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itelman sendromu, nadir görülen otozomal resesif geçişli kalıtsal bir
hastalıktır. İlk olarak 1966 yılında Gitelman ve ark. tarafından ta-
nımlanmıştır.1 Prevalansı tam olarak bilinmemekle birlikte 1998 yı-

lında yapılan bir çalışmada milyonda 1.2 olduğu tahmin edilmektedir.2

Gitelman sendromu distal tübüler hücrelerden sodyum ve klorun reab-
sorpsiyon defektine bağlı olarak gelişen, hipokalemi, metabolik alkaloz, hi-
pomagnezemi ve hipokalsiüri ile karakterize bir sendromdur. Tiyazide
duyarlı sodyum (Na+)-klor (Cl-) taşıyıcılarındaki mutasyonel defektler Gi-
telman sendromuna yol açmaktadır. Bu taşıyıcılardaki mutasyon sonucu
nefronun bu segmentinde kalsiyum reabsorpsiyonu artmakta ve bu da hi-
pokalsiüriye sebep olmaktadır.3 Hipomagnezemi ise tiyazide duyarlı taşıyı-
cıların magnezyumun hücre içerisine alımını arttırması sonucu
gelişmektedir.4,5 Gitelman sendromu sıklıkla erişkinlerde rutin araştırmalar

Gitelman Sendromu:
İki Olgunun Sunumu ve

Literatürün Gözden Geçirilmesi

ÖÖZZEETT  Gi tel man sen dro mu, na dir gö rü len oto zo mal re se sif ge çiş li ka lıt sal bir has ta lık tır. Bu yazı da,
mer ke zi miz de Gi tel man sen dro mu ta nı sı ko nu la rak te da vi si dü zen le nen iki ol gu yu sun ma yı amaç -
la dık. Ol gu lar da hi po ka le mi, me ta bo lik al ka loz, hi po mag ne ze mi ve hi po kal si ü ri gi bi Gi tel man sen -
dro mu nun ti pik la bo ra tuv ar bul gu la rı mev cut tu. Her iki va ka ya da oral po tas yum ve mag nez yum
te da vi si ve ril di. Te da vi ye ye ter li ya nıt alı na ma ma sı üze ri ne in do me ta zin baş lan dı.
So nuç ola rak, Gi tel man sen dro mu nun te da vi sin de po tas yum ve mag nez yum rep las ma nı na rağ men
ce vap alı na ma dı ğı du rum lar da in do me ta zin baş lan ma sı te da vi ye ya nı tı ar tı ra bi lir.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Gi tel man sen dro mu, hi po ka le mi

AABBSS  TTRRAACCTT  Gi tel man syndro me is a ra re au to so mal rec ces si ve di se a se. He re in this re port two ca -
ses of this sydro me which we re di ag no sed and tre a ted in our cen ter was re por ted. Hypo ka le mi a, me -
ta bo lic al ka lo sis, hypo mag ne se mi a and hypo cal su ri a which we re the cha rac te ris tic fin dings of this
syndro me we re all pre sent in the se ca ses. Both of the ca ses we re tre a ted with oral po tas si um and
mag ne si um rep la ce ment the rapy. Ex pec ted po si ti ve ans wer with this the rapy co uld not be ac hi e -
ved so in do me ta cin was ad ded. 
As  a conc lu si on that if oral mag ne si um and po tas si um rep la ce ment is not suf fi ci ent, ad di ti on of in-
do me ta cin to the pro to co le in cre a ses the res pon se to the the rapy in Gi tel man Syndro me.

