrilart ve alt eks-
tremitelerde kuvvet kayb1 bulgularina sik rastlanir.
Agir hipokalemide progresif kuvvet kaybi, solunum
kaslarinin etkilenmesine bagl hipoventilasyon ve tam
paraliziye kadar degisen klinik tablolar goriiliir. Diiz
kaslarin da etkilenmesine bagl paralitik ileus gorii-
lebilir (2). Hastamizin klinik tablosunda goriilen halsiz-
lik, kuvvet kayb1 ve solunum sikintist bulunan plazma
potasyum degerleri ile uyumludur. Bu hastada yapil-
mas1 gereken, potasyum kaybinin yerine koyulmasi ile
beraber hipokaleminin nedeninin arastirilmasidir. Has-
tamizin diyet aliskanliginda bir 6zellik yoktu, laksatif
ve diiiretikler de dahil olmak iizere ila¢ kullanmiyordu.
Kusma veya ishal gibi gastrointestinal sisteme ait bul-
gular veya asir1 terlemesi olmamisti. Bu durumda, hi-
pokalemi nedenleri arasinda viicuda alinmasinda azalma
ve ila¢ kullanimina bagli nedenlerden uzaklasarak en
olasi nedenler olarak hiicre i¢ine potasyum girisinin
artt1g1 durumlar ve bobrek yoluyla kayibin neden ol-
dugu durumlari diisiinebiliriz.

242

- Anyom ag1ginin azalmasi
- Hipoalbiiminemi (6l¢iilemeyen anyonlarin azalmasina
bagl olarak)
- Plazma hiicresi dizkrazileri
- Monoklonal proteinler (katyonik paraproteinler)
(klor ve bikarbonatta eslik eder)
- Brom zehirlenmesi
- Anyom agiginin artmast
- Metabolik anyonlar ile:
- Diyabetik ketoasidoz
- Alkolik ketoasidoz
- Laktik asidoz
- Bobrek yetersizligi (fosfat, siilfat)
- Aclik
- Metabolik alkaloz (negatif yiiklii proteinlerin artmast)
- Ila¢ veya kimyasal anyonlar ile:
- Salisilat zehirlenmesi
- Sodyum karbenisilin tedavisi
- Metanol (formik asid)
- Etilen glikol (oksalik asid)
- Normal anyom ag1g1 olmasi:
- Bikarbonat kaybi
- Diyare
- Diyabetik asidozun diizelme déonemi
- Tleostomiden pankreatik sivinin kaybi
- Karbonik anhidraz inhibitorleri
- Klor birikimi
- Renal tiibiiler asidoz
- HCI veya esdeger bir maddenin verilmesi
- Parenteral beslenmede arginin ve lizin bulunmast

Hastanin klinigi géz oniine alindiginda, norolojik mu-
ayene bulgulari ile birlikte semptomlari hipokalemik
paralizi ile uyumluydu. Hipokalemik paralizi sendro-
munda akla gelmesi gereken ilk hastalik hipokalemik
periyodik paralizidir. Atak sirasinda hipokaleminin ya-
nisira hafif kuvvet kaybindan tiim govde ve ekstremite-
lerin tutulumuna kadar degiskenlik gosteren paralizi go-
riiliir. Ataklar, genellikle egzersiz sonrasi uzun dinlen-
me donemlerinden sonra 6zellikle sabahin erken saatle-
rinde, streste veya yiiksek karbonhidrath yiyeceklerin
almimin takiben, epinefrin veya insiilin salinimindaki
artisla baglantili olarak baglar (2). Ataklar arasinda has-
tanin genellikle kuvvet kaybi yoktur ve serum potasyu-
mu normal sinirlardadir (7,8). Ailevi olabilecegi gibi
tirotoksikozla beraber olan olgular da bildirilmistir (9).
Hastamizin aile anamnezinde 6zellikle sorgulanmasina
ragmen benzer bir olgu yoktu, hastanin kendisi daha 6n-
ce hig bir atag1 olmamuistt ve kuvvet kaybi, halsizlik gibi
semptomlari uzun siireli olarak bulunuyordu. Tiroid be-
zinin palpe edilebilmesi tirotoksikozla beraber olan pe-
riyodik paraliziyi akla getirmesine ragmen, tirotoksikoz
kliniginin olmamas1 ve daha sonra yapilan tetkiklerinde
tiroid hormonlarimin normal sinirlar icinde saptanmasi
bu olasilig1 uzaklastirmaktadir. Hastaya verilen potas-
yum tedavisi ile semptomlar1 geriledikten sonra bile po-
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tasyum seviyelerinin diigmeye meyilli olmas1 da, tani-
nin hipokalemik periyodik paraliziden daha ¢ok ikincil
bir nedene bagl hipokalemik paralizi olarak degerlen-
dirilmesi gerektigini diisiindiirmektedir.

