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Dort Olgu Nedeni ile
Sekonder Psodohipoaldosteronizm

Secondary Pseudohypoaldosteronism Observed
in Four Cases

OZET Sekonder psddohipoaldosteronizm (PHA), renal tiibiillerin aldosterona kismi duyarsizlig1 ile
karakterize, hiperkalemi, hiponatremi ve metabolik asidoz ile kendini gosteren nadir bir durumdur.
{1k kez 1983 yilinda tanimlanmistir ve o giinden bu yana yaklasik 70 kadar olgu rapor edilmistir.
Obstriiktif iiropatisi olan bebeklerde ve piyelonefrit sirasinda goriilebilir. Bu raporda hastanemize
hiponatremi, hiperkalemi ve metabolik asidoz tablosunda bagvuran sekonder PHA’l1 dort olgu
sunuldu. Bagvuruda genel durumlari kétii ve agir dehidratasyon bulgular: olan olgularin hepsinde
rutin olarak alinan tam idrar tetkikinde bol lokosit saptandi. Sivi-elektrolit ve piyelonefrite yonelik
uygun antibiyotik tedavisi ile d6rt olgunun da klinik bulgular: hizla diizeldi. Bu raporda sekonder
PHA’nin goriilebilecegi durumlarin, konjenital adrenal hiperplazi zannedilerek gereksiz acil tedavi
yapilmasi1 muhtemel olgularin ve tam idrar tetkikinin rutindeki ve ayirici tanidaki 6neminin
vurgulanmas: amaglanmugtir.

Anahtar Kelimeler: Vezikotiretral reflii; iiretrada darlik; idrar yolu enfeksiyonu;
psodohipoaldosteronizm

ABSTRACT Secondary pseudohypoaldosteronism (PHA) is a rare condition presented with hyper-
kalemia, hyponatremia and metabolic acidosis, which is characterized by the immaturity of the re-
nal tubular responsiveness to aldosterone. Approximately 70 cases have been reported since its first
description in 1983. It can be seen in infants who have obstructive uropathy and acute pyelonep-
hritis. Here we report four cases presented with hyperkalemia, hyponatremia and metabolic acido-
sis. The shared findings of all the cases have urologic malformations and concomitant urinary tract
infections. Fluid-electrolyte and antibiotic therapy subsided clinical and laboratory symptoms of all
the four cases. This report aims at emphasizing; the cases in which secondary PHA can be observed,
unnecessary treatment of incorrect diagnosis of secondary PHA as congenital adrenal hyperplasia
(CAH) and the importance of urine analysis in the routine and differential diagnosis.

Key Words: Vesico-ureteral reflux; ureteral obstruction; pyuria;
pseudohypoaldosteronism
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sodohipoaldosteronizm (PHA), primer ve sekonder nedenlerle ola-
bilen hiperpotasemi, hiponatremi ve metabolik asidoz ile seyreden
klinik bir durumdur. Sekonder PHA ilk kez 1983 yilinda Rodrigu-
ez-Soriano ve ark. tarafindan tanimlanmas, o tarihten glintimiize yaklagik 70
olgu bildirilmigtir.! Bunlarin ¢ogu idrar yollarinda anomali veya vezikoii-
retral reflii (VUR)’ye ikincil piyelonefrit gelisen olgulardir."® Ancak, sade-
ce piyelonefriti olan bebeklerde de sekonder PHA bildirilmigtir.*!' Bu
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raporda hastanemize hiponatremi, hiperpotasemi
ve metabolik asidoz tablosunda bagvuran sekonder
PHA’h 4 olgu sunularak, erken tani i¢in gerekli
yaklagimlar ve konunun O6neminin tartigilmasi
amaclanmistir.

