
Turkiye Klinikleri J Case Rep 2016;24(Suppl)

S22

södohipoaldosteronizm, aldosteronun etkisine periferik direnç so-
nucu gelişen, dehidratasyon, hiponatremi ve hiperkalemi, metabo-
lik asidoz, yüksek aldosteron ve renin düzeyi ile karakterize bir

hastalıktır. Tip 1 psödohipoaldosteronizm, tip 1b (sistemik, epiteliyal
sodyum kanalında mutasyon) ve daha hafif seyirli tip 1a (renal, minera-
lokortikoid reseptöründe mutasyon) olarak ikiye ayrılır.1 Tip 2 psödohi-
poaldosteronizm’de (Gordon Sendromu) hiperkalemi ve hipertansiyon
gözlenir. Tuz kaybı ile seyreden psödohipoaldosteronizm enfeksiyon, üro-
pati ve ilaçlara bağlı sekonder olarak da gelişebilir.2

Tip 1b psödohipoaldosteronizm otozomal resesif kalıtılır ve en şiddetli
klinik tabloya sahip olan formdur. Böbrek toplayıcı kanalı, solunum yolu,
kolon, tükürük ve ter bezlerinde olmak üzere pek çok dokuda yaygın ola-
rak bulunan epiteliyal sodyum kanalının alfa, beta ve gama subunitlerini
(ENac) kodlayan 3 genden birindeki inaktive edici mutasyonlar sonucunda
gelişir.3 Kilo kaybı ve erken dönemde görülen dermatit, izole büyüme ge-
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riliği, tekrarlayan alt solunum yolu enfeksiyonu,
dehidratasyon atakları, hayatı tehdit eden hiperka-
lemi ve ani kalp durması gibi klinik bulgular ile
karşımıza çıkar.4 Ömür boyu tuz desteği ve potas-
yum düşürücü tedaviler esastır. Potasyum düşü-
rücü tedavinin ana dayanağını iyon değişim
reçinesi oluşturur. Kalsiyum ve sodyum bazlı po-
listiren sülfonat olmak üzere iki tip iyon değişim
reçinesi mevcuttur. Kalsiyum polistiren sülfonat ile
hiperkalsemi riski varken, sodyum polistiren sül-
fonat kullanımı ile hiperkalsemi riski olmadığı gibi
hem hiperpotasemi hem de hiponatremide eş za-
manlı bir düzelme görülmektedir.5 Ancak, ülke-
mizde sadece kalsiyum bazlı reçine bulunmakta ve
sodyum polistiren sülfonat yurtdışından temin
edilmek durumundadır.

Bu yazıda yenidoğan döneminde tuz kaybı
tablosuna bağlı ağır dehidratasyon ile getirilen 7
günlük bir erkek ve kardiyopulmoner arrest ile ge-
tirilen 38 günlük bir kız olguda atak sırasında ve
sonrasında kullanılan sodyum bazlı reçineden
(Sodyum Polistiren Sülfonat) hızla fayda gören ol-
gular sunulmuştur.

OLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Miadında 4100 gram ağırlığında sorunsuz doğan
yedi günlük erkek hasta, son dört gündür mevcut
olan kusma, ishal ve uykuya meyil nedeniyle geti-
rildi. Anne ve babası arasında 1. derece kuzen ev-
liliği olan hastanın ağırlığı 3520 g (0,02 SDS,
doğuma göre kilo kaybı %14,2), boyu 51 cm (0,38
SDS) olarak ölçüldü. Orta derecede dehidratasyonu
dışında sistemik muayene bulgusu olmayan hastada
normal erkek dış genital yapı saptandı. Hiponat-
remi ve hiperpotasemi nedeniyle adrenal yetmez-
lik düşünülen hastada ilgili tetkikler gönderildi
(Tablo 1). Uygun defisit ve idame sıvı tedavisi,
anti-potasyum tedavi (insülin, kalsiyum glukonat,
nebulize salbutamol) ve adrenal kriz dozunda in-
travenöz hidrokortizon başlandı. Sekonde psödo-
hipoaldosteronizm için yapılan üriner sistem
ultrasonografisi normal bulundu. Dirençli hiper-
potasemisi devam eden hastaya 18. saatte periton
diyalizi başlandı. Yatışının 3. günü başlanan flud-

