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OzET

Hipokalemik periyodik paralizi (HPP), orozomal domi-
nant gegishi olmasma ragmen sporadik olarak da gortilen,
hipokalemiye bagh kas giigstizligi ataklan ile seyreden
nadir bir hastalikur.

Oruzyedi yasinda kadin hasta, 10-15 giinde bir telrar
eden ve 8-24 saat siiren ataklarla seyreden her iki kol
ve bacakta kuvvetsizlik, halsizlik ve bitkinlik sikayetle-
riyle klinigimize basvurdu. Hastanin klinik bulgulan
ilk on yilda ortaya gikims ve bugtine kadar konversiyon
bozuklugu tamsiyla izlenmis. Atak doneminde her dort
ekstremitede [lask paralizi, derin tendon reflekslerinde
azalma vard. Ataklar arasi ddnemde serum potasyum

diizeyi 3,9 mEq/1 iken atak déneminde 3,0 mEg/] idi.
Bu klinik ve laboratuvar bulgulan ile hipokalemik peri-
yodik paralizi tamsi konuldu.

Ataklarla seyreden bir hastalik olan, hipokalemik perio-
dik paralizi gibi dnemli bir hastahik, doktora geldigi
donemde nérolojik olarak tamamen saglikh gdrinmesi
nedeniyle konversiyon bozuklugu ile kansunhp atlana-
bilir. Bu nedenle HPP, benzer paroksismal hastahklarda
ayincl tam agisindan akilda wtulmalidar.

¢ Anahtar Kelimeler: Hipokalemi, periyodik paralizi,
konversiyon bozuklugu, elekiromyografi. Nobel Med
2006; 2 (1): 30-34
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ABSTRACT

PATIENT WITH HYPOKALEMIC PERIODIC
PARALYSIS BEING FOLLOWED AS CONVERSION
DISORDER FOR TWENTY YEARS

Hypohalemic periodic paralysis (HPP) is a rare disorder cha-
racterized by attacks of muscle weakness due to hypokalemia.
Although it is transmitted autosomal dominantly it can also
be seen sporadically.

A 37-year-old female patient was admitted to our hospital
with complaints of weakness in both arms and legs, and fatigue
lasting for 8-24 hours and repeating once in every 10-15 days.
The clinical signs of the disease initiated in the first decade
and she was followed up with a diagnosis of conversion

disorder. She had flask paralysis in four extremities and dec-
rease in deep tendon reflexes during the attacks. Between the
attacks serum potassium level was 3.9 mEg/, however during
the attacks it was 3.0 mEg/l. With this clinical status and
laboratory findings, we diagnosed the patient with hypokalemic
periodic paralysis.

Hypokalemic periodic paralysis which is characterized by
aitacks, can be misdiagnosed as a conversion disorder, because
the patient is neurologically normal. For this reason HPP must
be considered in differential diagnosis of similar paroxismal
disorders.

* Key Words: Hypohkalemia, periodic paralysis, con-
version disorder, electromyography. Nobel Med 2006;
2(1):30-34

Girig

Ailevi hipokalemik periodik paralizi (AHPP) nadir gbrii-
len otozomal dominant gegisli kalisal bir hastaliknr.!
Ara ara olan kas zaafi ile karakierizedir 2 Atak déneminde
ekstraselltiler stvidaki hipokalemi, temel biyokimyasal
anormalliktir.? Bununla birlikte viicut total potasyum
deposu normal diizeydedir.* Hipokalemik periodik pa-
alizinin (HPP) klinik dzellikleri ve spesifik tam kriterleri
bu temel dzelliklere dayanmakradir. Hastahin prevelanst
oldukga dagiikear (0,8/100.000) ve klinisyenlerce iyi
bilinmeyen bir hastahk olmasindan dolay hipolaleminin
stk komplikasyonlanmn gézlendigi zaman bile, HPP
tamst stk koyulamamaktadir. I Bu yaznida yaklasik 20
yil boyunca konversiyon bozuklugu tanisi ile takip
edilmig HPP tams1 koydugumuz hastamn klinik ve
laboratuvar dzelliklerini tartisuk.

