Hypertoni plus hypokalemi bor
leda tankarna till Liddles syndrom

Hypertoni ar en multifaktori-  latt forhojt diastoliskt blodtryck, ca 100mg dagligen. Med denna laga dos nor-
ell sjukdom dar sekundar hy- mm Hg, samt hypokalemi med S-kalimaliserades bade patientens blodtryck
pertoni endast svarar for en li- umniva 3,1-3,4 mmol/l. Vid narmare(125/80) och kaliumvarde (4,1 mmol/l).

ten del av den totala hypertoni- _genonggéng av anamnesen framkomBlodtryck och kaliumvérden har sedan
forekomsten. Hypertoni i kom- inte nagra gastromtes_tmala rubbnlngdega_t stabilt normalt under tre ars upp-
bination med hypokalemi inger eller nagot intag av diuretika, laxantig0lining med oférandrad amiloriddos.

misstanke om hyperaldostero- eller nagon 6verkonsumtion av lakritsDen slutliga diagnosen blev Liddles

X T Inte heller framkom n&gon hereditet fosyndrom.
nism. Denna kanisinturvara  hypertoni. o
Arftlig defekt

kombinerad med laga reninni-

vaer sasom vid primar hyperal- L&ga aldosteron- och Liddles syndrom, eller pseudoaldo-
dosteronism, binjurebarksen- reninvarden uppmattes steronism, beskrevs forsta gadngen pa
zymdefekter, vissa arftliga syn- Patienten lades in, efter forbehandt960-talet av Grant W Liddle [1]. Han
drom och hog lakritskonsum- ling med kalium peroralt, for utredninghade da undersokt en 16-arig flicka med
tion, alternativt kombinerad pa grund av misstanke om hyperalddaypertoni (180/120) och hypokalemisk

med hoga reninnivaer sisom vid stgro_nism som bakomliggande orsalalkalos i ko_mpination med subnormal
vissa njursjukdomar Matning av aldosteron visade snarastldosteronniva. Trots hypokalemin ut-
' tecken till suppression med ett S-aldosdndrade njurarna normalt med kalium
steron klockan 06.00 pa& 51 pmol/l (re¢80 mEg/dygn) och hade normal kon-
ferensomrade 29-440) och klockagentrationsférmaga. Nar patientens
En 41-arig sjukskoterska soktel0.00 pa 87 pmol/l (ref 110-860) samyngre bror senare undersoktes fann
dgonklinik p& grund av synnedsattninglU-aldosteron <11,5 nmol/d (ref 16,6-Liddle samma sak. Redan tidigt framla-
sedan nagot ar tillbaka. Dar konstater®9). des teorin om nagon arftlig defekt i den
des att synforsamringen berodde pa Efter natriumkloridsuppressionstestenala natriumtransporten [2] som or-
skleroserade linser, men man fann &veroterades nastan omatbara aldosterosek till syndromet.
kraftig artarpaverkan med korsningsfenivaer. Aven reninvarden 1&g vid nedre Senare forskning har visat att Lidd-
nomen bilateralt i 6gonbottnarna. Patinormalgransen. Vidare fann man en hyes syndrom beror pa en mutation i ge-
enten remitterades vidare till medicinpogammaglobulinemi med framfor alltnen fér de Na-kanaler i distala tubuli
klinik med fragestallningen hypertoni-sankta total 1gG-varden (5,6 g/l refsom normalt regleras av aldosteron [3],
sjukdom som orsak till dgonbottenfor-8—20) och IgG3-subklassbrist (0,09 g/precis som Liddle sjélv foreslog. Muta-
andringarna. ref 0,34-1,1). Arbetsprov visade orditionen &r kartlagd och véldefinierad [4].
| anamnesen framkom att patientenar fysisk prestationsformaga (120 Wpenna medfor att jonkanalerna standigt
sedan manga ar tillbaka haft upprepadeed anmarkningsvart hogt diastoliskér aktiverade, vilket leder till 6kad ater-
djupa infektioner sdsom sinuiter, otiteblodtryck i saval vila som under arbeteesorption av Na och samtidig forlust av
och pneumonier och intagit dussintalefl 10 mm Hg). Datortomografi av bukerK. Dessa kanaler kan aven regleras av
antibiotikakurer per ar. Hon hade dessssade binjurar med ordinart utseendamilorid, darav det utméarkta behand-
utom astma och fodoamnesallergiemtan nagra tecken till expansiviteter. lingsresultatet med denna substans,

och medicinerade med budesonid, ipra- men inte med nagra andra antihyperten-
tropiumbromid och terbutalin, samtliga Blodtryck och kaliumvarde siva substanser. Arftlighetsgangen ar
i inhalationsform. normaliserades med amilorid autosomal dominant. Diagnostiken
Trots laga aldosteronnivaer provadesygger pa konstaterandet av hypertoni
Hypertoni och hypokalemi behandling med spironolakton initialt ioch hypokalemi i kombination med
konstaterades dosen 100 mg per dygn utan nagon stdéga aldosteron- och reninnivaer.