rokortizon dozu psödohipoaldosteronizm ön tanısı
ile tedrici olarak arttırıldı (maksimum 2 mg/gün)
ve dönem dönem normal elektrolit seviyeleri elde
edildi. Akrabalarında benzer klinik tabloda bir be-
beğin bu sırada başka bir merkezde sodyum polis-
tiren sülfonat (Resonium A®) tedavisi almakta
olduğu öğrenildi. Hastaya yatışının 72. gününde
aynı tedavi 6 saatte bir rektal yolla 0,5 g/kg do-
zunda başlandıktan iki gün sonra sodyum ve po-
tasyum değerleri normale döndü. Yatışının 78.
gününde 4 x 0,5 g/kg oral sodyum polistiren sülfo-
nat ve 8x1 g tuz ile taburcu edildi. Türkiye İlaç ve
Tıbbi Cihaz Kurumu’ndan sodyum polistiren sül-
fonat için endikasyon dışı kullanım onayı alındı ve
ardından ilacın getirtilebilmesi için Türk Eczacılar
Birliği İthal İlaç Birimine başvuru yapıldı. İzlemde
enfeksiyon nedeniyle kusma ve oral alımın azal-
ması sonucu üç kez daha elektrolit dengesizliği ne-
deniyle hastaneye yatış gerekti. En son bir yıl önce
yatarak tedavi alan hastanın 1,5 yaşındaki son
kontrolünde ağırlığı 12,5 kg (0,81 SDS), boyu 84,2
cm (0,85 SDS), kan basıncı 85/55 mmHg idi. Oral
sodyum polistiren sülfonat (4x0,4 g/kg) ve tuz (8x2
g) almakta olan hastada sodyum 139 mmol/L, po-
tasyum 5,3 mmol/L bulundu. Genetik analiz sonu-
cunda SCNN1A geninde homozigot c.1052+1G>A
(IVS13+1G>A) mutasyonu saptandı.

1. olgu 2. olgu Normal
(7 günlük, erkek) (38 günlük, kız) değerler

Glukoz (mg/dL) 72 85 70-100

Sodyum  (mmol/L) 114 123 135-145

Potasyum (mmol/L) >10 8,4 3,5-5,5

Klor (mmol/L) 89 98 98-107

BUN (mg/dL) 40 45 5-17

Kreatinin (mg/dL) 1 1,1 0,3-0,7

pH 7,37 7,38 7,35-7,45

pCO2 (mmHg) 27 35 35-45

HCO3 (mEq/L) 18,5 19 15-22

Kortizol (µg/dL) 63 61 2-18

ACTH (pg/mL) 33 32 5-46

17OHProgesteron (ng/mL) 0,94 0,77 0,1-30

Renin (ng/mL) >200 225 2,4-37

Aldosteron (pg/mL) >3000 2800 20-1600

TABLO 1: Olguların başvuru anındaki 
laboratuvar değerleri.
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OLGU 2

