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STRESZCZENIE

Ciężka hipokaliemia może być wynikiem zaburzeń ce-
wek nerkowych. Występują one dość często w prze-
biegu  pierwotnego i wtórnego zespołu Sjögrena oraz
innych chorób z autoagresji. Przedstawiono typowy

przypadek kwasicy cewkowej dystalnej w przebiegu
zespołu Sjögrena, w którym pierwszą manifestacją kli-
niczną był niedowład w przebiegu hipokaliemii.
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Słowa kluczowe: hipokaliemia, kwasica cewkowa,
zespół Sjögrena

Zespół Sjögrena (SS, Sjögren syndrome)
jest przewlekłą chorobą autoimmunologiczną
przebiegającą z zajęciem gruczołów zewnątrz-
wydzielniczych, którego typową manifestacją
kliniczną jest tzw. „zespół suchości”. W prze-
biegu SS zarówno pierwotnego, jak i wtórne-
go (towarzyszącego innym chorobom tkanki
łącznej) często występuje zajęcie narządów
wewnętrznych, w tym nerek. Zmiany stwier-
dzane w nerkach dotyczą głównie śródmiąż-
szu i cewek, a najczęstszą manifestacją kli-
niczną zespołu Sjögrena ze strony układu
moczowego jest kwasica cewkowa dystalna,
występująca według niektórych autorów aż
w 30% przypadków.

OPIS PRZYPADKU

Wywiad i badanie przedmiotowe
Chora w wieku 40 lat zgłosiła się do szpi-

tala z powodu niedowładu prawej kończyny
górnej oraz znacznego osłabienia siły mięśnio-
wej pozostałych kończyn nasilającego się od
kilku dni. W wywiadzie chorobowym chora
podawała rozpoznany przed 7 laty, potwier-
dzony biopsyjnie, toczeń skórny (DLE, discoid
lupus erythematosus), krótkotrwale i skutecz-
nie leczony deksametazonem. Ponadto rok
wcześniej wykonano u niej zabieg usunięcia

macicy z przydatkami z powodu mięśniaków
macicy, wówczas także zmieniono leczenie
hormonalne — zakończono podawanie pro-
gestagenów, a rozpoczęto stosowanie estro-
genów (w hormonalnej terapii zastępczej).

Oprócz osłabienia siły mięśniowej jedy-
nymi dolegliwościami zgłaszanymi przez
chorą było nasilone łysienie i próchnica zę-
bów. Nie skarżyła się na bóle stawów, nie było
zmian na skórze. W badaniu przedmiotowym
stwierdzono osłabienie odruchów głębokich,
ciśnienie tętnicze wynosiło 90/60 mm Hg.
Poza tym nie stwierdzono istotnych odchyleń
w badaniu przedmiotowym.

Badania dodatkowe
W badaniach laboratoryjnych stwierdzo-

no: stężenie potasu 1,85 mM/l, sodu 142 mM/l,
chlorków 118 mM/l. W gazometrii włośnicz-
kowej odnotowano: pH 7,32, HCO3

- 11,7 mM/l,
niedobór zasad — 11,8. Stężenia mocznika
i kreatyniny były w normie (odpowiednio:
34 mg/dl i 0,75 mg/dl). W badaniu ogólnym
moczu stwierdzono ślad białka, w osadzie mo-
czu nie stwierdzono erytrocytów ani leukocy-
tów, odczyn moczu był obojętny i wynosił 7,0.
Posiew moczu był ujemny. Wykonany po kil-
ku dniach klirens kreatyniny był obniżony
i wynosił 66 ml/min, a dobowa utrata białka
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Diagnostyka kwasicy
U chorej stwierdzono kwasicę metabo-

liczną (pH 7,32, HCO3
–  11,7 mM/l) hiperchlo-

remiczną (Cl 118 mM/l), czyli z prawidłową
luką anionową (LA = 10 mM/l). W czasie, gdy
u chorej stwierdzano niewyrównaną kwasicę
metaboliczną, pH moczu było obojętne i wy-
nosiło 7,0. Także w czasie testów zakwaszania
moczu z chlorkiem amonu (test Wronga Da-
viesa) i furosemidem nie uzyskano zakwasze-
nia moczu. Frakcyjne wydalanie wodorowę-
glanów z moczem było prawidłowe i wynosiło
2,2%. Nie wykazano cech uszkodzenia cewki
proksymalnej (niskie frakcyjne wydalanie
HCO3

– i fosforanów, brak aminoacydurii i glu-
kozurii). Na podstawie powyższych badań roz-
poznano hipokalemiczną kwasicę cewkową
dystalną (dRTA, distal renal tubular acidosis).