KKeeyy  WWoorrddss::  Gi tel man syndro me, hypo ka le mi a

TTuurr  kkii  yyee  KKllii  nniikk  llee  rrii  JJ  NNeepphhrrooll  22000088;;33((22))::7788--8822

Dr. Edip UÇAR,a

Dr. Güven KUVANDIK,b

Dr. Oğuz GÜVEN,c

Dr. Mehmet DURU,b

Dr. Murat GÜLLÜa

aİç Hastalıkları AD, 
bİlkyardım ve Acil AD, 
cÜroloji AD, 
Mustafa Kemal Üniversitesi 
Tıp Fakültesi, Hatay

Ge liş Ta ri hi/Re ce i ved: 14.03.2007
Ka bul Ta ri hi/Ac cep ted: 29.11.2007

Ya zış ma Ad re si/Cor res pon den ce:
Dr. Edip UÇAR
Mustafa Kemal Üniversitesi 
Tıp Fakültesi, 
İç Hastalıkları AD, Hatay
TÜRKİYE/TURKEY
edip_ucar@yahoo.com  

Cop yright © 2008 by Tür ki ye Kli nik le ri

OLGU SUNUMU   



GİTELMAN SENDROMU: İKİ OLGUNUN SUNUMU VE LİTERATÜRÜN GÖZDEN GEÇİRİLMESİ Edip UÇAR ve ark.

Turkiye Klinikleri J Nephrol 2008;3(2)kiye Klinikleri J Int Med Sci 2008, 4 79

sırasında tespit edilir. Hipomagnezemi ateş sıra-
sında ortaya çıkan tekrarlayıcı karpopedal spazm-
larla kendini gösterebilir. Ayrıca potasyum
düşüklüğü nedeniyle gelişen ve günlük hayatı et-
kileyecek kadar şiddetli halsizlik de yapabilir.6,7 Biz
burada kliniğimize hipokalemi nedeniyle başka
merkezlerden sevk edilen ve tetkikler sonucu Gi-
telman sendromu tanısı konularak tedavisi düzen-
lenen iki olguyu sunmayı ve literatürü gözden
geçirmeyi amaçladık.

OLGU 1

Yirmi dört yaşında kadın hastanın; iki aydır halsiz-
lik, kas güçsüzlüğü, baş dönmesi, iştahsızlık şika-
yetleri ile müracaat ettiği sağlık kurumunda
yapılan tetkiklerinde kan potasyum düzeyinde dü-
şüklük tespit edilmiş ve oral potasyum tedavisine
başlanmış. Birbuçuk ay boyunca ilacı kullanmasına
rağmen şikâyetleri geçmeyen ve kan potasyum dü-
zeyi yükselmeyen hasta fakültemize sevk edilmiş.
Anamnezinde bilinen bir sistemik hastalığı yoktu
ve laksatif ve diüretik dahil hiçbir ilaç kullanım hi-
kayesi mevcut değildi. 

Yapılan fizik muyenesinde; hasta normotansif
olup, fizik muayene bulguları doğaldı.

Hastada hipokalemi, hipomagnezemi, diğer
elektrolit düzeyleri normaldi. Yapılan laboratuvar
tetkikleri Tablo 1-3’te gösterilmiştir.

Hastaya 80 mmol/gün oral potasyum, 450
mg/gün oral magnezyum başlandı. Üç aylık teda-

viye rağmen yeterli yanıt alınamaması üzerine 75
mg/gün indometazin başlanıldı. Tedavi sonrası 30.
günde potasyum düzeyi 3.6 mmol/L’ye yükselen
hasta halen polikliniğimizde takip edilmektedir.

OLGU 2

Beş aydır kas güçsüzlüğü, halsizlik, uyuşma şika-
yetleri ile müracaat ettiği sağlık kurumunda yapı-
lan tetkikler sonucu potasyum düşüklüğü tespit
edilen 66 yaşında kadın hastaya potasyum klorid +
potasyum bikarbonat tablet tedavisi başlanmış. Üç
ay ilacı kullanmasına rağmen şikayetleri geçmeyen
ve kan potasyum düzeyi yükselmeyen hasta fakül-
temize sevk edilmiş. Anamnezinde bilinen bir sis-
temik hastalığı yoktu, laksatif ve diüretik dahil
hiçbir ilaç kullanım hikayesi mevcut değildi. 

Yapılan fizik muayenesinde; hasta normotan-
sif olup, gözde bilateral retinaların süperotempora-
linde saptanan opasiteler dışında özellik yoktu.

