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Gegici gevsek paralizi nébetleri bulunan ve nébet aralarinda tamamen
normal olan hastalar ¢ok eskidenberi bilinmektedir. 11k defa Musgrave,
1727 yihnda periyodik paralizili geng bir kiz hastasindan bahsetmistir.
Daha sonra bu konu da, 1884 de Shakhnovitch, 1885 de Westphal,
1890 da Goldflam ve 1891 dede Oppenheim tarafindan yapilan yayin-
lara rastlamlmaktadir. Bu aragtiric1 ve yazarlar, ayn1 zamanda bu olay-
lar1 spinal muskuler atrofinin bir varyanti olarak diigiinmekteydiler.
Belki gozledikleri olaylarin hepsi de hipokalemik periyodik paralizi idi
fakat son yarim asra kadar bu olaylarin serum potasyumunun azalmasry-
la ilgili oldugu bilinmediginden kesinlikle ayirim yapilamamustir. Ancak
1934 de Biemond ve Daniel, bu gibi hastalarda nébetler sirasinda serum
potasyum seviyesinde diigjme oldugunu saptamuglardir.' % *

Nobetler sirasinda serum potasyumunda g¢ok yénlii degisiklikler
oldugundan primer periyodik paralizi igin ii¢ tip belirtilmektedir.?

1. Hipokalemik periyodik paralizi

2. Hiperkalemik periyodik paralizi

3. Normokalemik periyodik paralizi

Periyodik paralizide kasin histopatolojisi, bu tipleri birbirinden
ayirmaya yetmez. Asagida sundugumuz simiflandirma klinik, genetik ve
laboratuvar bulgu ve ozelliklere dayali olarak yapilmistir ve bugiin
genellikle kabul edilmektedir.® 1°
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I. Primer Periyodik Paralizi

A) Hipokalemik periyodik paralizi
(Nobetler sirasinda serum potasyumunda diigme vardir.)

B) Hiperkalemik periyodik paralizi
(Nobetler sirasinda serum potasyumunda yiikselme vardir.
Miyotoni ile birlikte olabilir veya olmayabilir.)

C) Normokalemik periyodik paralizi
(Nobetler sirasinda sertm potasyumunda belirli bir degisiklik
yoktur. Fakat bu olaylar sodyum uygulamasina klinik olarak
cok iyi cevap vermektedir.)

D) Soguga maruz kalinca massiv kuvvetsizlik ve miyotoni ile bera-
ber olan paramiyotoni kongenita.

II. Sekonder Periyodik Paralizi

A) Endokrin bozukluklarda (6rnegin; tirotoksikosis ve primer al-
dosteronizm) goriilen paraliziler

B) Potasyum metabolizmasim1 bozan hastaliklar sonucu meydana
gelen sekonder paraliziler. (Ornegin; renal tubuler asidosis,
diabetik asidosis ve iireterosigmoidostomi)

C) Meyan otu-kékii zehirlenmesi sonucu meydana gelen sekonder
paralizi.

Hipokalemik periyodik paralizi, hastahgmn klinik olarak engok
goriilen seklidir. Son zamanlarda literatiirde 1000 kadar olay bildiril-
mistir. Hiperkalemik periyodik paralizi daha az goriilir ve bildirilen
150 olay vardir. Normokalemik periyodik paralizi en az goriilen seklidir.
Hastalifin bu seklini gbsteren sadece birkag aile vardir. Total olay
sayist 35 civarindadir.?

Periyodik paralizi, iskelet kaslarmin degisik zaman araliklariyla gelen
gevsek paralizi nébetleriyle karekterlidir. Bu nobetler kas liflerinin
kasilma ve uyarilma yetersizligi sonucu meydana gelmektedir. Paralitik
nobetler, simetrik olarak ve ézellikle ekstremiteleri tutar. Bulbar ve
kranial kaslar1 ¢ok seyrek tutmaktadir. Sensitif ve sfinkter kusuru bilin-
memektedir. Paramiyotoni kongenita sendromu, soguga maruz kalinca
meydana gelen massiv paralizi nébetleriyle karekterlidir ve periyodik
paralizinin bir subvaryasyonu olarak kabul edilmektedir. Endokrin
bozukluklar ve potasyum metabolizmasinda degisiklik yapan birgok
hastalik tablolariyla birlikte bulunan sekonder periyodik paralizinin
baz1 tipleri de buna ek olarak soylenebilir. % 1
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Hipokalemik Periyodik Paralizinin Ozellikleri :