Diagnostyka immunologiczna
W badaniach immunologicznych stwier-

dzono hipergammaglobulinemię (21,3 % [nor-
ma 8,4–18,3%]), podwyższone stężenie IgG
wynoszące 19,5 g/l (norma 7,2–16,8), obecne
przeciwciała przeciwjądrowe w niskim mianie
([ANA, antinuclear antibodies] (+) m80, ANA
Hep-2 (+) m80), przeciwciała przeciwko anty-
genowi Ro SSA (anty-Ro) — 108 j (norma < 3)
i przeciwciała przeciwko antygenowi La SSB
(anty-La) — 91 j (norma < 3), czynnik reuma-
toidalny — 122 U/ml (norma < 20) i podwyż-
szone stężenie kompleksów immunologicznych
— 4,1 jm. (norma < 1). Przeciwciała przeciw
natywnemu DNA (nDNA) były ujemne. Stę-
żenie białka C-reaktywnego, składowych do-
pełniacza były w normie. W badaniu immuno-
patologicznym wycinka skóry wykazano immu-
nofluorescencję jąder komórek naskórka
(IgG) (ryc. 2).

Diagnostyka zespołu Sjögrena
Podejrzewając zespół Sjögrena (obecna

kwasica cewkowa dystalna, nasilona próchni-
ca, łysienie, wyniki badań immunologicznych),
wykonano test Schirmera, który był ujemny.
Wykonano scyntygrafię ślinianek, w której nie
uwidoczniły się ślinianki podżuchwowe,
a w przyusznicach wychwyt znacznika był śladowy.
Stwierdzono spłaszczone krzywe sialoscynty-
graficzne i brak reakcji na bodziec wydzielni-
czy. Cechy znacznego stopnia uszkodzenia śli-
nianek stwierdzone w scyntygrafii mogły odpo-
wiadać zespołowi Sjögrena (ryc. 3). Ze względu
na białkomocz wykonano biopsję nerki, w któ-
rej stwierdzono cechy uszkodzenia cewek ner-
kowych (włóknienie, torbielowate poszerzenie

Rycina 1. Diagnostyka hipokaliemii w opisanym przypadku

Rycina 2. Badanie immunopatologiczne wycinka skóry

wynosiła 1,0 g/24 h. W proteinogramie krwi
stwierdzono podwyższone stężenie gamma-
globulin.

Diagnostyka hipokaliemii
Początkowo szybko wyrównano hipoka-

liemię, uzyskując ustąpienie osłabienia mię-
śni. Następnie w celu przeprowadzenia ba-
dań odstawiono substytucję potasu. Stwier-
dzono wówczas stałe obniżanie stężenia
potasu w surowicy. Pomimo wystąpienia hi-
pokaliemii (stężenie potasu obniżyło się do
3,2 mM/l), obserwowano stałą wartość kaliu-
rii wynoszącą około 70 mM/24 h oraz stale
podwyższone frakcjonowane wydalanie po-
tasu (FeK) wynoszące około 20% (ryc. 1). Za
przyczynę hipokaliemii uznano więc hiper-
kaliurię.
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i wałeczki w świetle), zmiany w śródmiąższu
(nacieki komórek jednojądrzastych z tworze-
niem grudek chłonnych), a także zaawansowa-
ne zmiany w kłębuszkach nerkowych (prolife-
racja komórek mezangium, z cechami lobuli-
zacji kłębków i ogniskowych zrostów z torebką)
(ryc. 4). W immunofluorescencji stwierdzono
obfite bryłowate złogi IgA, linijne złogi IgG
oraz dość obfite złogi C3 i fibrynogenu w pę-
tlach kłębków. Na podstawie wykonanych ba-
dań rozpoznano zespół Sjögrena.

