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Ozet

Periyodik paralizi (PP) nadir goriilen, tekrarlayan kas giicli kayb1 ataklari ile karakterize sodyum (Na),
potasyum (K) veya kalsiyum (Ca) kanallarindaki mutasyonlara bagli olusabilen herediter bir hastalik
grubudur. Klinik pratikte hipokalemi, normokalemi ya da hiperkalemi saptanabilir. Genellikle ataklarin
olusmasini tetikleyen stres, asir1 egzersiz, karbonhidrattan zengin beslenme gibi presipitan faktorler vardir.
Ataklarin siiresi ortalama 2-36 saat kadar olup gerekli durumlarda K replasmani ile bu siire daha da
kisalmaktadir. Bunun disinda bir grup vakada hipertiroidiye sekonder olarak da PP gelisebilmekedir.
Buradaki temel defekt; artmis katekolamin desarjina sekonder olarak Na/K ATPaze aktivitesinin artmasi,
K'm hiicre i¢ine akis1 ve sonrasinda gelisen paralizi tablosudur.

Burada, daha 6ncesinde tekrarlayan paralizi ataklari tarif eden ancak ailede benzer bir tablonun gériilmedigi
32 yasinda bir erkek hasta sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Tirotoksikoz, periyodik paralizi, hipokalemi

Summary

Periodic paralysis (PP) is a rare hereditary disorder which is characterized by recurrent muscle
weaknesses due to the mutations within Na, K or Ca ion channels. In clinical practice hypokalemia,
normokalemia and hyperkalemia can all be observed. There are generally some precipitating factors such
as stress, vigorous exercise and high carbohydrate food consumption which all ease the occurrence of
attacks. The duration of attacks range from 2-36 hours and can be shortened by K supplementation in
appropriate situations. Besides this genetic disorder, in some cases PP can be seen as a result of ungoing
hyperthyroidism. During hypertyhroidism Na/K ATPase pumps are activated by high catecholamine levels
which all lead to uncontrolled and excess K influx and the formation of PP.

Our case is a 32 years old male who describes recurrent muscle weaknesses since adolescent years without
a family history. He had had a vigorous physical exercise one day before admission to the emergency
department. The weakness had started suddenly making the patient almost completely paralytic without any
sensorial deficit.
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GIRIS

Periyodik paralizi nadir goriilen, tekrarlayan kas giicsiizliigii veya paralizi epizotlar ile seyreden bir
hastaliktir. Solunum sistem kaslari tutulumu var ise Oliimciil olabilir. Ataklarin siddeti bir grup kasin
tutulumundan yaygin paraliziye kadar degiskenlik gosterir (. Hipokalemik, hiperkalemik ve normokalemik
olmak {iizere 3 formu vardir. Hipokalemik formu otozomal dominant gegis gosterebildigi gibi tirotoksikoza
sekonder de gelisebilir @. Her iki durumda da epizotlar egzersiz sonrasi dinlenmede, karbonhidrat agirlikli
0glin sonrasinda, stres, insiilin veya epinefrin uygulamasi sonrasinda tetiklenir. Bu ataklar potasyumun (K+)
hiicre i¢ine ani ge¢isi sonrasinda plazma K+ konsantrasyonunun aniden 1,5-2,5 degerine diismesiyle iligkilidir
©), Hipokalemi, hipofosfatemi ve hipomagnezemi ile birlikte goriiliir. Bu durum tedavi edilmez ise 6-48 saat
sonra K-+'1n ekstraselliiler siviya geri donmesiyle kas giicii geri gelir.

Ailesel hastaligin patogenezi anlasilmistir. Anormal gen kromozom 1q'da, defekt ise iskelet kasinin
dihidropiridine-hassas kalsiyum kanalinin alfal alt iinitesindedir ). Kalsiyum kanalindaki defektin hiicre
icine epizodik K* hareketine nasil sebep oldugu bilinmemektedir.

Tirotoksikozda, katekolaminlere artmis hassasiyet nedeniyle, beta adrenerjik bloker uygulamasi atak
say1sini ve siddetini azaltmakta, baz1 vakalarda plazma K+ konsantrasyonunda diismeye neden olmaktadir ©).
Tiroid hormonlar1 Na-K-ATPaz aktivitesini arttirarak K* hiicre i¢ine girmesine neden olur. Bu nedenle
periyodik paralizili tirotoksik hastalarda sodyum pompa aktivitesi yiiksektir. Tirotoksik periyodik paralizili
(TPP) Asya toplumlarinda kalsiyum kanal mutasyonu olmasi olasidir. Hipokalemik periyodik paralizili
hastalarda teshis; aile hikayesi, bagka bir neden olmamasi, serum K* ¢abuk normalizasyonu ve K™ uygulamasi
sonrasinda semptomlarin gerilemesi ile konur (©). Tiroid fonksiyon testleri aile hikayesi olmayanlarda
bakilmalidir.

