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istik fibrozis (KF), otozomal resesif olarak kalıtılan, epitel hücrele-
rinde klor transportunun bozulması sonucu özellikle gastrointesti-
nal ve solunum sisteminin etkilendiği, yaygın ve ciddi tutulum

gösteren herediter hastalıklardan birisidir.1,2 Hastalık beyaz ırkta daha sık
görülmektedir ve klinik spektrumu oldukça geniştir.2 Kronik solunumsal
ve gastrointestinal semptomlar hastalığın en sık başvuru şeklidir. Ancak so-
lunum ve gastrointestinal bulguların ön planda olmadığı bebek olgularda,
ciddi elektrolit ve asit baz bozukluğunun eşlik ettiği dehidratasyon kliniği

Kistik Fibrozisli Bir Olguda 
Psödo-Bartter Sendromu

ÖZET Psödo-Bartter sendromu, hipokalemik hipokloremik metabolik alkaloz ile karakterize, kistik
fibrozisin de içinde bulunduğu birçok böbrek dışı patolojilerden kaynaklanan klinik bir tablodur.
Altı aylık bir erkek hasta hipokalemi, hiponatremi, hipokloremi, metabolik alkaloz tablosu ile
hastanemize kabul edildi. Tetkiklerinde idrarda elektrolit atılımı normal, terde klor atılımı yüksek,
serum renin ve aldosteron düzeyi artmış saptandı. Hastaya kistik fibrozis ve psödo-Bartter sendromu
tanısı konuldu. Uygun sıvı ve elektrolit replasmanı ile genel durumu ve biyokimyasal bulguları
düzeldi. Oral potasyum ve tuz desteği ile hastaneden taburcu edildi. Olgu özellikle sıcak iklimlerde
elektrolit bozukluğu ve metabolik alkaloz tablosu ile başvuran bebeklerde kistik fibrozis ile ilişkili
psödo-Bartter sendromu ayrıcı tanısını vurgulamak amacıyla sunulmuştur.
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ABS TRACT Pseudo-Bartter’s syndrome is characterized with hypokalemic, hypochloremic meta-
bolic alcalosis and caused by many non-nephritic pathologies including cystic fibrosis. A six month
old male patient was admitted to our hospital with hypokalemia, hyponatremia, hypochloremia
and metabolic alkalosis. His laboratory investigations revealed normal urine electrolyte excretion,
increased chlor excretion in sweat, and renin and aldosterone levels. He was diagnosed as cystic fi-
brosis and pseudo-Bartter’s syndrome. General condition and biochemical markers of the patient
improved with adequate liquid and electrolyte replacement. He was discharged from the hospital
with oral potassium and salt prescription. The case prensented to emphasize the importance of dif-
ferantial diagnosis of cystic fibrosis related pseudo-Bartter’s syndrome in infants who suffer from
electrolyte abnormalities and metabolic alkalosis especially in hot climates.
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primer başvuru şekli olabilmektedir.2 Psödo-Bart-
ter sendromu (PBS) olarak tanımlanan bu tabloda
hipokalemi, hipokloremi, metabolik alkaloz ile bir-
likte serum renin ve aldosteron düzeyinin yüksek
olması karakteristiktir ve tabloya çoğunlukla hipo-
natremi eşlik etmektedir.2,3 PBS’da kan basıncı de-
ğerleri normaldir ve kistik fibrozisin de içinde
olduğu yanlış diüretik veya laksatif kullanımı, sik-
lik kusma, konjenital klor kaybettiren diyare gibi
böbrek dışı heterojen bir grup hastalıkta ortaya çı-
kabilmektedir.2,3 Bu yazıda hipokalemi, hipona-
tremi, dehidratasyon ve hipo-kloremik metabolik
alkaloz tablosunda başvuran, KF ve PBS tanısı ko-
nulan bir bebek olgu sunulmuştur.

OLGu SuNuMu

İki buçuk aylıktan itibaren huzursuzluk, halsizlik,
kilo alamama yakınmaları olan 6 aylık erkek olgu,
son bir haftadır şikayetlerinin artması üzerine has-
tanemize getirildi. Öyküsünden tekrarlayan ateş
yüksekliği, ara ara kusma ataklarının olduğu ve bu
süre içerisinde iki kez akut bronşiolit nedeniyle
hastaneye yatırılarak tedavi edildiği öğrenildi. Has-
tanın perinatal öyküsü ve soy geçmişinde bir özel-
lik saptanmadı. Anne baba arasında akrabalık
yoktu. Motor mental gelişimi yaşına uygun olan ol-
gunun sadece anne sütü ile beslendiği öğrenildi.
Ağırlık ve boyu <3 persentil, baş çevresi 10-25 per-
sentil, kalp tepe atımı 130/dk, solunum sayısı 48/dk,
kan basıncı 90/50 mmHg, deri turgor tonusu azal-
mış, halsiz, bitkin görünümdeydi. Akciğer oskül-
tasyonunda ekspiryum uzunluğu ve sibilan
ronküsleri mevcuttu. Karaciğer kot kavsinden iti-
baren 4.5 cm olarak palpe edilen hastanın diğer sis-
tem muayeneleri olağan bulundu. Laboratuvar
incelemesinde hipokalemi, hiponatremi, hipoklo-
remi, metabolik alkaloz saptanan hastanın serum
renin ve aldosteron düzeyi artmış saptandı (Tablo

