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ÖZ

Periyodik paralizi nadir görülen, tekrarlayan kas 
gücü kaybı atakları ile karakterize herediter bir 
hastalıktır. Ataklar sırasında hipokalemi,  hiper-
kalemi veya normokalemi saptanabilir. Ataklar 
genellikle stres, soğuk hava, enfeksiyon, aşırı 
egzersiz, karbonhidrattan zengin beslenme gibi 
tetikleyici faktörler sonrasında ortaya çıkar.  En 
sık görülen tipi olan ailesel hipopotasemik pe-
riyodik paralizi otozomal dominant geçişli olup, 
iskelet kası voltaj bağımlı kalsiyum kanallarında 
bulunan dihidropiridin reseptörlerindeki mu-
tasyon sonucu ortaya çıkar.  Hastalık nadiren 
sporadik olarak da görülebilir. Bu yazıda tekrar-
layan kas gücü kaybı atakları olan, aile öyküsü-
nün eşlik etmediği, 17 yaşında bir erkek hasta 
sunulmaktadır.

ANAHTAR KELİMELER: Hipokalemi; periyodik 
paralizi; sporadik.

ABSTRACT

Periodic paralysis is a hereditary disorder which 
is characterized by recurrent muscle weakness. 
Hypocalemia, hypercalemia or normocalemia 
may be observed during the attacks.  The atta-
cks are usually precipitated by stress, cold, in-
fection, excessive exercise and high carbohyd-
rate food consumption. Familial hypocalemic 
periodic paralysis  is an autosomal dominant 
disorder  and  it occurs due to mutations  in the  
dihydropyridin receptors of skeletal  muscle 
voltage dependent calcium  channels . The di-
sease can also occur sporadically. In this paper 
we present a 17-year-old male  patient who had  
recurrent muscle weakness attacks without a 
family history.
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GİRİŞ

Periyodik paralizi nadir görülen tekrarlayan kas 
güçsüzlüğü atakları ile seyreden bir hastalıktır. 
Hipokalemik, hiperkalemik ve normokalemik 
olmak üzere 3 formu vardır  (1- 3). Hipopota-
semik periyodik paralizi  (HPP)’nin en sık sebe-
bi otozomal dominant bir iskelet kası hastalığı 
olan ve daha çok batılı ülkelerde görülen aile-
sel periyodik paralizidir (APP). HPP’nin diğer 
sebepleri arasında sayılan tirotoksik periyodik 
paralizi (TPP) ve sporadik hipopotasemik peri-
yodik paralizi  (SPP) ise Asya’lılarda sık görülür 
(4). Türkiye’de bildirilen vakalar arasında sıklığı 
en fazla olan ise tirotoksik periyodik paralizidir 
(TPP) (5). HPP’nin diğer sekonder nedenleri ise; 
primer hiperaldesteronizm, Fankoni sendromu, 
medüller sünger böbrek, baryum zehirlenmesi 
ve çöliak hastalığıdır (1, 5).

SPP’li olguların klinik bulguları APP ile benzer-
dir. Güçsüzlük atakları iki formda da 1. veya 2. 
dekadda başlar. Atakların sıklığı 15-30 yaş ara-
sında artış gösterirken sonraki dönemlerde yaş 
ilerledikçe azalır. Hastalık epizodik olarak ortaya 
çıkan kas güçsüzlüğü ile karakterizedir (4). Atak 
döneminde ekstrasellüler sıvıdaki hipokalemi, 
temel biyokimyasal anormalliktir. Bununla bir-
likte vücut total potasyum deposu normal dü-
zeydedir. Hipokalemik periyodik paralizinin kli-
nik özellikleri ve özgün tanı kriterleri bu temel 
özelliklere dayanmaktadır. Sıklıkla otozomal 
dominant geçiş gösteren hastalıkta nadir olarak 
sporadik vakalar da bildirilmiştir.

Bu yazıda da nadir olarak görülen sporadik hi-
popotasemik periyodik paralizili bir olgu sunul-
muştur.

OLGU SUNUMU

On yedi yaşında erkek hasta, yaklaşık 14 yıldır,  
aralıklarla gelen ve hafiften şiddetliye kadar 
farklı derecelerde olabilen kas güçsüzlüğü atak-
larıyla başvurdu. Bu ataklar sırasında hastada 
sıklıkla tüm ekstremitelerde güçsüzlük gelişi-
yordu. Haftada 1-2 kez olan güçsüzlüğünün 
yaklaşık 6-8 saat sürüp kendiliğinden düzeldiği-
ni ifade ediyordu. Özgeçmişinde ve soygeçmi-
şinde özellik yoktu.  Fizik muayenede,  TA: 110/ 
70 mmHg,  nabız 68/dk ritmik idi. Diğer sistem 
muayeneleri normaldi.  Nörolojik muayenede 

patolojik bulgu saptanmadı.  Ataklar sırasında 
yapılan nörolojik muayenesinde;  proksimal kas 
gruplarında belirgin olmak üzere dört ekstre-
mitede 3/5 kuvvetinde kas gücü tespit edildi. 
Derin tendon refleksleri alınamadı.  Atak esna-
sında laboratuvar incelemesinde glukoz, sod-
yum,  kalsiyum,  klor, magnezyum düzeyleri 
normal iken, serum K  ’u düşük (2.6 mEq/L)  ve 
elektrokardiyografisinde ST-depresyonu ile U 
dalgası tespit edildi. İdrar pH ve dansitesi nor-
maldi. Elektromyografisinde (EMG) myopati 
lehine bulgu izlenmeyen hastanın tiroid fonk-
siyon testlerinde anormallik yoktu. Aile öyküsü-
nün olmaması,  klinik tablonun ataklar halinde 
seyretmesi ve ilave başka bulgularının olmama-
sı nedeniyle hastada sporadik hipopotasemik 
periyodik paralizi düşünüldü ve genetik analiz 
planlandı. Hastaya koruyucu tedavi olarak ase-
tozolamid 250 mg 2x1 başlandı. Tedavi başlan-
masının 7. gününde yeni atağı olmayan hasta 
önerilerle taburcu edildi.