Ikincil nedenlerin degerlendirilmesinin yapilabilmesi
icin hastamizin kan gazlar1 degerlendiridi ve normal an-
yon agikli metabolik asidoz saptandi. Anyon acig1 plaz-
mada ol¢iilebilen anyonlar ile katyonlarin arasinda bu-
lunan farktir ve yiiksek, diisiik veya normal olmasi
metabolik asidozunun nedeninin bulunmasinda yardim-
ct olur (Tablo 2) (5). Olgiilemeyen anyon ve katyonlara
bagl olarak normal degeri 12+4 mEq/L’dir, laboratu-
varlara gore degisebilir. Bobrek yetersizligi olmayan bir
hastada normal anyon acikli metabolik asidozun en
onemli nedeni ishaldir (2). Hipopotasemi ile metabolik
asidozun beraber olmasi diabetik ketoasidozda, Tip 1 ve
Tip 2 renal tiibiiler asidozda goriilebilir (10). Hasta-
mizin anamnezi ve laboratuvar bulgular1 degerlendiril-
diginde, muhtemel nedenler olan ishal ve diabetik keto-
asidozdan uzaklasabiliriz. Viicudun asit-baz dengesinin
korunmasindan sorumlu olan iki organ akcigerler ve
bobreklerdir. Renal tiibiiler asidoz (RTA), bobreklerin
bu fonksiyonunu bobrek tiibiiliislerindeki problemlere
bagl olarak yapamamalar1 sonucu gelisen metabolik
asidozdur. Tiim tiplerinde normal anyon acikli metabo-
lik asidoz goriilen RTA patogenezlerine gore 3 temel
tipe ayrilir.

Tip 1 olan, distal RTA’da giinliik asit yiikiiniin atilma-
sinda yetersizlik vardir, bunun sonucunda eger alkali
tedavisi uygulanmazsa hidrojen iyonu birikimi giderek
artar ve plazma bikarbonat konsantrasyonu 10 mEq
/L’nin altina inebilir. Asidoza ragmen idrar pH’1 5.5’un
iizerindedir. Idrarla amonyum atilimi azalir, kan potas-
yum seviyeleri ise degiskendir. Kronik asidoza bagh
olarak hem kemik rezorbsiyonu hem de kalsiyumun re-
nal tiibiiler geri emilimi etkilenir ve hiperkalsiiiri go-
riiliir. Bu nedenle, nefrolitiazis ve nefrokalsinozis sik-
likla gelisir (3). Tip 2 olan proksimal RTA da ise proksi-
mal tiibiiliislerde bikarbonat geri emiliminde bulunan
bozukluga bagli olarak hipokalemik metabolik asidoz
gelisir. Distal tiibiiliislerin fonksiyonlar1 normal oldugu
icin, kismi bikarbonat emilimi olur ve kan bikarbonat
seviyeleri tip 1’e gore daha yiiksek seyreder. Idrar pH’1
degiskendir. Genellikle diger proksimal tiibiiliis geri
emilim bozukluklari ile beraber bulunur (Fanconi sen-
dromu); glukoziiri, aminoasidiiri, fosfatiiri ve iirik-
asidiiri de goriiliir. Nedenleri arasinda; Fanconi sendro-

Tablo 3. Distal renal tiibiiler asidoz nedenleri.