Tedaviye baslamadan once hipokalemi konfirme edilmelidir zira potasyum kloriir (KCl) uygulamasi
hiperkalemik ve normokalemik formlar1 alevlendirir. Akut epizotlarda 60-120 meq KCIl oral yoldan
uygulanir. 15-20 dakikada kas giicli yerine gelmelidir. Eger iyilesme goriilmez ise 60 meq daha verilmelidir.
Asin K™ uygulamalar1 tedavi sonrasi K' hiicre disma g¢ikmasiyla hiperpotasemiye neden olabilir (7).
Hipokalemik epizotlar1 6nlemek igin tirotoksik hastalarda 6tiroid durumu saglamasi ve beta-bloker verilmesi
gerekmektedir. Non-selektif beta-blokerler ataklarin say1 ve siddetini azaltir. Diger Onlemler arasinda K*
suplementasyonu, K* tutucu diiiretikler, diisiik karbonhidratli diyet ve karbonik anhidraz inhibitorleri
sayilabilir.

OLGU

Olgumuz 32 yasinda erkek hasta, 4 yildan beri dnceleri asendan tarzda olurken sonralar1 aniden baslayip
ve tiim viicudu etkileyen, duyu kusurunun olmadig: gii¢ kayb1 sikayetleri ile bagvurdu. Sikayetleri genellikle
1-2 giin siiriip kendiliginden gegiyormus. Mevcut ataktan bir giin 6nce fazla efor gerektiren bir iste calistig
Ogrenildi. Hastanin soyge¢misinde bir 6zellik yoktu. Fizik muayenede bilinci agik, koopere idi. Arteryel kan
basinc1 120/60 mm Hg, nabiz dakika sayis1 90 idi. Motor muayenesinde gii¢ kayb1 mevcuttu ancak duyu
muayenesi normaldi. Olgiilen K+ degeri 3,3 mEq/L idi. Hastanin rutin biyokimyasinda: Alanin Transaminaz:
47 TU/L, Gamma glutamil transpeptidaz: 90 IU/L, Alkalen fosfataz: 301 IU/L, Magnezyum: 3,1 mg/dl
saptanirken, diger biyokimya parametreleri normal sirlarda idi. sT#: 4,04 IU/ml, sT3: 8,83 1U/ml, TSH:
0,082 IU/ml, Anti-tiroid peroksidaz (Anti-TPO) antikor 1000 [U/ml idi. Elektrokardiyografide normal siniis
ritmi mevcuttu. Tiroid ultrasonografik incelemesi yapildi ve diffiiz guatr saptandi. Uriner sistem
ultrasonografik incelemesinde bir patoloji saptanmadi. Hastaya K+ replasmani protokol dahilinde yapildi ve
kliniginde dramatik iyilesme gozlendi. Hastaya propilthiourasil tablet 3x2, propranolol tablet 2x1/2,
potasyum sitrat tablet 1x1 tedavisi uygulandi. Klinik olarak stabillesen hasta poliklinik takibine alindi.



TARTISMA

Periyodik paralizinin en sik edinsel tipi tirotoksik formudur ®. Bildirilen bir ¢ok olguda TPP'nin
tirotoksikoz klinigi yoktur ®. Olgumuzda da klinik olarak tespit etmedigimiz ancak laboratuar tetkiklerinde
belirlenen hipertiroidi mevcuttu. Asya'li hastalarda hipertiroidinin belirgin oldugu bildirilmektedir. Cin ve
Japonya'da tirotoksik hastalarin %2'sinde TPP raporlanmustir (19, Yine Asya populasyonlarinda TPP siklikla
hipokalemi ile birlikte goriilmektedir (1. Bizim hastamizda da hipokalemi ve tirotoksikoz birarada
goriillmektedir. Tirotoksik periyodik paralizi hastalarnin gogunda Graves hastalidi belirlenmistir @), Bu
hastalarda anti-TPO otoantikor siklig1 %85-95 olarak bildirilmektedir. Hastamizdaki yiiksek titredeki anti-
TPO dikkati ¢gekmekteydi.

