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DoporucCeni pro vedeni anestezie

u Liddleova Syndromu

Nazev nemoci: Liddlelv syndrom

ICD 10: 115.1
Synonyma: pseudohyperaldosteronismus

Souhrn o nemoci:

Dr. Grant Liddle, endokrinolog z USA, popsal tento syndrom v roce 1963. Jedna se o
vzacnou dédi¢nou poruchu sodnych kanall zpusobuijici excesivni reabsorpci soli z distalniho
tubulu [1]. Prvni pfiznaky jsou popisovany od détstvi az do pozdni dospélosti a v nékterych
pfipadech byly prvni pfiznaky pacientd s genetickym podkladem tohoto onemocnéni
pfitomny v souvislosti s téhotenstvim navozenou hypertenzi [2,3]. Tento renalni tubularni
defekt zpusobuje zavaznou hypertenzi, hypokalémii, metabolickou alkalézu a snizené
hladiny reninu a angiotensinu [2]. Jedna se o autozomalné dominantni dédi¢nost s variabilni
mirou penetrace. Lokalizace genu spojovaného s timto onemocnénim je 16p13-pl2, nebo
16p12.2 [4].

Tyto genetické defekty zplsobuji budto deleci C-konce B &i y ENaC, nebo mutaci prolinu,
nebo tyrosinu uvnitf kratké sekvence zvané motiv PY (Pro-Pro-x-Tyr). Tato delece/mutace
motivu PY v BENaC ¢&i yENaC negativné ovliviiuje schopnost Nedd4-2 navazat se (a tedy
ubikvitylovat) ENaC, coz vede k akumulaci ENaC kanalu v plazmatické membrané a zvySené
aktivité téchto kanall. Tato poSkozeni beta nebo gamma podjednotek epitelialnich
sodikovych kanall aldosteron senzitivnich distalnich tubuld vedou ke zvySené reabsorpci
sodiku a vody, ¢imz zpUsobuji zvySené transepitelialini napéti [6]. Draslikové a vodikové
ionty jsou secernovany do sbérného kandlku, coZz ma za nasledek hypokalemickou
metabolickou alkalézu. V anglické literatufe bylo zaznamenano pouze 30 prfipadu Liddleova
syndromu [2].

Medicina se stale vyviji
Mozna nové znalosti
Kazdy pacient je jedineCny

Mozna Spatna diagnoza

" Vice informaci o nemoci, referenénim centrim a organizacni informace naleznete
na webu Orphanet: www.orpha.net



http://www.orpha.net/

Souhrn o nemoci

Klinicky fenotyp pfipomina primarni hyperaldosteronismus a hlavnim pfiznakem je obvykle
hypertenze u nactiletych. Pacient je obvykle asymptomaticky. Kvuli hypertenzi mize dojit
k poskozeni ledvin. Svalova slabost v kombinaci se zavaznou hypertenzi je popisovana u
starSich pacientl s timto syndromem [2]. Definujicim faktorem v diagnéze je dikaz nizkych
hladin aldosteronu a zadna odpovéd na lécbu blokatorem mineralokortikoidnich receptord
spironolaktonem [6, 7]. Metabolické abnormality mohou byt upraveny restrikci soli v dieté a
podavanim antagonistl epitelidlinich sodikovych kanall, napf. amiloridu &i triamterenu [8].
Transplantace ledvin byla téz pouzita jako Ié¢ba [9].

Typické vykony

e Transplantace ledvin [2]

o Cisafsky fez [3]

Typ anestezie

Neexistuji absolutni doporu€eni pro celkovou anestezii, ¢i regionalni anestezii u Liddleova
syndromu. Anesteticka uvaha by méla obsahovat kontrolu organového poskozeni, jelikozZ u
neléCenych pacientll stimto syndromem se muzou rozvinout renovaskularni,
kardiovaskularni, ¢i cerebrovaskularni onemocnéni [4].

Regionalni anestezie s, €i bez celkové anestezie mize byt pouZita jak k perioperacni péci,
tak postoperaCni analgezii a muze snizit stresovou odpovéd a perioperacni epizody
hypertenze.

Hlavni rizika anestezie se poji s hypokalémii a hypertenzi. Pfedoperacni optimalizace
pacienta by tedy méla znamenat kontrolu krevniho tlaku a normalizaci plazmatickych
koncentraci drasliku. Jelikoz triamteren a amilorid jsou pfimymi antagonisty postizeného
kanalu, pomahaji tato IéCiva snizit krevni tlak a zvratit biochemické abnormality. Lécba
objemového deficitu v pribéhu nemoci pomaha téz napravit a minimalizovat biochemické
abnormality [4].