Hipokalemik periyodik paralizi familyer bir hastaliktir ve genellikle
otosomal dominant gecis gosterir. Bu yiizden familyer periyodik paralizi
de denilmektedir. Erkeklerde, kadinlardan daha sik gériiliir. Erkek-
kadin orani 3: 1 dir. Nobetler ¢ogunlukla ikinci dekadda baglar. Nobet-
ler, diger tiplere gére daha seyrektir fakat siireleri daha uzundur. Bes
yagtndan 6nce ve liglincii dekaddan sonra ¢ok daha seyrek olur veya
goriilmez. Kendiliginden diizelmeler goriilebilir.

Patogenesisi :

Hipokalemi, potasyum ekskresyonunda artma olmaksizin meydana
gelmektedir. Serum potasyumunun azalmasimn, ekstraselliiler potas-
yumun hiicreler igerisine taginmasindan olduguna inanilmaktadir.3 11,12
Agir karbonhidrath yiyecekler, glikoz ve insulin, nébetlerin meydana
gelmesini ve daha siddetli olmasim saglar. Oral potasyum ise nébetlere
engel olur veya hafifletir. Bundan hastaligin olusamunda potasyumun
rolii agikga anlagilmaktadir. Kaslarin, serum potasyumunda azalma
olmaksizin, soguga kargi agir1 duyarhik géstermesi bagka bazi faktorlerinde
dnemini isaret etmektedir. Hastaligin patogenesisi, bugiin igin kesinlikle
bilinmemektedir. Bircok arastirict ve yazarlar tarafindan ileri siiriilen
goriiglerden ortak olanlarimi géylece 6zetlemek miimkiindiir.!: 2479 13

— Iskelet kaslarinda karbonhidrat metabolizmasinda, &zellikle
glikojen metabolizmasinin heksoz seviyesinde olan bir bozukluk sonucu
kaslarda katyonik ve anyonik metabolik ara iiriinlerin toplanmasi.

— Adrenal bezden, sentral sinir sisteminden ya da bagka bir yerden
salgilanan ve kanda serbest olarak dolasan bir mineralokortikoidin,
potasyum dengesini etkilemesi.

— Aldosteronun, zaman zaman agir1 miktarda meydana gelmesi ve
sodyum birikmesine yol agmasi.

— Sarkolemmal ve sarkoplasmik retikulum membranlarinda bir
veya daha fazla defekt bulunmasi. Bu gibi membran defektleri; potas-
yum, kloriir ve hatta kalsiyum iyonlarinin konsantrasyonunu degistirir.
Bu degisiklikler de sarkolemmal ve sarkoplasmik retikulum membran-
larin polarizasyonunu bozar. Bu ise impuls dogmasini aksatir ve sonugta
kas kontraksiyonunu kesintiye ugratir. Paralizi nobetleri sirasinda kas
liflerinde membramin ¢ok daha belirgin sekilde depolarize oldugu bil
dirilmektedir. Bu degisiklik en az hiperkalemik periyodik paralizide
olmaktadir.
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Histopatolojisi :

Hastahigin erken devrelerinde, bir veya birkag nobetten sonra
genellikle patolojik bulguya rastlanmaz. Olsa bile minimal degisiklikler-
dir. Birgok nébetlerden sonra (6-8 ile birkag yiiz kadar olabilir) siirekli
kas zayiflift meydana gelebilir. Biitiin olaylarda da olmaz. Siirekli kas
zayifhig1, nobetlerin baslangicindan herhangi bir siire sonra goriilebilir.
Fakat kural olarak, nobetlerin baglamasindan sonra 5 yildan o6nce
meydana gelmemektedir. Nobetlerin siddeti ve sikhigiyla kas zayifhgimin
meydana geligi arasinda agik bir iligki mevcut degildir.