OLGU

37 yasinda, kadin, 10-15 gtinde bir tekrar eden ve
ataklarla seyreden her iki kol ve bacakta kuvvetsizlik,
halsizlik ve bitkinlik sikayetleriyle kliniffimize bagvurdu,
Aynnnl sergulamada bu sikayetlerinin dirt yasindan
beri ataklar halinde oldugunu ve atak esnasinda hig
hareket edemedi@ini, ileri derecede halsiz oldugunu ifade
etti. Ataklar daha gok sabahlan oluyor ve 8-24 saat devam
edebiliyormus. Ataklar arasinda hareketleri tamamen
normalmis, ancak ataf baglamadan saatler dnce karmnda
afirhk hissi, karin agnsi, ates basmasi ve terlemeleri
oluyormus. Hastamizin dzgegmisinde diabetes mellitus
Tip Il ve hirsutismus tamlan vardi. Hirsutismus nedeniyle
cyproteron asetat, etinildstradiol kullamyordu. Ailesinde
bu sikayetlere benzer yakinmasi olan bagka bir kimse

yoktu. Bahsedilen bu sikayetlerine yonelik, konversiyon
bozukhugu tarisi konan hasta uzun yillar ismini bilmedigi

cok gesitli psikiyatrik ilaglar kullandif, son bir yildar
risperidon 2mg /giin ve sertralin 50 mg /gtin kullandig
dgrenildi. Fizik muayenesi normaldi. Bizim degerlendirdi-
fgimiz ataklar aras: ddnemde nérolojik muayenesi normal-
di. Periyodik paralizi 6n tanst dilstiniilerek hem atak
dtnemini degerlendirmek hem de ileri tetkik yapmak
zere hasta ndroloji klinigine yaunldi. Atak sirasindaki
nirolojik muayenesinde suuru agik, oryante, koopere,
kranyal sinir muayenesi normal, don ekstremitede simet-
rik flask paralizi meveuttu. Derin tendon refleksleri (DTR)
global hipoaktil, plantar yamilar bilateral flekstrda.
Duyu muayenesi normaldi.

Ataklar arast ddnemde aclik serum glukozu 135 mg/fdl,
sodyum 140 mEg/l, potasyum 3,9 mEg/1, 25-OH-D
vitamini 7,9 nmol/ml (N: 25-125) bulundu. Atak
diineminde potasyum dizeyi 3,0 mEqyl idi. Amtiandro-
jenik tedavi almadifh démemdeki testosteron dilzeyi 26
ng/dl (N:0,06-0,82). Tiroid hormon diizeyleri normal,
tiroid otoantikorlan negatil idi. Hastaya hem ataklar aras:
hem de atak déneminde elektromyografi (EMG) yapilda.
Ataklar arasi dénemde her iki alt ve (st ekstremitede
sinir iletim hizlan, distal latans ve amplittidleri normaldir
{Resim 1), Atak dénemindeki sinir ileti incelemelerinde
ise, distal latanslar yine normal simirlarda iken, sinir ileti
hizlan normalin biraz alunda ve amplitidlerde belirgin
diisme kaydedildi (Resim 2), (Tablo1). Hastamn atak
donemindeki EKG'si ile (Resim 3a), ataklar aras:
dénemindeki EKG'si (Resim 3b) incelendigfinde, atak
doneminde belirgin ‘U’ dalgalan goriilemediyse de, ‘U’
dalgalanmin olugmakia oldugu gdzlenmekiedir, Klinik
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Resim 1. Aaklar aras dinemde () peroneal ve (b) tiblal sinirlerin distal ve proksimal birlegik kas aksiyon potansivel dalgalan.

Resim 2. Atak dneminde peroneal ve tibial sinirlerin distal ve
proksimal birleglk kas aksiyon potansiyel dalgalar.

Tablo 1. Ataklar arasi ve atak doneminde peroneal ve tibial sinirdarin

leti iz ve amplitid farklan.
ATAKLAR ARASI DENEM ATAK DONEMI
SINIR SiH (/) Ampliiid (m¥) SH (mfs) Amplitisd {mi¥)
SAG PERONEAL 543 35 424 25
SAG TiBiAL 445 14 355 506
8 Sinie leti Kiz
NOBE
MEDICUS

laborawuvar ve elektrofizyolojik olarak hipokalemik peri-
yodik paralizi tamsi konan hastaya oral potasyum, karbon-
hidrattan fakir diyet ve asetozalamid baglanarak takibe
alinrmgtir.