TARTIŞMA

Ailesel hipopotasemik periyodik paralizi, iske-
let kasının T- tübüllerindeki dihidropiridin du-
yarlı L- tipi kalsiyum kanallarının  α1-subunitini 
kodlayan gendeki mutasyon sonucu gelişen bir 
iyon kanalı hastalığıdır (6).  Hastalık çoğunlukla 
otozomal dominant kalıtım göstermekle birlik-
te nadiren sporadik olarak da görüldüğü bildi-
rilmiştir. Hastalık 1/100.000 oranında görülmek-
tedir  (6, 7). Erkeklerde kadınlardan 3-4 kat fazla 
görülür ve erkeklerde hastalık daha şiddetli sey-
reder  (6, 7). Hastalarda en önemli bulgu; simet-
rik olarak ortaya çıkan proksimal kaslarda daha 
belirgin olan güçsüzlüktür  (7). Atipik vakalarda 
asimetrik tutulum da görülebilir hatta sadece 
bir kol veya bacak da etkilenebilir  (6). Faringeal 
kaslar,  göz ve solunum kasları nadiren etkilene-
bilir ve özellikle solunum kaslarının tutulumu 
varlığında ölümle sonuçlanabilir (3, 6). Bizim ol-
gumuz da erkek cinsiyet olması, kas tutulumu-
nun simetrik ve proksimal ağırlıklı olması sebe-
biyle literatürle uyumluydu.

APP; çoğunlukla,  iskelet kasının dihidropiri-
din reseptörü olarak da bilinen kalsiyum kanalı 
α1-subunitinin kodlandığı ve 1q31-32 numaralı 
kromozomda yerleşik CACNA1S geni mutas-
yonlarına; daha nadir olarak ise sodyum kanal 
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geni mutasyonlarına  (SCN4A)  bağlıdır (4). HPP 
taşıyıcılarının  %70-80’inde CACNA1S mutasyo-
nu  (tip1)  saptanırken , %10’unda SCN4A mu-
tasyonu  (tip 2) görülür (8, 9).  Patogenezde kas 
fibrillerinin uyarılabilirliği azalmıştır. Günümü-
ze kadar bildirilmiş olan CACNA1S mutasyon-
larından başlıcaları missens R528H,  R1239  ve  
R1239G’dir. Yapılan çalışmalarda SPP’de ise her 
üç mutasyon da tespit edilmiştir (4).

Hastalar ataklar sırasında tipik olarak sabah güç-
süzlük veya bacaklarında ağırlık hissi ile uyanır  
(3). Güçsüzlük ilerledikçe, güçsüzlükle orantılı 
olarak kasların uyarılabilirliği azalır ve derin ten-
don refleksleri hipoaktif hale gelir (3, 6). Özellik-
le ağır egzersiz sonrası uykudan uyanma döne-
minde atak görülme olasılığı yüksektir.  Ataklar 
genellikle birkaç saatle sınırlıdır. Nadiren birkaç 
güne kadar da uzayabilir.  Atak sonlanınca kas 
gücü normale döner (3, 6). Ancak sık yineleyen 
ataklar sonrasında kalıcı güçsüzlük te görüle-
bilir (10). Hastalık ilerledikçe atak sıklığında ve 
şiddetinde artış ortaya çıkabilir  (7). Alkol alımı, 
fiziksel ve emosyonel stres,  soğuk hava,  kar-
bonhidratlı ve tuzlu gıda alımı,  subkutan  insü-
lin enjeksiyonu,  enfeksiyonlar,  travma,  cerrahi  
girişim atakların  tetiklenmesine  sebep  olabilir 
(7, 10, 11).  HPP atakları genellikle geceleri veya 
sabaha karşı gözlenir. Bunun sebebi,  potasyu-
mun diürnal ritim göstermesi ve geceleri kas 
dokusuna potasyum girişinin daha yoğun ol-
masıdır  (3).  Bizim olgumuzda da ataklar sıklıkla 
geceleri ortaya çıkıyordu.

HPP’de tedaviye başlamadan önce hipokalemi 
tanısı klinik ve laboratuvar bulgularıyla doğru-
lanmalıdır. Akut epizotlarda 60-120 mEq KCL 
oral yoldan uygulanır. 15-20 dakikada kas gücü 
yerine gelmelidir. Eğer iyileşme görülmez ise 60 
mEq daha verilmelidir  (1, 3).  Aşırı K   uygula-
maları tedavi sonrası K  hücre dışına çıkmasıyla 
hiperpotasemiye neden olabilir  (3). Bu açıdan 
dikkatli olunmalıdır.  Hipokalemik epizotları ön-
lemek için K  tutucu diüretikler, düşük karbon-
hidratlı diyet ve karbonik anhidraz inhibitörleri 
verilebilir (3, 10).

Bizim olgumuzda aile öyküsü olmadığı ve se-
konder bir neden saptanmadığı için HPP’nin 
daha nadir görülen bir tipi olan sporadik formu 
düşünüldü. Genetik incelemesi planlandı.  Kla-

sik olarak otozomal dominant geçişli bu hasta-
lığın nadir olarak sporadik de olabileceği akılda 
tutulmalıdır.
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