
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, artm›fl aldos-
teron sekresyon h›z›, normal kan bas›nc› ile beraber
artm›fl plazma anjiotensin II konsantrasyonu bozukluk-
lar› ile seyreden, geliflme gerili¤i ve mental retardasyon
ile prezante olan bir hastal›kt›r. Otozomal resesif geçifli
olan hastal›¤›n klinik ve laboratuar olarak polihidram-
nios, prematürelik, büyüme geliflme gerili¤i, kusma, kas
zay›fl›¤›, poliüri, polidipsi, tetani, gut, anoreksi, hipok-
loremi, metabolik alkaloz, hipopotasemi, hipomagneze-
mi, idrar konsantrasyon yetene¤inde bozulma ve
hiperkalsiüri bulunur. Bartter sendromu olgular›n›n
nadir görülmesi, klinik olarak hipopotasemi ve metabo-
lik alkaloza sekonder ani solunum durmas› ve aritmi ile
prezente olabilmesi nedeniyle ay›r›c› tan›da düflünülme-
si gerekti¤ini vurgulamak için olgumuz sunulmufltur.

OLGU

Klini¤imize atefl ve kusma flikayeti ile baflvuran 6 yafl›ndaki
erkek hastaya menenjit ön tan›s› ile lomber ponksiyon yap›l›p
BOS normal s›n›rlarda bulunmas›na ra¤men takibi esnas›nda

hastada ani geliflen bilinç bulan›kl›¤›, k›sa süreli solunum dur-
mas› oluflmas› nedeniyle servisimize interne edildi. Tart› ve
boyu 3. persentilin alt›nda tespit edilen çocu¤un; do¤um kilo-
su 2500 g olup, 5. ayl›ktan itibaren büyüme geliflme gerili-
¤inin oldu¤u ve ara ara kas›lmalar›n›n bulundu¤u ö¤renildi.
Normal nöromotor geliflimi olan hastan›n annesinin hami-
leli¤inde polihidramniyos anamnezi mevcut olup, baba ile
aralar›nda birinci derecede akrabal›k mevcuttu. Klini¤imizde-
ki takiplerimiz esnas›nda aritmileri gözlenen ve normotansif
olan hastan›n yap›lan laboratuvar tetkiklerinde belirgin
hipokalemi (K 2.1 mEq/l) metabolik alkaloz (pH 7.55, pCO2
54 mmHg) düflük magnezyum (Mg 1.3 mEq/l) hipokloremi
(Cl 75 mEq/l), konsantrasyon defekti (12 saatlik susuzluk son-
ras› idrar dansitesi 1015), spot idrarda artm›fl K+ at›l›m› (idrar
K 48.3 mEq/l), artm›fl Cl at›l›m› (idrar Cl 134 mEq/l), hiper-
reninemi (53.7 mg/ml), artm›fl angiotensin düzeyi (86 iü)
hiperaldosteronizm (1057 ng/dl) bulgular› tespit edildi. Has-
taya bu sonuçlarla Bartter sendromu tan›s› konuldu. Oral po-
tasyum ve spiranolakton bafllan›lan hasta 7 y›ld›r klini¤imiz
taraf›ndan problemsiz olarak takip edilmektedir.

TARTIfiMA

‹lk kez 1962’de Bartter ve ark., hipokalemik alkaloz,
artm›fl aldosteron sekresyon h›z›, normal kan bas›nc› ile
beraber artm›fl plazma angiotensin II konsantrasyon
bozuklu¤u ile seyreden, büyüme geliflme gerili¤i ve
mental retardasyon ile prezente olan yeni bir sendrom
tan›mlad›lar (1,2). Günümüzde Bartter sendromu tan›s›;
hipopotasemi, hipokloremi, metabolik alkaloz, normal
kan bas›nc› de¤erleri ile beraber hiperreninemi ve
artm›fl üriner KCl at›l›m›n›n olabilece¤i di¤er hastal›k
ve sendromlar›n ekarte edilmesinden sonra konulmak-
tad›r. 

