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KONN SINDROMU - HIPOKALIEMIK iFLICIN NADIR RAST GOLINON
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Moagalada miialliflarin Konn sindromu olan xasta iizarinda apardiglar klinik miisahida haqqinda malumat
verilir. Owvallar diagnozunun diizgiin qoyulmadigina gira miialicasi naticasiz qalmis xastado aparilmig
magsadvonlii miiayinalordan sonra Konn sindromu ila alagali ikincili periodik hipokaliemik iflic oldugu
iayyan edilmigdir. Miialliflor xasta iizarinda apardiglart miisahidaya asasan bela naticaya golmislor ki,
kaskin inkisaf edon periferik parez periodik ifliclorla. o ciimladon hipokaliemik forma. Qiven-Barre
sindromu, miasteniya kimi birincili sinir-azala xastaliklorindon diferensiasiva edilmalidir. Askar edilon
hipokaliemiyaya sabab ola bilacak hallar digqatls arasdirilmali, Konn sindromu kimi miialica olunan hallar
vaxtnda iiza ¢ixariimalidir.
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Kaskin sinir azala zaifliyi va hipokaliemiya vardir. Ikincili hipokaliemik iflicin nadir sobab-
ilo miisayiat olunan hipokaliemik iflic nadir rast larindan biri — Konn sindromudur, bu patologi-
galinan (1:100000), lakin miialicaya tabe olan, yada 30-50 yagda olan qadinlar arasinda kisi-
diagnostikasi gecikdirildikda va lazimn tadbirlor lora nisbatan 2,5 dafd daha gox tasadiif edilir.
goriilmadikda isa hayati tahliika yarada bilacak Birincili hiperaldosteronizm — Konn sindromu
bir xastolikdir [1]. Kalium saviyyasinin azal- zamam boyrakiistii vazilordon aldosteron artiq
masi ilo diiz-miitanasib olaraq yorgunluq, mial- miqdarda sekresiya edilir, bu da metobolik
giya vo agag atraflarda azalo zaifliyi daha tez- alkoloz va hipokaliemiyanin yaranmasina sabob
tez misahida edilir va bu, hiiceyro membraninin olur. Xastaliya 66% halda hor iki boyrakiistii
siikunot potensiahmin daha asag olmasi ilo vazinin hiperplaziyasi, 33% halda iso birtarofli
slaqadardir [2]. Hipokaliemiyanin artmasi ila aldosteroma sabab olur [5]. Amerikali endokri-
azalod zaifliyi progressiviagir va tanaffiis azala- noloq Jerome W.Conn (1907-1994) ilk dofs
larinin calb olunmasi hipoventilyasiyaya gatirib olaraq 1955-ci ildo adrenal adenomamin bu
gixarir. xastaliya sabab ola bilocayi hagqinda ehtimal

Hipokaliemik ifliclor birincili va ikincili iroli stirmiigdiir [6].
olmagqla 2 qrupa béliiniir. Birincili hipokaliemik Pasiyent X.A., 19.01.2019 tarixinda Mili ldman

Tibb va Reabilitasiya Institutuna esasan asagl
atraflarinda olan agri va zaiflik, siskinlik, depressiv
alamatlerle miiraciat etmisdir. 44 yash gadin xas-

iflic autosom-dominant yolla irsan Gtiiriiliir,
hayatin ilk va ikinci onilliyinda iiza ¢xir [3].

ikincili forma hazm traktindan kalium itkisina tonin dediyina gora, hemin sikayatler artiq 2 ile
sabab olan xastaliklor, renal tubulyar asidoz, yaxindir ki onu narahat edir. Bu vaxta gadar 3 dafe
tircotoksikoz, ilkin hiperaldosteronizm, bazi Gmumi vaziyyatin kaskin pislagmesi ila “Hipertoniya

xastaliyi, 3-cli marhala, hipertonik ensefalopatiya™
diagnozu ile hospitalizasiya olunub, aparilan mUaI?-
caler fonunda vaziyyati nisbatan yaxsilagsa da, bir

dorman maddalorinin — stero‘d’ar. diuretiklar,
bazi bitki (sirin biyan) preparatlarinin gabulu ila

bagh olur [4]. Ikincili hipokaliemik iflica daha miiddat sonra yenidan kaskinlagmalar bag verib.

