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Familyal periodik paralizi (FPP), birkac¢ saatten, birkag giine kadar siiren
flask parezi ataklan ile karakterize nadir bir kas hastaligidir. Ataklar aninda serum-
K+ degerlerine gore hipokalemik, normokalemik ve hiperkalemik. FPP tamimlan-
nugtir. Hastalik patogenezi bilinmemekle birlikte kas hiicre membranida sodyum-
potasyum iyon transport mekanizmasinda tutulum olabilir. Bu ¢alismada 1973-
1991 yillan arasinda 8 FPP’li hasta deferlendirildi. Bu hastalann 7'si hipokalemik,
I'i normokalemik idi. Kas biyopsisinde, 2 hastada tipik vakuoller gorildii.
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SUMMARY
Familial Periodic Paralysis
(Analysis of Eight Cases)

Familial periodic paralysis (FPP) is a rare muscle disease characterised by
attacks of flaccid paresis lasting from a few hours to several days. FPPs have been
defined as hypokalemic, normokalemic and hyperkalemic according to serum K+
levels during attacts. The pathogenesis of the disorder is unknown but may involve
sodium-potassium ion transport mechanism across the muscle cell membrane. In
this study we have evaluated 8 patients with FPP between 1973 and 1991. One of
them was normokalemic and seven were hypokalemic. The muscle biopsy showed
typical vacuoles in 2 patients.

GIRiS

Familyal periodik paraliziler (FPP), elektriksel stimulasyona kas cevabinin
olmamas: ve refleks kaybinin eslik ettifi tekrarlayic1 dzellikte, ekstremite kasla-
rinda paralizi ataklari ile giden, sebebi tam bilinmeyen bir grup familyal hastaliga
verilen isimdir. Ataklar aninda serum K+ degerlerine gore en az 4 herediter
tablo tammlanmugtir. 1- Hipokalemik FPP 2- Hipertroidi ile birlikte Kipokalemik
periyodik paralizi (PP) 3- Hiperkalemik PP (Gamstrop’un Adynamia Heredite-
ria Epizodikasn) 4- Sogukla uyarilan parodoksal myotonili hiperkalemik PP (Von
Eulenberg).

Tiim formlarda otozomal dominant gegis s6z konusudur. Sporadik olgu-
lar da bildirilmigtir. Paralizi ataklari birkag saatten birkag giine kadar siirebilir.
DTR azalir veya kaybolur. Kas fibrilleri direkt ve indirekt elektrik stimulasyonu-
na cevapsizdir. Yaygin paralizi ataklar proksimalden baglar, distale yayilr. Solu-
nuk kaslan ve kranial saha genelde kurtulur'?3, Erken dénemlerde histopatolo-

-jik olarak vakuohzasyon goriiliir, Tekrarlayan ataklarda vakuolizasyon ve siirekli
myopati goriilir*>. Ultrastriiktiirel olarak sarkoplazmik retikiiliim proliferasyonu
ve dilatasyonu, transfer tubulerde artma olarak goriilmektedir®’. Literatiirde

yaymlanmig genis seriler yoktur. Néroloji kliniklerinde yilda 1 veya 2 olgu goril-
mektedir.

GEREC VE YONTEM

]?.u caliymada 1973-1991 yillar1 arasinda Uludag Universitesi Tip Fakiiltesi
Noroloji Anabilim Dalina yatarak tedavi goren FPP tamisi alan 8 olgu sunuldu.
Olgularin dokiimii Tablo: I'de dzetlenmistir.
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§ Tablo: I- Familyal Periodik Paralizi: 1973-1991 8 Olgunun Dékiimii

=€ -

K.H.Zengin
Atak Atak  Norolojik Diyetle Kas
Hast. No. Cins Yas  Ailevi Oykit Sayist  Siiresi  Muayene Provakasyon K-+ EMG Biopsisi  Tipi
1- R.G. E 16 Anne 3 12-24 Flask (+) 2.6 Hafif =) Hipokalemik
Biiyiikbaba saat tetrapleji mEq myojen
(Anne tarafi) (s)
Dayi
Abi
2-B.G. E 1 Anne 2 48 (s) Flask (=) 23 Myojen =) Hipokalemik
(R.G.nin B.Baba (anne t.) tetrapleji mEq
abisi Day
Kardes
3-AY. K 17 =) 1 48 (s) Flask (=) 24 () minimal  Hipokalemik
tetrapleji mEq vakuoller
4-Y.E. E 40 =) cok 24 (s) Flask =) 35 Myojen Normal  Hipokalemik
sayida tetrapleji mEq
5-1.C E 16 Anneanne 3 2-48 (s) fleri derecede =) 26 (=) (=) Hipokalemik
flask tetrapleji mEq
6- KM. K 23 Anne qok 24 (s) Flask -) 3 N =) Hipokalemik
(A.Z. yegeni) Kardes ex. sayida tetraparezi mEq
3. yatigi Day ex. 3
Dayi (A.Z.)
7- LS. K 26 -) 2 24 (s) Flask (+) 2 -) =) Hipokalemik
tetraparezi mEq
8- AZ E 15 Abla 1 24 (s) Flask -) 41 -) Tipik Normokalemik
(K.M. daysi) Ablanin erkek tetrapleji mEq vakuoller
Gocugu ex.

