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SUMMARY
Bartter Syndrome

Bartter syndrome is first recognized by Bartter in 1962 and
characterized by hiperreninemia, hiperaldosteronism,
hipokalemia and metabolic alkalosis with normal blood pres-
sure. Young children typically present with growth failure,
muscle weakness, constipation, polyuria and dehydration.
This case, who is a 6 years old boy with a history of antenatal
polyhidramniosis and premature delivery, presented to the
clinic with vomiting, fever, cardiac arrhythmia and acute res-
piratory arrest. He was diagnosed as Bartter syndrome with
the results of clinical and laboratuary findings.
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Bartter sendromu, hipokalemik alkaloz, artmig aldos-
teron sekresyon hizi, normal kan basinci ile beraber
artmig plazma anjiotensin II konsantrasyonu bozukluk-
lar1 ile seyreden, gelisme geriligi ve mental retardasyon
ile prezante olan bir hastaliktir. Otozomal resesif gegisi
olan hastaligin klinik ve laboratuar olarak polihidram-
nios, prematiirelik, biiyiime gelisme geriligi, kusma, kas
zayifligi, poliiiri, polidipsi, tetani, gut, anoreksi, hipok-
loremi, metabolik alkaloz, hipopotasemi, hipomagneze-
mi, idrar konsantrasyon yeteneginde bozulma ve
hiperkalsitiri bulunur. Bartter sendromu olgularinin
nadir goriilmesi, klinik olarak hipopotasemi ve metabo-
lik alkaloza sekonder ani solunum durmasi ve aritmi ile
prezente olabilmesi nedeniyle ayirici tanida diisiiniilme-
si gerektigini vurgulamak i¢in olgumuz sunulmustur.

OLGU

Klinigimize ates ve kusma sikayeti ile bagvuran 6 yasindaki
erkek hastaya menenjit 6n tanisi ile lomber ponksiyon yapilip
BOS normal sinirlarda bulunmasina ragmen takibi esnasinda

hastada ani gelisen biling bulanikligi, kisa siireli solunum dur-
mas1 olugsmasi nedeniyle servisimize interne edildi. Tart1 ve
boyu 3. persentilin altinda tespit edilen ¢ocugun; dogum kilo-
su 2500 g olup, 5. ayliktan itibaren biiylime gelisme gerili-
ginin oldugu ve ara ara kasilmalarmin bulundugu 6grenildi.
Normal néromotor gelisimi olan hastanin annesinin hami-
leliginde polihidramniyos anamnezi mevcut olup, baba ile
aralarinda birinci derecede akrabalik mevcuttu. Klinigimizde-
ki takiplerimiz esnasinda aritmileri gézlenen ve normotansif
olan hastanin yapilan laboratuvar tetkiklerinde belirgin
hipokalemi (K 2.1 mEq/l) metabolik alkaloz (pH 7.55, pCO,
54 mmHg) diisiik magnezyum (Mg 1.3 mEq/l) hipokloremi
(C175 mEqg/l), konsantrasyon defekti (12 saatlik susuzluk son-
ras1 idrar dansitesi 1015), spot idrarda artmig K* atilim1 (idrar
K 48.3 mEq/l), artmis CI atitlim1 (idrar C1 134 mEq/1), hiper-
reninemi (53.7 mg/ml), artmis angiotensin diizeyi (86 iii)
hiperaldosteronizm (1057 ng/dl) bulgular tespit edildi. Has-
taya bu sonuglarla Bartter sendromu tanist konuldu. Oral po-
tasyum ve spiranolakton baslanilan hasta 7 yildir klinigimiz
tarafindan problemsiz olarak takip edilmektedir.

TARTISMA

Ik kez 1962°de Bartter ve ark., hipokalemik alkaloz,
artmig aldosteron sekresyon hizi, normal kan basinci ile
beraber artmis plazma angiotensin II konsantrasyon
bozuklugu ile seyreden, biiyiime gelisme geriligi ve
mental retardasyon ile prezente olan yeni bir sendrom
tanimladilar (1.2). Giiniimiizde Bartter sendromu tanisi;
hipopotasemi, hipokloremi, metabolik alkaloz, normal
kan basinct degerleri ile beraber hiperreninemi ve
artmis tiriner KCI atiliminin olabilecegi diger hastalik
ve sendromlarin ekarte edilmesinden sonra konulmak-
tadr.

