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SOUHRN

Barttertv a Gitelmantiv syndrom patfi mezi tubulopatie spojené se solnymi ztratami. Tato vzacnd onemocnéni
mohou byt spojena se vznikem zavaznych elektrolytovych abnormalit. V¢asnd diagnostika tubulopatii je klicovd
pro zvoleni adekvatni terapie. Pokroky v molekuldrni genetice umoznily identifikaci genti a patofyziologickych
mechanismil spojenych se vznikem téchto chorob. N4§ prehledovy ¢ldnek pojedndvd o etiologii a diagnostice
téchto onemocnéni z pohledu soucasnych poznatkt. Zaroven predkldddme aktudlni 1é¢ebnd doporuceni.

KLICOVA SLOVA: Bartterav syndrom - Gitelmantv syndrom - 1é¢ba - tubulopatie

Uvod

Spravna funkce lidského téla je zavisld na vodni a elek-
trolytové rovnovéaze. Hlavnim orgdnem zodpovédnym
za udrzeni této rovnovahy jsou ledviny. Mechanismem
glomeruldrni filtrace ledviny dospélého ¢loveka za jediny
den profiltruji okolo 180 litrii plazmy, jeZ obsahuje znacné
mnozstvi organickych i anorganickych ldtek, které jsou
z velké ¢4asti ndsledné zpétné resorbovany systémem re-
nélnich tubult. Okolo 25 0oo mmol sodiku, 4 500 mmol
bikarbonatu, 720 mmol drasliku a 9oo mmol glukdzy se
denné dostava do tubuldrniho systému, jehoz tkolem je

navratit tyto latky zpét do krevniho obéhu. Ledviny proto
predstavuji energeticky nejndro¢néjsi orgdn v lidském téle.
Pokud dojde k poruse reabsorpce elektrolytti kdekoliv
v pribéhu tubuldrniho systému, narusi se homeostaza
a dojde k projeviim onemocnéni. V tomto prehledovém
¢lanku se vénujeme dvéma vrozenym onemocnénim, kterd
jsou spojena s poruchou zpétného vstiebdvani elektro-
lytd. Na pocatku 60. let 20. stoleti popsali 1ékati Pacita
Pronove a Frederic Bartter novy syndrom charakterizo-
vany hypertrofi{ juxtaglomeruldrniho aparatu a hyperal-
dosteronismem u dvou pacientd s normalnim krevnim

Hlavni charakteristiky jednotlivgch typl Bartterova syndromu

Tupl Typ 2 Typ 3 Tup 4a, 4b Typ5
Gen SLCI2AL KCNJ1 CLCNKB BSND CLCNKA + CLCNKB MAGED2
Protein NKCC2 KCNJ1 CIC-Kb Barttin  CIC-Ka + CIC-Kb MAGE-D2
Vék manifestace Prenatalne Prenatalné 0-5 let Prenatalne Prenatalné
Polyhydramnion Zavazny Zavazny Mirng nebo chybi Z3vazny Z3vazny
Hlavni pfiznaky  Polyurie Polyurie Polyurie, neprospivani Polyurie Polyurie
LLaboratof Alkaloza, Alkaldza, tranzitorni Alkaldza, hypokalemie, Alkaléza, hupokalemie Alkaléza, hypokalemie,
hypaokalemie  neonatalni hyperkalemie hypochloremie hypachloremie
Exkrece kalcia Vusoka \/ysoka Variabilni Variabilni VVusoka
Nefrokalcindza Casta Casta Mirng, vzacna Mirna, vzacna Mirna, vzacna

Dalsi nalezy Lehka

hupomagnezemie

CHOL - cholesterolemie; LGA — velk( pro dané gestacni stafi.
Prevzato a upraveno z Zieg & Dolezel