Léky zavislé na renalni eliminaci by mély byt uZity s opatrnosti, pokud je pfitomna renalni
dysfunkce. Mnoho IéCiv je eliminovano ledvinami budto jako metabolity ¢i v nezménéné
formé. Nasycovaci davka léCiv zUstdva nezménéna, ale udrzovaci davky by mély byt
snizeny, Ci prodlouzen davkovaci interval. Hypoalbuminémie zvySuje dostupnost volnych,
vysoce se na proteiny vazajicich se léCiv, napf. latek pouzivanych pro uvod do anestezie
[10].

Svalova slabost mlze byt téz pfitomna, coz muze mit dusledky pro uziti svalovych

relaxancii. Suxamethonium muze zvysit hladinu drasliku. Nedepolarizujici svalova relaxancia
mohou mit prodlouzeny efekt vzhledem k hypokalémii a alkaléze [10].
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Nezbytna doplrfikova predoperacni vysetreni (vedle standardni péce)

EKG abnormality mohou byt pfitomny a zahrnuji deprese ST useku a viny T, prodlouzeni QT
intervalu, prominentni U viny a komorovou ektopii [3].

Rentgen hrudniku k vylou€eni kardiomegalie.

Echokardiogram — zhodnoceni funkce levé komory, hypertrofie levé komory a zhodnoceni
ejekcni frakce pfi anamnéze zavazné hypertenze [10].

Krevni vySetfeni: Krevni obraz, urea, kreatinin, elektrolyty, koagulace
Krevni plyny pfedoperacné ke zhodnoceni rozsahu metabolické alkalézy [3].

Pokud mame v planu techniku regionalni anestezie a pacient uvadi svalovou slabost, mélo
by byt provedeno a zdokumentovano kompletni neurologické vySetfeni.

Zvlastni priprava na zajisténi dychacich cest

Z&adna zvlastni priprava neni nutna.

Zvlastni priprava pred podanim krevnich derivati

Zadna zvlastni priprava neni nutna.

Zvlastni priprava pred zahajenim antikoagulace

Uprav davkovani, pokud je pfitomno zavazné poskozeni ledvinnych funkci.

Zvlastni opatreni pri polohovani, transportu a mobilizaci pacienta

Z&dna zvlastni opatfeni nejsou nutna.

Interakce chronické medikace a anesteziologickych agens

Hypokalémie muze byt pfitomna a mlze interferovat se zotavovanim se z ucinku svalovych
relaxancii, méla by tedy byt upravena predoperacné. Nicméng, pokud se u pacienta s LS
rozvine chronické renalni selhani zpusobené zavaznou hypertenzi, muze se u né&j vyvinout
adaptivni hyperkalemicka odpovéd [10]. Anestetickeé latky zavislé na exkreci ledvinami a ty,
které zpusobuiji hyperkalémii by mély byt uzity s opatrnosti [10].
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Zvlastni ¢i doplnujici monitorace

Pfitomnost renovaskularniho, kardiovaskularniho, i cerebrovaskularniho onemocnéni maze
vyZadovat invazivni monitoraci arterialniho a centralniho Zilniho tlaku [4].

Mozné komplikace

Hypokalémie/hyperkalémie muze byt asociovana se srde¢ni arytmii [10].

Pooperaéni péce

Pooperacéni pé€e zavisi na typu vykonu a na klinickém stavu pacienta pooperacné.

Diferencialni diagnostika

Hyperaldosteronismus (Connlv syndrom) [6].

Ambulantni anestezie

Anestezie u jednodenni chirurgie nebyla zaznamenana, nicméné vzhledem Kk potencialni
hypokalémii, metabolické alkal6ze a hypertenznim epizodam je s vyhodou pfijeti pacienta na
lGzko.

Porodnicka anestezie

Asociace mezi Liddleovym syndromem a preeklampsii by nebyla pfekvapivou vzhledem
k asociaci mezi pre-existujici hypertenzi a rozvojem preeklampsie bé&hem té&hotenstvi.
Pravidelna monitorace krevniho tlaku je doporu¢ena [11]. Amilorid je v téhotenstvi lék
kategorie B. Byl pouZit béhem téhotenstvi k Ié€bé Bartterova syndromu bez nezadoucich
U¢inkd na plod [12].

www.orphananesthesia.eu 4



http://www.orphananesthesia.eu/

Reference:

1. Liddle GQ, Bledsoe R, Coppage WS Jr. A familial renal disorder simulating primary aldoesteronism
with negligible aldosterone secretion. Trans Assoc Am Physicians 1963;76: 199-213
2. Matsushita, T. Miyahara, Y. Kohno, S. et al, Liddle’s Syndrome in an Elderly Woman. Internal
Medicine 37:4:391-395 April 1998PMID:9630200
3. Hayes N E, Aslani A, McCaul C L, Anaesthetic Management of a patient with Liddle’s Syndromes
foremergency Caesarean Hysterectomy. Internation Journal of Obstetric Anaesthesia, 178-180,
2011PMID:21183332doi: 10.1016/j.ijoa.2010.10.007. Epub 2010 Dec 22.
4. Syndromes: Rapid Recognition and Perioperative Implications, Bruno B, Igor Luginbuehl, Bruno
Marcinak, Bernard Dalens (Book)
5. Rotin D. Role of UPS in Liddle syndrome. BMC Biochemistry 2008, 9 (Suppl 1):S5)
6. Palmer BF, Alpern RJ: Liddle’s Syndrome. Am J Med 104:301, 1998 PMID:9552093
7. Wang C, Chan TK, Yeung RTT, Coghlan JP, Scoggins Ba, StockigtJR. The effect of triamterene
and sodium intake onrenin, aldosterone and erythrocyte sodium transport in Liddles Syndrome.
Journal Clinical Endocrinology Metab 52:1027-1032. 1981. PMID: 6262354
8. Inoue, T. Okauchi, Y, Matsuzake, Y. Saito, S. et al Identification of a single cytosine base insertion
mutation at Arg-597 of the Beta Subunit of the human epithelial sodium channel in a family with
Liddle’'s Syndrome. Eur J Endocrinol. 1998 Jun;138(6):691-7. PMID: 9678538
9. Botero-Velex M, Curtis JJ, Warnock DG, Liddle’s Syndrome revisted — a disorder of sodium
reabsorption in the distal tubule, New England Journal of Medicine; 330:187-181 PMID: 8264740
10.Allman KG, Wilson | H, Oxford Handbook of Anaesthesia, 3rd Edition, Oxford University Press
2012
11.Sibai BM, Lindheimer M, Hauth J, et al. Risk factors for pre-eclampsia, abruption placentae and
adverse neonatal outcomes among women with chronic hypertension. National Institute of Child
Health and Human Development Network of Maternal Fetal Medicine Units New England Journal
of Medicine 1998;339:667-71 PMID: 9725924
12.0'Sullivan E, Monga M, Graves W, Bartter's syndrome in pregnancy: a case report and review. Am
J Perinatol, 1997 Jan; 14(1):55-7 PMID: 10870297

www.orphananesthesia.eu



http://www.orphananesthesia.eu/

Datum posledni upravy: duben 2015 (pfelozeno srpen 2020)

Toto doporuceni bylo pripraveno:

Autofi

Conan McCaul, Anaesthesiologist, The Rotunda Hospital, Dublin, Ireland
cmccaul@ROTUNDA.ie

Kim Caulfield, Anaesthesiologist, The Rotunda Hospital, Dublin, Ireland
kimcaulfield86@gmail.com

Prohlaseni: Autofi nemaiji zadny finanéni ani jiny konkurencni zajem na zverejnéni. Pfiprava
tohoto doporuceni nebyla honorovana.

Toto doporuceni bylo recenzovano:

Recenzenti
Rajiv Sinha, Paediatric Nephrologist, Christian Medical College, Vellore, India
rajivsinha in@yahoo.com

David Ellison, Division of Nephrology and Hypertension, Oregon Health and
Science University, Portland, Oregon, USA
ellisond@ohsu.edu

Toto doporuéeni nebylo recenzovano anesteziologem, ale dvéma odborniky na dané
onemocnéni.

Prohlaseni: Recenzenti neméli zadny finan¢ni ani jiny prospéch z provedeni recenze.

Toto doporuc€eni bylo pfeloZzeno do eského jazyka:

Prekladatel:

Martin  Jankd, Anesteziolog, Klinika détské anesteziologie a resuscitace, Fakultni
nemocnice Brno a Lékarska fakulta Masarykovy univerzity, Brno, Ceska republika
mar.janku@gmail.com

Editori ceského prekladu

Martina Kosinova, Martin Vavfina, Martina Klincova, Petr Stouraé, Klinika détské
anesteziologie a resuscitace, Fakultni nemocnice Brno a Lékarska fakulta Masarykovy
univerzity, Brno, Ceska republika, Olga Smékalova, Klinika anesteziologie, resuscitace a
intenzivni mediciny, Fakultni nemocnice Plzern a Lékarska fakulta Univerzity Karlovy v Plzni,
Plzen, Ceska republika

Zastita prekladu do ¢eského jazyka:
https://www.csarim.cz/
https://www.akutne.cz/
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