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Souhrn: Hypokalemicka periodicka paralyza (hypokalemic periodic paralysis - HPP) je mélo ¢asta porucha charakterizovand akutnimi, potencidlné
fatalnimi atakami svalové slabosti. U disponovanych jedinct dochazi Gicinkem katecholaminti & inzulinu k masivnimu presunu kaliovych iont do
bunék a plazmaticka hladina kalia klesa pod 2,5 mmol/I. Sou¢asné mize byt pfitomna i hypofosfatemie a hypomagnesemie, pfi¢emz parametry
acidobazické rovnovéhy nebyvaji narueny. Hypokalemickd periodickd paralyza se vyskytuje jako familidrni na podkladé vrozeného defektu iontovych
kandlt a ziskana - u pacientd s hypertyre6zou. V praci popisujeme hypokalemickou periodickou paralyzu u pacientd s hypertyre6zou na pozadi 2 p¥i-
padti z praxe. V diskuzi prezentujeme soucasné nézory na patogenezi, klinické projevy, principy 1é¢by a prevence této nepfilis znamé poruchy.
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Hypoglycaemic periodic paralysis in hyperthyroidism patients

Summary: Hypokalemic periodic paralysis (HPP) is a rare disorder characterised by acute, potentially fatal atacks of muscle weakness or paralysis.
Massive shift of potassium into cells is caused by elevated levels of insulin and catecholamines in the blood. Hypophosphatemia and hypomag-
nesemia may be also present. Acidobasic status usually is not impaired. HPP occurs as familiar (caused by ion channels inherited defects) or ac-
quired (in patients with hyperthyroidism). On the basis of two clinical cases we present a review of hypokalemic periodic paralysis in hyperthyroid

patients. We discuss patogenesis, clinical and laboratory findings as well as the principles of prevention and treatment of this rare disorder.
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Uvod

Hypokalemicka periodicka paralyza je
v nasich podminkach zfidka se vyskytu-
jict, a proto mélo znamou komplikaci hy-
pertyreézy. Md mnoho spole¢ného s fa-
milidrni periodickou paralyzou, zajimavy
je jeji castéjsi vyskyt v asijské populaci,
zejména mezi ¢inskymi a japonskymi
muzi. Na pozadi 2 ptipadd z klinické
praxe popisujeme hypokalemickou pe-
riodickou paralyzu u pacientd s hyper-
tyredzou, prezentujeme patogenezi, kli-
nické projevy, principy lécby a prevence
této nepiili§ zndmé poruchy.

Kazuistika 1

34lety Citian léceny pro hypertyreézu
na podkladé autoimunitni tyreoiditidy,
v minulosti jiZ vySetfovdn pro periodic-
kou hypokalemickou paralyzu, byl pFi-
jat na jednotku intenzivni metabolické
péce pro svalovou slabost. Ta se u néj
objevila (stejné jako pfi podobnych ata-
kdch v minulosti) rdno po probuzeni
a znemozriovala mu jakykoliv pohyb.
Vstupni kalemie byla 1,8 mmol/I, para-
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metry acidobazické rovnovédhy nebyly
tangovdany. Hladiny tyroidalnich hor-
mont potvrdily diagnézu hypertyreézy
(TSH 0,004 mIU/I, fT, 37,81 pmol/I,
fT, 13,66 pmol/l). Zahgjili jsme sub-
stituci kalia - roztok KCl intravendzné,
posléze ve formé tablet. K normalizaci
kalemie doslo za 14 hod po podani cel-
kem 130 mmol kalia. K terapii tyreosta-
tiky jsme pFidali neselektivni beta-bloka-
tor. Na této terapii se stav nemocného
promptné rekompenzoval. Po 2 dnech
hospitalizace na ltzku intenzivni péce
byl pacient v dobré kondici ptelozen
na standardni lGzko a odtud po dalsich
2 dnech predén ke sledovani do endo-
krinologické ambulance.

Kazuistika 2

42leta astmaticka lécend pro blize ne-
specifikovanou hypertyredzu, kterd vy-
nechala na nékolik dni pravidelnou
medikaci vcetné tyreostatik, byla pti-
jata pro progredujici svalovou slabost.
Vecer pted ptijetim pocitovala slabost
svalti dolnich konéetin, po probuzen{

nemohla vstat z lGzka, neudrzela mo¢.
Z laboratorntho nalezu nés zaujala za-
vaznd hypokalemie (2,25 mmol/l)
bez poruchy acidobazické rovnovahy.
Koncentrace kalia v mo¢i byla nizka
(11 mmol/l), ostatnf vstupni labora-
torni nélez nebyl pozoruhodny. Zaha-
jili jsme substituci kalia kontinualni in-
fuzi koncentrovaného roztoku KCl do
centrélni zily, béhem 18 hod se kale-
mie normalizovala, celkem jsme podali
250 mmol kalia. Podrobné laboratorni
vySetfeni ukdzalo progresi hypertyredzy
(TSH 0,010 miU/I, fT, 36,05 pmol/,
fT, 11,58 pmol/l), do medikace jsme
proto vrétili tyreostatika (Carbima-
zol 5mg 4krit denné). Neselektivni be-
ta-blokdtor jsme nenasadili vzhledem
k anamnéze bronchidlniho astmatu
a ptitomnému spastickému poslecho-
vému ndlezu na plicich. Po 2 dnech hos-
pitalizace na jednotce intenzivni me-
tabolické péce jsme pacientku v dobré
kondici prelozili na standardni oddé-
leni s doporuc¢enim zklidnénf toxikézy
a ¢asné tyreoidektomie.
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Diskuze