Hastal›k genellikle çocukluk ça¤›nda kusma, dehidra-
tasyon, poliüri, polidipsi ve geliflme gerili¤i ile karfl›-
m›za ç›kmaktad›r. Göze çarpan di¤er önemli semptom-
lar kas güçsüzlü¤ü ve bacak kramplar›d›r. Karakteristik
laboratuvar bulgusu alkalozun ve idrarda yüksek mik-
tarda at›lan KCL’un efllik etti¤i hipokalemidir (3,5).
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Olgumuz klini¤imize atefl ve kusma flikayetleri ile geti-
rilmifl ve ay›r›c› tan›da menenjit düflünülerek lomber
ponksiyon yap›lm›flt›r. BOS sonuçlar›n›n normal olarak
de¤erlendirilmesi sonras›nda müflahade s›ras›nda k›sa
süreli solunum durmas› nedeni ile hasta interne edilip,
bu yönde tetkiklerine bafllanm›flt›r. Hastan›n vital bulgu-
lar›n›n kontrolü s›ras›nda kardiyovasküler muayenede,
normotansif oldu¤u, ancak aritmilerinin bulundu¤u
tespit edilmifl ve EKG çekilerek bu durumu teyid edil-
mifltir. Ayn› anda bak›lan kan biyokimyas›nda hastada
belirgin hipokalemi, hipokloremi, metabolik alkaloz  ve
hipomagnezemi saptanm›fl ve ilave olarak spot idrarda
bak›lan KCl’ün çok yüksek oldu¤u tespit edilince hasta-
da Bartter sendromu düflünülmüfltür. Bu sendroma
yönelik yap›lan tetkiklerinde, hiperreninemi, artm›fl
angiotensin düzeyi, hiperaldesteronizm ve konsantras-
yon defekti bulunmas› üzerine hasta Bartter sendromu
tan›s› alm›flt›r.

Bartter sendromunun antenatal formunda hastalarda
polihidramnios, prematürite ve geliflme gerili¤i öyküsü
al›nmaktad›r (4). Hastan›n gelifliminin takip eden 5 ayl›k
dönemde yafl›tlar›yla uyumlu oldu¤u, ancak 6. aydan
sonra büyümesinin ve geliflmesinin yavafllad›¤› ö¤renil-
di. Klasik Bartter sendromunda hastalarda bebeklikte ve
erken çocukluk döneminde bafllayan bir geliflme gerili¤i
mevcuttur. Bu durum en s›k ilk 2 yaflta görülür (1,2,4).
Hastam›z›n flu anki tart› ve boy persentili < 3p. sevi-
yesindeydi. Anamnez derinlefltirildi¤inde zaman zaman
halsizlik, yorgunluk ve bacaklarda kramp yak›nmas›
oldu¤u ö¤renildi. Bu bulgular Bartter sendromlu hasta-
lar›n tipik flikayetleridir. Ayr›ca bu hastalarda bizim
olgumuzda olmayan kab›zl›k, polidipsi, poliüri gibi bul-
gularla kendini gösteren ekstrasellüler s›v› kayb› mev-
cuttur. Bütün bu özellikler renal tubuler fonksiyon
bozuklu¤undan kaynaklanmaktad›r. Bartter’in 1962’de
bu hastal›¤› tan›mlarken vurgulad›¤› mental gerilik
genifl bir spektruma sahiptir. Hastalar›n normal beyin
geliflimleri olabilece¤i gibi ileri derecede geri kalm›fl
nöromotor bulgular da saptanabilmektedir (4,5). Olgu-
muzda tan› ve takip edilen 7 sene süresince motor ve
mental gerilik tespit edilmedi. Otozomol resesif geçifl
gösteren bu hastal›kta baz› olgularda ç›k›k al›n, üçgen
yüz, büyük göz ve kulaklar›n bulundu¤u gözlenmifltir
(1,5). Bizim hastam›z›n soygeçmiflinde anne ile baba 1.
derecede akraba idi ve yüz görünümü tipikti. 

Bartter sendromunun di¤er bir karakteristik özelli¤i de
hastalar›n yüksek renin seviyesine ra¤men normotensif

olufllar›d›r. E¤er hipertansiyon mevcutsa tan› gözden
geçirilmelidir. Hastam›z›n bütün ölçümlerde TA normal
s›n›rlar içindeydi. Hiperreninemi bu hastal›kta kurald›r
ve baz› çocuklarda buna yüksek plazma aldosteron
seviyeleri de efllik eder. Fakat baz› olgularda belki de
hipokaleminin bir sonucu olarak plazma aldosteron
seviyeleri bask›lanm›flt›r (2,3). Bizim olgumuzda renin
ve aldosteron seviyeleri yüksek bulunmufltur. Bu hasta-
larda esas olarak renal tübüler Na+ ve K+ tutulumu ve
henlenin ç›kan kolundan Cl- reabsorbsiyonu bozuktur.
Sonuç olarak da, hastal›¤›n karakteristik laboratuar bul-
gusu olan alkalozun ve idrarda yüksek miktarda at›lan
KCI’ün efllik etti¤i hipokalemi ortaya ç›kar. 

