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SUMMARY

Cystic Fibrosis Presenting as a Pseudo-Bartter’s
Syndrome

Bartter syndrome are characterized by normal blood pres-
sure, hypokalemia, metabolic alkalosis, prostaglandinuria,
hyperreninemia and hyperaldosteronism and defined as a
family of inherited recessive autosomal tubulopathies.
Pseudo-Bartter’s syndrome may produce a hypokalemic meta-
bolic alkalosis without primary renal disease. The underlying
illnesses are primary hyperaldosteronism, Cushing syndrome,
hypertrophic pyloric stenosis, cystic fibrosis and some drogs.
In this article a 3 mounts old boy who diagnosed cystic fibro-
sis presenting as a pseudo-Bartter’s syndrome was evaluated.
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Bartter sendromu normal kan basinci, hipokloremi, hi-
pokalemi, metabolik alkaloz, renal potasyum kaybi,
prostaglandiniiri, hiperreninemi ve hiperaldosteronizm
ile karakterize otozomal resesif (OR) kalitsal bir tubulo-
patidir (1-0), Primer potasyum kaybi ile distal klor reab-
sorbsiyonunda azalmay1 iceren tubuler fonksiyonlarda
primer defekt oldugu diisiiniilmektedir (). Juksta glo-
meriiler aparatustaki renin iireten bolgede yaygin hiper-
plazi nedeniyle olusur ). Tedavide amag, potasyum
acigim kapatmak ve prostaglandin sentetaz inhibitorleri
ile prostaglandin iiretimini azaltmaktir (1.

Pseudo-Bartter sendromu ise, primer renal hastalik ol-
madan hipokalemik metabolik alkalozun gozlendigi bir
grup hastaliktir ). Bunlar primer hiperaldosteronizm,
Cushing sendromu, hipertrofik pilor stenozu, kistik fib-
rozis ve bazi ilaclara bagli durumlari icerir ©-1D),

Kistik fibrosis; OR gecisli epitel diizeyinde Cl- taginma-
sindaki anormallige bagli olarak, etkilenen dokularda
salgt, solunum ve emilim 6zelliklerinin bozulmasi ile
karakterize sik goriilen dliimciil bir hastaliktir. Solunum
yollarinda salgilarin kurumasi, mukosilier transport bo-
zuklugu ve hava yolu obstriiksiyonuna, pankreasin ken-
di kendini sindirmesi sonucu pankreas yetersizligine,
tireme sisteminde islev bozukluguna, ter kanallarinin
tuz tutmasindaki yetersizlik ile bebeklerde 1s1 kaybi ve
aciklanamayan hipokalemik metabolik alkaloza ve bir-
cok komplikasyona yol acar. Tan1 icin pozitif ter testi,
kronik obstriiktif akciger hastaligi, ekzokrin pankreas
yetersizligi ve ¢ocuklardan birinde ya da 1. kusak ku-
zende kanitlanmis tipik kistik fibrozis oykiisti olmasi
gerekir @,

Bartter sendromu tablosu ile ortaya c¢ikan hastalarin
ayirict tanisinda kistik fibroz hastaliginin diisiiniilmesi
gerektigini vurgulama amactyla olgu sunuldu.

OLGU

Dogdugundan beri halsizlik, istahsizlik, sik kusma ve kilo ala-
mama sikayetleri olan 3 aylik erkek hasta klinigimize ates, uy-
ku hali ve istahsizlik ile bagvurdu. Prenatal ve natal anamne-
zinde Ozellik olmayan hasta 2 ay anne siitii almis, ardindan
formiil mama ile beslenmeye baslamis. Asilarina baglanma-
mis. 1.5 aylikken bronkopnomoni tanisiyla bir hafta hastane-
mizde yatirilmis. Soyge¢misinde annede hipertiroidi mevcut.
Hastamiz ailenin 4. ¢ocugu, 3. ¢ocuk 3 aylikken pnémoni?
tanisiyla kaybedilmis.

Fizik muayenesinde; boy 50. persantil, agirlik 3. persantil, bag
cevresi 25-50. persantil, arter basinct 90/60 mmHg, ates 39°C
(R), pasif, cilt soluk, deri alt1 yag dokusu ve turgor azalmis, 6n
fontanel 3x3 cm, dogal bombelikte, konjonktivalar soluk, dil
kuru. Solunum ve kardiyovaskiiler sistem muayenesi dogal. 5
cm hepatomegali, 2 cm splenomegali mevcut. Suur bulanikligi
disinda norolojik sistem ve diger sistem bulgular1 dogal sinir-
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larda idi. Tam idrar tahlili alkali pH disinda ve tam kan sayimi
normal sinirlarda idi. Kan biyokimyasinda; Na 113 mEq/l, K
2.5 mEq/l, Cl 79 mEq/] olmas1 disinda patolojik bulgu yoktu.
Mg normal smurlarda idi. Akut faz reaktanlar1 negatifti. Peri-
ferik yaymada PNL hakimiyeti disinda 6zellik yoktu. Kan
gazlari; pH 7.616, HCO5 58.3, PO, 102.6, PCO, 56.7, SO, %
99.3. 24 saatlik idrarda voliim 350 cc, protein, glikoz negatif,
dansite 1005, Na 89.5 mEq/l, K 22.7 mEq/l, C1 90 mEq/l, Ca
9 mg/dl, P 11 mg/dl, kreatinin klirensi 23.9 (ok). Kalsiiiri 4.3
mg/kg/giin (N). TRP % 86 (N). Spot idrarda Ca/kreatinin
oran1 0.27 (normale yakin). Metabolik hastalik tarama testi,
salmonella, brucella agliitinasyon testi ve monotest negatif.
Lomber ponksiyon bulgular1 dogal. Renin=angiotensin 1:9
mg/ml (ok). P-A akciger grafisi dogal. Renal US’de her iki
bobrekte ekojenite artist ve evre I renal parankimal hastalik
tespit edildi.