Hastalik genellikle ¢ocukluk caginda kusma, dehidra-
tasyon, poliiiri, polidipsi ve gelisme geriligi ile karsi-
miza ¢ikmaktadir. Goze carpan diger 6onemli semptom-
lar kas giicsiizliigii ve bacak kramplaridir. Karakteristik
laboratuvar bulgusu alkalozun ve idrarda yiiksek mik-
tarda atilan KCL un eslik ettigi hipokalemidir G-,
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Olgumuz klinigimize ates ve kusma sikayetleri ile geti-
rilmis ve ayiric1 tanida menenjit diisiiniilerek lomber
ponksiyon yapilmistir. BOS sonuglarinin normal olarak
degerlendirilmesi sonrasinda miisahade sirasinda kisa
siireli solunum durmasi nedeni ile hasta interne edilip,
bu yonde tetkiklerine baslanmigtir. Hastanin vital bulgu-
lariin kontrolii sirasinda kardiyovaskiiler muayenede,
normotansif oldugu, ancak aritmilerinin bulundugu
tespit edilmis ve EKG cekilerek bu durumu teyid edil-
mistir. Ayn1 anda bakilan kan biyokimyasinda hastada
belirgin hipokalemi, hipokloremi, metabolik alkaloz ve
hipomagnezemi saptanmig ve ilave olarak spot idrarda
bakilan KCIiin ¢ok yiiksek oldugu tespit edilince hasta-
da Bartter sendromu diisiiniilmiistiir. Bu sendroma
yonelik yapilan tetkiklerinde, hiperreninemi, artmis
angiotensin diizeyi, hiperaldesteronizm ve konsantras-
yon defekti bulunmasi iizerine hasta Bartter sendromu
tanis1 almigtir.

Bartter sendromunun antenatal formunda hastalarda
polihidramnios, prematiirite ve gelisme geriligi oykiisii
alinmaktadir 4. Hastanin gelisiminin takip eden 5 aylik
donemde yasitlariyla uyumlu oldugu, ancak 6. aydan
sonra biiylimesinin ve geligmesinin yavasladigi 6grenil-
di. Klasik Bartter sendromunda hastalarda bebeklikte ve
erken ¢ocukluk doéneminde baglayan bir gelisme geriligi
mevcuttur. Bu durum en sik ilk 2 yagsta goriiliir (1,24,
Hastamizin su anki tarti ve boy persentili < 3p. sevi-
yesindeydi. Anamnez derinlestirildiginde zaman zaman
halsizlik, yorgunluk ve bacaklarda kramp yakinmasi
oldugu 6grenildi. Bu bulgular Bartter sendromlu hasta-
larin tipik sikayetleridir. Ayrica bu hastalarda bizim
olgumuzda olmayan kabizlik, polidipsi, poliiiri gibi bul-
gularla kendini gosteren ekstraselliiler sivi kaybir mev-
cuttur. Biitiin bu 6zellikler renal tubuler fonksiyon
bozuklugundan kaynaklanmaktadir. Bartter’in 1962’de
bu hastalig1 tanimlarken vurguladig: mental gerilik
genis bir spektruma sahiptir. Hastalarin normal beyin
gelisimleri olabilecegi gibi ileri derecede geri kalmis
ndromotor bulgular da saptanabilmektedir (4-3). Olgu-
muzda tan1 ve takip edilen 7 sene siiresince motor ve
mental gerilik tespit edilmedi. Otozomol resesif gecis
gosteren bu hastalikta bazi olgularda cikik alin, ticgen
yiiz, biiyiik goz ve kulaklarin bulundugu gézlenmistir
(1.5), Bizim hastamizin soyge¢misinde anne ile baba 1.
derecede akraba idi ve yliz goriiniimii tipikti.

Bartter sendromunun diger bir karakteristik 6zelligi de
hastalarin yiiksek renin seviyesine ragmen normotensif

176

Goztepe Tip Dergisi 17: 175-177, 2002

oluglaridir. Eger hipertansiyon mevcutsa tan1 gdozden
gecirilmelidir. Hastamizin biitiin 6l¢iimlerde TA normal
smirlar icindeydi. Hiperreninemi bu hastalikta kuraldir
ve bazi ¢ocuklarda buna yiiksek plazma aldosteron
seviyeleri de eslik eder. Fakat bazi olgularda belki de
hipokaleminin bir sonucu olarak plazma aldosteron
seviyeleri baskilanmistir (23, Bizim olgumuzda renin
ve aldosteron seviyeleri yiiksek bulunmustur. Bu hasta-
larda esas olarak renal tiibiiler Na* ve K+ tutulumu ve
henlenin ¢ikan kolundan Cl- reabsorbsiyonu bozuktur.
Sonug olarak da, hastaligin karakteristik laboratuar bul-
gusu olan alkalozun ve idrarda yiiksek miktarda atilan
KCT’iin eslik ettigi hipokalemi ortaya cikar.

