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Familya/periodik paralizi (FPP), birkaç saatten, birkaç güne kadar süren 
f/ask parezi ataklan ile karakterize nadir bir kas hastalığıdır. Ataklar anında senını­
K + değerlerine göre hipoka/emik, nomıoka/enıik ve hiperkalemik FPP tanımlan­
mıştır. Hastalık patogenezi bilinmemekle birlikte kas lıücre membranıda sodyum­
potasyum iyon transport mekanizmasında tutulum olabilir. Bu çalışmada 1973-
1991 yıllan arasmda 8 FPP'/i hasta değerlendirildi. Bu lıasta/ann 7'si lıipoka/emik, 
l'i nomıoka/emik idi. Kas biyopsisüıde, 2 hastada tipik vakuo/ler göriildü. 
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SUMMARY 

Familial Period.ic Paralysis 
(Analysis of Eiglıt 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 
deflned as hypokalemic, nonnokalemic and hyperkalemic according to serum K+ 
/eve/s during attacts. The pathogenesis of the disorder is unknown but may involve 
sodium-potassium ion transport mechanism across the muscle eel/ membrane. In 
this study we have eva/uated 8 patients with FPP between 1973 and 1991. One of 
them was nonnokalemic and seven were hypokalemic. The muscle biopsy showed 
typical vacuoles in 2 patients. 

GIRIŞ 

Familya! periodik paraliziler (FPP), elektriksel stimulasyona kas cevabının 
olmaması ve refleks kaybının eşlik ettiği tekrarlayıcı özellikte, ekstremite kasla­
nnda paralizi atakları ile giden, sebebi tam bilinmeyen bir grup familya! hastalıga 
verilen isimdir. Ataklar anında serum K+ değerlerine göre en az 4 herediter 
tablo tanımlanmıştır. 1- Hipokalemik FPP 2- H ipertroidi ile birlikte lüpokaleınik 
periyodik paralizi (PP) 3- Hiperkalemik PP (Gamstrop'un Adynamia Heredite­
ria Epizodikası) 4- Soğukta uyarılan parodoksal myotonili hiperkalemik PP (Von 
Eulenberg)." 

Tüm formlarda otozornal dominant geçiş söz konusudur. Sporadik olgu­
lar da bildirilmiştir. Paralizi atakları birkaç saatten birkaç güne kadar sürebilir. 
DTR azalır veya kaybolur. Kas fibrilleri direkt ve indirekt elektrik stimulasyonu­
na cevapsızdır. Yaygın paralizi atakları proksimalden başlar, distale yayılır. Solu­
nuk kasları ve kranial saha genelde kurtulur1·2·3• Erken dönemlerde histopatolo­
jik olarak vakuolizasyon görülür. Tekrarlayan ataklarda vakuolizasyon ve sürekli 
ı:nyopati görülür

45
• Ultrastrüktürel olarak sarkoplazmik retikülüm proliferasyonu 

ve dilatasyonu, transfer tubulerde artma olarak görülmektedir6·7• Literatürde 
yayınlanmış geniş seriler yoktur. Nöroloji kliniklerinde yılda ı veya 2 olgu görül­
mektedir. 

GEREÇ VE YÖNTEM 

Bu çalışmada 1973-1991 yılları arasında Uludağ Üniversitesi Tıp Fakültesi 
Nöroloji Anabilim Dalına yatarak tedavi gören FPP tanısı alan 8 olgu sunuldu. 
Olgularm dökümü Tablo: l'de özetlenmiştir. 
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1 
Tablo: 1- Familya! Periodik Paralizi: 1973-1991 8 Olgunun Dökümü 

K.H.Zengin 
Atak Atak Nörolojik Diyetle Kas 

Hast. No. Cins Yaş Ailevi Öykü Sayısı Süresi Muayene Provakasyon K+ EMG Biopsisi Tipi 
- -- --- -- -- --

1- R.G. E 16 Anne 3 12-24 Flask (+) 2.6 Hafif (-) Hipokalemik 
Büyükbaba saat tetrapleji mEq myojcn 
(Anne tarafı) (s) 
D ayı 
Abi 

2- B.G. E 17 Anne 2 48 (s) Flask (-) 2.3 Myojen (-) Hipokalemik 
(R.G.nin B.Baba (anne!.) tetrapleji mEq 
abisi D ayı 

Kardeş 

3- A.Y. K 17 (-) 1 48 (s) Flask (-) 2.4 (-) minimal Hipokalemik 
tetrapleji mEq vakuoller 

4- Y.E. E 40 (-) çok 24 (s) Flask (-) 35 Myojen Normal Hipokalemik 
sayıda tetrapleji mEq 

5- ı.c. E 16 Anneanne 3 2-48 (s) İleri derecede (-) 2.6 (-) (-) Hipokalcmik 
nask tetrapleji mEq 

6- KM. K 23 Anne çok 24 (s) Flask (-) 3 N (-) Hipokalemik 
(A.Z. ye~eni) Kardeş ex. sayıda tetraparezi mEq 
3. yatışı Dayı ex. 

