Liddleuv syndrom

Jednd se o geneticky podminéné onemocnéni ledvin s autozomalné
dominantni dédi¢nosti, které se projevi obvykle v obdobi dospivani ¢i v
dospélosti. Priznaky jsou stejné jako u primdarniho hyperaldosteronismu,
ale hladina aldosteronu pritom neni zvySend. Proto mluvime o
pseudohyperaldosteronismu.

Patogeneze

Pri¢inou je mutace genu pro podjednotky sodikovych kandll na
luminalni strané bunék sbéraciho kanalku ledvin (tzv. ENaC kanal). Kanall
je v ledvinovych tubulech vice a v disledku mutace jsou hyperaktivni. Z
mocdi se tak vstfebava vice Na™ stejné jako pfi plsobeni aldosteronu.

Klinicky obraz

Mezi projevy onemocnéni patfi hypertenze, hypokalemie, metabolicka
alkaléza, hypernatremie, polyurie, ziznivost, neprospivani. Z laboratornich
testld zjistime snizenou ¢i normalni hladinu aldosteronu i reninu.

Lécba

Pacientovi dodavame draslik v podobé draselnych soli. Hlavnim Iékem je
triamteren, coz je kalium $etfici diuretikum, které inhibuje aktivitu Na*
kanalu, pripadné amilorid. Spironolakton zde nema ucinek. Doporucuje se
restrikce soli.

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢clanky
= Aldosteron
= Primarni hyperaldosteronismus
= Hypokalémie
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