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OLGU SUNUMU
CASE REPORT

Psodo Bartter Sendromu: Bir Olgu Sunumu
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Ozet

iki giindiir akciger enfeksiyonu yakinmalari olan 7.5 aylik
kiz hasta, konviilsiyon nedeniyle acil poliklinigimize geti-
rildi. Yogun bakim tinitesindeki izlemi sirasinda hiponatre-
mi, hipokalemi, hipokloremi ve metabolik alkalozu sapta-
nan hastaya psédo Bartter sendromu tanisi konuldu. int-
ravendz sivi ve uygun defisit tedavileriyle genel durumu,
elektrolit bozuklugu ve alkalozu diizeldi. Ter testi sonucu
120 mEqg/L bulunan hasta bir kistik fibrozis hastasi olarak
izleme alindi.

Anahtar sozciikler: Hiponatremi; hipokalemi; hipokloremi;
metabolik alkaloz; kistik fibrozis; psddo Bartter sendromu.

Abstract

A 7.5-month-old girl was brought to our emergency department
with the complaint of pulmonary infection for 2 days.
Pseudo Bartter syndrome was diagnosed in this patient with
hyponatremia, hypokalemia, hypochloremia, and metabolic
alkalosis during follow-up in the intensive care unit. The
patient’s general condition, electrolyte imbalance and alkalosis
improved with intravenous fluid treatment and appropriate
deficit therapy. The patient was followed subsequently with
cystic fibrosis based on sweat test result of 120 mEq/L.

Key words: Hyponatremia; hypokalemia; hypochloremia; meta-
bolic alkalosis; cystic fibrosis; pseudo Bartter syndrome.

Girig

Hipokalemi, hipokloremi ve metabolik alkaloz ile ka-
rakterize genetik gecisli bir klinik tablo olan Bartter
sendromu (BS), 1962 yilinda Bartter ve ark." tarafin-
dan tanimlanmistir. Bartter sendromunda renal tub-
ler bozukluk sonucu idrarla asiri sodyum, klor ve po-
tasyum kaybi ortaya cikar. Bobreklerde patoloji ol-
maksizin BS biyokimyasal bulgularinin ortaya ¢ikma-
sina sebep olan klinik durumlar “psédo BS” olarak ta-
nimlanir.? Kistik fibrozis (KF) bu klinik durumlarin ba-
sinda gelmektedir.!

Bu yazida psodo Bartter sendromu tanisi konulan KF'li
7.5 aylik bir kiz hasta sunuldu.
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Son iki glindiir 6kstiriigl olan 7.5 aylik kiz bebek, 5 da-
kika kadar stiren havale gecirme nedeniyle ¢ocuk acil
poliklinigimize getirildi. Oykiistinden dérdiincii gebe-
likten 34 haftalik gebeligi takiben dogdugdu, ilk 24 saat
icinde mekonyum cikisi oldugu égrenildi. iki aylikken
basini tutmaya, alti aylikken destekli oturmaya basla-
digi ifade edilen hastanin kronik ishal ya da tekrarla-
yan akciger enfeksiyonu 6ykisu yoktu. Soy ge¢misin-
den anne-baba akrabaligi olmadigy, birinci dogan kar-
desin sekiz aylikken akciger enfeksiyonundan, tG¢lincii
dogan kardesin de 40 ginlikken saptanamayan ne-
denle oldiikleri 6grenildi. Hastaya kardes 6ltimleri ne-
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deniyle yenidogan déneminde yapilan metabolik has-
talik arastirmalari normal sonuglanmisti.

Muayenesinde viicut agirligi 7 kg (3-10 p), boyu 70 cm
(50 p), bas cevresi 42 cm (10-25 p) olup vital bulgu-
lari stabildi. Hasta halsiz ve soluk goriiniimdeydi. So-
lunum sikintisi bulgular yoktu, ancak dinlemekle her
iki akcigerde krepitan raller duyulmaktaydi. Kan basin-
¢185/50 mmHg olup normal sinirlardaydi. Laboratuvar
incelemelerinde sodyum (Na) 115 mEg/L, potasyum
(K) 1.7 mEq/L, klor (Cl) 53 mEqg/L, kalsiyum 10 mg/dI,
magnezyum 2,5 mg/dl, kan Ure nitrojen 14 mg/dl, re
33 mg/dl, kreatinin 0.2 mg/dl idi. Kan gazi inceleme-
sinde pH 7.60, bikarbonat (HCO,) 54 mEq/L, pCO, 55
mmHg idi. Spotidrarda Na 16 mEq/L (N: <20 mEq/L), K
1.8 mEq/L (N: <20 mEq/L) idi. Kan aldosteron ve renin
diizeyleri sirasiyla 83.7 pg/ml (N: 50-898.6) ve 15.4 ng/
ml/saat (N: 2.4-37) olarak saptandi.

