Tureotoksiline perioodiline paraliiis
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Tiireotoksiline perioodiline paraliiiis on vdaga haruldane hiipokaleemilise paraliiiisi
variant, mille ravi erineb perioodilise hiipokaleemilise paraliiiisi ravist ning millele
tuleks seega jarsku tekkinud lihasnorkuse ja hiipokaleemia korral kindlasti mdelda.
Kilpndarmehormoone peaks sellistel patsientidel kontrollima ka siis, kui tiireotoksi-
koosi ndhtusid hospitaliseerimisel ei esine. Kuigi tiireotoksiline perioodiline paraliiiis
on lisna healoomuline seisund, ei tohi sellesse kergekéeliselt suhtuda - kaasneda voivad
eluohtlikud siidameriitmihiired ja hingamislihaste vdljendunud ndérkus. Artiklis on
esitatud lithike iilevaade ja haigusjuhu Kirjeldus.

Perioodiline paraliiiis on harv neuromusku-
laarne héire, mis on tingitud lihasraku ioonka-
nali defektist ning mida iseloomustab valutu
episoodiline lihasnorkus. Episoodide sagedus
on patsientidel ddrmiselt erinev: monel kord
elus, teisel iga pdev ja hulgi. Eristatakse
hiipokaleemilist, hiiperkaleemilist ja viimase
alavarianti, normokaleemilist perioodilist
paraliiiisi. Perioodiline paraliilis on lisaks
ventrikulaarsele artitmiale ja diismorfsele véli-
musele (ltihike kasv, hiipertelorism, mikro-
gnaatia, klinodaktiiilia) ka Anderseni-Tawili
stindroomile omase triaadi osa. Tdpsemalt
on perioodiliste paraliiiside erinevused ja
sarnasused toodud tabelis 1 (1, 2).

Kbige sagedasem neist, kuid siiski tiliharv
perioodilise paraliitisi variant on hiipokalee-
miline perioodiline paraliiiis, mille hinnan-
guline levimus on umbes 1: 100 000 (1). Etio-
loogia pohjal saab hiipokaleemilise paraliiiisi
jagada kaheks: 1) hiipokaleemia p&hjuseks
on kaaliumi liitkumine rakusisesesse ruumi
ja kaaliumi tegelikku defitsiiti organismis ei
ole; 2) hiipokaleemia pdhjuseks on ulatuslik
kaaliumikadu soolestiku v6i neerude kaudu.
Euroopa ja P6hja-Ameerika riikides on koige
tavalisemaks hiipokaleemilise paraliiiisi
pohjuseks perekondlik vorm (v6i ka de novo
ioonkanali mutatsioon), Aasias aga tiireo-
toksikoos (3).

Tiireotoksilise perioodilise paraliiiisi
(TPP) esinemissagedus hiipertiireoidismiga
haigetel on asiaatide seas 2%, koikidel teistel
0,1% kuni 0,2%, see tihendab kiimme korda
vihem. Seetdttu korraldati just Taiwanis
aastatel 2002 kuni 2012 mahukas prospek-
tiivne TPP-uuring, kuhu kaasati 135 patsienti.
Huvitava leiuna toodi vilja, et kdigest 17%-1
TPP-patsientidest esinesid hospitaliseeri-
misel tlireotoksikoosi nihud, samuti leiti

konkreetne atakki esilekutsuv tegur vihem
kui 1/3-1 juhtudest (nditeks siisivesikurikas
toit, fuusiline koormus) (3). Kuigi hiiper-
tiireoidismi on enam naistel, on koguni 90%
TPP-patsientidest mehed (3, 4).

Nii nagu kdikide teiste perioodiliste
paraliiiside korral, tekib ka TPP puhul lihas-
norkus jarsku ning teadvus ei ole hdiritud.
Enamasti on haaratud jalad rohkem kui
kded ning proksimaalsed lihased rohkem kui
distaalsed. Koolusperiostaalrefleksid voivad
olla tavapirased, kuid v6ib esineda ka hiipo-,
hiiper- ja arefleksiat. Uksikutel juhtudel on
kirjeldatud eluohtlikke stidameriitmihdireid
(naiteks vatsakeste fibrillatsioon, teise astme
atrioventrikulaarne blokaad) véi hingamis-
lihaste norkusest tingitud kopsude kunstliku
ventilatsiooni vajadust.