Hluchota, riziko progrese
CHOL

Pfechodné onemocnéni,
LGA
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tlakem. Tato choroba dostala nédsledné ndzev Bartteriiv
syndrom (BS).! O Ctyti roky pozdéji publikoval Hilel Gitel-
man kazuistiku dvou sester s novym onemocnénim, které
bylo charakterizovdno hypokalemiif a hypomagnezemii
a po svém objeviteli pojmenovano Gitelmantiv syndrom
(GS).2 BS i GS jsou tubulopatie spojené se solnymi ztrata-
mi, proto je pro n¢ typicky kompenzatorni hyperaldoste-
ronismus vedouci ke zpétné resorpci natria na ukor ztrat
kalia ve sbérném kandlku. Pozdéjsi vyzkum prokazal, ze
obé¢ tato onemocnéni jsou dédi¢nd autozomalné rece-
sivné a maji velmi nizkou prevalenci - 1: 100 000 u BS
a 25 :100 000 u GS. Zatimco genovy defekt ustici v posti-
zeni transportnich mechanismu v tlusté ¢asti vzestupné-
ho raménka Henleovy klicky je zodpovédny za vznik BS,
u pacientd s GS je pri¢inou porucha funkce iontového
kandlu v distdlnim tubulu.

BartterGv syndrom
Barttertv syndrom (BS) pfedstavuje skupinu onemocnéni
charakterizovanou polyurii, hypokalemii, metabolickou al-
kalézou, hyperreninovym hyperaldosteronismem a normo-
tenzi. V soucasné dobé rozeznavame pét typu Bartterova
syndromu v zdvislosti na genovém defektu. Na toto one-
mocneéni ¢asto pomyslime jiz v prenatdlnim obdobi, nebot
u vétsiny matek byvd pfitomen polyhydramnion. Pro jedin-
ce s BS je ddle typické rlistové neprospivani, u nékterych
typl BS diagnostikujeme hyperkalciurii a nefrokalcinézu
(tab. 1). Zakladnim patofyziologickym mechanismem BS je
porucha funkce tlusté ¢asti vzestupného raménka Henleovy
Kklicky, ktera predstavuje zdsadni komponentu mechanismu
koncentra¢ni schopnosti nefronu i transportu elektrolyt{.+
Nasledkem porusené funkce této casti nefronu dochazi
k rozvoji polyurie, dehydratace a ke vzniku polyhdramnio-
nu. Solné ztraty vedou k aktivaci osy renin-angiotenzin-al-
dosteron (RAA) s naslednym zvySenym vylu¢ovanim kalia
a chloridi, v laboratoti nachdzime zndmky hypochloremic-
ké metabolické alkalézy s hypokalemii. Zaroven dochazi
k poruseni mechanismu tubuloglomeruldrniho feedbacku
s aktivaci cyklooxygendzy 2, macula densa detekuje snize-
nou koncentraci chloridovych iontfi v tubuldrnim filtratu,
nasledkem cehoz dochdzi k produkei velkého mnozstvi
prostaglandindg, jez také stimuluji produkci reninu a aktivuji
osu RAA s cilem udrzet intravaskuldrni objem.5 Porucha
reabsorpce soli ve vzestupném raménku Henleovy klicky
ma za ndsledek snizenou resorpci kalcia vedouci k hyperkal-
ciurii a progresivni meduldrni nefrokalcindze, a dale k naru-
Seni osmotického gradientu ve dfeni ledvin, a tim k poruse
koncentra¢ni schopnosti ledvin. Elektrolytovy transport
ve vzestupném raménku Henleovy klicky zndzortuje obra-
zek 1. Pfenos onemocnéni je autozomalné recesivni, pouze
BS typ 5 se pfenasi gonozomalné recesivné (tab. 1).57

BS typy 1, 2, 4 a 5 se klasicky manifestujf jiZ pfed naro-
zenim polyhydramnionem matky, ktery se objevuje mezi
20. a 30. tydnem gravidity.® Po porodu, ktery je obvyk-
le predcasny, pozorujeme rychly hmotnostni tbytek pfi
polyurii, v laboratornich vysledcich nachdzime metabo-