Hastada, hipokalemi ve hipomagnezemi mev-
cut olup diğer elektrolit düzeyleri normaldi. Yapı-
lan laboratuvar tetkikleri Tablo 1, 2 ve 3’te
gösterilmiştir. Hastaya bu bulgular ile Gitelman
sendromu tanısı konuldu.

Hastaya, 80 mmol/gün oral potasyum ve 450
mg/gün oral magnezyum başlanmasına rağmen te-
daviye yeterli yanıt alınamaması üzerine 75
mg/gün indometazin başlanıldı. Tedavi sonrası 30.
günde potasyum düzeyi 4.2 mmol/L’ye yükselen
hasta halen polikliniğimizde takip edilmektedir.

TARTIŞMA

Gitelman sendromu, distal tübüler hücrelerden
sodyum ve klorun reabsorpsiyon defektine bağlı
olarak gelişen, hipokalemi, metabolik alkaloz, hi-
pomagnezemi ve hipokalsiüri ile karakterize oto-
zomal resesif geçişli bir hastalıktır.1 Epidemiyolojik
çalışmalarda etnik köken farkı olmadığı ve her iki
cinsin eşit derecede etkilendiği (E/K= 1) gözlen-
miştir.2

Gitelman sendromu ile tiazid diüretik kulla-
nımı sonucu oluşan elektrolit bozukluğu klinik ola-
rak benzerlikler taşıdığından bu konu birçok
araştırmacının ilgisini çekmiştir. Gitelman sendro-
munda mutasyon sonucu distal toplayıcı tübülün

Olgu 1 Olgu 2
Hematoloji

Lökosit (x10³/µL) 6.8 7.4

Hemoglobin (g/dL) 13.1 12.3

Trombosit (x10³/µL) 235 258

Biyokimya

Kreatinin (mg/dL) 0.8 0.9

Ürik asit (mg/dL) 4.1 4.8

Arter Kan Gazı

pH 7.49 7.52

PaCO2 (mmHg) 39 43

PaO2 (mmHg) 98 96

HCO3 (mmol/L) 29.3 34.1

TABLO 1: Hematolojik, biyokimyasal ve arteryel kan
gazı bulguları.
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apikal membranında bulunan tiazid-duyarlı kot-
ransporter’larda diğer adıyla Na-Cl kotransporter
(NCCT)’da fonksiyon kaybı olabileceği düşünülm-
üştür.8-11 Gitelman sendromu ile NCCT geni ara-
sındaki ilişki 16q13 kromozom üzerinden %99
penetrasyon ile otozomal resesif geçişli olduğunu
göstermiştir.8,12,14 Tiazid-duyarlı kotransporterlarda
oluşan defekt NaCl kaybına ve hipovolemiye yol
açar. Renin-anjiotensin-aldosteron sisteminin sti-
müle edilmesiyle apikal bölgede Na reabsorpsiyonu
artar, aynı zamanda bazolateral Na-K-ATPase sti-
müle olur. Artmış aldosteron düzeyleri, medüller
ve toplayıcı kanallardaki H-ATPase pompalarını
uyararak apikal hidrojen sekresyonunu arttırır. Na-
K-ATPase pompasının aktivasyonu sonucu hidro-
jen eksresyonu artarken potasyumun bazolateral
membrandan lümene geçişi artar. Bu geçiş hipoka-
lemik metabolik alkoloz ile sonuçlanır. Sodyumun,
sodyum kanalları ile reabsorpsiyonuna potasyum
ve hidrojen iyonu eksresyonu eşlik eder bu da hi-
pokalemiyi ve metabolik alkalozu arttırır. NaCl up-
take’i apikal membrandan azalırken, Na-K-ATPase
yolu ile sodyumun sürekli olarak hücreden çıkışı
gerçekleşir. Sodyumun hücre içinde azalması, dis-
tal toplayıcı tübüler hücrelerde hiperpolarizasyona
ve  kalsiyumun  apikal  membrana  geçişi  ile  so-
nuçlanır.15 Benzer şekilde tiazid-duyarlı kotrans-
porterlarda oluşan fonksiyon kaybı apikal
bölgedeki Na/Mg değişiminin inhibisyonuna neden
olur.16 Olgularımızın her ikisinde de diüretik veya
başka bir ilaç kullanım öyküsü yoktu.