Periyodik paralizinin histopatolojisi, zellikle son birkag yil iginde,
cok genis bir sekilde aragtirilmigtir. Bu konu ile ilgili yayinlarin gogunlugu
da hastah@n encok goriilen ve en agir seyirli sekli olan hipokalemik
periyodik paralizi hakkindadir.

Hipokalemik periyodik paralizinin histopatolojisine ait aragtirmalar
Goldflam ile baglamaktadir. Bu arastirici, miyofibrillerde (kas lifciklerin-
de) ayrilmalar ve seyreklesmeler ve kas liflerinde vakuoller meydana
geldigini bildirmektedir. Vakuoller yuvarlak veya oval sekilde ve degisik
biiyiikliiklerdedir. Vakuollerin bir membranla 6rtiilii gibi bir goriiniisleri
vardir, Kas liflerinin ortalarinda ki bu vakuoller, kas liflerini gerer ve
etraflarindaki kas lifciklerini periferiye dogru iter. Vakuollerin igleri
bos olabilir veya graniiler ya da hiyalini bir madde ile dolu olabilir.
Goldflam, vakuollerin, kas lifciklerinin ayrilmalarina sebep olan bazi
olaylarin ilerlemis durumlarini temsil ettigine inanmaktadir.® Goldflam -
in yayinlarindan sonra ki 50 y1l iginde bu konuda ¢alisan bir¢ok aragtirici-
lar, 6zellikle Biemond ve Daniel, genellikle aym1 bulgular1 saptamglar-
dir.

1959 yilindan sonra yapilan galigmalar kas liflerinde ki vakuollerin,
hipokalemik periyodik paralizinin en belirgin goriintiisii oldugunu
ortaya koymustur. 1970 yilinda, Engel bu vakuolleri histopatolojik,
histogimik ve ultrastriiktiiral olarak aragtirmis ve vakuoler miyopati olarak
isimlendirmigtir.5 6 7

Enine kesitlerde kas liflerinin ortalarinda biiyiiklii, kiigiiklii, bir
veya daha ¢ok sayida vakuoller bulunur. Bazi vakuoller multilokiile
olabilir. Vakuoller, enine kesitlerde kas liflerine yiiziik goriiniimii verir.
Kiiciik vakuoller, uzunluguna kesitlerde fuziform sekilde goriiliirler.
Her zaman olmamakla beraber perinukleer yerlesme gosterirler. Bazi
liflerde enine ¢izgiler kaybolur, hiyalini dejenerasyon gosterirler. Bazan
bu hiyalini madde vakuollerin geperini déger gibi bir tabaka yapabilir.
Vakuollerin iginde amorf, seffaf bir madde veya birtakim graniiller
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bulunabilir. Enine kesitlerde kas liflerinin ¢aplar1 ufalmigtir ve cogu kere
kogelerinin kiintlegtigi goriiliir. Endomisiyai konnektiv dokuda belirli bir
artiy vardir. Biitiin bu degisiklikler enine kesitlerde kas dokusuna kalbur
goriintiisii verir. Sarkolemmal ¢ekirdek sayisinda artma ve bazilarinin
kas dokusuna niifuz ederek sentral lokalizasyon gosterdikleri saptanir.
Bazi vakalarda, intertisivel 6zellikle mononuklear hiicrelerden ibaret,
az miktarda da notrofil bulunan nonspesifik iltihabi infiltrasyon ve bazi
kas liflerinde de koagulativ nekroz bulunabilir. Bu bulgular iskelet
kaslarinda ve kalb kasinda goriilen degisikliklerdir. Iltihabi infiltrasyon
ve koagulativ nekroz daha cok kalb kasinda goriilmektedir. Iskelet ve
kalb kasindan bagka ozellikle bobreklerde de degisiklikler olmaktadir.
Proksimal ve distal konvolut tiiplerin epitel hiicrelerinde yag metamorfosi
si, proksimal konvoliit tiiplerin ve Henle kulpunun epitel hiicrelerinde
de vakuoller goriilebilir. Yag metamorfosisinin potasyum kaybindan,
vakuollerin de agir1 derecede su toplanmasindan olustugu séylenmektedir.
Bu tiir bobrek degisiklikleri, vakuoler nefrosis veya hidropik nefrosis
olarak adlandirlmaktadir.® % % 9 11,12

