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Hypertoni är en multifaktori-
ell sjukdom där sekundär hy-
pertoni endast svarar för en li-
ten del av den totala hypertoni-
förekomsten. Hypertoni i kom-
bination med hypokalemi inger
misstanke om hyperaldostero-
nism. Denna kan i sin tur vara
kombinerad med låga reninni-
våer såsom vid primär hyperal-
dosteronism, binjurebarksen-
zymdefekter, vissa ärftliga syn-
drom och hög lakritskonsum-
tion, alternativt kombinerad
med höga reninnivåer såsom vid
vissa njursjukdomar.

En 41-årig sjuksköterska sökte
ögonklinik på grund av synnedsättning
sedan något år tillbaka. Där konstatera-
des att synförsämringen berodde på
skleroserade linser, men man fann även
kraftig artärpåverkan med korsningsfe-
nomen bilateralt i ögonbottnarna. Pati-
enten remitterades vidare till medicin-
klinik med frågeställningen hypertoni-
sjukdom som orsak till ögonbottenför-
ändringarna.

I anamnesen framkom att patienten
sedan många år tillbaka haft upprepade
djupa infektioner såsom sinuiter, otiter
och pneumonier och intagit dussintalet
antibiotikakurer per år. Hon hade dess-
utom astma och födoämnesallergier
och medicinerade med budesonid, ipra-
tropiumbromid och terbutalin, samtliga
i inhalationsform.

Hypertoni och hypokalemi
konstaterades
Sedvanlig hypertoniutredning på-

börjades, varvid man kunde konstatera

lätt förhöjt diastoliskt blodtryck, ca 100
mm Hg, samt hypokalemi med S-kali-
umnivå 3,1–3,4 mmol/l. Vid närmare
genomgång av anamnesen framkom
inte några gastrointestinala rubbningar
eller något intag av diuretika, laxantia
eller någon överkonsumtion av lakrits.
Inte heller framkom någon hereditet för
hypertoni. 

Låga aldosteron- och 
reninvärden uppmättes
Patienten lades in, efter förbehand-

ling med kalium peroralt, för utredning
på grund av misstanke om hyperaldo-
steronism som bakomliggande orsak.
Mätning av aldosteron visade snarast
tecken till suppression med ett S-aldo-
steron klockan 06.00 på 51 pmol/l (re-
ferensområde 29–440) och klockan
10.00 på 87 pmol/l (ref 110–860) samt
dU-aldosteron <11,5 nmol/d (ref 16,6–
69).

Efter natriumkloridsuppressionstest
noterades nästan omätbara aldosteron-
nivåer. Även reninvärden låg vid nedre
normalgränsen. Vidare fann man en hy-
pogammaglobulinemi med framför allt
sänkta total IgG-värden (5,6 g/l ref
8–20) och IgG3-subklassbrist (0,09 g/l
ref 0,34–1,1). Arbetsprov visade ordi-
när fysisk prestationsförmåga (120 W)
med anmärkningsvärt högt diastoliskt
blodtryck i såväl vila som under arbete
(110 mm Hg). Datortomografi av buken
visade binjurar med ordinärt utseende
utan några tecken till expansiviteter.

Blodtryck och kaliumvärde
normaliserades med amilorid
Trots låga aldosteronnivåer prövades

behandling med spironolakton initialt i
dosen 100 mg per dygn utan någon stör-
re effekt på  hypertonin. Kaliumvärdet
steg endast några tiondelar. Dosökning
till 200 mg per dygn ledde till menstru-
ationsrubbningar, som upplevdes som
mycket besvärande av patienten, men
utan förbättring av hypertonin eller hy-
pokalemin. Spironolakton byttes då
mot amilorid i dosen 5 mg ×2 med ome-
delbar normalisering av såväl blodtryck
som S-kalium (4,5 mmol/l). Blodtryc-
ket blev så lågt (110/65) att patienten
initialt blev ortostatisk, varför dosen
successivt reducerades till slutligen 2,5

mg dagligen. Med denna låga dos nor-
maliserades både patientens blodtryck
(125/80) och kaliumvärde (4,1 mmol/l).
Blodtryck och kaliumvärden har sedan
legat stabilt normalt under tre års upp-
följning med oförändrad amiloriddos.
Den slutliga diagnosen blev Liddles
syndrom.

Ärftlig defekt
Liddles syndrom, eller pseudoaldo-

steronism, beskrevs första gången på
1960-talet av Grant W Liddle [1]. Han
hade då undersökt en 16-årig flicka med
hypertoni (180/120) och hypokalemisk
alkalos i kombination med subnormal
aldosteronnivå. Trots hypokalemin ut-
söndrade njurarna normalt med kalium
(80 mEq/dygn) och hade normal kon-
centrationsförmåga. När patientens
yngre bror senare undersöktes fann
Liddle samma sak. Redan tidigt framla-
des teorin om någon ärftlig defekt i den
renala natriumtransporten [2] som or-
sak till syndromet.

