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GIRIS: Pseudo-Bartter sendromu, Bartter ve Gitelman Sendromlarmimn
aksine tubuler defekt olmaksizin metabolik alkaloz ile karakterize bir
hastaliktir. Biz agir hipokalemik alkalozla seyreden bir Pseudo-Bartter
sendromu vakast ile beraber metabolik alkaloza yaklasimi ozetlemeyi
amagcladik.

OLGU: Otuz bes yasinda kadin hasta bulanti, kusma, idrar yapamama
ve suur bulanikligi nedeniyle acil servise getirildi. Hastanin son
iki yildir olan, on gundur siddetlenen fiskirir tarzda kusmalari,
idrar miktarinda azalma ve son 48 saattir anurisi mevcuttu. Yer
ve zaman oryantasyonu bozuk olan hastanin sistem muayeneleri
normaldi. Anormal laboratuvar bulgulari soyleydi: tre:160mg/dl,
kreatinin: 12,02mg/dl, Na:145mmol/L, K:3,67mmol/L, Cl:73mmol/L,
pH:7.62, HCO,:56,9mmol/L, pCO,:58mmHg, trik asit:16,4mg/dl,
albiimin:3,27gr/dl ve fosfor:9,5mg/dl. Ultrasonografide bilateral bobrek
boyutlar normal, ekojeniteleri artmis saptandi. [zotonik sivi replasmani
sonrasinda hastanin metabolik alkalozunun kismen duzelmesine (pH:
7,38 ve HCOB: 46) ragmen aniirisinin ve iremisinin devami nedeniyle
ikinci guin hemodiyaliz tedavisine baglandi. Yatisinin onuncu guiniinde
idrar ¢ikisi baglayan hastanmn idrar klorur konsantrasyonu 17meq/L
olarak saptandi. Ure ve kreatinin degerleri tedricen dusen hastanin
hemodiyaliz ihtiyact olmadi. Etiyolojiyi aydinlatmak amaciyla yapilan
st gastrointestinal sistem endoskopisinde pilor obstritksiyonuna
neden olan ulser saptand1 ve patolojisi tagh yuizuk huicreli karsinom ile
uyumlu geldi. Inoperabl olarak kabul edilen hasta gastrojejunostomi
uygulanarak palyatif onlemlerle takibe alindi.

TARTISMA: Metabolik alkalozun baglica sebepleri arasinda
gastrointestinal sistemden H* ve Cl- kaybi, diuretik kullanimi
(hipovolemi, idrarla klor kayb1), HCO,- tedavisi, H* iyonlarinin hiicre
icerisine goct (hipokalemi), aklorhidrik hastalarda gastrik icerik kaybi
ve kistik fibrozisli hastalarda asir1 terleme sayilabilir. Hastamizin ishal,
agir1 terleme, ditiretik veya laksatif kullanim hikayesi yoktu. Hastanin
yas1, cocukluk ¢agina ait anamnez olmamasi, izotonik sivi tedavisine
yanitinin iyi olmasi ve altta yatan hastaligin net tanimlanmig olmasi;
tubuler defektin, dolayisiyla Bartter ve Gitelman Sendromlarmmn
dislanmasini sagladi. Hastamiza pilor stenozu, klor ve hidrojen kaybina
bagli olarak gelisen Pseudo-Bartter Sendromu, hipovolemi ve akut
bobrek yetersizligi tanilar1 konuldu.

SONUC: Metabolik alkalozla karsilasildiginda mutlaka altta yatan
sebep bulunmaya caligilmali ve tedavi sebebe gore yonlendirilmelidir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Pseudo-Bartter Sendromu, Metabolik
alkaloz, Pilor stenozu

Gelis Tarihi: 03.05.2009, Kabul Tarihi: 07.08.2009

SUMMARY

INTRODUCTION: The Pseudo-Bartter Syndrome, unlike the Bartter
and Gitelman Syndromes, is characterized with metabolic alkalosis
without a tubular defect. We aimed to summarize the management of
metabolic alkalosis by discussing a case of Pseudo-Bartter Syndrome
with severe metabolic alkalosis.

