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Agir Hiperkalsemi ve
Hiperammoneminin Nadir Bir Nedeni:
Distal Renal Tiibiiler Asidoz

A Rare Cause of Severe Hypercalcemia and
Hyperammonemia: Distal Renal Tubular Acidosis

OZET Distal renal tiibiiler asidoz (RTA), distal tiibiilde bozulmus asit sekresyonu ile karakterize
olan bir bozukluktur. Bu yazida hiperkalsemi ve plazma amonyak yiiksekliginin eslik ettigi distal
RTA’L1 bir infant sunulmaktadir. Distal RTA’da nadiren saptanan bu bulgular dehidratasyon ve me-
tabolik asidoz ile iligkilidir ve dehidratasyon ve metabolik asidozun diizeltilmesi ile hizla normale
doner. Distal RTA'nin primer hiperkalsemi ve yenidoganin kalitsal metabolizma hastaliklarini tak-
lit edebilecegi akilda tutulmalidir.

Anahtar Kelimeler: Metabolik asidoz; hiperkalsemi; hiperammonemi; renal tiibiiler asidoz

ABSTRACT Distal renal tubular acidosis (DRTA) is a disorder characterized by impaired net acid
secretion by the distal tubule. An infant with concomitant hypercalcemia and hyperammonemia as-
sociated with DRTA is presented in this article. These rare laboratory findings in DRTA are asso-
ciated with dehydration and metabolic acidosis and are normalized rapidly with rectification of
metabolic acidosis and dehydration. It should be kept in mind that DRTA may mimic primary hy-
percalcemia or an inborn error of metabolism.
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istal renal tiibiler asidoz (RTA), distal tiibiiliislerin asit sekresyon

fonksiyonundaki bozukluktan kaynaklanan bir bobrek hastaligidir.!

Hiperkalsemi ve hiperammonemi distal RTA’da oldukg¢a nadir go-
riilen laboratuvar bulgulardir. Bu yazida siddetli hiperkalsemi ve hiperam-
moneminin eslik ettigi distal RTA’]1 bir olgu sunulmaktadur.

I OLGU SUNUMU

Iki aylik erkek hasta biiyiime geriligi, kusma, ¢ok su igme ve ¢ok sik idrar
yapma yakinmalar ile getirildi. Oz ve soy gegmisinde 6zellik yoktu. Fizik
muayenesinde boy 51 cm (3 .P.), viicut agirlig1 3,5 kg (< 3 .P.; -2,6 SDS) ve
bas ¢evresi 37 cm (10 .P.) 6l¢iildii. Viicut kaslarinda hipotoni ve orta dere-
cede dehidratasyon bulgular: saptandi. Laboratuvar ¢aligmalarindan tam
kan sayiminda beyaz kiire say1s1 16000/mm?, Hb 11,6 g/dl ve trombosit sa-
y1s1 403000/mm? olarak bulundu. Tam idrarda dansite 1006 ve pH 6,5 idi.

Turkiye Klinikleri ] Case Rep 2016;24(Suppl)
S30



Hakan DONERAY ve ark.

AGIR HIPERKALSEMI VE HIPERAMMONEMININ NADIR BiR NEDENI: DISTAL RENAL TUBULER ASIDOZ

Kan biyokimyasinda 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), C1 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/1 (145-420), CK 36 U/1 (<171), AST
212 U/1(0-40), ALT 285 U/1 (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 6l¢iildii. Kan gazinda pH 7.21
(7.35-7.45), PCO, 24,5 mmHg (35-45) ve HCO3 9,5
mmol/l (22-28) idi. Plazma anyon a¢1g1 8.5 mmol/l
ile normaldi. Idrar anyon agig1 16 ile pozitif bu-
lundu. Spot idrarda Ca/Cr oram 1.45 (<0,8) idi.
Renal USG de bilateral grade 4 mediiller nefrokal-
sinozis saptandi. EKG’de QT intervalinde kisalma,
ST segmentinde yiikseklik ve T dalgasinda uzama
tespit edildi. Viral seroloji negatif olarak bulundu.
Hastada distal RTA diistintildii. Hiperkalsemi ve
plazma amonyak yiiksekliginin distal RTA’ya ikin-
cil gelistigi diistintildii. Hasta serum fizyolojik ile
hidrate edildi. Damar yoluyla 1 mg/kg/gtin do-
zunda furosemid ve 0,5 mg/kg/giin dozunda bir kez
pamidronat tedavisi verildi. Distal RTA tedavisi
i¢in Sholl soliisyonu baslandi. Yatiginin {i¢iincii gii-
niinde kan gazi normale dondii ve serum Ca diizeyi
10,3 mg/dl olarak bulundu. Yatisinin besinci gii-
niinde karaciger enzimleri ve plazma amonyak dii-
zeyi normal sinirlarda saptandi. Hasta kontrollere
gelmek iizere taburcu edildi.