Gitelman sendromlu hastalar, amniyotik sıvı
volümü normal olan, zamanında doğmuş, infantil
ve okul öncesi dönemde semptomu olmayan has-
talardır. Sıklıkla adölesan veya erken erişkin dö-
nemde saptanırlar. Bazen de asemptomatik
hastaların laboratuvar tetkikleri sırasında ya da kas
güçsüzlüğü, halsizlik, kramp, karpopedal spazmlar
gibi hafif semptomların varlığında tespit edilir. Bu-
nunla birlikte tetani, rabdomyoliz ve paralizi gibi
ciddi semptomlar da bildirilmiştir.17-19 Prematurite,
polihidroamniyoz veya poliüri yoktur. Seksüel
veya mental matürasyon normal olmasına karşın
gelişme geriliği bildirilmiştir.20 Bizim olguların her
ikisi de bayan olup birisinin tanısı ileri yaşlarda ko-
nuldu. Olguların doğum öncesi veya doğumları ile
ilgili yeterli anamnez alınamadı.

Olgu 1 K-Mg sonucu İndometazin sonucu Olgu 2 K-Mg sonucu İndometazin sonucu
Elektrolit

Sodyum (mmol(L) 138 140 140 139 138 140

Potasyum (mmol/L) 2.7 2.9 3.6 2.6 3.1 4.2

Klor (mmol/L) 105 106 105 109 106 108

Magnezyum (mmol/L) 1.2 2.1 2.2 1.3 2.0 1.9

Kalsiyum (mg/dL) 8.6 8.5 8.8 8.8 8.9 8.8

Fosfor (mg/dL) 3.9 3.9 4.4 4.1 4.4 4.2

Hormon

iPTH (pg/mL) 21 9

Renin (ng/mL/h) 5.80 5.40

Aldosteron (pg/mL) 16 4.45

TABLO 2: Serum elektrolit ve hormon bulguları.

iPTH: İntakt paratiroid hormon.

Olgu 1 Olgu 2
pH 7 6

Ca/Cr (molar oranı) 0.054 Hesaplanamadı

24 saatlik Ca (mmol/gün) 0.6 Ölçülemeyecek kadar düşük

24 saatlik K (mmol/gün) 44.64 36.1

24 saatlik Mg (mmol/gün) 7,8 7,67

24 saatlik kreatinin (mmol/gün) 11,1 10,4

FEMg (%) 4.9 5.1

FEK (%) 23.4 26.5

Ccr (mL/dak) 120.08 68.51

24 saatlik idrar miktarı (ml/gün) 1500 1300

TABLO 3: İdrar bulguları.

Ca/Cr: Kal si yum/kre a ti nin ora nı; FEMg: Frak si yo nel mag nez yum eks kres yo nu; 
FEK: Frak si yo nel po tas yum eks kres yo nu; Ccr: Kre a ti nin kli ren si.
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Gitelman sendromlu hastaların semptomları
ve yaşam kalitesi üzerine yapılan çalışmada 50 eriş-
kin hasta alınmış ve bu çalışmada Na-Cl kotrans-
porterdaki mutasyon doğrulanmıştır.21 Bu
hastalarda sıklıkla tuz açlığı (%95), kramplar (%84),
halsizlik (%82), kırgınlık (%80), kas güçsüzlüğü,
kas ağrısı (%70), polidipsi (%65), noktüri (%80) gibi
konstitüsyonel semptomlar gözlenir. Gitelman sen-
dromlu hastaların, kontrol grubuna göre sağlıkla il-
gili yaşam kalitesi daha düşüktür. Gitelman
sendromlu hastaların semptomları ile laboratuvar
düzeylerinin anormalikleri arasında korelasyon bu-
lunamamıştır.