Suuru bulanik, genel durumu kétii bir tabloda klinigimize ge-
len hastada sepsis ya da metabolik hastalik olabilecegi diisii-
niildii. Fakat, kan tablosu sepsis ile uyumlu bulunmad: ve tara-
ma testinde metabolik hastalik tespit edilmedi. Kan biyokim-
yasinda tiim elektrolitlerinin (Na, K, Cl) diisiik olmas1 ve me-
tabolik alkalozun birlikte goriilmesi nedeniyle tubulopati ve
ozellikle Bartter sendromu olabilecegi diisiiniildii. Idrarda Cl
atilimi artmis bulundu. Hastaya potasyum replasmani baglan-
di. Biitiin bunlar Bartter sendromu ile uyumlu idi, fakat takip
edilen giinlerde hastanin arter basinci yiiksek bulundu ve anti-
hipertansif olarak kaptopril baslandi. Bartter sendromundan
bu nedenle uzaklasildi. Kan renin-angiotensin 2 aldosteron
icin kan gonderildi. Bunlardan renin ve aldosteron yiiksek bu-
lundu. Pseudo-Bartter sendromu olabilecegi diisiiniilerek ter
testi istendi. Ter testi iki kez yiiksek bulundu (108 mEq/l ve
94 mEq/l). Ayrica takiplerinde inat¢1 bir oksiiriik ortaya ¢ikti.
Gecmisinde gecirilmis pnomoni hikayesi olmasi ve diger bul-
gularla pseudo-Bartter sendromlarindan biri olan kistik fibro-
zis tanist kondu. Cocuk gogiis hastaliklar1 ve gastroenteroloji
konsiiltasyonu istendi. Hastaya tedavi olarak oral pankreatik
enzim takviyesi, inhaler steroid, fizyoterapi ve gerektiginde
inhaler 32 mimetik ve vitamin baslandi. Gastroenteroloji biri-
minde gastrointestinal tutulum ac¢isindan takibe alindi. Renin
yiiksekligi ve hipertansiyonu olmasi nedeniyle istenen renal
doppler US’de sol renal arter akimi yiiksek bulundu ve evre 11
renal parankimal hastalik tespit edildi. Kaptopril ile kontrol
altina alian arter basinci ve bobrek patolojisi agisindan takip
edilmek tizere DTPA ve DMSA sintigrafi istenerek cocuk nef-
roloji poliklinigine baglandi. Arter basinci, metabolik alka-
lozu, elektrolitleri, genel durumu ve sikayetleri diizelen hasta
her ii¢ poliklinigimizden takip edilmek iizere taburcu edildi.

TARTISMA

Bartter sendromu bebeklikte gelisme geriligi, tuz istegi,
poliiiri, kas zayiflig1, tetani ve konstipasyonla ortaya ¢i-
kar ). Hastalifin genetik haritas1 ¢ikarilarak kalitim
sekli agikliga kavusmustur (. Bartter ile iligkili sen-
dromlar Bartter benzeri sendrom adi altinda toplanmis
ve farkli genetik ve klinik 6zellikler tasiyan ii¢ gruba
ayrilmistir: (1) Neonatal Bartter sendromu, (2) klasik
Bartter sendromu ve (3) Gitelman sendromu (6-8),
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Pseudo-Bartter sendromu primer renal hastalik olmadan
hipokalemik metabolik alkalozun goézlendigi bir grup
hastaliktir @), Bir calismada 5 ve 6 aylik olan iki bebek
hastaneye ciddi tuz kaybi, ates ve gastroenterit ile bas-
vurmus, birinde normal beslenmeye ragmen gelisme ge-
riligi, digerinde uzamis gastroenterit hikayesi alinmis.
Her iki hastada kilo kaybi, agir dehidratasyon ve genel
durumda kétiilesme saptanmig, fakat koma ve serebral
konviilziyon bulgusu tespit edilmemis. Ayirici tanida
infeksiyon esnasinda alevlenen kronik tuz kaybu ile bir-
likte olan kistik fibrozis diistiniilmiis. Nitekim her iki
bebekte ter testinde artmig tuz konsantrasyonu ve gaita-
da azalmig kimotripsin tespit edilmig (10),

Kistik fibrozisin tedavi ilkeleri: Elektrolit kayb1 diyetine
daha fazla tuz konularak tedavi edilir. Akciger hastalig1
icin mukusun atilmasi ve hava yollarinin agik tutul-
masina yonelik fizik tedavi, farmakolojik yontemler
(bronkodilator vb. aerosoller), kronik infeksiyonu kon-
trol edecek antibiyotik tedavisi, pankreas yetersizligi
icin pankreatik enzimlerin tercihen enterik kapli form-
larla yerine konmasi ve yiiksek kalorili beslenme. Yeni
kullanilmaya baslanan ilaglardan DNA az ile mukusun
inceltilmesine ¢alisiimaktadir .

Sonug olarak; elektrolit kaybr ve metabolik alkaloz tes-
pit edilen bir siit ¢ocugunda ayirici tanida mutlaka ha-
tirlanmasi gereken hastaliklardan birisi de kistik fibrozis
olmalidir.
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