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OZET:

Bu yazida hiperkalemik peryodik paralizinin :klinik ve laboratuar go-
riinlimii, tanj ve ayirici tanisi, tedavi prensipleri ve ilgili literatiir gézden
gecirildi.

SUMMARY:
HYPERKALEMIC PERIODIC PARALYSIS (ADYNAMIA EPiSODIiCA
HEREDITARIA)

In this article, the clinical and laboratory aspects,diagnosis and dif-
ferential diagnosis,treatment of the hyperkalemic periodic paralysis and
releted literatiire are reviewed.

Aksiyon potansiye linin sarkolemma membrani boyunca formasyonu
ve yayiliginda potasyum ionunun rolU ve yine patosyum  kontrasyo-
nundaki degisiklikler esnasinda muskuler kuvvetsizlik meydana gel-
digi bilinen hususlardir. Epizodik parezi ve paralizi nsbetleri esna -
sinda serum potasyum seviyesinde dusme ve yUkselmeler oldugu tes -
bit edilmistir. Normal kalemi (potasemi) 3,5-5,6 mEq/L arasinda de-
gismekle beraber oldukga sabittir. Son yillarda bu turlu paralizi  n&-
betleri esnasinda serum potasyumunun normal seviyede olabilecegi de
gosterildi.Bu bozukluklar gogunlukla familial insidans g&sterirler ve
hepsine birden Familial Peryodik Paralizi adi verilir (1).

Familial peryodik paralizi ,etiyolojisi bilinmeyen, rekurrent flask
kas paralizileriyle karakterize ,familial bir hastalik olup  herediter
gegis, otozomal dominanttir (2). Paralizili hastada derin refleksler a-
linmaz ve kaslar elektrikle stimulasyona cevap vermezler ki"  buna
kadawverik reaksiyon " denir (2,3).

Paralizi nobeti esnasindaki serum Potasyum seviyesine gére fami -
lial peryodik paralizi Ug tipe ayrihir:

|-Hipokalemik peryodik paralizi,en gok gérulen sekildir.

2-Hiperkalemik peryodik paralizi,buna aynt  zamanda" adina-
mia epizodika herediterya " denir.

(x) : Bursa Tip Fakultesi Noropsikiyatri Kursusu Bagasistan:
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3-Normokalemik peryodik paralizi,Ug form arasinda en az gs-
ruleni budur,

Paramyotania (Eulenburg Sendromu) bu hastaligin  hiperkalemik
formuyla yakinlk gésterir.

Bu yazida hiperkalemik peryodik paralizinden (HPP) bahsedile-
cektir.

Tyler, Stephens, Gunn ve Perkoff 1951 yilinda ,Helweg-Larsen, Ho-
uge ve Sagild 1955 yilinda flask paralizi n&betleri esnasinda Serum
potasyum seviyeleri dusuk olmayan ve potasyum tuzlari verilince kli-
nik tablolari daha da agirlagan vakalardan bahsettiler (4). Gamstorp
1956 yi1linda paralizi nébeti esnasinda serum potasyumu yiksek, fami-
lial hikayeli vakalari adinamia epizodika hereditarya"adiyla yayin-
ladi.Klein,Egan ve Usher 1960 da hiperkalemik peryodik  paralizi

(HPP) adini kullandilar. HPP veya adinamia epizodika herediterya,o-
tozomal dominant olarak gegen herediter,familial bir bozukluktur.
Flask kas paralizisi ,epizodlari esnasinda serum potasyum  seviyesi
yUksektir.Kas kuvvetsizligi ndbetleri hastaya potasyum klorid ver-
mekle ,istirahat sonu fiziksel eksersiz yaptirmakla,aghk ve sogukla
provake edilebilir (5,6).Umumiyetle ndbetlerden 8nce ekstremiterler-
de hissedilen hafif paretezlirden bahsedilir eger bu safhada ekzersiz
baglatilirsa paraliziler daha kolay meydana gelir (7).

HPP de baslangig erken yaslarda olur. Umumiyetle birinci on yas-
tadir (8,9).Onun igin gocukluk ve genglik hastaligidir denir. Nobet
aniden baglar, Paralizi butun ekstremiteleri tutar,Flask tiptedir., daha
ziyade orta siddette bazan agir olabilir. N&bet bir saat kadar surer.
Iki ntbet arasindaki zaman saatler veya gunlerle ifade edilir.2-3 yag-
larinda bagliyabilen nsbetler, 30 yagindan sonra spontan olarak ge-
ger (2,3,8). Muayenede , derin refleksler alinmaz , duygu bozuklugu
yoktur,suur agiktir, kranial ve respiratuar kasdar kurtulurlar fakat res-
piraratuar paraliziden &len vakalar bildiri Imigtir (8).