Senare forskning har visat att Lidd-
les syndrom beror på en mutation i ge-
nen för de Na-kanaler i distala tubuli
som normalt regleras av aldosteron [3],
precis som Liddle själv föreslog. Muta-
tionen är kartlagd och väldefinierad [4].
Denna medför att jonkanalerna ständigt
är aktiverade, vilket leder till ökad åter-
resorption av Na och samtidig förlust av
K. Dessa kanaler kan även regleras av
amilorid, därav det utmärkta behand-
lingsresultatet med denna substans,
men inte med några andra antihyperten-
siva substanser. Ärftlighetsgången är
autosomal dominant. Diagnostiken
bygger på konstaterandet av hypertoni
och hypokalemi i kombination med
låga aldosteron- och reninnivåer.

Visst samband
mellan hypertoni och katarakt
Vår patient led även av katarakt och

hypogammaglobulinemi. I en del studi-
er finner man ett samband mellan hy-
pertoni och katarakt [5-7], men sam-
bandet är inte speciellt starkt. I det här
fallet var det fråga om en mycket tidigt
debuterande bilateral operationskrä-
vande katarakt.

Liddles syndrom i kombination med
hypogammaglobulinemi har vi inte

Hypertoni plus hypokalemi bör 
leda tankarna till Liddles syndrom
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Jag tänkte skriva något om
mina tankar kring jourandet
och jourångesten. Jag är legiti-
merad sedan ett och ett halvt år
tillbaka, gör ST på distrikt och
har nyss randat mig på medicin.

Att gå jour innebär inte bara att arbe-
ta på dåliga arbetstider med ringa upp-
backning, utan även förstörd fritid i
form av förväntans- och efterjourångest.
Som AT upplevde jag ingen jourångest
eftersom jag alltid hade en legitimerad
»på huset». Alltför snart blev man den
där legitimerade själv och förväntades
klara oerhört mycket mer …

Prejourångest
Det är ångest som kommer dagarna,

ibland upp till en vecka före jour för att
man gruvar sig över hur hemskt det
kommer att bli. Det kan ibland förstöra
hela helger då det inte går att koppla av
för att man är stressad över jouren som
komma skall: Vem är bakjour? Vem är
AT? Är det fest på stan och risk att det
blir stökigt?

Prejourångest kan även, liksom post-
jourångest, ta sig uttryck i »jour-
drömmar» – om nätter när man arbetar
på akuten tills ögonen blöder och tele-
fonen i jourrummet ringer i ett, trots att
man ligger hemma i sin egen säng och
inte får ett öre betalt för sin förstörda
nattsömn.

Perijourångest
Mitt i stormens öga är det oftast

ganska bra. Perijourångesten dyker
framför allt upp när man har en bakjour
som man inte litar på eller får svar av
som man själv inte vill stå för. Vad gör
man när bakjouren säger: »Det där med
myasten kris kan jag ingenting om, du
kan väl läsa på själv medan narkosen
ventilerar?»

När jag direkt efter legitimation
»vickade» som tillförordnad distrikts-

läkare fanns ingen bakjour på distrikt
efter midnatt. Där kunde jag känna mig
enormt övergiven. En sen natt blev jag
väckt för att gå till patologen och kon-
statera dödsfall på en trettiofemåring
som kört ihjäl sig under oklara omstän-
digheter. 

Då hade det behövts någon att prata
med, dels för att trafikdödade trettiofe-
måringar inte ska komma till patologen
utan med fullt pådrag till kirurgakuten,
dels för att få stöd och kanske till och
med hjälp med att informera den drab-
bade familjen. I ett sådant läge tror jag
att även en rutinerad specialist skulle
kunna tänkas vilja ha någon att ventile-
ra händelsen med akut och inte vara
sämre doktor för det. 

Postjourångest
»Vad sa jag egentligen när de ringde

och frågade? Vad ville de över huvud
taget? Hur många patienter orkade jag
inte vara trevlig och empatisk mot utan
var den där allmänt snäsiga och otrevli-
ga doktorn – som jag lovat mig själv att
aldrig bli – därför att jag precis blivit
uppdragen ur sängen efter tjugo minu-
ters tung sömn? Hur dåliga beslut har
jag fattat därför att jag var alltför trött
för att kunna tänka klart?»

Ett omvänt dygn tär även på nära och
kära, som man inte orkar med när
sömnunderskottet tar ut sin rätt. Med
alltför många jourer på kort tid är det

Pre-, peri- och
postjourångest
– vad kan vi göra?
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kunnat finna beskrivet tidigare, och det
är möjligt att det rör sig om ett slump-
mässigt sammanträffande.

Effektiv behandling finns
Även om Liddles syndrom är ett

ovanligt tillstånd är det viktigt att ha i
åtanke vid kombinationen hypertoni,
hypokalemi och låga aldosteron- och
reninnivåer, inte minst med tanke på att
enkel och effektiv behandling finns till-
gänglig, något som klart illustreras av
detta fall.
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