- Birincil:

- Idiyopatik, sporadik

- Ailesel: Otozomal dominant, otozomal resesif
- Tkincil:

- Sjogren sendromu

- Hiperkalsiyiiri

- Romatoid artrit

- Hiperglobiilinemi

- Ifosfamid

- Amfoterisin B

- Siroz

- SLE (hiperkalemik de olabilir)

- Oral hiicreli anemi (hiperkalemik de olabilir)

- Tikayici karakterde tiropati (hiperkalemik de olabilir)

- Lityum karbonat

- Bobrek nakli sonrasi

mu ile seyreden multipl miyeloma ve nefrotoksik ilaglar
vardir. Bikarbonat uygulanilmasi ile tip 2’de idrar pH’1
alkali hale gelirken tip 1 RTA’da idrar pH’inda anlamli
bir degisikligin olmamast ayirici tanida yardimci olabi-
lir. Tip 2’de bobrek tasi olusumu goriilmez. Tip 3 RTA,
hiperkalemik hiperkloremik asidoz ile karakterizedir.
Aldosteron yetersizligine veya aldosteronun tiibiiliisler-
deki etkisine direnc olmasina bagl olarak gelisir. En sik
sekli hiporeninemik hipoaldosteronizmdir ve diabetik
nefropati, tiibiilointerstisyel bobrek hastaliklari, hiper-
tansif nefroskleroz ve AIDS’de sik olarak goriiliir (5).

Bastan beri hipokalemi nedeniyle tetkik edilen hastami-
zin normal anyon aciklt metabolik asidozuna ek olarak
idrar pH’1nin 5.5’un iizerinde olmasi ve tekrarlayan
bobrek tasi hikayesinin bulunmasi Tip 1 RTA ile uyum-
Iudur. Tip 1 RTA birincil olabilecegi gibi ikincil olarak
kollajen doku hastaliklari, ilaglar, siroz gibi nedenlere
bagl olarak da gelisebilir (Tablo 3). Hipokalemik para-
lizi ile bagvuran ve distal RTA tespit edilen bazi hasta-
larda altta yatan nedenler olarak romatoid artrit, sis-
temik lupus eritematosus (bazen hiperkalemi ile ola-
bilir), Sjogren sendromu (3.4,9,11,12) gibi hastaliklar ve
ifosfamid, amfoterisin B, lityum, ibuprofen (13) veya ba-
z1 bitkilerin (14) kullanimi1 saptanmistir. Bu nedenle,
RTA tanist alan tiim hastalar, RTA’a neden olabilecek
diger hastaliklar acisindan arastirilmalidir. Hastamizin
distal RTA’a neden olabilecek hastaliklar a¢isindan
klinigi ve tetkikleri Sjogren sendromu ve romatoid ar-
trit ile uyumlu degildir, ayrica herhangi bir ila¢ veya
bitki derive kullanimi olmamustir. Ailesinde de benzer
sikayetleri veya neden olabilecek hastaliklarin bulunma-
masl1 nedeniyle hastamizi sporadik bir distal RTA olgu-
su olarak kabul edebiliriz. Distal RTA’un tedavisinde
potasyum replasmani ve alkali tedavisi kullanilmak-
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tadir. Hastamiza uygulanan bu tedavi ile takiplerinde
semptomlar: tamamen diizeldi, serum potasyumu nor-
mal sinirlara ulagti.

Sonug olarak, kuvvet kayb1 ile bagvuran hastalarda
elektrolit bozukluklari, 6zellikle de hipokalemi akla gel-
melidir. Hipokalemik paralizi, periyodik paraliziye veya
diger nedenlere bagli olarak gelisebilir. Bu nedenler
arasinda renal tiibiiler asidozlar ve 6zellikle distal RTA
basta gelir. Distal RTA’un kliniginde bu bulgulara ek
olarak nefrolitiyazis, nefrokalsinozis ve osteomalazi de
bulunur. Tedavisinde potasyum replasmani ve alkali
tedavisi uygulanir.
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