1). İdrarda elektrolit atılımı normal olarak belirle-
nen olgunun, terde Cl seviyesi “macroduct” yön-
temi ile iki kez yüksek bulundu (90-97 mmol/L).
Hasta bu bulgularla KF ve PBS olarak kabul edildi.
İntravenöz sıvı ve elektrolit replasmanı ile genel
durumu düzelen olgunun yatışının, 6. gününde
metabolik alkalozu normale döndü. Oral beslen-
meye başlanan hastaya 0.5 g/kg/gün oral sodyum
klorür, 2 mEq/kg/gün oral potasyum sitrat verildi.
Bu dozlarla elektrolit anormalliği gözlenmeyen
olgu kistik fibrozise yönelik izlem programına
alındı. 

TARTışMA

Bebeklik döneminde elektrolit dengesizliği ile bir-
likte metabolik alkaloz nadir görülen bir metabolik
bozukluktur. Pilor stenozu, klor kaybettiren di-
yare, potasyum kaybettiren nefropati, Bartter send-
romu, tiazid diüretiklerinin kullanılması, uzun
süren gastrik drenaj, siklik kusma, KF, klordan fakir
formulalar ile uzun süreli beslenme en sık görülen
nedenlerdir.4,5 Bartter sendromunda elektrolit
kaybı böbrekler yolu ile gerçekleşirken, kaybın
böbrek dışı yollardan oluştuğu hipokloremi, hipo-
potasemi ve metabolik alkaloz yanında, artmış
renin ve aldosteron düzeyi ile birlikte kan basıncı-
nın normal seyrettiği diğer durumlar PBS olarak
adlandırılmaktadır.1,2

Kronik solunumsal ve gastrointestinal semp-
tomlar KF’in en sık tutulum şeklidir ancak hafif ve
orta düzeyde gastrointestinal ve solunum sistemi
semptomları olan bebeklerde ciddi asit-baz ve elek-
trolit bozukluğu hastalığın başlangıç bulgusu ola-
bilir. Bu yaş grubunda açıklanamayan metabolik
alkaloz tablosu ayırıcı tanısında KF ve PBS göz
önünde bulundurulmalıdır.1,2,6 Ayrıca KF tanısı
almış olan bebekler de metabolik alkaloz ile birlikte
hiponatremi, hipokloremi, hipopotasemi atakları

WBC Plt Hb Na K Cl CRP Ca Mg pCO2 HCO3 Renin Aldosteron

g/dl mm3 g/dl mmol/L mmol/L mmol/L mg/dl mg/dl mg/dl pH mmHg mmol/L ng/ml/saat pg/dl

20.000 479.000 11.3 122 2.9 70 0.9 10.1 2.2 7.60 31.6 31.1 58 2700

TABLO 1: Olgunun başvuru anındaki laboratuvar bulguları.

Hb: Hemoglobin, Plt: trombosit sayısı, WBC: beyaz küre sayısı, Na: sodyum, K: Potasyum, Cl: Klor, CRP:C reaktif protein, Mg: Magnezyum, Ca: Kalsiyum, P: Fosfor



Maşallah CANDEMİR ve ark. KİSTİK FİBROZİSLİ BİR OLGUDA PSÖDO-BARTTER SENDROMU

Turkiye Klinikleri J Pediatr 2008;17196

ile başvurabilirler.1,2,6 Bu epizodlar özellikle sıcak
ve kuru iklimlerde, terde sıvı ve elektrolit kaybı-
nın fazla miktarda olduğu yaz mevsimlerinde gö-
rülmesine rağmen, bazı bölgelerdeki kültürel
farklılıklar sebebiyle kış aylarında fazla kıyafet giy-
dirme nedeniyle bu mevsimlerde de görülebilmek-
tedir.2,7,8 Fustik ve ark., Makedonya’da 12 ayın
altında yeni tanı alan KF hastalarında PBS kliniği-
ninin %16.5 hastada ortaya çıktığını, bu başvuru-
ların yaz ayları ve sıcak hava ile ilişkisini
bildirmişlerdir.2 Sojo ve ark., KF’li İspanyol çocuk-
larında PBS sıklığını %16.3, Yalçın ve ark. ise aynı
yaş grubundaki Türk çocuklarında bu oranı %18.1
olarak rapor etmişlerdir.7,9 Bizim olgumuz daha
önce 2 kez bronşiolit nedeniyle tedavi edilmişti.
Bize başvurusunda malnütrisyon, hepatomegali ve
solunum sistemi dinleme bulguları saptanmıştı. KF
tanısı mevcut öykü, klinik bulgular ve ter testinin
2 kez pozitif saptanması ile ilk kez hastanemizde
konuldu. 