I TARTISMA

Distal RTA biiyiime geriligi, kusma, poliiiri, kons-
tipasyon ve kas gii¢siizliigiinii iceren temel yakin-
malarla siklikla yagamin ilk yilinda ortaya ¢ikan
bir bobrek hastaligidir. Klinikte hipotoni ve de-
hidratasyon bulgular: siklikla gorilir. Hipopota-
semi, hiperkloremi, metabolik asidoz, normal
plazma anyon agig1, pozitif idrar anyon agig1, hi-
perkalsiiiri ve nefrokalsinozis distal RTA’y1 dii-
stindiiren 6nemli ve tan1 koydurucu laboratuvar
bulgularidir.'?

Metabolik asidozun ayirici tanisinda plazma
anyon ag¢iginin [Plazma Na-(Cl+HCOj)] formiilii ile
hesaplanmasi gereklidir. Metabolik asidoz, plazma
anyon agiginin normal veya artmis olmasina gore
iki grupta degerlendirilir. Normal plazma anyon
a¢181 8-16 mmol/l arasindadir. Plazma anyon ag181-

nin 16 mmol/I'den daha yiiksek olmasina artmis
plazma anyon agig1 denir. Laktik asidoz, ketoasi-
doz, aglik, toluen alimi, metanol, etilen glikol ve
asetil salisilik asit entoksikasyonlar1 artmig plazma
anyon agigina neden olurken, ishal veya diger in-
testinal kayiplar, proksimal veya distal RTA, kar-
bonik anhidraz enzim inhibitdrlerinin kullanimi ve
iireteral diversiyon uygulamalari ise normal plazma
anyon agigina neden olur. Normal plazma anyon
acig1 varliginda idrar anyon agiginin da [idrar
(Na+K)-Cl] formiilii ile hesaplanmas: gerekir. Nor-
mal plazma anyon ag¢igina yol acan tiim etiyolojik
nedenler arasinda distal RTA’nin pozitif idrar
anyon agigina sahip olan tek hastalik oldugunun bi-
linmesi 6nemlidir. Distal RTA, distal tiibiiluslarda
tiibiil liimenine dogru olan olan hidrojen iyon sek-
resyonundaki bozukluktan kaynaklanir. Hidrojen
iyonu sekrete edilemedigi i¢cin metabolik asidoz
gelisirken idrar pH’1 uygunsuz bicimde alkali
(pH>5,5) olarak saptanir. Bu bulgu amonyum
(NH,") atitliminin azalmis oldugunu distindirir."?
Hastamiza klinik bulgularla birlikte hipokalemi, hi-
perkloremi, metabolik asidoz, normal plazma
anyon acig1, pozitif idrar anyon agig1, alkali idrar,
hiperkalsiiiri ve nefrokalsinozisi iceren laboratuvar
bulgular ile distal RTA tanist konuldu.

Distal RTA ile hiperkalsemi birlikteligi ilk kez
bir yenidoganda Rodriguez ve ark. tarafindan rapor
edilmigtir.* Bu iligkinin sadece yenidogan déne-
minde degil diger yas gruplarinda da var oldugu
vaka raporlari ile ortaya konulmustur.>® Bagirsak-
larda kalsiyum emilimindeki artis, bobreklerde kal-
siyum atilimindaki azalma ve artmis kemik yikimi
hiperkalsemiye yol acan temel mekanizmalardir
(Tablo 1). Siit ¢ocuklarinda bobrek maturasyonun-
daki yetersizlik, kusma ve dehidratasyona ikincil
glomeriiler filtrasyon hizindaki (GFR) azalmaya
bagli proksimal tiibiil kalsiyum geri emiliminde
meydana gelen artig ve metabolik asidozu kom-
panse etmeye yOnelik kemik dokusundaki yikim
distal RTA ile iliskili hiperkalsemi i¢in ileri siirii-

len muhtemel mekanizmalardir.>>®

Hiperkalsemi asemptomatik olabilir ya da kotii
beslenme, biiytime geriligi, letarji, konstipasyon ve
politiri gibi 6zgiin olmayan semptomlara yol agabi-
lir. EKG’de olgumuzda da oldugu gibi kisa QT in-
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TABLO 1: Hiperkalsemi nedenleri.2