KOMENTARZ

Hipokaliemia
Obniżenie stężenia potasu we krwi jest

częstym zaburzeniem gospodarki elektrolito-
wej. W praktyce klinicznej ma zwykle charak-
ter jatrogenny, związany ze stosowaniem diu-
retyków. Jedną z rzadkich przyczyn hipokalie-
mii jest nadmierna utrata potasu związana
z uszkodzeniem cewek nerkowych. Nadmierna
kaliuria może prowadzić do ciężkiej hipoka-
liemii, osłabienia i niedowładów mięśni, w tym
mięśni oddechowych i w efekcie do zgonu [1].
Podstawowym badaniem w diagnostyce jest
oznaczenie kaliurii. Badanie jest proste, jed-
nak wykonując je, należy pamiętać, że na uzy-
skany wynik wpływa stosowanie diuretyków
oraz substytucja potasu. Oceniając kaliurię,
powinno się zawsze brać pod uwagę kaliemię
oraz stężenie kreatyniny. W omawianym przy-
padku w czasie diagnostyki kaliemii nie sto-
sowano substytucji potasu ani diuretyków oraz
obliczono FeK (odpowiednie normy i wzory
podano w tab. 1).

Kwasica cewkowa
Diagnostyka kwasicy cewkowej jest za-

gadnieniem, które wydaje się bardzo skompli-
kowane i trudne. W piśmiennictwie spotkać
można opisy wielu prób i testów. W praktyce
klinicznej podstawowa, uproszczona diagno-
styka kwasic cewkowych jest dość prosta. Pod-
stawą jest oczywiście stwierdzenie kwasicy
metabolicznej hiperchloremicznej, czyli kwa-
sicy metabolicznej z prawidłową luką anio-
nową. Wystarczą do tego oznaczenie gazome-
trii oraz stężeń potasu, sodu i chloru. Po wy-
kluczeniu innych przyczyn tego rodzaju
kwasicy (tab. 2) rozpoznanie kwasicy cewko-
wej jest bardzo prawdopodobne.

Najczęściej występuje kwasica cewkowa
dystalna — jest to typ 1, klasyczny, dla którego
typowy jest brak zdolności do zakwaszania mo-
czu oraz hipokaliemia. Znacznie rzadziej wystę-

Rycina 3. Scyntygrafia ślinianek

Rycina 4. Biopsja nerki (barwienie HE)

puje kwasica proksymalna, typ 2, która charak-
teryzuje się nadmierną utratą wodorowęglanów
z moczem. Dla tej kwasicy bardzo charaktery-
styczne jest duże zapotrzebowanie na wodoro-
węglany (nawet kilkaset mM NaHCO3 na dobę)
i związana z tym trudność w wyrównaniu tej
kwasicy. W typie 2 często występują też inne
zaburzenia cewki proksymalnej, w jej przebie-
gu może więc wystąpić glukozuria i hipofosfa-
temia. Dla typu 4 charakterystyczna jest hiper-
kaliemia (uproszczone różnicowanie kwasic
cewkowych podano w tab. 3) [2, 3].
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W omawianym przypadku rozpoznano
kwasicę cewkową dystalną — rozpoznanie to
potwierdził test zakwaszania moczu (Wronga
Daviesa) oraz prawidłowe frakcyjne wydala-
nie HCO3

–. Kwasica cewkowa dystalna zwią-
zana jest ze zmniejszoną zdolnością cewki dy-
stalnej do wytworzenia i/lub utrzymania pra-
widłowego gradientu stężeń jonów
wodorowych pomiędzy komórkami a światłem
cewek.