CASE: A 35-year-old female was admitted to emergency with
nausea, vomiting, anuria and altered consciousness. She had
suffered from attacks of vomiting for the last two years that had
increased in severity for the last ten days and her urine volume had
decreased progressively ending in anuria for the last 48 hours. Her
physical examination was normal except distorted orientation for
time and place. Abnormal laboratory findings were: urea:160mg/dl,
creatinin:12.02mg/dl, Na:145mmol/L, K:3.67mmol/L, Cl:73mmol/
L, pH:7.62, HCO,:56.9mmol/L, pCO,:58mmHg, uric acid:16.4mg/
dl, albumin:3.27gr/dl and phosphorus:9.5mg/dl. Ultrasonography
showed normal sized kidneys with increased echogenity. She
needed hemodialysis due to anuria and uremia despite improved
metabolic alkalosis (pH:7.38 and HCO,-:46) with isotonic fluid
replacement. Her urine flow started on the tenth day (urine chloride
concentration:17meq/L); urea and creatinine levels decreased
progressively without hemodialysis. Upper gastrointestinal endoscopy
showed an ulcer causing pyloric obstruction; pathology was consistent
with signet ring cell carcinoma. She was accepted as inoperable and
followed with palliative measures.

DISCUSSION: The etiology of metabolic alkalosis includes
gastrointestinal H* and Cl- loss, diuretic use (hipovolemia, chloride
loss), HCO,- treatment, movement of H* ions intracellularly
(hypokalemia), loss of gastric content in patients with achlorhydria and
profuse sweating in cystic fibrosis. Our patient didnot have diarhea,
profuse sweating or history of laxative use. The Bartter and Gitelman
Syndromes were excluded due to her age, low urine chloride level,
good response to isotonic fluid and presence of a definite etiology.
She was diagnosed with pyloric stenosis, Pseudo-Bartter syndrome
due to Cl- and H* loss, hypovolemia and acute renal failure.

CONCLUSION: The underlying etiology must be evaluated and
treatment should be programmed accordingly when dealing with
metabolic alkalosis.

KEYWORDS: Pseudo-Bartter Syndrome, Metabolic alkalosis,
Pyloric stenosis

136

Cilt/Vol. 18, No, 3, 2009 Sayfa/Page 136-139



Turk Nefroloji Diyaliz ve Transplantasyon Dergisi
Turkish Nephrology, Dialysis and Transplantation Journal

GURSU M ve ark: Agir Metabolik Alkalozla Seyreden
Bir Pseudo-Bartter Olgusu

GIRIS

Bartter ve Gitelman Sendromu gibi hipokalemik
metabolik alkalozla seyreden hastaliklardaki temel
patolojirenal tubuler epiteldeki elektrolit transportundadir
(1). Pseudo-Bartter Sendromunda ise tubtler transport
mekanizmalarinda patoloji olmaksizin metabolik alkaloz
gelisir. Kistik fibrozis (2), uygunsuz diuretik kullanimi
(3), klordan fakir beslenme, bulimia, siklik kusmalar,
laksatif kotuye kullanimi (4) Pseudo-Bartter sendromu
gelisimine neden olabilir. Pseudo-Barter sendromu takip
ve tedavisinde altta yatan hastaliklarin tespit edilmesi
primer ©Onem tasimaktadir. Bartter Sendromunun
aksine idrar klor atilimi diuretik kullanimi haricinde
azalmigtir (5). Tedavide altta yatan hastaligin tedavisi
ile sivi-elektrolit dengesinin saglanmasi esastir. Burada
agir metabolik alkalozla seyreden bir Pseudo-Bartter
Sendromu vakasini sunduktan sonra metabolik alkaloza
yaklasimi kisaca ozetlemek istedik.