IOLGU SUNUMLARI

OLGU 1

Elli dort ginliik erkek bebek, kusma ve halsizlik
yakinmalar ile getirildi. On gilindiir istahsizlig1 ve
ara ara kusmalari olan hastanin son iki glindiir kus-
malarinin arttig1 grenildi. Oz ve soygegmisinde
ozellik yoktu. Fizik muayenede genel durumu ko-
tl, letarjik goriintimde, cilt alt1 yag dokusu, turgor
tonusu belirgin azalmas, cildi ve agiz mukozas1 ku-
ru, goz kiireleri ve 6n fontaneli ¢okiik, kapiller ge-
ri dolum zamani 5 saniye idi. Haricen erkek
gortiniimdeydi, anomalisi ve hiperpigmentasyonu
yoktu. Boy ve bas ¢evresi 10-25 persentil arasinda,
viicut agirlig 3. persentilin altinda, tansiyon arter-
yel (TA) degeri 93/30 mmHg idi. Laboratuvar in-
celemelerinde tam kan sayiminda Hb: 10.6 g/dL,
Hct: %32, beyaz kiire sayis1 17.100/mm?, trombosit
say1s1 895.000/mm?, periferik yaymasinda %70 po-
limorfoniikleer 16kosit (PNL), %30 lenfosit, C-re-
aktif protein (CRP): negatif, kirmiz1 kiire ¢6kme
hizi: 4 mm/saat, serum kan-tire-azot (BUN): 74
mg/dL, kreatinin: 1,1 mg/dL, kan sekeri: 101
mg/dL, kalsiyum: 10.9 mg/dL, Na: 118 mEq/L, K:
8.5 mEq/L, klor: 99 mEq/L idi. Kan gazinda pH:
7.23, pOy: 101 mmHg, pCO,: 18.5 mmHg, HCOx:
7.7 mEq/L, BE: -17.5, tam idrar tetkikinde dansite
1012, pH: 5, idrar sedimentinde silme 16kosit sap-
tandi. Agir dehidratasyonu olan hastaya 20
cc/kg’dan SF, 30 dakikada 2 kez yiiklendi, sonra-
sinda sivi-elektrolit defisit tedavisine devam edil-
di. Hiperpotasemisine yonelik olarak nebiil
seklinde 0.15 mg/kg/doz’dan, 2 doz salbutamol ve 1
cc/kg’dan bir doz intravenéz (IV) yavas puse Ca
glukonat verildi. Siv1 tedavisi baglandiktan 1 saat
sonra alinan kontrol potasyum degeri 6.3 mEq/L
gelmesi ve progresif olarak gerilemesi iizerine di-
ger hiperpotasemi tedavileri uygulanmadi. Es za-
manli olarak kan, idrar kiiltirleri alindi ve
seftriakson tedavisi baglandi. On planda iirosepsis
disiiniilen hastada hiponatremi ve hiperpotasemi
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olmas1 nedeni ile konjenital adrenal hiperplazi
(KAH) dislanamadig i¢in adrenal kriz tedavisi; 50
mg/m?/giin dozunda prednizolon IV ve fludrokor-
tizon 2 x 0.1 mg oral baglandi. Hastanin ii¢ giin ige-
risinde sodyum, kreatinin ve kan gaz1 degerleri
normale dondii. Renal ultrasonografi (USG)’de bi-
lateral pelviektazi ve mesane inferiorunda yaklasik
5 mm caplh tiretra divertikiilii ile uyumlu lezyon
saptandi. Steroid ve mineralokortikoid tedavisi 6n-
cesi alinan serumlarindan calistirilan kortizol (21.5
ug/dL), DHEA-SO, (< 15.0 mirogr/dL) ve 17 OH
progesteron (1.1 ng/mL) diizeyleri normal sinirlar-
da saptandig1 i¢in prednizolon ve fludrokortizon
kesildi. Idrar kiiltiiriinde Streptococcus agalactia
iredi. Voiding sistoiiretrogram ve iiretrografi ince-
lemelerinde de mesane inferiorunda iiretra diverti-
kiilii ile uyumlu lezyon saptandi. Uretra divertikiilii
onarimi i¢in ¢ocuk tirolojisine devredildi.