Sedvanlig hypertoniutredning pa+e effekt pa hypertonin. Kaliumvardet
borjades, varvid man kunde konstatersteg endast nagra tiondelar. Dosokning Visst samband
till 200 mg per dygn ledde till menstru- mellan hypertoni och katarakt
ationsrubbningar, som upplevdes som Var patient led dven av katarakt och
mycket besvarande av patienten, mdamypogammaglobulinemi. | en del studi-
Forfattare utan férbattring av hypertonin eller hy-er finner man ett samband mellan hy-
pokalemin. Spironolakton byttes dgertoni och katarakt [5-7], men sam-
PETEdR ?}ﬁENAIR;;JD Klinik H OI_mot amilorid idosen 5 mg2 med ome- bandet ar inte speciellt starkt. | det har
underiakare, thoraxkiiniken, Hud-gehar normalisering av saval blodtryckallet var det friga om en mycket tidigt

dinge sjukhus som S-kalium (4,5 mmol/l). Blodtryc- debuterande bilateral operationskra-
MATS PALMER ket blev sa lagt (110/65) att patientenande katarakt.

docent, Overlakare, medicinklini-initialt blev ortostatisk, varfor dosen Liddles syndrom i kombination med

ken, Regionsjukhuset, Orebro. successivt reducerades till slutligen 2,Bypogammaglobulinemi har vi inte
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kunnat finna beskrivet tidigare, och @
ar mojligt att det ror sig om ett slum
massigt sammantraffande.

Effektiv behandling finns
Aven om Liddles syndrom &r €
ovanligt tillstdnd ar det viktigt att haj

atanke vid kombinationen hypertoni,

hypokalemi och laga aldosteron- o
reninnivaer, inte minst med tanke pa
enkel och effektiv behandling finns til
ganglig, nagot som Klart illustreras

detta fall.
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- Pre-, peri- och
. postjourangest
» —vad kan vi gora?

Ch  —
att

=\

Jag tankte skriva nagot om
mina tankar kring jourandet
och jourangesten. Jag ar legiti-
f_l'merad sedan ett och ett halvt ar
tillbaka, gor ST pa distrikt och
ehar nyss randat mig pa medicin.

?

-
"€~ Att g& jour innebar inte bara att arbe
-{a pa déliga arbetstider med ringa up
sbackning, utan aven forstord fritid
st form av forvantans- och efterjouranges
! Som AT upplevde jag ingen jourange
ceftersom jag alltid hade en legitimera _
= »pa huset». Alltfor snart blev man dedourens eklut. En serie dar lakare re-
sidar legitimerade sjalv och férvantadedovisar tidiga och viktiga erfarenheter
mklara oerhdrt mycket mer ... av j_oyrarbet(_e. De forsta bidragen har
varit inférda i nr 22, 32—33 och 41/99.
o2 Prejourangest
ol Det ar angest som kommer dagarna,
- ibland upp till en vecka fore jour for attlakare fanns ingen bakjour pa distrikt
Ffman gruvar sig 6ver hur hemskt deefter midnatt. Dar kunde jag kdnna mig
9Rommer att bli. Det kan ibland forstoraenormt Overgiven. En sen natt blev jag
| hela helger da det inte gar att koppla axéckt for att ga till patologen och kon-
héor att man ar stressad Gver jouren sostatera dodsfall pa en trettiofemaring
okomma skall: Vem &r bakjour? Vem &som kort ihjal sig under oklara omstan-
AT? Ar det fest pa stan och risk att dedigheter.
blir stokigt? D& hade det behovts ndgon att prata
Prejourangest kan aven, liksom postned, dels for att trafikdodade trettiofe-
jourdngest, ta sig uttryck i »jour-maringar inte ska komma till patologen
drommar» — om natter nar man arbetartan med fullt padrag till kirurgakuten,
pa akuten tills dgonen bloder och teledels for att fa stod och kanske till och
fonen i jourrummet ringer i ett, trots attmed hjélp med att informera den drab-
man ligger hemma i sin egen séang odbade familjen. | ett sddant lage tror jag
inte far ett 6re betalt for sin forstordaatt d&ven en rutinerad specialist skulle

VINJETT: GUNNAR BEREFELT

nattsémn. kunna tankas vilja ha nagon att ventile-
o ra handelsen med akut och inte vara
Perijourangest samre doktor for det.

Mitt i stormens Oga &ar det oftast
ganska bra. Perijourdngesten dyker Postjourangest
framfor allt upp nar man har en bakjour »Vad sa jag egentligen nér de ringde
som man inte litar p& eller far svar awch fragade? Vad ville de éver huvud
som man sjalv inte vill sta for. Vad gortaget? Hur manga patienter orkade jag
man nar bakjouren séger: »Det dar medte vara trevlig och empatisk mot utan
myasten kris kan jag ingenting om, dwar den dar allmént snésiga och otrevli-
kan val lasa pa sjalv medan narkosega doktorn — som jag lovat mig sjalv att
ventilerar?» aldrig bli — darfor att jag precis blivit

Nar jag direkt efter legitimation uppdragen ur sdngen efter tjugo minu-

»vickade» som tillférordnad distrikts-ters tung somn? Hur daliga beslut har
jag fattat darfor att jag var alltfor trott
for att kunna téanka klart?»

Ett omvant dygn tar aven pa nara och
kadra, som man inte orkar med nar
soémnunderskottet tar ut sin ratt. Med

Forfattare
MARIA ALSEN
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ST-lakare, Alno vardcentral. alltfor manga jourer pa kort tid ar det
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