Diferentsiaaldiagnostiliselt tuleb dgeda
TPP-ataki puhul méelda muu hulgas Guillaini-
Barré siindroomile, miiasteenilisele kriisile,
dgedale miielopaatiale (néditeks transversaal-
sele miieliidile), borrelioosile ja ka botulismile.
Hiipokaleemia leidmine peaks motte viima
hiipokaleemilisele paraliiiisile ning sellisel
juhul peaks kindlasti lisaks uurima kilp-
naarme funktsiooni. Vorreldes perekondliku
vormiga kaasnevad TPP korral sagedamini
EKG muutused, uhtlasi viitavad need ka
hiipokaleemiale: ST-depressioon, siinustah-
hiikardia, U-laine, muutunud PR-intervall,
korgevoltaaziline QRS, I astme atrioventri-
kulaarne blokaad (1).

TPP ataki raskusaste on seotud kaaliumi
sisaldusega veres: mida viaiksem on kaaliumi
sisaldus, seda suurem vdiks olla lihasnérkus.
Kui kaaliumi sisaldus veres on normalisee-
runud, lihasndrkus kaob (3). Meeles peab
pidama, et organismi kogu kaaliumi sisaldus
ei ole viahenenud, vaid olemasolev kaalium on
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raku sees n-6 10ksus. Seega peaks kaaliumi
kontsentratsiooni korrigeerimine organismis
toimuma ettevaatlikult, sest liiga kiire tegut-
semise korral on oht tagasilodgi - hiiperka-
leemia (inglise keeles rebound hyperkalemia) -
tekkeks ja seeldbi eluohtlikeks stidameriit-
mihdireteks (5). Asendusravi kaaliumiga
vdahendab norkusataki kestust keskmiselt
kaks korda ning intravenoossed preparaadid
on vorreldes suukaudsete ravimitega parema
efektiga. Normokaleemia korral ei ole ndidus-
tatud jatkata kaaliumiga asendusravi. Kuni
eutiireoidismi saavutamiseni soovitatakse
B-adrenergilise stimulatsiooni parssimiseks
kasutada mitteselektiivseid beetablokaato-
reid, nditeks propranolooli (1, 5). On ndidatud,
et hiipertiireoidismi piisimise ajal tekib 62%-1
patsientidest uus TPP-atakk (4).

Tapsed TPP tekkimise mehhanismid ei
ole selged, kuid lihtsustatult on joutud jarg-
miste voimalusteni. Skeletilihastes on tallel
organismi kdige suuremad kaaliumivarud,
mis on vdga tdhtsad ka rakuvilise kaaliumi
homeostaasi séilitamise seisukohalt. Kaaliumi
liikumist rakust sisse ja vdlja reguleerivad
peamiselt Na-K ATPaas ja erinevat tiilipi
K-kanalid. Na-K ATPaasi iilesanne on viia naat-
riumit rakust vélja ja tuua kaaliumit rakku
sisse, pumba t66d stimuleerivad insuliin,
kilpnddarmehormoonid ja katehhoolamiinid
(just B2-adrenergiliste retseptorite kaudu).
Sellest jarelduvad TPP-atakki esilekutsuvad
tegurid: siisivesikurikas toit, kilpndarmehor-
moonide liig, fuitisiline koormus, stress (6).
Teisalt parsivad insuliin, katehhoolamiinid ja
nditeks ka kofeiin skeletilihasrakule spetsii-
filist Kir2.6-kanalit, mille tilesanne on liigne
kaalium rakust vilja toimetada. 1/3-1 TPP-
patsientidest on sellessamas Kir2.6-kanalis
leitud funktsioonikaoga (inglise keeles loss of
function) mutatsioon, mistdttu kanal ei toimigi
(7). Koos Na-K ATPaasi aktiivsuse suurenemi-
sega pohjustab muteerunud véi liiga parsitud
K-kanal lihasraku membraani paradoksaalse
depolarisatsiooni, sellega kaasneva Na-kanali
inaktivatsiooni ja sellest johtuva lihasnorkuse.