Dayı (A.Z.) 

7- L.S. K 26 (-) 2 24 (s) Flask (+) 2 (-) (-) Hipokalemik 
tetraparezi mEq 

8- A.Z. E ıs Ab la ı 24 (s) Flask (-) 4.1 (-) Tipik Normokalemik 

N (KM. dayısı) Abianın erkek tetrapleji mEq vakuoller 
.ı:ı. çocu~ex. w 
ı Kardeş ex. 



Resim: I 
Kas liflerinin enine kesitinde vakuoller gön'ilüyor (HE:40x10) 

Resim: 2 
Büyük büyütmede kas lifi içinde ı•alaıo/ gön"Uüyor (HE lOOxJO) 
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SONUÇLAR 

FPP'li 8 olgunun ?'si hipokalernik l'i narmakalemik tipte idi. Yaşları 15-
40 ortalama 21 olan olguların 6'sı erkek, 2'si kadındı. 3 olguda belirgin familya) 
öykü yoktu. Sekonder hipopotasemi yapan nedenler ekaete edildi. Olguların 2'si 
kardeş (1. ve 2. olgu), 2'si dayı-yeğen (6. ve 8. olgu) idi. Bu olgularda ailede 3 
veya 4 kişi benzer öykü taşıyordu. 1 olguda çok sayıda atak, diğer olgularda atak 
sayısı ortalama 1.7 idi. 5. olgunun ilk ataw 2 saat, diğer ataw ise 48 saat sürdü, di­
ğer hastalarda ataklar 12-48 saat arasında değişmekteydi. Nörolojik muayenede 5 
olguda flask tetraplcji, 3 olguda flask tetraparezi mcvcuttu. İki olguda yüksek 
K.H. yiyeceklerle yapılan provaksiyonda olumlu cevap alındı. Hipokalcmik PP 7 
olgunun atak anında serum K+ ortalama 2.6 mEq olarak ölçüldü. 2 olgunun kas 
biopsisinde vakuoller görüldü (Resim: 1-2). 

TARTIŞMA 

FPP içinde en sık görülen ve iyi bilinen hipokalcmik PP dir. Ataklar 1 ve 
2. dekatta başlar. Hastaların % 60, 16 yaşın altındadır. İnsulin, glukoz, karbon­
hidrattan (K.H.) zengin yemek, uzun bir İstirahat sonrası ve epinefrinle atak 
başiayabilmektedir 1.7. İdrarla K+ atılımı azalmıştır. Atak anında K+ 'un hücre 
içine şiftinin nedeni açık değildir. K.H. alımmını takiben artmış insulin cevabının 
önemli olabileceği vurgulanmıştır8. Ayrıca insulin bağlı K uptake'inde artma pa­
ralitik epizotların patogenezinden sorumlu tutulmaktadır9. Hipokalcmik PP li 
hastalarda insulin bağlanma oranları artmaktadır10. Erkeklerde daha fazla görül­
mektedir. Serum K+ değerleri 3'ün altına düştüğünde EKG bulguları görülür. 
Bizim olgularımızın % 71'i erkekti. Atak anında K+ değerleri ortalama 2.6 mEq 
idi ve EKG de hipopotasemi bulguları izlendi. 

Profılaktik olarak verilen asetozolamid myopatik değişiklikleri önlemekte­
dir11·12. Asetozolamidin başarısız olduğu durumlarda patent karbonik anhidraz 
inhibitörü diklorofenamid tavsiye edilmektedir12. 

Paskanzer ve ark. 1961'de daha uzun süreli ve daha şiddetli atakların ol­
duğu, myotoni ve soğukla ilgisi olmayan K+ değerlerinin normal olduğu normo­
kalemik tip PP tanımlandı. Bu hastalar K+ aldıklarında daha kötü oluyorlardı14. 
Narmakalemik PP NaCl, asetozolamid ve 9 a-florohidrokortizonla ataklar önlen­
mektedir. Bizim 1 olgumuz narmakalemik PP idi. Familya) öykü ve kliniği tipik 
idi. Ablasında, abiasının erkek ve kız çocuğunda (6. olgu), bir erkek kardeşinde 
benzer ataklar vardı. Kas biopsisinde tipik vakuolizasyon görüldü. Atak anında 

bakılan K + değerleri normaldi. 

Hiperkalamik PP infant ve çocukluk döneminde görülür. Ataklar sık ve 
daha kısa sürelidir. Kol, yorgunluk, gebelik ve soğukla provake olur. Tedavide 
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kalsiyum glutamat, insulin ve klortiazid kullanılır2·3. ~-adrenerjik ilaçlar (meta­
proterenol) atakları sona erdirmektedir15• Profilaktik olarak yüksek K.H. lı yiye­
cekler, aşırı egzersizden sakınma, diüretik kullanımı önerilmektedir2• Bizim seri­
mizde hiperkalemik PP olgusu yoktu. 

FPP nadir görülmesi yönünden 8 olgunun analizi yapılarak takdimi uygun 
görüldü. 
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