Kardesg ex.




Resim: 1
Kas liflerinin enine kesitinde vakuoller gonilityor (HE:40x10)

Resim: 2

Biiyiik biiyiitmede kas lifi icinde vakuol gonilityor (HE:100x10)
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SONUCLAR

FPP’li 8 olgunun 7’si hipokalemik 1’i normokalemik tipte idi. Yaglar1 15-
40 ortalama 21 olan olgularin 6’s1 erkek, 2’si kadind.. 3 olguda belirgin familyal
oykii yoktu. Sekonder hipopotasemi yapan nedenler ckarte edildi. Olgularin 2’si
kardes (1. ve 2. olgu), 2'si dayi-yegen (6. ve 8. olgu) idi. Bu olgularda ailede 3
veya 4 kisi benzer oykii tagiyordu. 1 olguda gok sayida atak, diger olgularda atak
sayisi ortalama 1.7 idi. 5. olgunun ilk atag: 2 saat, diger atag ise 48 saat siirdii, di-
ger hastalarda ataklar 12-48 saat arasinda degismekteydi. Norolojik muayenede 5
olguda flask tetrapleji, 3 olguda flask tetraparezi mevcuttu. iki olguda yiiksek
K.H. yiyeceklerle yapilan provaksiyonda olumlu cevap alindi. Hipokalemik PP 7
olgunun atak aninda serum K+ ortalama 2.6 mEq olarak olgiildii. 2 olgunun kas
biopsisinde vakuoller goriildii (Resim: 1-2).

TARTISMA

FPP icinde en sik goriilen ve iyi bilinen hipokalemik PP dir. Ataklar 1 ve
2. dekatta baglar. Hastalarin % 60, 16 yagin alundadir. Insulin, glukoz, karbon-
hidrattan (K.H.) zengin yemek, uzun bir istirahat sonrast ve epincfrinle atak
baslayabilmektedir 7. idrarla K+ atihmi azalmistir. Atak aninda K +un hiicre
igine giftinin nedeni agik degildir. K.H. alimimini takiben artmug insulin cevabinmn
onemli olabilecegi vurgulanmistir®. Ayrica insulin bagh K uptake’inde artma pa-
ralitik epizotlarin patogenezinden sorumlu tutulmaktadur’, Hipokalemik PP li
hastalarda insulin baglanma oranlari artmaktadir'’, Erkeklerde daha fazla goriil-
mektedir. Serum K+ degerleri 3'iin altina distigiinde EKG bulgular goriiliir.
Bizim olgularimizin % 71’i erkekti. Atak aminda K + degerleri ortalama 2.6 mEq
idi ve EKG de hipopotasemi bulgulari izlendi.

Profilaktik olarak verilen asetozolamid myopatik degisiklikleri 6nlemekte-
dir''2, Asetozolamidin basarisiz oldugu durumlarda potent karbonik anhidraz
inhibitorii diklorofenamid tavsiye edilmektedirl2.

Poskanzer ve ark. 1961°de daha uzun siireli ve daha siddetli ataklarin ol-
dugu, myotoni ve sogukla ilgisi olmayan K+ degerlerinin normal oldugu normo-
kalemik tip PP tanimlandi. Bu hastalar K+ aldiklarinda daha kota oluyorlard:".
Normokalemik PP NaCl, asetozolamid ve 9 a-florohidrokortizonla ataklar 6nlen-
idi. Ablasinda, ablasinin erkek ve kiz gocugunda (6. olgu), bir erkek kardesinde
benzer ataklar vardi. Kas biopsisinde tipik vakuolizasyon goriildii. Atak aninda
bakilan K + degerleri normaldi.

Hiperkalamik PP infant ve gocukluk doneminde goriiliir. Ataklar sik ve
daha kisa siirelidir. Kol, yorgunluk, gebelik ve sofukla provake olur. Tedavide
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kalsiyum glutamat, insulin ve klortiazid kullanﬂx;2'3. B-adrenerjik ilaclar (meta-
proterenol) ataklar sona erdirmektedir’. Profilaktik olarak yitksek K.H. 1 yiye-
cekler, agint egzersizden sakinma, ditiretik kullanim onerilmektedir’. Bizim seri-
mizde hiperkalemik PP olgusu yoktu.
FPP nadir goriilmesi ydoniinden 8 olgunun analizi yapilarak takdimi uygun
goriildii.
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