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istal renal tübüler asidoz (RTA), distal tübülüslerin asit sekresyon
fonksiyonundaki bozukluktan kaynaklanan bir böbrek hastalığıdır.1

Hiperkalsemi ve hiperammonemi distal RTA’da oldukça nadir gö-
rülen laboratuvar bulgulardır. Bu yazıda şiddetli hiperkalsemi ve hiperam-
moneminin eşlik ettiği distal RTA’lı bir olgu sunulmaktadır.

OLGU SUNUMU

İki aylık erkek hasta büyüme geriliği, kusma, çok su içme ve çok sık idrar
yapma yakınmaları ile getirildi. Öz ve soy geçmişinde özellik yoktu. Fizik
muayenesinde boy 51 cm (3 .P.), vücut ağırlığı 3,5 kg (< 3 .P.; -2,6 SDS) ve
baş çevresi 37 cm (10 .P.) ölçüldü. Vücut kaslarında hipotoni ve orta dere-
cede dehidratasyon bulguları saptandı. Laboratuvar çalışmalarından tam
kan sayımında beyaz küre sayısı 16000/mm3, Hb 11,6 g/dl ve trombosit sa-
yısı 403000/mm3 olarak bulundu. Tam idrarda dansite 1006 ve pH 6,5 idi.
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Kan biyokimyasında BUN 57,9 mg/dl (Normali 5-
17,9), kreatinin 0,6 mg/dl (0,3-0,7), Na 138 mmol/l
(135-145), K 3,3 mmol/l (3,5-5,5), Cl 120 mmol/l
(98-106), Ca 17.7 mg/dl (8,8-10,8), P 4,3 mg/dl (4,8-
8,1), ALP 328 U/l (145-420), CK 36 U/l (<171), AST
212 U/l (0-40), ALT 285 U/l (0-40), NH3 138 mg/dl
(19-60), iPTH: 0,2 pg/ml (9-52) ve D vitamini 21,2
ng/ml (20-50) olarak ölçüldü. Kan gazında pH 7.21
(7.35-7.45), PCO2 24,5 mmHg (35-45) ve HCO3 9,5
mmol/l (22-28) idi. Plazma anyon açığı 8.5 mmol/l
ile normaldi. İdrar anyon açığı 16 ile pozitif bu-
lundu. Spot idrarda Ca/Cr oranı 1.45 (<0,8) idi.
Renal USG de bilateral grade 4 medüller nefrokal-
sinozis saptandı. EKG’de QT intervalinde kısalma,
ST segmentinde yükseklik ve T dalgasında uzama
tespit edildi. Viral seroloji negatif olarak bulundu.
Hastada distal RTA düşünüldü. Hiperkalsemi ve
plazma amonyak yüksekliğinin distal RTA’ya ikin-
cil geliştiği düşünüldü. Hasta serum fizyolojik ile
hidrate edildi. Damar yoluyla 1 mg/kg/gün do-
zunda furosemid ve 0,5 mg/kg/gün dozunda bir kez
pamidronat tedavisi verildi. Distal RTA tedavisi
için Sholl solüsyonu başlandı. Yatışının üçüncü gü-
nünde kan gazı normale döndü ve serum Ca düzeyi
10,3 mg/dl olarak bulundu. Yatışının beşinci gü-
nünde karaciğer enzimleri ve plazma amonyak dü-
zeyi normal sınırlarda saptandı. Hasta kontrollere
gelmek üzere taburcu edildi. 