KF olgularında PBS, özellikle küçük çocuk-
larda daha sık görülmektedir. Bunun nedeni ola-
rak, çoğunlukla bu dönemde sadece anne sütü ya
da düşük sodyum içeriği nedeniyle anne sütüne
benzeyen formulalar ile beslenme ve fazla terleme
sorumlu tutulmaktadır. Ayrıca büyük çocuklarda
elektrolit bozukluğunun daha fazla aldosteron salı-
nımı ve dışardan daha kolay tuz alımı ile kompanse
edilmesi, bu yaş grubunda hastalığın daha az tespit
edilmesine sebep olmaktadır.2 Ayrıca, küçük ço-
cuklarda araya giren kusma ve gastroenterit atak-
ları tabloyu bu yaş grubunda daha da
şiddetlendirmektedir. Terde klor atılımı düzeyi ile
hastalığın şiddeti arasında ilişki yoktur ve yapılan
bir çalışmada PBS olan ve olmayan KF’li hastalarda
terdeki elektrolit değerleri arasında anlamlı bir fark
bulunmamıştır.2 Literatürdeki bilgilere benzer şe-
kilde bizim olgumuzda da, başvuru yaşı küçüktü ve
son dönmelerde belirginleşen kusma atakları ta-
nımlanmaktaydı. Ayrıca hastamızın bulunduğu yer
Ege Bölgesi olup Türkiye’nin sıcak bölgelerinden-
dir.

KF’li bebeklerde terde aşırı miktardaki tuz
kaybı ve dehidratasyona bağlı oluşan hipovolemi-
nin renin-aldosteron sistemini aktive ettiği, aldos-
teronun da böbrekte distal tübüllerde sodyum

emilimini, potasyum ve hidrojen iyonlarının ise sa-
lınımını arttırdığı ve bunların sonucu olarak da
metabolik alkaloz ve hipopotasemi geliştiği bildi-
rilmektedir.10

PBS, elektrolit kaybının böbrek yoluyla geliş-
tiği Bartter Sendromundan idrar elektrolit düzeyi-
nin normal saptanmasıyla ayrılmaktadır.3,11 Bizim
olgumuzda da kronik sodyum kaybına sekonder
gelişen renin ve aldosteron yüksekliği olup idrarda
elektrolit atılımı normal sınırlardaydı. Metabolik
alkalozun devam ettiği olgularda, serum iyonize
kalsiyum düzeyinin azalmasına bağlı olarak tetani,
kas spazmları, nöbetler gelişebilmekte ve bu da hi-
poventilasyona ve atelektazilere neden olup solu-
num yetmezliği tablosunu ağırlaştırmaktadır.12,13

Bu nedenle hastaların erken tanı alması ve tedaviye
erken başlanması önemlidir. 

KF hasta serilerinde yapılan mutasyon çalış-
malarında, Fustik ve ark. KF ile PBS birlikteliği
gözlenen tüm hastalarda “Cystic fibrosis trans-
membrane conductance regulator” (CFTR) mutas-
yonu saptamışlardır ve biyokimyasal anormalliğin
ciddi mutasyonlarla ilgili olabileceği görüşünü or-
taya atmışlardır.2 Ancak bu çalışmada PBS geliş-
meyen grup ile karşılaştırma yapılmamıştır. Yalçın
ve ark. ise tüm KF hastaların yaklaşık yarısında
CFTR mutasyonu saptamışlardır ve mutasyon sık-
lığı açısından PBS gelişen ve gelişmeyen iki grup
arasında fark olmadığını, hafif mutasyonlarda da
PBS kliniğinin gelişebildiğini bildirmişlerdir.9

Bizim olgumuzda da ΔF508 dahil 6 farklı mutasyon
araştırıldı ancak çalışılan mutasyonlardan hiç biri
saptanmadı.

Tedavide eksik olan iyonların yerine konul-
ması esansiyeldir ve uzun dönem izlemde ilave sod-
yum klorür verilmesi gerekebilmektedir.5

Olgumuzun biyokimyasal bozuklukları intravenöz
sıvı ve elektrolit replasmanı ile 6 gün içinde nor-
male döndü. İdame tedavisi 0.5 g/kg/gün oral sod-
yum klorür, 2 mEq/kg/gün oral potasyum sitrat
olarak düzenlendi. 

Sonuç olarak, PBS’nun sıcak iklime sahip böl-
gelerde anne sütü ile beslenen küçük çocuklarda,
KF’in başlangıç klinik tablosu şeklinde ortaya çıka-
bileceği göz önünde bulundurulmalıdır.
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