VAKA

Otuz bes yasinda kadin hasta bulanti, kusma, idrar
yapamama ve suur bulanikligi nedeniyle acil servise
getirildi. Hastaninsonikiyildirdonemdonemyemeklerden
yaklasik iki saat sonra figkirir tarzda kusmalarmin oldugu,
sikdyetinin son on giindiir siddetlendigi, agizdan aliminin
tamamen durdugu 6grenildi. Idrar miktart giderek azalan
ve son 48 saattir hi¢ idrar yapmayan hasta, yakinlarimni
tantyamamasi, huzursuzluk halinin gelismesi izerine acil
servisimize getirildi.

Ozgecmisinde bes yasinda menenjit, sonrasinda
sekel kalan sagirlik ve bes yil dnce arag dis1 trafik kazasi
sonras1 femur kirig1 nedeniyle operasyon mevcuttu. Soy
gecmisinde bir 0zellik olmayan hastanin sigara, alkol ve
ilac¢ kullanim dykiusui yoktu.

Acil serviste goruldugunde hasta ajite idi, yer ve
zaman oryantasyonu bozuktu, duyma kusuru nedeniyle
kooperasyon zor kuruluyordu. Kan basmect 110/70
mmHg, nabiz 68/dak ve ritmikti. Sistem muayeneleri
hafif epigastrik hassasiyet ve sag uyluk dig yuzinde
operasyon skar1 diginda normaldi. EKG ve akciger grafisi
dogal sinirlardaydi.

Referans araliklar:

Tetkiklerinde plazma tre:160 mg/dl (10-50 mg/dl),
kreatinin: 12,02 mg/dl (0,6-1,3 mg/dl), Na:145 mmol/L
(136-145 mmol/L), K:3,67 mmol/L (3,5-5,5 mmol/L),
Cl:73 mmol/L (98-110 mmol/L) saptanmasi Uzerine
yapilan kan gazi analizinde pH:7.62, HCO,:56,9 mmol/L
ve pCO,:58 mmHg olarak bulundu. Aniirik oldugundan
idrar tetkiki yapilamadi. Yatirilarak tetkiklerine devam
edilen hastada patolojik olarak saptanan bulgular

urik asit:16,4 mg/dl (2,6-6,0 mg/dl), albimin:3,27 gr/
dl (3,5-5 gr/dl), fosfor:9,5 mg/dl (2,3-4,7 mg/dl) ve
parathormon: 247 pg/ml (11-67 pg/ml) idi. Tum batin
ultrasonografisinde bilateral bobrek boyutlart normal,
ekojeniteleri grade 1 artmig olarak saptandi.

Izotonik sivireplasmani sonrasindahastanin metabolik
alkalozunun kismen duzelmesine (pH: 7,38 ve HCO3:
46) ragmen aniiri ve Uremisinin devam etmesi nedeniyle
yatiginin ikinci giiniinde hemodiyalize alinmaya baglandi.
Onuncu giinde (dort hemodiyaliz seansi sonrasinda) idrar
cikigi baglayan hastanin idrar tetkiklerinde dansite 1005,
proteintiri 245 mg/guin, kreatinin klirensi 14 ml/dak
ve idrar klor duzeyi 17 meq/L olarak saptandi. Ure ve
kreatinin degerleri tedricen dugen hastanin daha sonra
hemodiyaliz ihtiyac1 olmadi. Hastanin kusmalarinin
sebebini aydinlatmak amaciyla yapilan iist gastrointestinal
sistem endoskopisinde pilor obstritksiyonuna neden olan
ulser saptand1 ve patolojisi tash yuzuk huicreli karsinom
ile uyumlu geldi. Genel cerrahi konsiiltasyonu istenen
hasta intraperitoneal tumor implantlarinin saptanmasi
nedeniyle inoperable olarak kabul edildi ve pasajin
saglanmasi amaciyla gastrojejunostomi operasyonu
uygulandi. Onkoloji konsultasyonu sonucu Karnoffsky
performans degeri dusik oldugundan kemoterapi ve
radyoterapi endikasyonu konmadi. Palyatif onlemlerle
takibe alind1.