HAIGUSJUHU KIRJELDUS

27aastane meesterahvas hospitaliseeriti
kiirabiga erakorralise meditsiini osakonda
sama pdeva varahommikul tekkinud kite ja
jalgade norkuse tottu. Patsient oli teadvusel
ja vastas kiisimustele adekvaatselt. Tema
ainsaks kaebuseks oli valutu norkus jase-
metes, tundlikkusehdireid ta eitas. Anamneesi
tdpsustamisel selgus, et eelmise pdeva dhtul
oli patsient restoranis riisi ja liha s66nud,

alkoholi ta ei tarvitanud. Hommikul drgates
oli patsiendi nahk higiga kattunud ja siidame
ritm oli viaga kiire, ning kui ta tahtis voodist
iiles tousta, ei suutnud ta jalgu-kasi liigutada.
Uldiselt pidas patsient end sportliku eluviisiga
terveks meheks, kuid viimasel paaril kuul oli
ta mirganud kédtes vdrinat ja samuti olevat
pulsisagedus varasemaga vorreldes kiirem.
Suguvosas sarnast lihasnorkust kellelgi olnud
ei olevat.

Erakorralise meditsiini osakonnas olid
patsiendi elulised néitajad normis, kdrvale-
kaldena registreeriti EKGs siinustahhiikardia
125 korda minutis. Veregaaside analiiisis jai
kohe silma oluline hiipokaleemia: 1,9 mmol/I.
Lihasfermentide kontsentratsioonid veres olid
piirivddrtustest suuremad. Neuroloogilise
labivaatuse ajaks oli patsiendi kétes joud juba
tavaparane, kuid jalgades ptsis proksimaal-
sete lihaste norkus. Labajalgu suutis patsient
liigutada, sirget jalga voodilt iiles tosta ei
joudnud, polve- ja puusaliigesest joudis jalga
painutada. Kédlusperiostaalrefleksid olid
kiilgiihtlased, kuid madalad. Babinski refleksi
ei vallandunud. Kraniaalndrvide kahjustusele
viitavaid simptomeid ei taheldatud, tundlik-
kusehdireid ei olnud.

Erakorralise meditsiini osakonnas alustati
kohe intravenoosselt asendusravi kaaliumiga
KCl 7,45% lahusega annuses 40 ml koos NaCl
0,9% lahusega annuses 1000 ml, lisaks anti suu
kaudu 1200 mg kaaliumit. Patsient suunati
edasisteks uuringuteks ja raviks neuroloogia
osakonda. Kahe ja poole tunni parast voetud
kordusanaliiiisides oli kaaliumisisaldus veres
juba referentsvaartuste piires. Lihasnorkus
oli samuti taandunud, mirgata vois vaid
rahuolekutreemorit kites.

Tdiendavates vereanaliilisides ilmnes
tiireotoksikoosile sobiv leid (vaba tiiroksiin
56 pmol/], trijoodtiironiin 19,7 pmol/l, kilp-
naaret stimuleeriv hormoon < 0,004, tiireoid-
peroksiidaasivastaste antikehade tiiter oli tile
ettendhtud lubatud piiri). Ultraheliuuringul
kirjeldati inhomogeense struktuuriga kilp-
niddret. Seepeale konsulteeriti endokrino-
loogiga, kes maaras tlireostaatiliseks raviks
propiitiltiouratsiili annuses 100 mg 3 korda
pédevas ning propranolooli annuses 20 mg 3
korda padevas. Ravi foonil paranes patsiendi
subjektiivne enesetunne veelgi, vihenes
treemor kates ja normaliseerus pulsisagedus.

Diferentsiaaldiagnostilistel kaalutlustel
uuriti patsienti edasi. Neerupatoloogia vélis-
tamiseks hiipokaleemia pdhjusena méaarati
O00pdevane kaaliumi eritumine uriinis, kuid
see jai lubatud referentsvahemiku piiridesse.
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Elektroneuromiiograafia leid oli samuti
normis. Sidameriitmihdirete vélistamiseks
tehti Holteri monitoriga EKG, kus registreeriti [
astme atrioventrikulaarblokaad (PR > 260 ms).
Lihasnorkuse pohjuseks vois seega pidada
tiireotoksikoosi. Patsiendi seisund haiglast
vdljakirjutamisel oli hea, neuroloogilist
defitsiiti ei esinenud. Koduseks raviks jatkati
juba haiglas alustatud raviskeemi propiiil-
tiouratsiili ja ja propranolooliga.