Bu hastalarda pitresine direngli hiposteniiri siklikla
mevcuttur ve poliiiriye neden olacak derecede ciddi ola-
bilir. Hipotonik tuz yiiklemesine karsilik hastalar fazla
diliie idrar ¢ikaramazlar ). Bizim hastamizin idrar1 12
saatlik susuzluk sonrasi 1015 dansite ile hiposteniiriktir.
Bartter sendromunda idrarda fazla miktarda Mg++ kayb1
sonucu Mg++ eksikligi goriilmesi tipiktir (. Bu durum
tiibiiler Mg++ tutulumu bozukluguna veya hiperaldos-
teronizme sekonder gelistigi konusunda tartigmalar
siirmektedir (). Ancak hipomagnezemi olan olgularda
Mg+ desteginin K+'u yiikseltmesi ilginctir (24, Nefro-
kalsinozisin bulundugu veya bulunmadig: hiperkalsi-
lirinin, sendromun bir pargast olup olmadigina karar
verilememistir. Ayrica, degisik derecelerde hipofosfa-
temisi bulunan hastalarin da bu hastaliga dahil edilip
edilmeyecegi halen tartisilmaktadir.

Tedavide cogu hastaya K+ destegi gerekir, genellikle
kiiciik cocuklarda ek olarak NaCl vermek de gerekmek-
tedir. Spiranolakton ve triamteren gibi K+ tutucu
ditiretikler klinigi diizeltir, ancak metildopa ve pregra-
nolol gibi renin suprese edici ajanlar, yardimct degildir.
ACE inhibitorlerinin kismen etkisi mevcuttur. Olguya
kalinor tablet ve spiranolakton basland1 ve hipokalemi-
nin diizeldigi goriildii. Son yillarda bir prostaglandin
sentetaz inhibitorii olan indometasinin de yararlt oldugu
tespit edilmistir ve hipokaleminin diizelerek biiylimenin
saglandig1 gozlenmistir. Indometazin etkisini, renal kan
akimini tekrar dagitarak ve proksimal renal tiibiiler re-
absorbsiyonu diizelterek gosterir; giinde 4 veya 6 dozda
2 mg/kg dozunda verilir, nadiren midede iilsere neden
olur. Di Pietro ve ark.’nin 6 yil takip ettigi bir yenido-
gan olgusu indometasin tedavisine cevap vermis ve
semptomsuz olarak normal gelisim ve biiyiimesini
siirdiirmiistiir ®). Dilkon ve ark., 6 ay ila 24 ay boyunca
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indometasin tedavisi kullandiklar1 6 cocugun klinik ve
laboratuvar olarak bu tedaviye c¢ok iyi cevap verdigini
belirtmislerdir (). Littlewood ve ark. ise oral K* ve spiro-
nolakton tedavisi ile serum K+ seviyesini yiikselttikleri,
ancak normal biiyiime ve gelisme saglayamadiklar1 9
aylik bir erkek olguda, 33. ayda indometasin tedavisi
baslamislar ve hastanin bu tedaviye ¢ok dramatik bir
cevap verdigini bildirmiglerdir ). Olgumuzda oral K+ ve
spironolakton tedavisi verilerek akut dénemde K+ diizeyi
ylikseltilmis, hastanin asit-baz ve elektrolit bozuklugu
diizeltilmis ve takip edilen 7 y1l zarfinda da ayni1 tedaviyle
yasitlarina uygun biiyiime ve gelismesi saglanmustir.

Olgu nadir goriilmesi ve metabolik alkoloz, hipokalemi

sonucu olusan, klinikte ani solunum durmasi ve aritmi ile
prezente olabilen Bartter sendromu olgularinin ayirici
tanida diisiiniilmesi gerektigini vurgulamak icin sunuldu.
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