Bütün Gitelman sendromlu hastalarda hipoka-
lemi, hipomagnezemi, metabolik alkaloz ve azal-
mış üriner kalsiyum eksresyonu mevcuttur. Klor
klirensi furosemid sonrası artarken, tiyazid sonrası
artmaz. Normal serum PTH, 25-hidroksivitamin
D3 ve 1,25 dihidroksivitamin D3 düzeyleri bildi-
rilmiştir.22,23

Gitelman sendromunu Bartter sendromun-
dan ayırt etmek gerekir. Gitelman sendromunda
hipomagnezemi ve hipokalsiüri mevcuttur.. Bart-
ter sendromu ise neonatal dönemde nefrokalsi-
nozis, dehidratasyon ve büyüme gelişme geriliği
gibi ciddi semptomlar ile karşımıza çıkar. Ayrıca
genetik analiz ile ayırımını yapmak mümkündür.
Gitelman sendromunda 16q13 kromozumunun
NCCT kodunda otozomal resesif geçiş tespit edil-
miştir.19

Gitelman sendromunda tedavinin temelini po-
tasyum klorür desteği oluşturmaktadır. Bununla
birlikte hipokaleminin tedavisi oldukça güçtür.
Yüksek miktarda oral potasyuma (çocuklarda 10
mmol/kg/gün’e kadar, erişkinde ise 500 mmol/gün
kadar) ihtiyaç duyulabilir.19 Yüksek miktarda po-
tasyum alımı aldosteron sentezini arttırmak sure-
tiyle böbrekten potasyum atılımını daha da
arttırabilir.24,25 Potasyum tutucu diüretik eklenmesi
hipokalemiyi ve semptomlarını azaltabilir. Eş za-
manlı olarak oral magnezyum tedavisi başlanılır.

Magnezyum günde 4 veya 5 defa 300 mg verilebi-
lir ve sıklıkla istenilen dozlarda ishale yol açabilir.
Magnezyum tedavisi; üriner klor kaybınının, diğer
minerallerin ve hipokaleminin düzeltilmesinde de
yardımcı olur.26,27 Bizim olguların her ikisinde de
serum Magnezyum düzeyleri düşük olup olgulara
magnezyum replasmanı başlandı. Tedavinin 1.
ayından itibaren kan magnezyum düzeyleri normal
sınırlar içerisinde seyretti.

Gitelman sendromlu hastalarda magnezyum
verilmesi faydalı olmakla birlikte ishal nedeniyle
kesilebilmektedir. Ayrıca istenilen klinik ve biyo-
kimyasal faydaları yeterince sağlayamamaktadır.
Magnezyum desteğinin sağlanmasının, intrasellü-
ler ve ekstrasellüler potasyum konsantrasyonlarına
etkisinin olmadığını gösteren yayınlar mevcut-
tur.28 Gitelman sendromlu hastalarda düşük doz 1-
2 mg/kg/gün indometazin verilmesi klinik ve
biyokimyasal parametrelerin kontrol altına alın-
masını sağlayabilir.20 Olgularımızda potasyum ve
magnezyum replasmanına rağmen serum potas-
yum düzeyi normal düzeylerine gelmediği için in-
dometazin 1 mg/kg/gün olarak başlandı. Tedavinin
birinci ayında serum potasyum düzeyi bir olguda
normal iken diğerinde kısmi cevap alındı.

Tedaviye dirençli açıklanamayan hipokalemi-
lerde Gitelman sendromu daima akılda tutulmalı-
dır. Uygun potasyum ve magnezyum tedavisine
rağmen tedaviye beklenen yanıtı vermeyen vaka-
larda tedavi protokolüne indometazinin eklenmesi
yanıtı arttırabilmektedir.

SONUÇ

Açıklanamayan hipokalemilerde, Gitelman sen-
dromu gibi renal tübüler hastalıklar akla gelme-
lidir. Ayrıntılı elektrolit analizi ve hormon
değerlendirilmesi ayırıcı tanıda temel taşları
oluşturmaktadır. Tedavide potasyum ve magnez-
yum replasmanına rağmen cevap alınamadığı du-
rumlarda indometazin başlanması tedaviye yanıtı
arttırabilmektedir.
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