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ÖZET : 
Bu yazıda hiperkalemik peryodik pa r a lizinin : klinik ve laboratua r gö

rünümü, tani ve ayırıcı tanı sı , tedavi pr ens ipleri ve ilgil i liter atür gözden 
geçirildi . 

SUMMARY: ' . . . . . . . 
HYPERKALE MIC P E RIODIC PARA LYSIS (ADYNAMIA EPISODICA 
HEREDİTARİA) 

In this article , the elinical and laboratory aspects , diagnosis and dif
ferential diagnosis, t r ea tment of the hyperkalemic periodic paralys is and 
r eleted literatüre are r eviewed. 

Aksiyon potansiyelinin sarkolemme membranı boyunca formasyonu 
ve yayı lıı ında potasyum i onunun rol U ve yine petosyum kontrasyo
nundaki değiıiklikler esnasında mUskuler kuvvetsizlik meydana gel
diğ i bi !inen hususlardı r. Epizodik parezi ve para lizi nöbet!eri esna -
sında serum potasyum seviyesinde duıme ve yUkselmeler olduğu tes -
bit edilmiıtir.Normal ka lemi (potasemi ) 3,5-5,6 mEq,/larasında de
ğiımek le beraber oldukça sabittir . Son yıllarda bu tUrlU paralizi nö
betleri esnasında serum potasyumunun normal seviyede olabi !eceği de 
gösteri ldi. Bu bozukluklar çoğunlukla fami lial insidans gösterirler ve 
hepsine birden Fa~milial Peryodik Paralizi adı verilir (1). 

Fami li o 1 peryodik para lizi ;etiyolojisi bilinmeyen ,rekurrent flask 
kas para lizileriyle karakterize,familial bir hastalık olup herediter 
geçiı,otozomal domi nanttır (2). Paralizi li hastada derin refleksler a
lınmaz ve kaslar elektrikle stimUiasyona cevap vermezler ki" buna 
kadaııterik reaksiyon " denir (2 ,3). 

Paralizi nöbeti ·esnasındaki serum Potasyum seviyesine göre fami
lial peryodik paFalizi Uç tipe ayrılır : 

1,-Hipokalemik peryodik para lizi ,en çok görUlen ıeki !dir. 

2-Hiperkalemik peryodik paralizi ,buna aynı zamanda" adina
mia epizodika herediterya 11 denir. 

(x) : Bursa Tıp Faku ltesi Nöropsikiyatri KUrsU sU Baıasistan ı 
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3-Normokalemik peryodik paralizi ,Uç form arasında en az gö
rU le n i budur, 

Paramyotania (Eulenburg Sendromu) bu hastalığın hiperkalemik 
formuyle yakınlık gösterir. 

Bu yazıda hiperkalemik peryodik paralizinden (HPP) bahsedile
cektir. 

Tyler,Stephens,Gunn ve Perkoff 1951 yılında,Helweg-Larsen,Ho
uge ve Sagild 1955 yılında flask paralizi nöbet leri esnasında Serum 
potasyum seviyeleri dUiUk olmayan ve potasyum tuzları verilince kli
nik tabloları daha da ağırioian vakalardan bahsetti ler (4). Gamstorp 
1956 yılında paralizi nöbeti esnasında serum potasyumu yuksek,fami
lial hikayeli vakaları adinamia epizodika hereditarya 11adıyla yayın
ladı. Klein,Egan ve Usher 1960 da hiperkalemik peryodik paralizi 

(HPP) adını kullandılar. HPP veya adinamiaepizodika herediterya,o
tozomal dominant olarak geçen herediter,familial bir bozukluktur. 
Flask kas paralizisi,epizodları esnasında serum potasyum seviyesi 
yUksektir. Kas kuvvetsizliği nöbetleri ,hastaya potasyum klorid ver
mekle,istirahat sonu fiziksel eksersiz yaptırmakla,açlık ve soğukla 
provake edilebilir (5 ,6) . Umumiyetle nöbetlerden önce ekstremiterler
de hissedilen hafif paretezlirden bahsedilir eğer bu safhada ekzersiz 
bailatılırsa paraliziler daha kolay meydana gelir (7). 

HPP de bailangıç erken ya1larda olur. Umumiyetle birinci on yol
tadır (8,9).0nun için çocukluk ve ·gençlik hastalığıdır deniT. Nöbe.t 
aniden bailar.Paralizi bUtUn ekstremiteleri tutar,Fiask tiptedir.,daha 
ziyade orta 1iddette bazan ağır olabilir. Nöbet bir saat kadar sUrer. 
iki nöbet arasındaki zaman saatler veya gUnlerle ifade edilir .2-3 yaJ
Iarında ba1lıyabi len nöbetler, 30 ya1ından sonra spontan olarak ge
çer (2 ,3, 8). M.ıayenede, deri n refleks ler o lınmaz, duygu bozuk lu ğu 
yoktur ,~uur açıktır ,kranial ve respiratuar kasdar kurtulurlar fakat res
piraratuar para liziden ölen vakalar bi Idi ri lmi1tir (8). 