OLGU 2

U(; aylik erkek hasta kusma, huzursuzluk ve siirek-
li aglama yakinmalari ile getirildi. Oykiisiinden i¢
glindiir her emdigini kusan hastanin son bir giindiir
idrar miktarinin az oldugu égrenildi. Ozgegmisin-
de bir 6zellik olmayan hastanin anne-babas: ara-
sinda 2. derece akrabalik vardi, ancak 6li dogum,
distik hikdyesi yoktu. Fizik incelemesinde boyu 97
persentil, bas cevresi 50-75 persentil, agirlik 25-50
persentil arasinda, TA degeri 84/40 mmHg, genel
durumu orta, cilt turgoru azalmis, agiz mukozasi ve
dudaklar kuru, tasikardik ve takipneik oldugu sap-
tandi. Haricen erkek goriiniimde olan hastanin ge-
bolgede
Laboratuvar incelemelerinde serum Na: 118
mEq/L, K: 8 mEq/L, kreatinin 1 mg/dL idi, idrar se-
dimentinde silme 16kosit goriildii. Agir dehidratas-
yon nedeni ile 20 cc/kg’dan 30 dakikada SF
yliklendi, ardindan 24 saatte serum sodyum mikta-
rin1 10 mEq/L yiikseltecek sodyum miktar1 hesap-
lanarak defisit + idame siv1 ile tedavisine devam

nital hiperpigmentasyonu yoktu.

edildi. Kiiltiirleri gonderildikten sonra ampisilin ve
gentamisin tedavisi baslandi. Hiperpotasemisine
yonelik olarak 0.15 mg/kg/doz nebiil seklinde sal-
butamol baslandi, NaHCO5 ve kalsiyum IV yavas
puse verildi. Elektrokardiyografi (EKG)’de T sivri-
ligi saptanmadi. Siv1 elektrolit tedavisi ile 3 giin ice-
risinde elektrolitleri ve kreatinin normal degerlere

Turkiye Klinikleri ] Pediatr 2009;18(1)



DORT OLGU NEDENTI iLE SEKONDER PSODOHIPOALDOSTERONIZM

geldi. Idrar kiiltiiriinde S. agalactia iiredi, antibiyo-
tik tedavisi sirasinda alinan kontrol idrar kiltii-
riinde tireme olmad, tedavisi 10 giine tamamlanda.
USG’de sol bobrek pelvikaliksiyel sistemde grade 3
hidronefroz, sol renal pelvis 6n-arka ¢ap1 33 mm,
sol iireter mesaneye kadar genis, cap1 11 mm, sag
renal pelvis 6n-arka ¢api 8 mm olarak saptandi. Vo-
iding sistotiretrogramda (VCUG) bilateral grade 5
VUR saptandi. Trimetoprim-siilfometaksazol ile
koruyucu tedavi baglanda.