Kwasice cewkowe u osób dorosłych naj-
częściej mają charakter wtórny. Najczęstszy-

mi przyczynami wtórnej dRTA u osób doro-
słych są choroby autoimmunologiczne prze-
biegające z hipergammaglobulinemią, takie
jak zespół Sjögrena, toczeń rumieniowaty
trzewny, reumatoidalne zapalenia stawów,
autoimmunologiczne zapalenie wątroby, co-
litis ulcerosa, krioglobulinemia, sarkoidoza
czy autoimmunologiczne zapalenie tarczy-
cy; 50% wszystkich przypadków dRTA u do-
rosłych to chorzy z zespołem Sjögrena [4].
Mechanizm powstawania uszkodzenia ce-
wek nerkowych w tych chorobach nie jest do
końca poznany — w kilku przypadkach SS
udowodniono brak H-ATPazy w cewce dy-
stalnej [5].

Zespół Sjögrena
 Jest to przewlekła choroba autoimmu-

nologiczna przebiegająca z zajęciem gruczo-
łów zewnątrzwydzielniczych. Chorują głównie
kobiety (M:K, 1:9) w średnim wieku. Wystę-
pować może jako zespół pierwotny lub wtór-
ny w przebiegu innych chorób autoimmuno-
logicznych [6]. Zespół Sjögrena może przebie-
gać jako schorzenie narządowo swoiste, ogra-
niczone do gruczołów egzokrynnych, lub jako
choroba układowa z zajęciem wielu narządów
wewnętrznych [7]. Typowe objawy to suchość
w jamie ustnej i bóle spojówek składające się
na „zespół suchości” (sicca complex — xero-
stomia, xerophthalmia), związany z nieprawi-
dłowym wydzielaniem śliny i łez. Inne objawy
związane z gruczołami zewnątrzwydzielniczy-
mi to łysienie, nasilona próchnica zębów, ob-
jawy dysuryczne.

W przebiegu SS występuje również zaję-
cie wielu narządów i układów: nerek, płuc, śle-
dziony, wątroby, tarczycy, szpiku, węzłów
chłonnych, stawów i mięśni, naczyń (vasculitis,
zespół Raynauda) oraz układu nerwowego
(zmiany neuropsychiczne i obwodowa neuro-
patia) [4]. Zespołowi Sjögrena towarzyszą tak-
że różnego rodzaju choroby skórne, między
innymi toczeń skórny, którego wystąpienie
może wyprzedzać rozpoznanie SS lub pojawić
się u osób z rozpoznaną wcześniej chorobą [8].

W badaniach immunologicznych charak-
terystyczna dla SS jest hipergammaglobuline-
mia, występowanie przeciwciał SSA (anty-Ro)
i SSB (anty-La) (50–80% chorych), podwyż-
szone stężenie czynnika reumatoidalnego
(75–90%), niedokrwistość normacytarna
(25%), leukopenia (30%), podwyższone OB
(90%), dodatni odczyn Coombsa (25%) [9].
Typową zmianą histologiczną w biopsji zaję-
tych narządów wewnętrznych są ogniskowe

Tabela 1. Diagnostyka hiperkaliurii u chorego z hipokaliemią

 Dobowe wydalanie potasu O hiperkaliurii świadczy wydalanie potasu > 20 mM/dobę,
jeśli występuje hipokaliemia (K+ < 3,5 mM/l)

Frakcjonowane wydalanie Wzór:   FeK = [(K+ w moczu x kreatynina w osoczu) /
potasu (FeK) /(K+ w osoczu × kreatynina w moczu) ] × 100%

Interpretacja: FeK > 6% świadczy o hiperkaliurii,
jeśli występuje hipokaliemia (K+ < 3,5 mM/l)

Przezcewkowy gradient Wzór: TTKG =   [K+ w moczu × osmolalność surowicy] /
stężeń potasu (TTKG, / [K+ w surowicy × osmolalność moczu]
transtubular potassium Interpretacja: TTKG > 2 świadczy o hiperkaliurii,
gradient) jeśli występuje hipokaliemia (K+ < 3,5 mM/l)
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Tabela 3. Uproszczona diagnostyka różnicowa trzech podstawowych kwasic cewkowych