Bu hastalarda pitresine dirençli hipostenüri s›kl›kla
mevcuttur ve poliüriye neden olacak derecede ciddi ola-
bilir. Hipotonik tuz yüklemesine karfl›l›k hastalar fazla
dilüe idrar ç›karamazlar (4). Bizim hastam›z›n idrar› 12
saatlik susuzluk sonras› 1015 dansite ile hipostenüriktir.
Bartter sendromunda idrarda fazla miktarda Mg++ kayb›
sonucu Mg++ eksikli¤i görülmesi tipiktir (1). Bu durum
tübüler Mg++ tutulumu bozuklu¤una veya hiperaldos-
teronizme sekonder geliflti¤i konusunda tart›flmalar
sürmektedir (5). Ancak hipomagnezemi olan olgularda
Mg++ deste¤inin K+’u yükseltmesi ilginçtir (2-4). Nefro-
kalsinozisin bulundu¤u veya bulunmad›¤› hiperkalsi-
ürinin, sendromun bir parças› olup olmad›¤›na karar
verilememifltir. Ayr›ca, de¤iflik derecelerde hipofosfa-
temisi bulunan hastalar›n da bu hastal›¤a dahil edilip
edilmeyece¤i halen tart›fl›lmaktad›r. 

Tedavide ço¤u hastaya K+ deste¤i gerekir, genellikle
küçük çocuklarda ek olarak NaCl vermek de gerekmek-
tedir. Spiranolakton ve triamteren gibi K+ tutucu
diüretikler klini¤i düzeltir, ancak metildopa ve pregra-
nolol gibi renin suprese edici ajanlar, yard›mc› de¤ildir.
ACE inhibitörlerinin k›smen etkisi mevcuttur. Olguya
kalinor tablet ve spiranolakton baflland› ve hipokalemi-
nin düzeldi¤i görüldü. Son y›llarda bir prostaglandin
sentetaz inhibitörü olan indometasinin de yararl› oldu¤u
tespit edilmifltir ve hipokaleminin düzelerek büyümenin
sa¤land›¤› gözlenmifltir. ‹ndometazin etkisini, renal kan
ak›m›n› tekrar da¤›tarak ve proksimal renal tübüler re-
absorbsiyonu düzelterek gösterir; günde 4 veya 6 dozda
2 mg/kg dozunda verilir, nadiren midede ülsere neden
olur. Di Pietro ve ark.’n›n 6 y›l takip etti¤i bir yenido-
¤an olgusu indometasin tedavisine cevap vermifl ve
semptomsuz olarak normal geliflim ve büyümesini
sürdürmüfltür (5). Dilkon ve ark., 6 ay ila 24 ay boyunca
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indometasin tedavisi kulland›klar› 6 çocu¤un klinik ve
laboratuvar olarak bu tedaviye çok iyi cevap verdi¤ini
belirtmifllerdir (4). Littlewood ve ark. ise oral K+ ve spiro-
nolakton tedavisi ile serum K+ seviyesini yükselttikleri,
ancak normal büyüme ve geliflme sa¤layamad›klar› 9
ayl›k bir erkek olguda, 33. ayda indometasin tedavisi
bafllam›fllar ve hastan›n bu tedaviye çok dramatik bir
cevap verdi¤ini bildirmifllerdir (4). Olgumuzda oral K+ ve
spironolakton tedavisi verilerek akut dönemde K+ düzeyi
yükseltilmifl, hastan›n asit-baz ve elektrolit bozuklu¤u
düzeltilmifl ve takip edilen 7 y›l zarf›nda da ayn› tedaviyle
yafl›tlar›na uygun büyüme ve geliflmesi sa¤lanm›flt›r. 

Olgu nadir görülmesi ve metabolik alkoloz, hipokalemi

sonucu oluflan, klinikte ani solunum durmas› ve aritmi ile
prezente olabilen Bartter sendromu olgular›n›n ay›r›c›
tan›da düflünülmesi gerekti¤ini vurgulamak için sunuldu.
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