OLGU 3

Bes aylikken posterior tiretral valv (PUV) tanisi alan
erkek hastaya bilateral loop tireterokutaneostomi ve
ardindan bir yil sonra PUV rezeksiyonu, iireteros-
tomi kapatilmasi ve bilateral {ireteroneosistomi ya-
pilmisti. Son operasyonundan sonra kontrolsiiz
gecen 1.5 yil sonunda hasta iki yas sekiz aylikken
kusma ve halsizlik yakinmalar ile getirildi. Fizik in-
celemesinde boy ve kilosu 3 persentilin altinda, TA
degeri 90/60 mmHg, genel durumu kotii, hipoaktif,
letarjik, cildi kuru, turgor tonusu azalmis, agiz mu-
kozas1 kuru, cilt alt1 yag dokusu ve kas kitlesi belir-
gin azalmis saptandi. Laboratuar sonuglarinda tam
kan sayiminda Hb: 6.6 g/dL, Het: %20, MCV: 66.7
fL, beyaz kiire sayisi: 55.400/ mm?, trombosit sayisi
540.000/ mm?3, periferik yaymasinda %60 PNL, %40
lenfosit, kirmiz1 kiire ¢okme hizi: 32 mm/saat, CRP:
pozitif, serum BUN: 87 mg/dL, kreatinin: 3.3 mg/dL,
kalsiyum: 8.9 mg/dL, Na: 118 mEq//L, K: 6.5 mEq/L,
klor: 95 mEq/L saptandi. Kan gazinda pH: 7.07,
HCOs3: 2 mEq/L olan hastanin bakilan idrar sedi-
mentinde bol 16kosit goriildii. Agir derecede dehid-
ratasyon bulgular1 olan hastaya 20 cc/kg’dan 4 kez
SF yiiklendi, ardindan 24 saatte serum sodyum mik-
tarin1 10 mEq/L yiikseltecek sodyum miktar: hesap-
lanarak defisit + idame siv1 ile tedavisine devam
edildi. Siv1 tedavisi ile metabolik asidozun diizel-
memesi nedeni ile 4 saatte 5 yiikseltici sodyum bi-
karbonat replasmani yapildi. Kiiltiirleri alindiktan
sonra seftriakson tedavisi baglandi. Aldig1, ¢ikardi-
g1, tartisi, kan gazi ve elektrolitleri yakin takip edil-
di. Dort giin igerisinde hastanin genel durumu ve
dehidratasyonu diizeldi, elektrolitleri normal sinir-
lara geldi. Anemisi kronik hastalik anemisi ile
uyumlu degerlendirildi, bir kez eritrosit siispansi-
yonu verildi. Beslenmesi diizenlendi, anneye bes-
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lenme egitimi verildi. VCUG’da bilateral grade 5
VUR saptanan hasta VUR onarimu i¢in ¢ocuk iiro-
lojisine devredildi.

OLGU 4

Otuz ii¢ giinliik erkek hasta inleme, emmede azal-
ma yakinmalari ile getirildi. Hastanin 6ykiistinden
zamaninda, 2400 gr olarak dogdugu 6grenildi. Oz
ve soygecmisinde bagka 6zellik yoktu. Fizik ince-
lemesinde boy, bas cevresi ve agirlik 3 persentilin
altinda, TA degeri 67/35 mmHg, genel durumu ké-
ti, cilt turgor tonusu ve cilt alt1 yag dokusu azal-
mus, cildi kuru, 6n fontaneli ve goz kiireleri ¢okiik,
subkostal ve interkostal retraksiyonlar: ve inleme-
si mevcuttu, karn ileri derecede distandii, karin
cildinde yaygin petesileri, kot alt1 2 cm hepatome-
galisi vards, hipotonik, hipoaktif ve emme refleksi
yoktu. Haricen erkekti, anomalisi ve hiperpigmen-
tasyonu yoktu. Laboratuvar incelemelerinde tam
kan sayiminda Hb: 6,01 g/dl, Hct: % 14,4, beyaz
kiire sayis1  25.000/mm?®, trombosit sayis1
23.700/mm?, periferik yaymasinda %80 PNL, %20
lenfosit, CRP:(+), kirmiz1 kiire ¢okme hizi: 132
mm/saat, serum BUN: 116 mg/dL, kreatinin: 3,7
mg/dL, kan sekeri: 300 mg/dl, kalsiyum: 7.6 mg/dL,
Na: 121 mEq/L, K: 7.1 mEq/L, klor: 99 mEq/L, PT:
21 saniye, aktivasyonu %76, INR: 1.8, aPTT: 46 sa-
niye idi. Kan gazinda pH: 6.99, pO,: 97 mmHg,
pCO,: 18 mmHg, HCOg3: 2,3 mEq/L, tam idrar tet-
kikinde dansite 1010, pH: 5, idrar sedimentinde sil-
me 16kosit saptandi. Agir derecede dehidrate olan
hastaya 20 cc/kg’dan 30 dakikada 3 kez SF yiiklen-
di. Hipotansiyonu olmasi nedeni ile dopamin-do-
butamin infiizyonu baglandi, 2 giin siireyle devam
edildi. Hiperkalemisine yonelik insiilin + glukozlu
mayi 30 dakikada verildi, 4 x 1 cc/kg IV kalsiyum
glukonat ve kiiltiirleri alindiktan sonra ampisilin,
sefotaksim baglandi. K vitamini 1 mg IV yapilds, 10
cc/kg TDP verildi. Mide kanamas: baslayan hasta-
ya ranitidin yapild1 ve 15 cc/kg’dan eritrosit siis-
pansiyonu verildi. Metabolik asidozuna yonelik 4
saatte 5 yiikseltici sodyum bikarbonat verildi. Solu-
numu diizensizlesen, sPO, degerleri %75’e diisen
hasta entiibe edildi, 3 giin mekanik ventilatérde ta-
kip edildi. Hastanin sodyum ve potasyum degerle-
ri yatisgtmin 3., kreatinin degeri ise 8. gliniinde
diizeldi. Renal USG’de bilateral bobreklerinde ¢ok
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sayida mikroabseler izlendi. Bunun {izerine ampi-
silin sulbaktam, sefotaksim ve amikasine gecildi.
Abseler aspire edildi, kiiltiirde Escherichia coli ve
Candida iiredi. Tedavisine flukonazol de eklendi.
VCUG'da bilateral grade 5 VUR, MR iirografisinde
bilateral bobreklerde rotasyon anomalisi, bilateral
pelvikalisiyel yapilarda ektazi, mesane duvar kalin-
Iiginda belirgin artig ve trabekiilasyon saptandi.
Kontrol idrar kiiltiirlerinde iireme olmadi, ampisi-
lin sulbaktam 18., sefotaksim 10., flukonazol ise 9.
giiniinde kesildi. Hasta PUV 6n tanisiyla onarim
i¢in ¢ocuk iirolojisine devredildi.