TARTISMA

HPP epizodik olarak serum potasyum (K) diizeyinin
ditgmesiyle gelisen paralizidir. Kas giigsizlngi proksimal-
lerden baglayarak hizla generalize olur 3 Alt ekstremitedeld
kuvvetsizlik st ekstremiteden dnce gelisir. HPP, duyu de-
fekti ve mental fonksiyon bozuklugu olmadan hafifien ag-
ra kadar degisebilen kuvvet kaybu ile karakterizedir.2.3
Araklar birkag saatten birkag giine kadar stirebilir ve bag-
ladsh gibi luzhea sonlarr. Hastabgin en afir formunda
hasta hichir ekstremitesini hareket ettirememektedir.
Hauta literattirde 8limle sonuglanan yaklagik kirk vaka
bildirilmistir.* Ataklar arasinda ise hicbir nérolojik
yakinmasi olmaksizin tamamen normaldir. Hastalik
adult donemde veya cocukluk ddneminde baglamakta-
dir. HPP birgok vakada kalusaldir. Hastahiga yonelik
literattirde simdiye kadar iki gen tamimlanmstir. Bunlar
CACNLIA3 ve SCN4A genleridir. Bununla birlikte baz
AHPP ailelerinde bu genler tammlanamamakta veya
tammilanan ailelerde bile klinigi olan bireylerde bu genler
tespit edilememektedir. Bu ozellik genetik defiiskenlik
ile ifade edilmektedir. Literattirde 1/3 vakanin sporadik
oldugu da bildirilmistir.* Bizim vakamuzin ailesinde bag-
ka olgu olmadifindan, sporadik oldugunu dastintyoruz.
Ataklann predromal doneminde kann agns., yaygin kas
agns1, afiz kurulugu, carpinn, terleme, sinirlilik, yorgun-
luk hissi, halsizlik gibi gibi nonspesifik semptomlar ola-
bilmektedir.*

Bizim hastamizin gerek baglama yagi, gerek ataklarn
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Resim 3. (a) Ataklar arasi ve (b) atak ddnemindeki EXG bulgulan.

ditimal ritmi ve karakteristik dzellikleni gerekse prodromal
ozellikleri literatfirde tarnmlanan HPP vakalan ile uyumlu
bulunmustur. Ancak bu uygunluk hastamzin tamsinin
erken konulmasina yol agmak yerine, baska tamilarla
takip edilmesine neden olmustur. Ciinka HPP konversi-
yon bozuklugu ile sik¢a kangabilen bir hastaliknr. Has-
tamuizin ataklar arasi ddnemlerinde tamamen normal
olmas: nedeniyle hastahfinm bagladif yillarda ebeveynleri
tarafindan ciddiye alnmadif gibi daha sonra gbtirtilen
hekimlerce de konversiyon bozuklugu tanisi ile yillarca
takip edilmigtir. Bu tablo bize psikiyatrik tam koyarken
organik nedenlerin diglanmasinin ne kadar dnemli
oldugunu gostermektedir.

Hastalikta genelde 40 yagindan sonra ataklar daha az
sikhkia gorilmekte ve temel bulgu kaher kas kuvversizligi
olmakuadir. fleri yaslardaki kalicr kas zaylig HPPi has-
talann hemen hepsinde yaygin &zelliktir. Bu kisiler hay-
atin 6. ve 7. dekatinda uzun ylritytigler yapamazlar.*

Ataklann agir karbonhidrath yiyecekler ve afir egzersiz
sonrast dinlenmekle provake oldugu bilinmektedir.7
Bunun agir karbenhidrat almimin ve insiilinin Na/K
pompasini stimile ederek, K'nin hiicre igine girmesini
safilayan fizyolojik etkisine bagh oldugu bildirilmigtir.

Olgumuzda, karbonhidrat alim ile ataklar arasinda bir
baglant yoktur, Bunu da hastamzin tip 11 diyabet tamsi
da oldugundan zaten diabetik diyet ile besleniyor
olmasina bagladik.

HFP erkeklerde kadinlara giire daha sik ve daha ciddidir.
Erkek/Kadmm oram 3/1'dir.1-2-8.9 Baz1 arastirmacilar
HPP'nin erkeklerde daha fazla gérillmesinin ATPase
aktivitesinin stimilasyonunun androjenler tarafindan
yapilmasina baglamaktadirlar.* Bizim hastamiz kadin
olmasina ramen testosteron seviyesinin yitksekligi ve
hirsutismus olmas bu teoriyi desteklemektedir. HPP'de
hipokalemik atak stiresince gorilen EKG degigiklikleri,
T dalgas: diizlesmesi, belirgin U dalgast, uzamug QT me-
salesidir. Bunla birlikte EKG normal de clabilmektedir.®
Olgumuzda ataklar aras ddnemde, EKG normalken atak
donemindekinde ise belli belirsiz U dalgasinin olmasi
thmh K digiklogine baglanmisur (sekil 3, 4).