az rast golinir vo anamnestik molumatlann — Asagidaki mualico sxemi tatbiq olunmusdur:
ailo anamnezinin olmamasi, xastaliyin manifes- perindopril 10mq + indapamid 2,5 mq + amll?glplf;
tasiyas1 zamani xastonin yas: kimi amillorin bu 10 mq preparatianinin kombinasiyasindan ibara!

ot " o A5 aefax olan antihipertenziv preparati daimi olaraq, metipred
iki formanin_ diferensiasiyasinda mithim rolu 16 mq 3 ay fasila ila har dafa bir ay olmagla daxila
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Sakil 1. Pasiyent A.-nin

1Q miiayinasi: Haraki sinirlorin miiayinasinda

M-cavab amplitudunun kigilmasi va kegiricilik bloku miisahida edilir

gabul edilib.

Hayat anamnezi: Ailada irsi xastaliklari inkar edir,
10 ila yaxindir ailalidir, 6viadlan yoxdur.

Obyektiv olarag: Miayina zamani pasiyent
afebrildir, arterial tazyiq (antihipertenziv mualica
fonunda) 180/100 mm cv. sit. sol qolda, 160/90 mm
cv. sut. sag qolda, nebzi 1 daqgigada 90 vurgu,
ritmik,orta dolgunlugdadir. Auskultasiyada irak ton-
lan aydin, zirvada sistolik kiy, agciyarlar lizerinda
vezikulyar tanaffis esidilir. Asag atraflarda — topuq
nahiyasinda az ifadali sigkinlik izlenilirdi. EKQ miiayi-
nasinda sinus ritmi, QT intervalinin uzanmas! ag-
karland.

Nevroloji status: Husu, nitqi aydin, kella-beyin
sinirlari intakt olan xastada periferik tetraparez
vardir; yuxari atraflarda proksimal ve distal azala
qruplaninda azale giici 4/5 bal, asagi traflarin
proksimal azela qruplarinda 3/5, pancanin agici
azald gruplarinda 2/5, biikiicii azele qruplarinda isa
3/5 bal izlenildi. Simikistiiyi-vater reflekslori yu-
xari va agag) atraflarda barabar (D=S), hipoaktivdir.
Otraf azalalarinin tonusu zaif, patoloji reflekslar
musahida olunmur, beyincik sinaglarini diizgiin icra
edir. Canaq organlaninin funksiyasi qorunmusdur.
Emosional labil, depressiv alamatlar (orta daracali)
musahida olunurdu.

Pasiyenta stimulyasion elektroneyromiografiya
(ENMQ) miiayinesi icra edildi: yuxan ve asag
atraflanin heraki sinirlarinda (orta, dirsak, incik sinir-
lari) zadalanma slamatleri — biragmis azale aksiyal
potensiallarinin (en.compound muscle action poten-
tial - CMAP) kigilmasi, kegiricilik bloku agkarlanmig,
muayina olunan hissi sinirlarda (sural, sathi incik,
dirsak sinirlari) anormalliq miisahida olunmamisdir
(sakil 1, 2). Pasiyent iynali EMQ-dan imtina etdi.