I TARTISMA

Obstriiktif iiropatilerde goriilen sekonder PHA iyi
bilinen, ancak nadir goriilen bir durumdur. Hipo-
natremi, hiperpotasemi, metabolik asidoz ve yiik-
sek aldosteron diizeyleri ile karakterizedir.
Sekonder PHA gelisiminde siit ¢cocuklugu dénemi,
idrar yollarinda malformasyon ve piyelonefrit ii¢
onemli faktordiir. Bizim olgularimizin 1’1 hari¢ 3’4
stit cocuklugu dénemindeydi. Yenidogan ve erken
stit cocuklugu dénemlerinde piyelonefrit siklig1 er-
keklerde daha fazladir. Literatiirde de sekonder
PHA insidansinin erkeklerde daha fazla oldugu ile-
ri stirtilmistiir®. Bizim vakalarimizin da hepsinin
erkek olmasi literatiir bilgileri ile uyumludur. Li-
teratiirde bildirilen olgularin da ¢ogu 7 ayin altin-
dadir.” Olgularimizin 2 tanesinde posterior tiretral
valv, 1 tanesinde VUR ve 1 tanesinde de iiretra di-
vertikiiliine ikincil gelismis piyelonefrit saptanda.

Bu olgularda aldosterona olan duyarsizligin
mekanizmasi tam olarak bilinmemektedir.® Yenido-
ganlarda gecici aldosteron duyarsizlig: vardir. Bu da
Na-K ATPaz aktivitesini azaltarak distal tiibiillerde
H* ve K* sekresyonunun ve Na* geri emiliminin
azalmasina neden olur.!® Aldosterona duyarsizlik id-
rar yolu enfeksiyonu varliginda muhtemelen daha
da artar. Interstisyel inflamasyon ya da bakteriyel
toksinler, salgilanan mediyatdrler tiibiillerde aldos-
teron yanitsizhiginin nedeni olabilir.”* Aldosteron
duyarsizliginin patogenezinde muhtemelen artmig
intrarenal basing da rol oynamaktadir.'