Tam kan sayimi normaldi. Akciger grafisinde alt zon-
larda bilateral infiltrasyon mevcuttu. Uriner sistem ult-
rasonografisi normaldi. Damar ici yoldan uygun sivi
takilarak Na, Cl ve K defisit tedavileri yapilan hastaya
pnémoniye yonelik paranteral ampisilin-sulbaktam
bagslandi. izlemde 3 giin icinde genel durumu ve kan
elektrolit bozuklugunun dizeldigi gozlendi. Anne
sutli ile yeterli diizeyde beslenebilen hastanin sivi-
si kesilerek antibiyoterapiye 7 giin devam edildi. Bu
esnada hastada laboratuvar ve klinik olarak herhangi
bir kotiilesme gézlenmedi. Hipokalemik hipokloremik
metabolik alkaloz ve akciger enfeksiyonu klinik tab-
losu nedeniyle, KF/psédo BS dustinilerek yapilan ter
testi ylksek olarak saptandi (120 mEg/L, N: 40-60). Ma-
masina sofra tuzu ilave edilmesi 6nerilen hasta yatisi-
nin 10. gliniinde sifa ile taburcu edildi. Sonraki 3 ayhk
izlemde elektrolit ve kan gazi anormalligi ya da klinik
kotilesme gozlenmedi.

Tartisma

Bebeklerde metabolik alkalozla elektrolit dengesizli-
ginin birlikteligi yeterli elektrolit destegi yapilmaksi-
zin uzun slire mide drenaji uygulanmasi, ishal-kusma,
pilor stenozu, renal patolojiler, ditretik kullanimi, BS
ve KF nedeniyle meydana gelebilir.**! Bobrekten K, Cl
ve Na kaybi ile ortaya ¢ikan hipokalemi, hipokloremi,
siklikla hiponatremi ve metabolik alkaloz ile tanimla-
nan BS, normal kan basinci, renin, aldosteron, pros-
taglandin E yiiksekligi ile karakterize bir durumdur.®”!
Hipokalemik hipokloremik metabolik alkaloz ile geti-
rilen hastamizda oncelikle BS disliniiimekle birlikte,
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idrarla asirt Na ve K kaybinin olmamasi ve kan renin-
aldosteron diizeylerinin normal bulunmasi ayrica kan
elektrolit degerlerinin kolayca diizelmesi nedeniyle bu
tanidan uzaklasildi. Psédo BS'ye sebep olabilecek diii-
retik kullanimi, uzun siire klordan eksik diyet alinma-
s1, siklik kusma ataklari, uzun sire laksatif dykistiniin
yoklugu ayrica akciger enfeksiyonu ile birlikteligi bizi
psodo BS'ye sebep olabilen KF'ye yoneltti.

Kistik fibrozis, transmembran ileti regiilasyonu genin-
deki mutasyon sonucu olusan ve otozomal resesif ka-
litim gosteren bir hastaliktir. Kistik fibrozisin sikhgi be-
yaz irkta 1/2500-1/3500, Afrika kdkenli Amerikalilar-
da 1/1700 civarinda olmakla birlikte tilkemizdeki sik-
hgr tam olarak bilinmemektedir. Ulkemizde yapilan
bir calismada tekrarlayan akciger enfeksiyonu ve/veya
malnutrisyon nedeniyle hastanaye getirilen ¢ocuklar-
da %7.1 oraninda KF saptanmistir.®® Yine (lkemizde
yapilan baska bir calismada KF'li cocuklarin %12'sin-
de psodo BS saptanmistir.® Kistik fibrozisli bebekler-
de terle asiri tuz kaybi nedeniyle gelisen hipovolemi
sonucu renin-anjiotensin-aldosteron sisteminin uya-
rilmasiyla distal tiplerden sodyum emiliminin, potas-
yum ve klor sekresyonunun artmasi sonucu hipokale-
mik, hipokloremik ve hiponatremik metabolik alkaloz
gelisir. Elektrolit kayiplar kompanse edilebildiginden
dolayi biiylik cocuklarda bu tablo ortaya ¢cikmaz. Yapi-
lan calismalarda ilk defa psédo BS tablosu ile getirilen
¢ogu bebegin KF tanisi aldigi bildirilmistir."® Elektrolit
dengesizligi ve metabolik alkalozla seyreden hafif kli-
nik seyirli KF'li bebeklerde nadir gérilen D110H CFTR
gen mutasyonu tespit edilmistir.””

KF'li hastalarda psédo BS araya giren ishal, kusma ve
solunum sistemi hastaliklari ile akut olarak ortaya ¢ika-
bilir. Hastamiz 7.5 aylik bir bebek olup son iki giindiir
Oksiiriik yakinmasi ile havalesinin olmasi lizerine geti-
rilmis, hiponatremi, hipokalemi ve hipokloremik me-
tabolik alkalozunun oldugu tespit edilmistir. Bu ne-
denle hipokloremik metabolik alkaloz tablosu ile ge-
len bebeklerde psddo BS ayirici tanida disliniiimeli ve
KF altta yatan bir hastalik olarak mutlaka arastiriimali-
dir. Psddo BS'nin bebeklerde KF'nin ilk bulgusu olabi-
lecegi unutulmamalidir.
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