HPP de laboratuar taniya hayli yardimcidir. Paralizi nsbetleri es
nasinda,serum potasyum seviyesi ve Uriner potasyum ekskresyonu art-
mig bulunur.EKG de hiperkalemiye ait belirtiler g&rulur,bunlar:P- R
arahginda uzama, QRS kompleksinde genigleme, T dalgasinda  sivril-
me ve yukselme ,daha ileri durumlarda P dalgasinin kaybolmas: ve ge-
nig,bifazik bir RS alinmasi ve tam blok tesekkt ludur. EMG de  ka-
daverik reaksiyon g&rulur. Klinik ve elektromyografik bulgular HPP
deki paralitik ataklarin kas lifi membranindaki reversibl bir depolari-
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zasyona bagl oldugunu géstermektedir (10). 1962 de Abbott ve arka -
daglari (4) ve 1963 ise Creutzfeldt ve arkadaglari paralitik epizodlar
esnasinda, kas fibrillerinin istirahat potansiyelindeki dusmeye isaret
ettiler. 1968-1969 da Brooks ve arkadaglari yaptiklari intrasellver e -
lektromyografik galismalarla,Creutzfeldt ve arkadaglarini destekledi-
ler ve ayrica, kas fibrillerinin istirahat membran potansiyellerinin a-
taklar arasindaki intervallerde normal oldugunu gésterdiler (l1,12).
intraselliler elektromyografi galigmalariyla bu hastaliktaki primer bo-
zuklugun ,sodyum-potasyum pompasi mekanizmasinda oldugu sonucu-
na varildi (I1).

HPP li hastalarda yapilan otopsi galigmalari gok azdir. Hastaligin
erken devirlerinde ,kaslarda vakuoller bulunur. ileri devirlerde ise kas
fibrillerinde ,dejenerasyon vardir.Bu dejeneresanstan dolayi psbetler
arasinda da hafif kuvvetsizlik gorulur. Nadir olarak bu tablo gokiler-
ler ve progressif muskuler distrofi ile karigir.

Tanida, klinik tablonun dikkatle analizi igi kolaylagtirir. Bir has-
ta,potasyum tuzlar altigi zaman flask paralizi nsbeti bagliyorsa,pa-
ralizi epizodlari esnasinda potasemi yuksekse,familial karakter tarif
ediyorsa (I1) ve hastanin nsbetleri gocukluk yaglarinda — baglamigsa,

ataklarin gegici tekrarlayici ozelligi varsa,intervaller saatler  veya
gunlerle ifade ediliyor ve nobetler bir veya birkag saat surUyorsa bu-
rada ilk akla HPP gelmelidir.

Ayirici tanida ilk ig HPP yi diger familial peryodik paralizilerden
ayirmaktir. Nobet esnasinda potasemi yUksekligi ,myotoninin mevcu-
diyeti ve Chvostek isaretinin varligi hastaya per oral 4-7 Gm.potas-
yum klorid verilince nsbet baglamasi HPP lehinedir (8).Van der Meu-
len,Gilbert ve Kane HPP nin paramyotonia ile yakin ilgisi oldugunu
sdylediler (13). HPP li birgok aileler ayni zamanda soguga hassas myo-
tonide gsterirler.Bundan dolayi bazi muellifler HPP ve Von Eulen-
burg'un paramyotonia konjenitasinin dikkatle ayrilmasini tavsiye e-
derler (14), HPP yi paramyotoni ile myotoni arasinda gegis olarak ka-
bul edenler vardir. Bunlardan bagka HPP,diabet komasi , Addison has-
taligi , katapleksi ,epilepsi, Landry paralizisi, distrofi muskuler prog -
ressif ve histeriden ayrilmalidir.

HPP nin kesin tedavisi yoktur. Nobetleri &nleme ve profiiaksisin-
de olmak Uzere gesitli ilaglar denenmektedir. Paralizi nobetlerinin su-
resini kisaltmak igin.i.V. calcium gluconate ,glucose verilir. Insulin
yapilir (2,4). McArdle potasyumun Uriner ekskresyonunu arttirmak i-
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cin karbonik anhidraz inhibitorlerinin veya diger ditretiklerin veril-
mesini tavsiye etti (l0).

HPP nin profilaksisi igin kullanilan iléglar:

Actazolamide ,ginde 2-5 defa 250 mg.(8,4),

Dextroamphetamine ,ginde |5 meg. lik dozlar halinde verilir (4).

Hydrochlorothiazide ,ginde 2-3 defa 25 mg.verilir (4).

Dichlorphenamide'de profilakside denenebilir.
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