Sikhikla HPP'deki kas giigsnzlugn hahil hipokalemiyle
birlikiedir.? Viicut total K ditzeyi defiismez. Total viicut
K defisiti gdriilmemekle birlikte ekstraselltler siada K
diismektedir. K replasmam paralizi ataklarm énlemek
icin kullanilmaktadir, ancak K dikkatlice verilmelidir.
Conka K, paralizi yauginca tekrar hiicrelerden salmmak-
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tadir.* Bizim hastamizda da kas gii¢stzlo@i minimal
hipokalemiyle birlikteydi (K: 3,0 mEg/1) Ataklar arasi
donemde K nommal simirlara yiikseliyordu (K: 3.9 mEg/1).
EKG'deki elekrofizyolojik degisikliklerin de gok belirgin
olmamasi buna baglandi.

MNorofizyolojik testler HPP tamsimu koymaktan ziyade,
Guillain-Barre sendromu gibi paralizi yapan diger hasta-
hiklan diglamak amaciyla kullamilmaktadir. Hastahgin
atak aras1 ddneminde EMG normal bulunur. Atak déne-
minde ise, ifne EMG'sinde motor unit potansiyellerinde
azalma ve amplitddinde dagme goriliirken sinir ilet
cahgmalannda birlesik kas aksiyon potansiyeli (BKAP)
amplitidinde ditsme goriilmektedir. 1 Olgumuzun sinir
ileti gahismalannda atak ve atak arasi ddnemdeki BKAP
amplitiid farklan belirgindir (Tablo 1).

HPP'nin ayinc tamsinda konversiyon bozuklugunun
yan sira sekonder HPP'ye neden olan tirotoksik periodik
paralizi ile beraber K kaybina neden olan hiperaldeste-
ronizm, renal tdbaler asidoz ve gastrointestinal sistem
hastaliklan akla gelmelidir, HPP tamsim koyarken bu
hastaliklar diglanmalidir.* 3 Bizim hastamizin kliniginin
gocuklugundan beri hep ataklarla seyretmesi, tiroid
fonksiyon testlerinin normal olmast ve tirotoksik semp-
tomlarimin almamasy, idrar K'simin normal olmas: ve
herhangi bir gastrointestinal sistem yalanmasimn olma-

masi bu tarlan rahathkla dislamarmza neden olmustur,
HPP tedavisinde effektif yaklagim, hayat seklini ditzen-
lemek, atak ve profilaktik tedavi seklinde olmalidir. Has-
talara atak déneminde 5-10 gram peroral K verilir ve
bunun idame tedavisi profilaktik amagh bir program
dahilinde stirdrilmesi istenir. Buna ek olarak karbonhid-
rattan ve tuzdan fakir diyet, K'dan zengin diyet dnerilir.
Glukoz solusyonlanndan kagimibr, ¢iinki hiperglisemi
K'mun intraselltiler alana gegisini artunr. Buna ragmen
basanh olunamazsa tedaviye asetozolamid 500-1000
mg/gin eklenir. Asetozolamidin kas giicting %50
dazeluigi, K ilavesi thtiyacim azaling, ataklann siddet
ve sikhfiim azaling, hatta paralitik ataklan engelleyebildigi
bildirilmigtir.# Diklorfenamid asetozolamide gdre bu
ataklan dnlemek igin, daha gicli karbonik anhidraz in-
hibitéraddar. Onalama doz 100 mg/gindar. Diklorfena-
mid asetozolamid etkin olmayinca kullamlabilir 11 Biz
hastarmza akut dénemde K tedavisi verdik. Profilakiik
amagl yitksek potasyumlu, disik karbonhidrath diyet
dnerilerek asetozolamid basladik, Rutin kontrollerde
progresyon ya da regresyon gdzlenecektir.

HPP konversiyonla ¢ok kansan bir norolojik hastalik
olmas1 ve nadiren de olsa fatal seyredebilmesi nedeniyle
glindemde tutulmas: amacryla HPP tamsim koydugumuz
bir vakamuz literariir egliginde rarusmay uygun bulduk.

b ILETisim Igin: Yrd Dog. D, Mehmet Yaman, Afyon Kocatepe Universites! Tip Fakilltes!, Narolo)i AD, Inali Cd. (Pembe Hastang) ATYON, yaman@ aku.edu.tr |
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