HPP de laboratuar tanı ya hayli yardımcıdır. Paralizi nöbetleri es
nasında,serum potasyum seviyesi ve Uriner potasyum ekskresyonu art
mıi bulunur.EKG de hiperkalemiye ait belirtiler görUIUr,bunlar:P- R 
aralığında uzama,ORS kompleksinde geni1leme, T dalgasında sivril
me ve yUkselme ,daha i leri durumlarda P dalgasının kaybolması ve ge
ni~ ,bifazik bir r:>RS alınması ve tam blok te1ekku ludur. EMG de ka
daverik reaksiyon görUIUr. Klinik ve elektromyografik bulgular HPP 
deki parolitik atakların kas lifi membranındaki reversibi bir depolari-
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zasyona bağlı olduğunu göstermektedir (10).1962 de Abbott ve arka -
da~ları (4) ve 1963 ise Creutzfeldt ve arkada~ları parolitik epizodlar 
esnosında,kas fibrillerinin istirahat potansiyelindeki dü~meye i~aret 
etti ler. 1968-1969 da Brooks ve arkada~ ları yaptı k ları i ntrase llüer e -
lektromyografik çalı~malarla,Creutzfeldt ve arkadaJiarını destekledi
ler ve ayrıca,kas fibrillerinin" istirahat membran potansiyellerinin a
toklor arasındaki intervallerde normal olduğunu gösterdiler (11, 12) . 
intrasellüler elektromyografi çalı~malarıyla bu hastalıkteki primerbo
zukluğun,sodyum-potasyum pompası mekanizmasında olduğu sonucu
na varıldı (ll). 

HPP li hastalarda yapılan otopsi çalı~maları çok aıtdır. Hastalığın 
erken devirlerinde, kas larda vakuoller bu lu nur. i leri ckvirlerde ise kas 
fibri llerinde ,dejenerasyon vardır. Bu dejeneresanstan dolayı pöbetler 
orasında da hafif kuvvetsizlik görülür. Nadir olarak bu ta~o çok iler~ 
ler ve progressif musku ler distrofi i le karı~ır. 

Tanıda,klinik tablonun dikkatle analizi i~i koloyla~tırır. Bir has
to,potasyum tuzları altığı zaman flask paralizi nöbeti ba~lıyorsa,pa
rolizi epizodlar ı esnasında potasemi yüksekse, fami li al karakter tarif 
ediyorsa (ll) ve hastanın nöbetleri çocukluk ya~ larında - ba~lamı~sa, 
atakların geçici tekrarlayıcı özelliği varsa, intervaller saatler veya 
günlerle ifade ediliyor ve nöbetler bir veya birkaç saat sUrUyorsa bu
roda i lk akla HPP gelmelidir. 

Ayırıcı tanıda i lk i~ HPP yi diğer fami lial peryodik paralizi lerden 
ayı rmaktır . Nöbet esnasında potasemi yüksekliği ,myotoninin mevcu
diyeti ve Chvostek i~aretinin varlığı ,hastaya per oral 4-7 Gm.potas
yum klorid verilince nöbet bo~ laması HPP lehinedir (8) . Van der /1/eu
len,Gi lbert ve Kane HPP nin paramyotonia i le yakın i lg·isi olduğunu 
söylediler (13). HPP li birçok aileler ayn ı zamanda soğuğa hassasmyo
tonide gösterirler. Bundan dolayı bazı müe llifler HPP v:e Von Eu len
burg'un paramyotonia konjenitasının dikKatle ayrılmasını tavsiye e
derler (14). HPP yi paramyotoni i le myotoni arasında geçi~ olarak ka
bu l e den ler vardır. Bunlardan ba~ka HPP ,diabet koması ,Addi son has
tal ığı , katapieksi , epilepsi, Landry paralizisi ,distrofi musku ler prog -
ressif ve histeriden ayrılmalıdır. 

HPP nin kesin tedavisi yoktur. Nöbetleri önleme ve profi laksisin
de olmmk üzere çe~itli ilaçlar denenmektedir. Paralizi nöbetlerinin sU
resi ni kısaltmak için.i.V. calcium gluconate ,glucose verilir.insülin 
yapı lır (2 ,4). N\cArd le potasyumun ür i n er ekskresyonunu arttırmak i-
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cin karbonik anhidraz inhibitörlerinin veya diğer diUretiklerin veril
mesini tavsiye etti (10). 

HPP nin profilaksisi için kullanılan ilôçlar: 

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

Dextroamphetamine,gUnde 15 meg.lık dozlar halinde verilir (4). 

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

Dichlorphenamide'de profilakside denenebi lir. 
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