Hastada sonug olarak ileri evre mide karsinomu, pilor
stenozu ve stenoza bagl inat¢1 kusmaya sekonder olarak
gelisen hipovolemi, metabolik alkaloz, kompansatuvar
solunumsal asidoz ve prerenal azotemi ile seyreden
Pseudo-Bartter Sendromu tanist kondu.

TARTISMA

Hastamiz siddetli kusma, tiremi, iremik ensefalopati,
agir metabolik alkaloz ve hipokloremi ile bagvurdu. Bu
vaka etrafinda metabolik alkalozun etiyopatogenezi ile
tedavisini ozetlemek istedik.

Metabolik alkaloz sik gorulen asit-baz denge
bozukluklarindandir ve patogenezinde pek cok faktor rol
oynar. Plazma HCO, duzeylerindeki primer yukselme
genellikle gastrointestinal sistemden hidrojen kaybina
veya diuretik tedavisiyle idrarla hidrojen kaybina
baglidir (6). Handerson Hasselbach denklemine (H,O
+ CO, H2CO, H* + HCO,) gore kaybedilen her H+
icin ayn1 miktarda HCO3- olusur. Metabolik alkalozun
diger sebepleri arasinda parenteral HCO, verilmesi,
hipokalemide oldugu gibi H+ iyonlarimin hiuicre icerisine
gocli, hipovolemi, aklorhidrik hastalarda gastrik
icerik kaybi ve kistik fibrozisli hastalarda agir1 terleme
(6) sayilabilir. Volum kontraksiyonunda kaybedilen
sivi klor igeriyor ancak HCO, igermiyorsa sekonder
hiperaldosteronism nedeniyle metabolik alkaloz gelisir.
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Normal bobrekler fazla HCO,”1 atarak metabolik
alkalozu duzeltebilir. Bu kompansasyon mekanizmasi
bobrek fonksiyonlarinin azaldigi, efektif dolagim
hacmin azaldig1, sekonder hiperaldosteronizme bagli
olarak HCO," emilimin arttig1 durumlarda hipopotasemi
ve hipokloremi varliginda yetersiz kalir. Idrarla
HCO, atilimmin azalmasindaki baghca faktorler
proksimal tubtldeki emilimin artmast ve sekonder
hiperaldosteronizme bagli distal tubuldeki sekresyonun
azalmasidir (7,8). Metabolik alkalozun idamesinde volum
deplesyonundan c¢ok klor deplesyonunun 6nemli oldugu
anlagilmaktadir. Makula densa hucrelerinin luminal
yuzlerindeki Na-K-2ClI ko-transporter aktivitesi baglica
Cl varligi ile regiile edilir. Hipokloremi arliginda makula
densaya ulagan klor miktar1 azalip daha az NaCl emilecek;
bu da renin salinimina, sekonder hiperaldosteronizme ve
sonug olarak distal hidrojen sekresyonunun artmasina
neden olacaktir (9). Interkale huicrelerdeki H-K-ATPaz
aktivitesi pasif klor sekresyonu ile birliktedir. Liimendeki
klor konsantrasyonun dusuklugi bu aktiviteyi yani
asit sekresyonunu arttiracaktir (10). Sonu¢ olarak
klor deplesyonuna bagli metabolik alkalozda baglica
mekanizmalar azalmig NaCl emilimi, artmis renin ve
aldosteron duzeyleri ve izleyen artmis hidrojen atilimidir.
Diger taraftan klor olmaksizin sodyumun emilimi luminal
negatif yuku arttirarak H+ sekresyonuna katkida bulunur.
Net sonug ekstraseliller alkalemiye ragmen paradoksik
olarak idrarin asit olmasidir (6). Hipokalemi daha ¢ok
primer mineralokortikoid fazlalig1 durumlarinda etkindir
(6). Tam bu degisiklikler siv1 ve elektrolit eksikliklerin
yerine konmast ile geri dondurtlebilir.