Iki Olayimiz

1. Olay: M.K. 20 yaginda, Erkek. 1951 [Ermenek-Konya Hasta yiiriime
giicligiinden sikayet etmektedir. Bildirildigine goére; 9 yaginda
iken soguk bir havada bacaklarinda kuvvetsizlik baslamis ve
yiiriilyemez olmus. O zamandan beri, zaman zaman bu tiir
kuvvetsizlik nobetleri geliyormus. Askerlik islemi i¢in hastane-
ye ilk bagvurdugunda 3 ay hava degisimi verilmis ve bu siire
sonunda, 6/XI/1971 tarihinde hastaneye yatirilmig. Nérolojik
ve ruhsal muayene sonuglari normal. Kan potasyumu 3,58
mEq/Lt. Diger kan ve idrar sonuglar1 normal. Dolagim ve so-
lunum giigliigii iginde olan hasta, 10/X1/1971 giinii, dolasim
ve solunum yetersizliginden eksitus olmugtur.

Klinik tam: Familyer hipokalemik periyodik paralizi.
Otopsi yapilarak biitiin organ ve dokular uygun kesitler hazir-
lanarak incelenmistir,

Patolojik-Anatomik sonuclar:
1. Lober pnénomi (5193/971).

2. Hipokalemik periyodik paralizi (Kalb diafragma, interkos-
tal, kol ve bacak kaslarinda saptanmugtir. (5202, 5203, 5204,
5205 ve 5206/971).
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2. Olay: M.K. 20 yaginda, Erkek. 1953 /[Ermenek-Konya (1. Olaym
kardesi) 10 yaslarinda baslayan, siireleri birkag saatle bir giin
arasinda degisen kol ve bacaklarmda ki kuvvetsizlikten sika-
yet etmektedir. Yaturildig hastanede, gozlem altinda tutul-
dugu siire icinde; haftada li¢ defa genellikle bacaklardan bag-
layip kollara gegen, cogunlukla ekstremitelerde tam kuvvet
kaybma yol acan fakat solunum giicliigii, konusma ve yutma
bozuklugu yapmayan, baslangicinda tendon reflekslerinde
azalma ve sonra tam kaybolma ile miiterafik flask kuadripleji
nobetleri gelmigtir. Bu nébetlerin bazilar: 24-26 saat slirmiis-
tiir. Nobetler diginda patolojik bulgu saptanmamugstir. Kan
potasyumu = 3 ve 1,8 mEq/Lt. Kan potasyumunun 1,8
mEq /Lt. bulundugu an, paralizinin en siddetli oldugu alt
ekstremiteden alinmigtir. Diger kan ve idrar sonuglar: normal-
dir. EMG de; spontan aktivite yok, submaksimal kasilmada
motor iinite aksiyon potansiyelleri siiresinde 9%, 50 ye yakin ki-
salma, polifazik aksiyon potansiyellerinde 9% 20 den fazla
artma saptands,

Klinik tami: Familyer hipokalemik periyodik paralizi.
Bacak kasindan yapilan biyopsinin histopatolojik hiceleme
sonucu: Hipokalemik periyodik paralizi (3835 /973)

Her iki olayda da histopatalojik olarak incelenen kaslarda
buldugumuz degisiklikler sunlardir,

1. Kas liflerinin kogeleri kiintlesmis ve poligonal sekil al-
muglardir. (Sekil 3).

2. Baz kas liflerinde hiyalini dejenerasyon mevcuttur. (Se-
kil 1).
3. Baz kas liflerinde enine cizgiler kaybolmugtur (Sekil 2).

4. Kas liflerinin gaplarmn kii¢iildiigii, birbirlerinden ayril-
diklar: ve bunun kesitlerde kas dokusuna kalbur gériintiisii
verdigi goriilmektedir. (Sekil 1).