KAH, sekonder PHA nin ayirici tanisinda dik-
kate alinmasi gereken en 6nemli hastaliktir. Her

52

DORT OLGU NEDENT iLE SEKONDER PSODOHIPOALDOSTERONIZM

iki durum da tedavi edilmediginde dliimciildiir ve
erken tani 6nemlidir. Bizim hastalarimizda oldugu
gibi kilo alamama, kusma, huzursuzluk sikdyetle-
riyle bagvuran hiponatremi ve hiperpotasemisi
olan, 6zellikle fizik incelemelerinde genital bolge-
de hiperpigmentasyon ve/veya belirsiz dig genital
yap1 saptanan hastalarda 6n planda KAH diisiinii-
liir. Serum kortizol diizeyinin diisiik, serum ACTH,
17-OH progesteron, renin ve idrarda 17-ketostero-
id diizeylerinin yiiksek saptanmas: ile KAH tanisi
konulur. Fizik muayenede KAH lehine bulgu ol-
mayan bebeklerde ise tam idrar tetkikinde bol 16-
kosit saptanmasi ile sekonder PHA akla gelmelidir.
Kisa siire icerisinde yaptirilacak renal goriintiileme
(USG gibi) de ayirici tani da yardimci olur.

Literatiirde bildirilmis olgulardan 9 haftalik bir
erkek bebekte siddetli kusmalar: nedeni ile pilor
stenozu diigiiniilmiis, sonrasinda idrar kiiltiirtinde
ireme olmas: ve yapilan batin USG’de bilateral
hidronefroz saptanmasi sonucu sekonder PHA ta-
nist konulmugtur.® Ayrica literatiirde, bagvurduk-
lar sirada KAH distiniilmis, ancak tedaviye cevap
vermedikleri goriildiikten sonra sekonder PHA ta-
nis1 konulmus iki bebek bildirilmistir.'

Sekonder PHA tedavisi, siv1 ve sodyum replas-
mani ve eslik eden idrar yolu enfeksiyonunun an-
tibiyotik ile tedavisini icermektedir. Olgularimizin
hepsinde sivi-elektrolit destegi ve antibiyotik teda-
visi ile kliniklerinin ve laboratuvar degerlerinin ta-
mamen diizeldigi goriilmistiir (Tablo 1).

TABLO 1: Olgularin ortak klinik ve laboratuvar dzellikleri.

Olgu 1 Olgu2 Olgu3  Olgu4

Yas 54 gunlik 3ayk  32ayhk 33 ginlik
Cins Erkek Erkek Erkek Erkek
Konjenital anomali Uretra divertikili  VUR ~ PUVVUR  PUV
Serum Na (mEg/L) 118 118 118 121
Serum K {mEg/L) 8,5 8 6,5 7.1
Serum CI (mEq/L) 99 98 95 99
Serum kreatinin{mg/dL) 1,1 1 33 37
pH 7,23 7,31 7,07 6,99
HCO3 {mEg/) 77 142 2 23
Diizeldigi giin 3.gin 3.gln 4. gin 3.gin

VUR: Vezikolretral refli, PUV: Posterior tiretral valv.
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Sonugta hiponatremi, hiperpotasemi ve meta-
bolik asidoz ile gelen ¢ocuklarda 6zellikle siit cocuk-
larinda sekonder PHA mutlaka akla gelmelidir. Idrar
incelemesi ile ayiric1 tanidaki diger hastaliklardan

Gamze OZSOY ve ark.

kolayca ayirt edilebilir. Ayiric: tanida kisa siirede
yaptirilacak renal USG’de degerlidir. Hastalarda sivi-
elektrolit ve antibiyotik tedavisi ile klinikleri ve labo-
ratuvar degerleri kisa siirede normale donmektedir.
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