Metabolik alkalozu olan bir hasta ile karsilagildiginda
hipovolemi, hipokloremi ve hipokalemiye neden
olabilecek her sebep aragtirilmalidir. Tanidaki belirleyici
nokta idrar klor atilmidir (6). Alkali tedavisi goren ve
mineralokortikoid fazlaligi olan hastalar genellikle
hipervolemiktirler ve idrar klor atilimi alima esittir (40
mEq/I’nin Uzerindedir) (6). Kusma, dusuk klor icerikli
beslenme, ditretik kullaniminin gec fazi (hipovolemi),
laksatif kullanimi, kistik fibrozis ve post-hiperkapni
sendromunda idrar klor konsantrasyonu 25 meq/L’nin
altindadur.

Hastamizin ishal, agir1 terleme, diuretik veya laksatif
kullanim hikayesi yoktu. Bagvurusu sirasindaki primer
patoloji metabolik alkaloz ve kompansatuvar solunumsal
asidoz oldugundan post-hiperkapni sendromu olasi
gorulmedi. Hastamizda belirtilen mekanizmalarla
metabolik alkaloza neden olan hipovolemi, hipokloremi
ve hipokalemi mevcuttu. Orta yash olmasi, ¢ocukluk
cagina ait anamnez olmamasi, izotonik sivi tedavisine
yanitinin iyi olmasi ve pilor stenozunun saptanmis olmasi

ve idrar klor konsantrasyonunun 40 mEq/I’nin tizerinde
olmasi Bartter ve Gitelman Sendromlarimin diglanmasini
sagladi. Pilor stenozuna bagli kusmalar sonucu gelisen
hipovolemi, klor ve hidrojen kaybina bagli olarak gelisen
Pseudo-Bartter Sendromu ve akut bobrek yetersizligi
tanist kondu.

Pseudo-Bartter Sendromunun tedavisinde esas altta
yatan hastaligin tedavisi ile sivi elektrolit dengesinin
saglanmasidir. Izotonik salin infuzyonu 50-100ml/saat
hizinda baglanmali; idrar klor konsantrasyonu 25meq/
L’nin uzerine c¢ikana kadar verilen sivi tum kayiplari
karsilayacak sekilde infuzyon hizi arttirllmalidir (11).
Serum pH’mnin daha hizli diizeltilmesi gereken hastalarda;
ozellikle iremisi ve hipervolemisi belirgin olan hastalarda
hemofiltrasyon ve hemodiyaliz de tedavi secenekleri
arasindadir (11). Potasyum kayiplar1 oral veya parenteral
yolla yerine konulmalidir. Gastrointestinal sistemden
klor kaybinin yol agtig1 hafif-orta metabolik alkalozda
potasyum defisiti 200-400mmol’dur. Eger nazogastrik
drenajin devam ettirilmesi gerekiyorsa gastrik asit
sekresyonunu baskilayan ilaclarla H* ve Cl° kaybi
azaltilabilir (12). Asetozolamide HCO3- ekskresyonunu
arttirtr;  hipervolemik  hastalarda, post-hiperkapnik
hastalarda ve ditiretik kullanimina bagl gelisen metabolik
alkaloz vakalarinda faydali olabilir (11). Agir vakalarda
hidroklorik asit siki kan gazi kontrolu ile verilebilir.

SONUC

Metabolik alkaloz sik goriilen asit-baz bozuklukla-
rindan biridir. Klinik tablo iiremik ensefalopati ve akut
bobrek yetersizligi gibi gurultulu olabilecegi gibi kronik
diuretik kullaniminda oldugu gibi silik de olabilir. Me-
tabolik alkalozla karsilasildiginda mutlaka altta yatan
sebep bulunmaya ¢alisilmali ve tedavi sebebe gore yon-
lendirilmelidir.
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