Familyal periodik paralizinin baslangi¢ atagi genellikle adolesan donemde olmasina karsin yayinlanan
¢aligmalarda olgumuzda oldugu gibi 20-40 yas arasi populasyon belirgindir ). Yahudilerde goriilme sikligi
fazladir. Olgularda erkek hakimiyeti (20:1 oraninda) géze carpmaktadir (®).

Periyodik paralizinin hipokalemik formu otozomal dominant olabildigi gibi tirotoksikoza sekonder de
geligebilir. Her iki durumda da epizodlar egzersiz sonrasi dinlenmede, karbonhidrat agirlikli 6giin sonrasinda,
stres, insiilin veya epinefrin uygulamasi sonrasinda tetiklenir. Bu ataklar, K* hiicre i¢ine ani gegisi ve
dolayisiyla plazma K* konsantrasyonunun aniden 1,5-2,5 degerine diismesiyle iligkilidir.

Tirotoksik periyodik paralizi ani, gecici, tekrarlayici, agir egzersiz veya agir karbonhidrat diyetinin
ardindan ve uzun siire dinlenmeden sonra olan agrisiz paraliziler ile karakterizedir (°). Potasyum hareketinin
ditirnal ritminden dolay1 geceleri kaslara K* girisi nedeniyle TPP ataklar1 geceleri olur (12, Aktif fiziksel
egzersiz sirasinda baslayan atak heniiz bildirilmemistir ®. Solunum kaslar1 genellikle korunur ®). Hastamizda
da genellikle sabahlar1 dinlenme periyodundan sonra ataklar olmaktadir.

Hasta prezentasyonu genellikle ailede benzer bulgulari olmayan eriskin bir erkek hastada; sistolik
hiperansiyon, tasikardi, yiiksek QRS voltaj, EKG'de birinci derece atrioventrikiiler blok, elektromyografide
kas aksiyon potansiyellerinin diisiik amplitiidlii olmas1 ve diisiik doz epinefrine amplitiid yanitinin olmasi,
normal asit-baz durumu gibi tipik asit-baz ve elektrolit bulgulari, idrarda diisik K atilimi ile birlikte
hipokalemi, hipofosfatiiri ile birlikte hipofosfatemi ve hiperkalsiiri seklindedir (13). Olgumuzun aile hikayesi
yoktu ve yogun egzersizi takiben dinlenme doneminde belirginlesen hipopotaseminin eslik ettigi, duyu
kusurunun olmadig: bir periyodik paralizi tablosu vardi.

Iyilesme kendiliginden 3-36 saat sonra olur fakat K* replasmani ile bu siire kisaltilmalidir ®). Acil KCL
suplementasyonu rebaund hiperkalemi riski tagimakla birlikte kas giiciinde hizli iyilesmeyi saglar (13),
Hastamiza 40 mEq K* replasmani yapilinca dramatik yanit alinmis kliniginde belirgin diizelme belirlenmistir.
Profilakside 100-200 mg/giin spiranolakton, 250-750 mg/giin asetozalamide kullanilir (14.13) Ancak tirotoksik
vakalarda asetozalamide etkili degildir ve ataklar1 provoke edebilir. TPP'nin etkin onleyici ve tedavi edici

tedavisi hastanin otiroid kalmasini saglamaktir (-16:17) Beta-blokerler ataklarin sikligmi ve siddetini azaltir
(18,19)

Dr. Ober'in 7 hastada yaptigi bir ¢alismasinda tiroid hormonlarini Na-K-ATPase'a bagli K kanallarini
stimiile ettigi ve katekolaminlerin neden oldugu hiicre i¢i K siftini artirdig1 belirlenmistir 19). Yapilan baska
bir ¢alismada tiroid hormonlarinin kalsiyum pompasinin aktivitesini azaltti§ina dair kanitlar bulunmus ancak
tam mekanizma agiklanamamustir.

Hipokalemik paralizinin ayirici tanisinda K* transsellular distribiisyonunun hakim oldugu ailesel form,
tirotoksik form ve baryum zehirlenmesinin yaninda gercek K* deplesyonu ve renal tiibiiler asidoz, sjogren
sendromu, mediiller siinger bobrek, kronik toluen maruziyeti, fankoni sendromu, primer hiperaldasteronizm
gibi renal kayiplar, ¢oliak hastaligi, tropikal sprue, akut gastroenterit, kisa barsak hastalig1 gibi ekstra-renal
kayiplarda gozoniine alinmalidir ®),

Tekrarlayan kas gii¢siizIiigli veya paralizi epizotlar1 ile bagvuran olgularda primer renal patoloji disinda
tiroid hastaliklar1 da arastirilmalidir.
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