KOKKUVOTE

Tiireotoksiline perioodiline paraliiiis on viga
harva esinev héire, kuid see on ravitav. Jarsku
tekkinud valutu lihasnoérkuse ja sellega kaas-
neva hilipokaleemia korral peab kindlasti kont-
rollima kilpnddarme hormoonide taset, sest
TPP késitlus erineb mdnevorra perekondliku
(voi de novo mutatsiooniga) hiipokaleemilise
paraliitisi késitlusest. Teisel juhul kasutatakse
raviks karboanhiidraasi inhibiitorit, kuid TPP
korral v6ib selle kasutamine hoopis atakke
esile kutsuda. TPPd ravitakse kaaliumiga, kuni
normokaleemia on taastunud. Raviskeemis on
ka propranolool ning samuti tuleb korvaldada
tiireotoksikoosi pdhjustanud tegurid. Valtima
peaks atakke esile kutsuvaid tegureid nagu
futsiline koormus, stisivesikurikas toit ja
stress. Eutiireodismi korral TPP ei teki.

VOIMALIKU HUVIKONFLIKTI DEKLARATSIOON

Artikliautoritel puudub huvide konflikt seoses artikliga.

Nousolek haigusjuhu avaldamiseks on patsiendilt saadud kliinilise
o6 kaigus.

SUMMARY

Thyrotoxic periodic paralysis

Mari Muldmaa?, Ande Lindmae?

Periodic paralysis is a rare neuromuscular
ion channel disorder manifested by transient
painless muscle weakness. It is classified as
hypokalemic, hyperkalemic or normokalemic
depending on blood potassium levels. Thyro-
toxic periodic paralysis is a very rare form
of hypokalemic periodic paralysis, affecting
0.1% to 2% of all patients with hyperthyreosis.
It is much more common in males than in
females. Altough a very rare condition, one
must always look for anomalities in thyroid
function tests when encountering a patient
with acute muscle weakness and hypokalemia
since the management of thyrotoxic periodic
paralysis differs from the management of
familial hypokalemic paralysis. Treatment

Tabel 1. Perioodilised paraliitisid vordluses

Hiipo- - - Hiiper-
kalgemiline Tulr'gotg.ll(‘s:llne kalgemiline Anderseni
perioodiline  P¢ "I’.‘.’.. lfine perioodiline siindroom
paraliiiis paraluus paraliiiis
Keskmine 1.voi 2. >20aasta 1. eludekaad 1.voi 2.
vanus eludekaad eludekaad
haigestu-
misel
Hoogude Paar korda Harva Sage (mitmed Iga kuu
sagedus aastas korrad paevas)
Hoogude Tunnid-pdevad  Tunnid-péevad Minutid-tunnid ~ P&evi
kestus
Esilekutsuvad  Fuiisiline Fiiusiline Fiiusiline Puhkus parast
tegurid koormus, koormus, koormus, flusilist
stsivesiku- stisivesikurikas nalgimine, koormust
rikas toit, toit, stress stress, K-rikkad
stress toidud
K+ tase hoo Madal Madal Normis voi Normis, madal
ajal korge voi korge
Kaasuv leid Hilisealgusega Tiireotoksikoos Miiotoonia, Diismorfia,
miiopaatia hilisealgusega  pikk QT-
miopaatia intervall,
ventriku-
laarsed
artitmiad
Etioloogia Autosoom- Tureotoksikoos,  Autosoom- Autosoom-
dominantne voimalik parilik dominantne dominantne
mutatsioon komponent mutatsioon mutatsioon
lihasraku- lihasraku- Kir-kanalis
membraani Ca- membraani
voi Na-kanalis Na-kanalis
Geeni Mittetaielik Korge Mittetaielik
penetrantsus  penetrantsus
(naistel)
Epidemio- Mehed > Mehed > naised, Mehed =naised Perekonna-
loogia naised asiaatidel sisesed
rohkem fenotiiibi
variatsioonid
Ennetav ravi Karbo- Eutiireoidism, Karbo- Karbo-
anhiidraasi propranolool anhiidraasi anhidraasi
inhibiitorid, inhibiitorid, inhibiitorid
kaaliumit tiasiid-
organismist diureetikumid,
mitte- vajaduse korral
valjaviivad inhaleeritavad

diureetikumid

B-agonistid

Mugandatud eesti keelde portaali UpToDate® pohjal.

consists of potassium replacement and
propranolol and once euthyroidism is restored
the attacks of TPP no longer occur.
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