 

pRTA, typ 2 dRTA, typ 1 RTA, typ 4
 K w surowicy Zwykle obniżony Zwykle obniżony Podwyższony

pH moczu < 5,5 Zawsze > 5,5 < 5,5

LA mocz Ujemna Dodatnia Dodatnia

Występowanie nefrokalcynozy Rzadko Często Nie

Zapotrzebowanie na wodorowęglany

[mEq/kg/d.] >j 10–15 1–3 Różnie

LA — luka anionowa w moczu; LA = Na + K – Cl; pRTA — kwasica cewkowa proksymalna; dRTA —
kwasica cewkowa dystalna

Tabela 2. Kwasice hiperchloremiczne

 Kwasice cewkowe

Kwasice, w których występuje zaburzenie funkcji cewek:
— nadczynność przytarczyc
— hipoaldosteronizm pierwotny lub hiporeninowy
— kwasice polekowe (diuramid)

Inne kwasice:
— kwasica wywołana biegunkami
— utrata HCO3

– u chorego z ureterosigmoidostomią
— żywienie pozajelitowe
— kwasice polekowe (cholestyramina)
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lub rozlane nacieki komórek jednojądrzastych
— limfocytów i plazmocytów [6]. Charaktery-
styczna dla SS aktywacja komórek B prowa-
dzi do powstania autoprzeciwciał i komplek-
sów immunologicznych, odpowiedzialnych
m.in. za rozwój kłębuszkowego zapalenia ne-
rek. W zespole Sjögrena występują często cho-
roby limfoproliferacyjne — 40 razy częściej niż
w populacji ogólnej chłoniaki z komórek B,
opisano także występowanie chłoniaków
łagodnych i zespołu pseudochłoniaka.

Zajęcie nerek w SS
Występuje często — u około 25–40% cho-

rych, najczęściej zmiany dotyczą śródmiąższu
i cewek, często przebiegają podklinicznie, ale
mogą prowadzić do niewydolności nerek [1, 6].
W SS często występują tubulopatie: najczęściej
kwasica cewkowa, moczówka nefrogenna lub
zespół Fanconiego. Zaburzenia zakwaszania
i/lub zagęszczania moczu występują u 1/3 cho-
rych z SS [4], choć zwykle nie są to zaburzenia
jawne klinicznie. Jedynie u części (9%) stwier-
dzić można objawy i odchylenia w badaniach la-
boratoryjnych świadczące o zajęciu nerek, takie
jak poliuria, kamica, objawy hipokalemii (osła-
bienie, niedowłady mięśni), nadciśnienie, biał-
komocz, erytrocyturia. W biopsji nerki w mikro-
skopie świetlnym stwierdza się nacieki komórek
zapalnych w śródmiąższu. Komórkami nacieku
zapalnego są głównie limfocyty, plazmocyty
i histiocyty. Zmianom tym towarzyszyć mogą za-
niki i włóknienie cewek [4]. Zmiany w kłębusz-
kach są rzadsze niż śródmiąższowe, występują
po dłuższym okresie trwania choroby.

W omawianym przypadku rozpoznano ze-
spół Sjögrena, w wywiadzie chora podawała wy-
stąpienie innego schorzenia związanego z prze-
ciwciałami anty-Ro — tocznia skórnego (cho-

roby związane z przeciwciałami anty-Ro poka-
zano na ryc. 5) [10]. Czynnikiem wyzwalającym
ujawnienie się zespołu Sjögrena mogła być hor-
monalna terapia zastępcza.

WNIOSKI

1. Ciężka hipokaliemia objawia się osłabie-
niem, a w skrajnych przypadkach niedo-
władem mięśni. Jedną z przyczyn hipoka-
liemii może być kwasica cewkowa.

2. Kwasica cewkowa występująca u dorosłych
jest najczęściej schorzeniem wtórnym
w przebiegu chorób immunologicznych.

3. Zespół Sjögrena jest często występującą
kolagenozą, w przebiegu której spotyka się
różnorodne uszkodzenie cewek nerkowych.
Najczęściej są one nieme klinicznie, ale
w niektórych przypadkach mogą prowadzić do
powikłań (kamica, nefrokalcynoza), a nawet
być groźne dla życia (ciężka hipokaliemia).

Rycina 5. Schorzenia związane z obecnością przeciwciał anty-Ro
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