Bwval dafalerla miixtalif merkazlerds qanin,
sidiyin Gmumi analizleri, qaraciyar va béyrak, tiroid
funksional testlari aparilmis, patoloji dayisiklikler
agkar edilmamisdir. Pasiyentin anamnezi, obyektiv
va instrumental muayinalerin naticaleri nazera
alinmagqla, ilkin olaraq periodik hipokaliemik ifiic
diagnozu miiayyanlasdirilmis ve pasiyents qanda
mikroelementlarin tayini tovsiya edilmisdir. Analiz-
lerin naticalaring esasan kalium 2,02 mmol/l oldugu
(3,5-5.5) agkarlanmisdir. Diger géstericilar: mag-
nezium 1,99 mq/dl (1,6-2,6), natrium 144 mmoll
(133-155), kalsium 9 mq/dl (8,5-10,2). Qanda
vitamin saviyyalari - 25 OH vitamin D total 10,8
ng/ml (25-80), fol tursusu 6,8 nq/ml (4,6-18,7),
vitamin By, saviyyasi >2000 pa/ml (197-771)
(anamnezda vitamin “B kompleks" inyeksiyalarinin
miuixtalif vaxtiarda istifadasi geyd edilir).

$kil 2. Hissi sinirlarin ENMQ miiayinasinda anormal doyisikliklar miigahida edilmir.
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Sakil 3 Qann boglugunun MRT miiayinasi: I‘-)ﬂlx}}
mm siinda  téroma - ad agkarl

(sakilda térama oxla gostarilmigdir).

Pasiyentde askarlanan hipokaliemiyanin kor-
reksiyasi Ugln verospiron 100 mq ve KCI 10 %-li
oral mahlul tayin edildi. Pasiyentin antihipertenziv
mialice magsadila qabul etdiyi indapamid tarkibli
kombina olunmus preparat dayandirildi va ave-
zina glinda bir dafe perindopril 10 mq tayin edildi.
D vitamini defisitinin korreksiyasi Ggin vitamin Dj
50.000 IU oral suspenziya sxem ila verildi.
Kaliumla zangin gidalarin gabulu tévsiya edildi.
Askar olunmus hipokaliemiya va rezistent arterial
hipertenziya hiperaldosteronizm  diagnozunun
inkar edilmasina zarurat yaratdi. Endokrinoloqun
maslahati ile pasiyenta qan plazmasinda aldo-
steron va reninin analizi tayin olundu. Badanin
uflqi vaziyyatinda alinan gandan aldosteron sa-
viyyesi 47,05 ng/dL (3-16), renin isa 0,69 ng/mL
(0,7-3,3 ng/mL) tayin olundu. Pasiyenta tayin olu-
nan garin boslugu MRT muayinasinda: sol boy-
rokisti vezi daxilinds sarhadleri aydin olan
intravenoz yolla kontrast preparat yeridildikdan
sonra kanarlari nisbatan gox olmagla xafif kont-
rastlagan 19x31x33 mm o6l¢ull térams — adenoma
askarlandi (sakil 3). Carrahi emaliyyatadak apa-

nlan mualicaden musbat Kiinik natica slda edildi:
bir hafte sonra gan plazmasinda kalium artaraq
4,04 mmol/l (3,5-5,5) saviyyasina yuksaldi, arterial
tozyiq saviyyasi nazarata alindi, atraflarda olan
zaiflik va agrilar aradan qalxdi.

Apariimis kompleks miayinalarin naticasi na-
zara alinaraq xastade Konn sindromu oldugu
miayyanlasdirildi va carrahi amaliyyat — adeno-
mektomiya maslshat goriildii. Diagnoz tayin edil-
dikden 2,5 ay sonra xastada sol adenomektomiya
amaliyyati aparildi. Histopatoloji olaraq adreno-
kortikal adenoma tasdiglendi. Carrahi amaliyyat-
dan sonra arterial tezyiq tamamils normallagdi,
qanda kaliumun saviyyasi norma hidudlarina
yaxinlagdi, nevroloji simptomokompleks aradan
qalxdi.