TARTIŞMA

Distal RTA büyüme geriliği, kusma, poliüri, kons-
tipasyon ve kas güçsüzlüğünü içeren temel yakın-
malarla sıklıkla yaşamın ilk yılında ortaya çıkan
bir böbrek hastalığıdır. Klinikte hipotoni ve de-
hidratasyon bulguları sıklıkla görülür. Hipopota-
semi, hiperkloremi, metabolik asidoz, normal
plazma anyon açığı, pozitif idrar anyon açığı, hi-
perkalsiüri ve nefrokalsinozis distal RTA’yı dü-
şündüren önemli ve tanı koydurucu laboratuvar
bulgularıdır.1,2

Metabolik asidozun ayırıcı tanısında plazma
anyon açığının [Plazma Na-(Cl+HCO3)] formülü ile
hesaplanması gereklidir. Metabolik asidoz, plazma
anyon açığının normal veya artmış olmasına göre
iki grupta değerlendirilir. Normal plazma anyon
açığı 8-16 mmol/l arasındadır. Plazma anyon açığı-

nın 16 mmol/l’den daha yüksek olmasına artmış
plazma anyon açığı denir. Laktik asidoz, ketoasi-
doz, açlık, toluen alımı, metanol, etilen glikol ve
asetil salisilik asit entoksikasyonları artmış plazma
anyon açığına neden olurken, ishal veya diğer in-
testinal kayıplar, proksimal veya distal RTA, kar-
bonik anhidraz enzim inhibitörlerinin kullanımı ve
üreteral diversiyon uygulamaları ise normal plazma
anyon açığına neden olur. Normal plazma anyon
açığı varlığında idrar anyon açığının da [idrar
(Na+K)-Cl] formülü ile hesaplanması gerekir. Nor-
mal plazma anyon açığına yol açan tüm etiyolojik
nedenler arasında distal RTA’nın pozitif idrar
anyon açığına sahip olan tek hastalık olduğunun bi-
linmesi önemlidir. Distal RTA, distal tübüluslarda
tübül lümenine doğru olan olan hidrojen iyon sek-
resyonundaki bozukluktan kaynaklanır. Hidrojen
iyonu sekrete edilemediği için metabolik asidoz
gelişirken idrar pH’ı uygunsuz biçimde alkali
(pH>5,5) olarak saptanır. Bu bulgu amonyum
(NH4

+) atılımının azalmış olduğunu düşündürür.1,3

Hastamıza klinik bulgularla birlikte hipokalemi, hi-
perkloremi, metabolik asidoz, normal plazma
anyon açığı, pozitif idrar anyon açığı, alkali idrar,
hiperkalsiüri ve nefrokalsinozisi içeren laboratuvar
bulguları ile distal RTA tanısı konuldu. 

Distal RTA ile hiperkalsemi birlikteliği ilk kez
bir yenidoğanda Rodriguez ve ark. tarafından rapor
edilmiştir.4 Bu ilişkinin sadece yenidoğan döne-
minde değil diğer yaş gruplarında da var olduğu
vaka raporları ile ortaya konulmuştur.5,6 Bağırsak-
larda kalsiyum emilimindeki artış, böbreklerde kal-
siyum atılımındaki azalma ve artmış kemik yıkımı
hiperkalsemiye yol açan temel mekanizmalardır
(Tablo 1). Süt çocuklarında böbrek maturasyonun-
daki yetersizlik, kusma ve dehidratasyona ikincil
glomerüler filtrasyon hızındaki (GFR) azalmaya
bağlı proksimal tübül kalsiyum geri emiliminde
meydana gelen artış ve metabolik asidozu kom-
panse etmeye yönelik kemik dokusundaki yıkım
distal RTA ile ilişkili hiperkalsemi için ileri sürü-
len muhtemel mekanizmalardır.2,5,6

Hiperkalsemi asemptomatik olabilir ya da kötü
beslenme, büyüme geriliği, letarji, konstipasyon ve
poliüri gibi özgün olmayan semptomlara yol açabi-
lir. EKG’de olgumuzda da olduğu gibi kısa QT in-
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tervali ve ST değişiklikleri saptanabilir. Plazma kal-
siyum düzeyinin 14 mg/dl üzerinde olmasına şid-
detli hiperkalsemi denir. Bu metabolik bozukluk
hayatı tehdit eden ciddi bir durumdur. Şiddetli
veya semptomatik hiperkalseminin medikal teda-
visinde idrar kalsiyum atılımını arttırmak ve oste-
oklastik aktiviteyi baskılamak temel yaklaşımdır.2