Miadında 3100 gram ağırlığında sorunsuz doğan 38
günlük kız olgunun, 7 günlükken kusma ve kilo
kaybı nedeniyle götürüldüğü dış merkezde yapılan
tetkikleri sırasında hiponatremi ve hiperkalemi
saptanması üzerine postnatal 7-37. günler arasında
yatırılarak tedavi gördüğü, 38 günlükken başka bir
hastanenin acil servisinde kardiyopulmoner arrest
sonrası entübe edilerek hastanemize yönlendiril-
diği öğrenildi. Anne ve babası arasında 1. derece
kuzen evliliği olan hastanın ağırlığı 3450 g (-0,65
SDS), boyu 55 cm (1,3 SDS) olarak ölçüldü. Orta
derecede dehidratasyonu olan hastada dış genital
yapı normal kız görünümünde idi. Hastanın acil
serviste 10-15 saniye süren nöbeti 2 cc/kg dozunda
%3 NaCl iv puşe edilmesiyle durdu. Tablo 1’de la-
boratuvar değerleri sunulan olguda adrenal yet-
mezlik açısından uygun tetkikler alındıktan sonra
uygun defisit ve idame sıvı tedavisi, anti-potasyum
tedavi (insülin, kalsiyum glukonat, nebulize salbu-
tamol) başlandı. Bu sırada iki kez ventriküler fibri-
lasyon gelişti. Dirençli hiperpotasemisi devam eden
hastaya kriz dozunda prednizolon ve fludrokortizon
tedavisi ile iv NaCl başlandı. Renal USG normaldi.
Aldosteron ve renin düzeylerinin yüksek sonuçlan-
ması üzerine hastaya psödohipoaldosteronizm tip 1
tanısı ile yatışının 3. gününde sodyum polistiren sül-
fonat (Resonium A®) 4x0,6 g/kg ve oral tuz 8 x 1 g
başlandı. İzlemde 3 gün içinde elekrolitleri düzelen
hastanın fludrokortizon ve antipotasyum tedavisi
tedrici olarak kesildi ve ilaç dozu da potasyum de-
ğerine göre ayarlandı. Bir önceki hastaya benzer
şekilde ilacın yurtdışından temini için resmi başvu-
rular yapıldı. Hasta yatışının 35. gününde 3x0,4 g/kg
oral sodyum polistiren sülfonat ve 8x0,25 g tuz ile
taburcu edilirken sodyum 142 mmol/L, potasyum
4,3 mmol/L idi.Hastada genetik inceleme yapıla-
madı. Takipleri düzensiz olan olgunun 6aylıkken
vefat ettiği ve ailenin bir süre sonra etkilenmiş bir
bebeklerinin daha dünyaya geldiği öğrenildi.

Hastanın ailesinden aydınlanmış onam belgesi
alınmıştır.

TARTIŞMA

Hayatın ilk haftalarında görülen tuz kaybının ayı-
rıcı tanısının dikkatli yapılması ve etkin bir tedavi

için kesin tanıya gidilmesi hayati öneme sahiptir.
Yenidoğan döneminde tuz kaybı bulguları ile gelen
psödohipoaldosteronizmli hastalar, en sık tuz kay-
bettiren Konjenital adrenal Hiperplazi (KAH) ile
karışırlar.6 Başta KAH olmak üzere diğer tuz kay-
bettiren nedenleri de düşünüp, ayırıcı tanı için ge-
rekli tetkiklerin hızla yapılması hayat kurtarıcı
olacaktır. Tuz kaybı tablosu hızla düzeltilirken
eşlik eden bulgular ve öykü iyi değerlendirilmeli-
dir. Planlanan KAH tedavisine yeterli yanıt alı-
namaması durumunda psödohipoaldosteronizm
ayırıcı tanıda değerlendirilmelidir.7 Olgularımızda
17 OH progesteron ve ACTH düzeylerinin normal,
renin ve aldosteron düzeylerinin yüksek olması ne-
deniyle psödohipoaldosteronizm tanısı konuldu.

Literatürde psödohipoaldosteronizim tedavisi
konusunda geniş bir bilgi birikimi bulunmamakta-
dır. Psödohipoaldosteronizim de tuz kaybı krizi sı-
rasında standart mineralokortikoid replasmanına
cevap ya yoktur yada kısmidir. Bu durumda yük-
sek miktarlarda (50 mEq/kg/güne kadar çıkabilen)
sodyum replasmanı yapılmalıdır. Hiperpotasemi
hayatı tehdit edecek kardiyak sorunlara yol açtı-
ğında periton diyalizini de içerecek şekilde agresif
bir hiperpotasemi tedavisi yapılmalıdır.7 Kalsiyum
ve sodyum bazlı iyon değişim reçineleri, hiperka-
leminin tedavisinde kullanılmaktadır. Kalsiyum
bazlı reçine gastrointestinal sistemde potasyumu
bağlar ve böylece emilimini sınırlar. Hiperkalsemi
önemli bir yan etkisidir. Sodyum polistiren sülfonat
diğer bir iyon değişim reçinesidir. İlk kez 1984’de
başarılı bir şekilde kullanılan sodyum polistiren
sülfonat erişkinlerde olduğu kadar yenidoğan ve
çocuklarda da hiperpotaseminin tedavisinde etkin
bir şekilde kullanılan iyon değişim reçinesidir.5,8,9