5. Uzunluguna ve enine kesitlerde kas lifleri ortasinda bir
veya daha ¢ok sayida vakuol bulundugu saptanmugtir.
Vakuollerden bazilar1 multilokiiledir. Enine kesitlerde
kas lifleri halka veya yiiziik goriiniimiindedir. Baz1 lifler
vakuoller tarafindan parcalanmustir (Sekil 2).

Ozel boyalarla, vakuollerde yag ve glikojen saptanamamugtir (Sekil
5 ve 6) P.A.S. ile sarkoplasmada P.A.S. (4-) materyel ve bazi vakuolle-
rin icindeP.A.S. (4 ) graniiller bulunmugtur (Sekil 4)
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Sekil 1
Liflerde ayrilma, ortalarinda vakuoller
(kalbur goriintiisii) ve bazi liflerde

hiyalini dejenerasyon. H.E.x100
(5205/71)

Sekil 3
Enine kesitlerde kas liflerinin birbirlerin-
den ayrilmalan ve kogeli sekil almalar.
H. E. x 250 (5206/71)

Sekil 5
Uzunluguna kesitlerde goriilen vakuol-

lerde yag saptanamamigtir. Osmik asid
X 250 (5206/71)

IKI HIPOKALEMIK PERIYODIK PARALIZI OLAYI

Sekil 2
Enine kesitlerde lifler de bir veya daha
¢ok sayida ve multilokiile vakuoller
ile birkag lifte pargalanma. H. E. x 250
(3835/73)

Sekil 4
Enine kesitlerde sarkoplasmada ve baz

vakuoller igerisinde P.A.S. (4 ) mater-
yel ve graniiller. P.A.S. X 250 (3835 /73)

. o

Sekil 6
Enine kesitlerde kas liflerinin ortalarin-
daki vakuollerde glikojen saptanama-
mistir. Best-Carmine X 250 (5205/71)
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Ozet

1727 yilinda MUSGRAVE’in periyodik paralizili geng bir kiz has-
tasindan bahsetmesiyle baglayan yayinlar daha sonra birkag aragtirici
ve yazar tarafindan siirdiiriilmiis ve periyodik paralizi konusunda yapi-
lan aragtirma ve galiymalar anlatilmigtir. Periyodik paralizi primer ve
sekonder olarak ikiye ayrilir. Primer periyodik paralizide nébetler sirasin-
da serum potasyumunda ¢ok yonlii degisiklikler oldugundan hipokale-
mik PP, hiperkalemik PP ve normokalemik PP gibi baglca ii¢ tipe ayril-
maktadir.

Hipokalemik periyodik paralizi, hastahgn klinik olarak engok go-
rillen seklidir. Hastalk, iskelet kaslarmin degisik zaman arahklar ile
gelen gevsek paralizi nébetleriyle karekterlidir. Ozellikle ekstremiteleri
tutmaktadir. Otosomal dominant gecis gosterir. Erkeklerde daha sik go-
riiliir. Erkek-kadin oram 3:1 dir.

Patogenesisinde, potasyum metabolizmasm etkileyen impuls, dog-
masini, kas uyarilmasim ve kasilmasimi kesintiye ugratan bircok neden-
ler sorumlu tutulmaktadir. Fakat heniiz kesinlikle bilinmemektedir.

Iki erkek kardesde saptadigimiz hipokalemik periyodik paralizi ola-
ymin en belirgin histopatolojik bulgusu, enine ve uzunluguna kesitlerde
kas liflerinin ortalarinda bulunan vakuollerdir. Vakuollerin iginde yag-
ve glikojen saptanamamugtir. P.A.S. ile sarkoplasmada P.A.S. (4) ma-
teryel ve vakuoller iginde P.A.S. (+) graniiller bulunmustur. Ayrica,
bazi kas liflerinde enine gizgilerin kaybolmasi, hiyalini dejenerasyon, kas
liflerinde ufalma, birbirlerinden ayrilmalar ve poligonal sekil aldik-
lar1 saptanmigtir
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