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Hypokalemicka periodicka

paralyza

» AD dedicnost, incidence
1:100 000

» Nedostatecna schopnost
udrzet depolarizaci /
atypické gating pore
currents vedouci k
paradoxni depolarizaci
pri hypokalémii

» Hypokalémie: urychleni
repolarizace >>klinické
symptomy

» Epizodicka svalova
slabost asociovana s
hypokalémii

Extracellular spa

CACNA1S

Mitochondria Nucleus Endoplasmic T-tubule
reticulum
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Mozne trigery

Beta
agonisté

Aktivity Na/K ATPasy .
|—T Klid po
cviceni

Alkaloza

Pri tézké zatézi uvolnéni
kalia ze svalu, nasleduje

Hypokalémie ale poldes
o s atakou
prijem Na svalové

Zmény regulace exkrece Sla bOSt] Arenalin, steroidy >>
kalia >> kratkodobé vykyvy zvyseni aktivity NA/K

kalemie ATPasy, retence sodiku
zvysena exkrece drasliku

lH+ v ECT >> H+ z bunék
vyménou za K+ >> lK+

Strava s velkym ;
obsahem cukri/ Extremn

tukd fyzicka

Nedostatek zatez

S énku Vzestup kalia pri cvic¢eni
P nasledovan prudkym
poklesem

Vplaveni inzulinu >> K+ do
bunék spolu s glukosou




Tel‘apie ﬁm mEq odpovida

» 1. Terapie atak >> [JErASURERE: p.o. / i.V.

>

>
>

» i.v. doporuceno pri arytmiich, insuficienci dechovych ci

750 mg KCl

Jako prevence pri prvnich znamkach je doporuceno 0,5 -
1,0 mEq/kg

Pokud nezabere >> a 30 min podavat 30% inicialni davky

Nad 100 mEq podanych p.o. (cca 15 tbl. KCl a 500 mg) >>
pecliva monitorace sérového kalia

Max. 200 mEq/den (30 tbl. KCl)
Monitorace EKG!

polykacich svald

(solné roztoky) - mozné zmeény iontové homeostaz
potreba monitorovat kalium!!!




Terapie

» 2. Prevence atak >> diuretika

A) Acetazolamid, Dichlophenamid

» stabilizace hladin kalia, ovlivnéni receptorti na membrané
svalového vlakna, podpora presunu K+ do ECM pri acidose:

B) Spironolakton (Eplerenon) - inhibice aldosteronu

Triamterene

» zvyseni mnozstvi kalia v organismu - kalium setrici
diuretika

» prevence trigerl, preventivni suplementace KCl v
rizikovych situacich




Kazuistika

>

RA: otec 3x ataka paralyzy, genetika neprovedena, neni
v kontaktu

OA: Chlapec, t.c. 15 let, 60 kg, predchorobi bez
napadnosti

NO: ve 12 letech 1. ataka chabé kvadruplegie, kalium
2,8mmol/l

Genetika: Patologicka varianta CACNA1S c.1583G>A, p.
(Arg528His):.

Credit: Armation74



Dalsi prubéh:

>

Zpocatku tézko uchopitelné

Pri podrobném zkoumani
vypozorovany trigery:

Vliv vysokosacharidové diety
(fast food, knedliky, ryze,
pizza...)

Vliv fyzické zatéze

Vliv nemoci, zhorseni v zimnim
obdobi

Slabost HK
nebo DK

1x za 1-2
tydny

.

Lécba KCl
0,25 mEq/kg

Kvadruplegie,
nutnost
hospitalizace

8x za 2,5 roku

— (ccalxza 4
meésice)

Lécba kalium

1.V.




Terapie a jeji efekt

KCI monotherapie Acetazolamid Eplerenon
50 mg (0,62
Davka 0,25 mEq/kg/den [3x250 mg (9,38 mg/kg/den) mg/kg/den)
Zvyseni frekvence malych atak

+/ - |pri snizovani KCl i =

2-4/mésicné 8/mésicné 2-4/mésicné

3x behém6 mésicl
(nakupenibéhemtitrace
1x za 3-4 mésice IN/A davky, nyni 3 mésice klid)
Epigastricka Zpocatku hypotenze, po
bolest, Helicid s Upravé davak a pitného
efektem Ne rezimujizvnormeé

2 roky 1 mésic 6 mésicu

Davkovani doporucené:

Acetazolamid 125 - 1000 mg /den (5-10 mg/kg/den)
Spironolakton 25-100 mg/den

Eplerenon 50 - 100 mg/den

Triamterene 50-150 mg/den

KCl 30-60 mEq/den (0,5-1,0 mg/kg/den)




Soucasny stav

>

Pacient nyni ma cca 1 malou ataku tydné

Nejvétsi efekt: rezim, edukace, predchazeni trigerim,
casna suplementace KCl v dostatecné davce (5-6x 500 mg)
pri prvnich znamkach slabosti

15

Prevence: pred fyzickou zatézi 3-5 tabletek KCl, zamezit
dlouhému sezeni (protahnout se, kratka prochazka), dietni
opatreni

Eplerenon: Uvodné pro hypotenzi ponechany nizké davky,
na nich 3 ataky, po navyseni za soucasné edukace zatim klid

&

Stale Casté absence ve skole, stale nutnost pomérné
vysokych davek KCl, nutnost uzivat Helicid



Co nas pacient naucil

. . Suplementace KCl
Zasadni vyznam casto chronicky

rezimovych S v
e nutna i pres
opatreni . F .
nasazeni diuretik

Klinicka tize je v
ramci jedne rodiny
variabilni

V zimnim obdobi se
obtize mohou horsit

Kombinace dvou
diuretik nebo jejich
Zména muze vést k
zavazne hypotenzi




Diskuse

» Acetazolmid nejspise zkousen po prilis
kratkou dobu - zhorsily se zejm. ,,malé
ataky

€

» Vyzkouset znova? V jakém momentu?

» Jaka dalsi opatreni prijmout k redukci
davek KCI?

» Lze ocekavat spontanni zlepseni?
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Dekuji Vam za pozornost a za
diskusi!
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