Glomerüler filtrasyon hızını maksimum düzeyde
arttırmak ve dehidratasyonu düzeltmek için serum
fizyolojik infüzyonu verilmelidir. Furosemid
böbreklerden kalsiyum atılımına yol açan bir
loop diüretiktir. Aşırı idrar çıkışı ve dehidratas-
yon gelişimine neden olabileceği için dikkatle kul-
lanılmalıdır. Osteoklastik aktiviteyi baskılamak ve
plazmadaki kalsiyumun kemik dokusuna yapışma-
sını sağlamak amacıyla bifosfonatlar kullanılabilir.7

Distal RTA ile ilişkili hiperkalsemi geçicidir. Çoğu
olguda dehidratasyon ve metabolik asidozun dü-

zeltilmesi ile serum kalsiyum düzeyinin hızla nor-
male döndüğü görülür.8 Hastamızda serum kalsi-
yum düzeyi 17 mg/dl idi. Bu düzey günümüze
kadar bildirilen distal RTA’lı olgular içinde en yük-
sek değerdir. Hastamızda hiperkalsemi ile ilişkili
EKG bulguları vardı. Sholl solüsyonu temin edilene
kadar geçen zamanın olgunun hayatını riske soka-
cağı endişesi ile serum kalsiyum düzeyini daha hızlı
düşürmek için bir doz pamidronat tedavisi verildi.
Sholl solüsyonunun başlanması ile birlikte yatışı-
nın 3. gününde serum kalsiyum düzeyi normal sı-
nırlarda bulundu.

Distal RTA’da plazma amonyak yüksekliği ve
hiperkalsemi birlikteliği literatürde iki olguda
bildirilmiştir.2,9 Metabolik asidoza yanıt olarak
amonyak sentezindeki artış, distal tübülus dis-
fonksiyonuna bağlı NH4

+ oluşumundaki azalma ve
karaciğerde üre sentez hızındaki azalmanın distal
RTA’da plazma amonyak yüksekliğine yol açan
mekanizmalar olduğu belirtilmektedir.2 Buna ek
olarak, GFR’deki azalma ve hiperkalsemi de böb-
reklerden amonyak atılımını olumsuz yönde etki-
leyebilir.10 Metabolik asidoz ve hiperkalseminin
düzeltilmesi ile birlikte serum amonyak düzeyinin
normale dönmesi bu görüşleri desteklemektedir.
Olgumuzda da metabolik asidoz ve serum kalsiyum
düzeyinin normale dönmesi ile birlikte karaciğer
enzimleri ve serum amonyak düzeyinin normale
döndüğü saptandı.

Sonuç olarak; distal RTA süt çocuklarında pri-
mer hiperkalsemi ve doğumsal metabolik hastalık-
ları taklit edebilir. Hiperkalsemi ve/veya plazma
amonyak yüksekliği ile ilişkili olan ve normal
plazma anyon açığı bulunan metabolik asidozun
ayırıcı tanısında distal RTA akılda tutulmalıdır.
Distal RTA ile ilişkili olan hiperkalsemi ve plazma
amonyak yüksekliği geçici olup metabolik asidoz
ve dehidratasyonun düzeltilmesi ile hızla normale
dönen bulgulardır.

1. Artmış kemik yıkımı

Hiperparatiroidizm

Hipertiroidizm

A vitamini entoksikasyonu

Fosfat eksikliği

Kanserlerin kemik metastazları

İmmobilizasyon

2. Kalsiyumun artmış bağırsak absorbsiyonu

Kalsiyumdan zengin beslenme

D vitamini entoksikasyonu

Granülomatöz hastalıklar (sarkoidoz, tüberküloz vs.)

3. Renal kalsiyum atılımında azalma

Tiazid diüretikleri

Ailevi hipokalsiürik hiperkalsemi

4. Diğer

Williams sendromu

Deri altı yağ dokusu nekrozu

Adrenal yetmezlik

Blue diaper

Hipofosfatazya

Ekstrakorporeal membran oksijenizasyonu

TABLO 1: Hiperkalsemi nedenleri.2,11
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