Polte LiDDLE SENDROMUNA

13 BAGLI HIPERTANSiYON

Ergiin PARMAKSIZ?

GIRIS

Esansiyel hipertansiyon genetik faktorler ve yasam tarzi faktorleri arasindaki
kompleks iliskiden kaynaklanan multifaktoryel bir durumdur ve pozitif aile 6y-
kiisii yitksek kan basinci gelisme riskini arttirir (1). Hipertansif hastalarin kiigtik
bir kisminin etyolojisinde kalitimsal hastaliklar bulunabilir. Liddle sendromu da
aldosterondan bagimsiz sodyum geri alimina neden olan epitelyal sodyum kanal-
larinin (ENaK) nokta mutasyonlar: tarafindan meydana gelir (2). Liddle sendro-
mu otozomal dominant gegisli, monogenik hipertansiyonun en yaygin tipidir (3).

PATOGENEZ

ENaK distal nefronun epitelyal hiicrelerinin apikal kisminda lokalize, amilorid
spesifik epitelyal sodyum kanallaridir (4). Bu kanallar, renal dig meduller potas-
yum kanallar1 ve Na/K/ATPaz kanallari ile sodyum geri alimi1 ve elektrolit den-
gesinde esas kanallardir (5). ENaK, SCNN1A, SCNNI1B ve SCNN1G tarafindan
kodlanan 3 homolog alt birimden (a,(,y ) olusan heteromerik bir komplekstir
(6). SCNNI1A, 12p13.31 kromozomunda lokalize iken, SCNN1B ve SCNNIG,
16p12.2 kromozomunda lokalizedir. a alt birimi tek basina Na akimini yeterli bi-
¢imde saglayabilirken, 3 alt birimin etkilesimi en tist seviyede amilorid duyarli Na
akimini saglar (5). 3 alt birimin amino asit sekanslar1 %30-401 benzer ve protein
yapilari bityiik bir esktraselliiler loop, 2 transmembran domain( TM1 ve TM2 diye
adlandirilan) ve 2 kisa hiicre ici N ve C terminalden olugan birbirlerine ¢cok ben-
zer yapilardir (7). 3 ENaK alt grubunun C terminali iginde PY (Prolin,Tyrozine)
motif olarak adlandirilan yiiksek derecede korunmus bir sekans bulunmaktadir.

! Uzman Doktor, Saghk Bilimleri Universitesi Kartal Dr Liitfi Kirdar Egitim ve Arastirma Hastanesi Nefro-
loji Klinigi drergnprmksz@hotmail.com

-107 -



Hipertansiyona Multidisipliner Yaklagim

Amilorid tedavisi gebe hastalarda kan basincini ve potasyum seviyesini diizel-
tir, glivenli sekilde verilebilir.(33). Triamteren folik asit metabolizmasini bozdugu
i¢in gebe hastalarda dnerilmez. Gebe hastalarda amilorid dozu 5-10 mg olarak ve-
rilebilir, gestasyon yas1 arttikca ENaK o subuniti arttig1 i¢in kan basincini kontrol
etmek i¢in amilorid dozu giinde 2 kez verilmek iizere 30 mg kadar ¢ikarilabilir.
Hem triamterenin hem de amiloridin emzirmede giivenligi bilinmemektedir bu
nedenle emzirilen bebegin yakindan izlenmesi gerekmektedir(34)

Sonug olarak; geng hipertansif bireylerde, hipertansiyonun aile oykiisii de
mevcut ise ayirici tanida, Liddle sendromu akilda tutulmalidir.
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