İntestinal sistemde sodyum iyonları reçineden salı-
nır ve potasyum ile yer değiştirir ve potasyumun
dışkı ile kaybına yol açar. Böylece aynı anda hem
hiponatremi hem de hiperkalemi düzelir.5 Bir gram
sodyum polistiren sülfonat invivo olarak yaklaşık
1 mEq potasyum değişim kapasitesine sahiptir. Sod-
yum polistiren sülfonat gastrointestinal sistemde
absorbe veya metabolize olmaz ve %100’ü dışkı
yolu ile barsaklardan atılır. Oral ve rektal yolla uy-
gulanabilen sodyum polistiren sülfonatın infant ve
çocuklardaki dozu 6 saat arayla yaklaşık 1-2
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gram/kg/dozdur. Yenidoğanlarda sadece rektal
yolla kullanılmasına rağmen günlük total doz fazla
ise bölünmüş dozlarda rektal ve nazogastrik sonda
ile de verilebilir.9,10 Etkisi 1-2 saatte başlar ve yak-
laşık 4-6 saat sürer.11 Biz hastalarımızda sırasıyla 4
dozda 0,5 g/kg ve 0,6 g/kg dozunda kullandık.

Güran ve ark. tarafından, psödohipoaldostero-
nizm tanısı alan yedi günlük bir bebeğe periton di-
yalizi de dahil yoğun potasyum düşürücü tedavinin
yanında 6 g/kg/gün 8 dozda sodyum polistiren sül-
fonat ve 50 mEq/kg/gün tuz verildiği bildirilmiş-
tir.10 Sodyum polistiren sülfonat tedavisinin bir yan
etkisi olarak rektal prolapsus geliştiği belirtilmiştir.
Daha düşük dozlara yanıt veren hastalarımızda (sı-
rasıyla 0,5 g/kg 4 dozda ve 0,6 g/kg 4 dozda) her-
hangi bir yan etki gözlenmedi.

Literatürde sodyum polistiren sulfonatın kro-
nik hiperpotasemide akut hiperpotasemiye göre
daha etkili olduğu bildirilmiştir.12 Yine klinik ça-
lışmalar sodyum polistiren sülfonat dozu ile serum
potasyumundaki azalma arasında doğru ilişki oldu-
ğunu belirtmektedir.13 Bizim hastalarımızda de nis-
peten uzun süredir mevcut olan hiperpotasemilerin
oral tuz ve sodyum bazlı reçine ile etkin ve hızlı bir
şekilde düzeldiğini gördük.

Psödohipoaldosteronizmin uzun dönem teda-
visi multidisipliner bir yaklasım gerektirir. Bu has-
taların serum elektrolitleri yakından izlenmelidir.
Ebeveynler kusma ve ishal durumunda çocuklarını
mutlaka bir hekime getirmeleri konusunda uyarıl-
malıdır. Potasyum içeriği düşük sodyum içeriği
yüksek gıdalar önerilmelidir.14 Hiperpotasemiyi
azaltacak tedavinin yanında diyete fazladan tuz
eklenmesi gerekir. Olgular dehidratasyondan, sis-
temik ve üriner sistem enfeksiyonlarından olabil-
diğince korunmalıdır.10 Oral tuz tedavisi sırasında
bebeklerin uyumunu arttırmak için dik durumda
ve çok aç iken beslenmeleri sağlanabilir.4

Sodyum polistiren sülfonat, psödohipoaldoste-
ronizmde ilk kez 1984 de kullanılmasına rağmen
hala çok yaygın kullanılmamaktadır.8,15 Bu vakaları
sunarak yenidoğan döneminde tuz kaybı ile giden
birçok durumla karışabilen psödohipoaldostero-
nizmin tedavisinde sodyum polistiren sülfonatın
etkinliğini vurgulamak istedik.

TTeeşşeekkkküürr
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