Hypokalemicka periodickd paralyza (hy-
pokalemic periodic paralysis - HPP) je
malo ¢astd porucha charakterizovand
akutnimi, potencidlné fatdlnimi atakami
svalové slabosti aZ paralyzy, kterd muze
postihnout i dychacf svaly. Jejim proje-
viim predchazi vétsinou vyssi pfisun Na*
nebo stres, fyzickd zatéz ¢i jidlo bohaté
na karbohydraty, tedy situace spojené
s uvolnénim katecholamind a inzulinu
[1,2]. Jejich ucinkem dochézi k masiv-
nimu presunu kaliovych iontl do bunék
a plazmaticka hladina kalia klesd pod
2,5 mmol/l. Hypokalemie je ¢asto do-
provazena hypofosfatemif a hypomag-
nesemif, které vznikaji podobnym me-
chanizmem [3]. Parametry acidobazické
rovnovahy p¥itom nejsou narudeny. Za-
vazna hypokalemie ohrozuje nemocného
na Zivoté rizikem vzniku maligni arytmie
[4]. Hypokalemicka periodicka paralyza
se vyskytuje jako familidrni a ziskana -
u pacient( s hypertyreézou.

Familiarni hypokalemicka periodicka
paralyza (familial periodic paralysis -
FPP) je autozomdlné dominantné dé-
di¢nd, s neldplnou penetranci (80%
u zen a 100% u muzd). U vétsiny po-
stizenych je za ni odpovédna mutace
v genu pro a-1 podjednotku dihydro-
pyridin-senzitivniho kalciového kanalu
(gen CACNA1S) nebo defektni gen ké-
dujici strukturu napétové Ffizeného so-
dikového kandlu (gen SN4A) [1,5-7].

Hypokalemicka periodicka paralyza
pFi hypertyreéze (thyrotoxic periodic
paralysis - TPP) je velmi podobnd FPP,
jeji patofyziologicka podstata neniviak
dosud zcela objasnéna. TPP se vysky-
tuje vice u muz(l, zejména mezi Cfﬁany
a Japonci - podle publikovanych pracf
je pfitomna az u 20% ¢inskych muzd
s tyreotoxikézou [1,8]. V této populaci
byla také podrobnéji zkoumana.

Hypokalemizujici efekt katechola-
mind a inzulinu je potencovan nadbyt-
kem tyroidélnich hormond, které zvySujf
aktivitu Na-K-ATP4zy, pficemz bylo pro-
kadzano, Ze u hypertyreéznich pacientdl
s periodickou paralyzou je jeji aktivita
vy$8i neZ u pacientl bez anamnézy epi-
zod svalové slabosti [9]. ZvySena akti-
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vita Na-K-ATPazy se jisté spolupodili na
vzniku hypokalemie. Geneticka predis-
pozice pro tyreotoxickou hypokalemic-
kou periodickou paralyzu nenf dosud
zcela objasnéna, byt byla popsédna aso-
ciace polymorfizmu genu kédujictho
a-1 podjednotku dihydropyridin-sen-
zitivniho kalciového kandlu s TPP [4].
Predpoklada se, Ze tato geneticka odli3-
nost v eutyreoidnim stavu nezplsobuje
potiZe a projevi se aZ v podminkach ak-
centovanych hypertyreézou [1].

Pro Uplnost zmirfime i normokalemic-
kou tyreotoxickou paralyzu, jejiz projevy
mohou byt snadno zaménény za svalovou
slabost jiné p¥iciny - hyperventilace, syn-
dromGuillain-Barré, myasteniagravis, bo-
tulismus aj. [10]. Patofyziologické pod-
klady této poruchy nejsou zcela jasné.

Lécba a prevence
Po laboratornim potvrzeni hypokalemie
by méla nasledovat substituce kalia. Ka-
lemie musf byt monitorovéna i vzhledem
k moZnosti rozvoje postterapeutické hy-
perkalemie, kdy po zklidnéni vyvoldva-
jici p¥iciny dochazi k zpétnému presunu
kalia extraceluldrné [3,8]. Kalium by ne-
mélo byt podavano v roztocich glukdzy,
ktera dale zvy3uje uvolfiovanf inzulinu.
Prevence hypokalemickych epizod spo-
¢iva v navozen( eutyredzy a poddvan( be-
ta-blokatoru - Iékem volby je neselektivn{
beta-blokdtor [2] (metipranolol v pod-
minkach CR), G&inkujici i na beta-2 re-
ceptory, za podminky dodrzeni obecné
znamych kontraindikaci. Dal$i modality
preventivniho plisobenizahrnuji peroralni
podavani kalia ¢i kalium Setficich diuretik
a nizkosacharidovou dietu [2,11]. Zcela
zasadnim krokem v prevenci i [é¢bé je po-
chopitelné navozeni eutyredzy.

Zaveér

Na ptikladu dvou pacientdl z praxe de-
monstrujeme klinicky obraz, patofyzio-
logii a principy prevence alé¢by hypoka-
lemické periodické paralyzy u pacientd
s tyreotoxikézou. Vzhledem k zavaz-
nosti této poruchy, které se zatim ne-
dostalo v ¢eské odborné literatufe vétsi
publicity, povazujeme za ddleZité na ni
upozornit a formulovat nasledujici do-
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poruceni: u pacientd se svalovou sla-
bosti je na misté patrat po zndmkach
hypertyredzy a vySetfit mineralogram.
Vzhledem ke globalizujicim se podmin-
kdm a rostoucim narokdm na zohlednéni
multikulturnich aspektdl poskytované
péce doporucujeme - s védomim vys-
$tho vyskytu HPP u ¢inskych a japonskych
muzi - pomyslet na tuto diagnézu u kaz-
dého Asiata s akutni svalovou slabosti,
zvladté pak, jedna-li se o mladého muze.
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