1. Artmis kemik yikimi

Hiperparatiroidizm

Hipertiroidizm

A vitamini entoksikasyonu

Fosfat eksikligi

Kansetlerin kemik metastazlari
immobilizasyon

Kalsiyumun artmis bagirsak absorbsiyonu
Kalsiyumdan zengin beslenme

D vitamini entoksikasyonu

Granlilomatdz hastaliklar (sarkoidoz, tliberkiiloz vs.)
Renal kalsiyum atiiminda azalma

Tiazid ditiretikleri

Ailevi hipokalsitirik hiperkalsemi

Diger

Williams sendromu

Deri alti yag dokusu nekrozu

Adrenal yetmezlik

Blue diaper

Hipofosfatazya

Ekstrakorporeal membran oksijenizasyonu

tervali ve ST degisiklikleri saptanabilir. Plazma kal-
siyum diizeyinin 14 mg/dl {izerinde olmasina sid-
detli hiperkalsemi denir. Bu metabolik bozukluk
hayat1 tehdit eden ciddi bir durumdur. Siddetli
veya semptomatik hiperkalseminin medikal teda-
visinde idrar kalsiyum atilimini arttirmak ve oste-
oklastik aktiviteyi baskilamak temel yaklagimdur.?
Glomertiler filtrasyon hizin1 maksimum diizeyde
arttirmak ve dehidratasyonu diizeltmek i¢in serum
fizyolojik infiizyonu verilmelidir. Furosemid
bobreklerden kalsiyum atilimina yol agan bir
loop diiiretiktir. Agir1 idrar ¢ikigi ve dehidratas-
yon gelisimine neden olabilecegi i¢in dikkatle kul-
lanilmalidir. Osteoklastik aktiviteyi baskilamak ve
plazmadaki kalsiyumun kemik dokusuna yapisma-
sin1 saglamak amaciyla bifosfonatlar kullanilabilir.’
Distal RTA ile iligkili hiperkalsemi gecicidir. Cogu
olguda dehidratasyon ve metabolik asidozun dii-

zeltilmesi ile serum kalsiyum diizeyinin hizla nor-
male dondigi gorilir.® Hastamizda serum kalsi-
yum diizeyi 17 mg/dl idi. Bu diizey giintimiize
kadar bildirilen distal RTA’l1 olgular i¢inde en ytiik-
sek degerdir. Hastamizda hiperkalsemi ile iligkili
EKG bulgular vardi. Sholl soliisyonu temin edilene
kadar gegen zamanin olgunun hayatini riske soka-
cag1 endigesi ile serum kalsiyum diizeyini daha hizh
diistirmek i¢in bir doz pamidronat tedavisi verildi.
Sholl soliisyonunun baglanmas ile birlikte yatisi-
nin 3. giiniinde serum kalsiyum diizeyi normal si-
nirlarda bulundu.

Distal RTA’da plazma amonyak yiiksekligi ve
hiperkalsemi birlikteligi literatiirde iki olguda
bildirilmistir.%® Metabolik asidoza yanit olarak
amonyak sentezindeki artig, distal tiibiilus dis-
fonksiyonuna bagli NH,* olusumundaki azalma ve
karacigerde iire sentez hizindaki azalmanin distal
RTA’da plazma amonyak yiiksekligine yol acan
mekanizmalar oldugu belirtilmektedir.? Buna ek
olarak, GFR’deki azalma ve hiperkalsemi de bob-
reklerden amonyak atilimini olumsuz yonde etki-
leyebilir.’® Metabolik asidoz ve hiperkalseminin
diizeltilmesi ile birlikte serum amonyak diizeyinin
normale donmesi bu goriisleri desteklemektedir.
Olgumuzda da metabolik asidoz ve serum kalsiyum
diizeyinin normale donmesi ile birlikte karaciger
enzimleri ve serum amonyak diizeyinin normale
dondiigi saptandi.

Sonug olarak; distal RTA siit cocuklarinda pri-
mer hiperkalsemi ve dogumsal metabolik hastalik-
lar taklit edebilir. Hiperkalsemi ve/veya plazma
amonyak yiiksekligi ile iligkili olan ve normal
plazma anyon a¢ig1 bulunan metabolik asidozun
ayiricl tanisinda distal RTA akilda tutulmalidir.
Distal RTA ile iligkili olan hiperkalsemi ve plazma
amonyak yiiksekligi gecici olup metabolik asidoz
ve dehidratasyonun diizeltilmesi ile hizla normale
donen bulgulardur.
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