Miizakira. Bizim miisahida ctdiyimiz xas-
tada alamatlarin 40 yasdan sonra baglamas,
neqativ ailo anamnezi, rezistent hipertenziya
ikincili hipokaliemik iflic haqqinda diisiin-
mayd asas verirdi. Buna gora endokrinoloji
xastaliklarin, o ciimladan birincili hiperaldo-
steronizmin aragdinlmasi {igiin xasta endokri-
nologa gondarildi va Konn sindromu tostig-
londi.

Hipokaliemik krizlor zamam elektroneyro-
miografik miiayinada haraki sinirlordo miiga-
hida edilon M-cavab anormalliglari geri
donan xarakterds ola bilar [7.8] va agskar
edilan elektromiografik anormalliglar miitlaq
anamnez, klinik alamatlarls birlikda dayarlon-
dirilmalidir. Qan serumunda kaliumun saviy-
yasinin va azala giiciiniin barpasi ila geri do-
nan bu elektrofizioloji anormalliq klinik ala-
matlor nazars alinmadan  dayarlandirilarsa,
yanhs olaraq kaskin motor aksonal neyro-
patiya kimi diagnozlarin qoyulmasina sabab
ola bilar [9].
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Axyn;os I1.5., H6parumos A.3.
CHH/IPOM KOHHA KAK PEJKAS ITPHYHHA THINOKAJIMEMHYECKOI'O MAPAJTHYA

it M u Peabu. u

He wmbiti Mnemumym Cnop
Vueono-Tepanesmuueckan knuxa Azepbatioxcanckozo Meo 0 Yuusepcumema, baxy

Pestome. B cratbe nana uupopMatms o 44-x jeThei nauuenTke, Kotopas obparunacs B Haunonanbueiii
Mucruryt Crioprisioii Meauumnn 1 PeaGuaurausn ¢ xanodamu Ha Gonn u cnabocTb B HIKHHX KOHed-
HOCTSX H C JICHPCCCHBHBIMM CHMIITOMOKOMIUICKCaMH. BCCACTBHI HENPABHILHOI MATHOCTHKH OCHOBHOIO
3a6c¢ Ha o¢ 6bin0 HexpdexTuubiM. Tlocie MPOBEACHHBIX UENEHANPABICHHBIX
ofcuie/10Banil y NAINEHTa AHArHOCTHPOBAH BTOF i nep Hif THIOKA i nap Ha
(one cuuzpoma Kona.

OCTPO NPOIPECCHPYIOIIHE NICPHOAHYCCKHE IEPH(BEPHUCCKHE Napesbl, B TOM YHCIC THIOKATHEMHYECKAs
opma, jomkHbl ObiTh ABGdepeHimposaibl OT niep X HEHpo: X Oone3Helt, TakuX Kak
cunapon [iiien-Bappa, Muactenns rpasuc. CHTYawnH, NOCIYXHBIIME IPHYHHOI 0GHAPYKEHHOI rHnoKae-
MHIL JIOJIKHBI HCCJIC/I0BATBCS MOIIArOBO, HAEYHMBbIC CITyHan Kak cHuapom KonHa HCOOXOAMMO BbIABAATH
llanCMﬂA

Akhundov P.Y., Ibrahimov A.Z.
CONN'S SYNDROME AS A RARE CASE OF HYPOKALEMIC PARALYSIS

Azerbaijan National Institute of Sports Medicine and Rehabilitation;
Educational-Therapeutic Clinic, Azerbaijan Medical University, Baku

Summary. The article provides information about a 44-year-old patient who tumned to the National
Institute of Sports Medicine and Rehabilitation with complaints of pain and weakness in the lower
extremities and with depression symptoms. Considering the previously conducted ineffective treatment
based on various diagnoses, after targeted studies, the patient was diagnosed with secondary periodic
hypokalemic paralysis due to the Conn's syndrome.

Hypokalemic periodic paralysis is an important differential diagnosis besides primary case neuromuscular
diseases like Guillain-Barre syndrome and myasthenia gravis. The situations that caused hypokalemia should
be investigated stepwisc. Potentially treatable cases like Conn's syndrome should to be detected on time.
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