\/zestupné rameénko
Henleovy klicky

Klaudiny 3, 6,19

Transportni mechanismy ve vzestupné
¢asti Henleovy Klicky. VV apikalni membrane
epitelialnich bunék je lokalizovan kotransportér
NKCC2 zodpovedny za reabsorpci 20-25 %
NaCl, ktera prosla glomerularni filtraci. Vrozena
dysfunkce tohoto transportéru podminuje vznik
BS typu 1, tento kanal maze byt blokovan také
podanim furosemidu. Mutace v genu MAGEDZ
vedou k prechodné dysfunkci kanalu NKCC2
u pacient’ s BS typu 5. Chloridy se dostavaji zpét
do krve pfes transportéry bazolateralni membrany
CLCNKB a CLCNKA, jejichz funkce je zavisla
na piitomnosti barttinu. Mutace v genu pro CLCNKB
jsou zodpovédné za vznik BS typu 3 (klasicky BS),
mutace v genu pro tvorbu barttinu jsou asociovany
s BS typu 4a. Kombinovana dusfunkce kanalu
CLCNKB a CLCNKA podmiriuje vznik BS typu 4b.
PoruSena funkce kanalu ROMK je spojena s BS
typu 2. Tento transportér zajistuje homeostazu kalia
recyklaci draselnych kationt(i zpét do tubularniho
lumen, ¢imz vytvari lumen pozitivni transepitelialni
potencial nutny k paracelularni reabsorpci
kalciovych a magneziov(ch iontd. Pfevzato z ¢lanku
Zieg & Dolezel

lickou alkalézu s hypokalemii, vysoké hodnoty reninu
a aldosteronu. Typicka pro BS je dédle zvySend frakéni
exkrece chloridi (FECI) > 0,5 %.° U ¢asti pacientl zjis-
tujeme hyperkalciurii, pfip. nefrokalcinézu. Jedinci s BS
typu 2 majf ¢asto v novorozeneckém obdobi prechodnou
acidézu a hyperkalemii.® U vétsiny pacientli se BS typu
3 obvykle manifestuje ve véku po prvnim roce zivota ne-
prospivanim a polyurii, ale i u tohoto typu BS byla jiz
popsana prenatalni manifestace.” Mezi pfiznaky mladsich
déti s manifestaci BS typu 3 patii Zizen, obstipace, febrilie,
hypotonie ¢i opakované zvraceni. V pozdéjsim véku se
objevuje Castéji svalova slabost, inava, v prepubertdlnim
obdobi je obvykle patrné riistové neprospivani. BS typu 4
je spojen s percepcni nedoslychavosti. Pro déti s BS je také
typicka preference slanych potravin. I kdyz mizeme casto
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Distalni tubulus

NCC

TRPM6&

TRPVA4

Moc

Transportni mechanismuy v distalnim tubulu.
Kotransportér NCC v apikalni membrane epitelialnich
bunék je zodpovedny za reabsorpci natriovych
a chloridov(ch iontt z lumen zpét do burky.
Mutace v genu, jenz kaduje transportér NCC, vedou
ke vzniku GS. Kanal CLCNKB, jenz potiebuje ke své
funkci membranovy protein barttin, je také pfitomen
v distalnim tubulu. Snizena funkce téchto proteind
podminuje vznik BS typu 3 a 4a. Na bazolateralni
membrané Na/K ATPaza zajistuje reabsorpci
natriovych iontl vymeénou za kaliové kationtu.
Nasledné je kalium reabsorbovano kanalem
KCNJ10, jehoz dysfunkce je spojena se vznikem
syndromu EAST. Epitelialni kanaly TRPMéba
TRPVL4 jsou zodpoveédné za reabsorpci kaliovych
a magneziovych iont na epitelidlni membrané.
Prevzato z ¢lanku Zieg & Dolezel.”

vyjadrit suspekei na BS na zakladé¢ anamnézy, laborator-
nich a zobrazovacich vysetfeni, je v soucasnosti k potvr-
zeni diagnézy vzhledem ke zna¢né fenotypové variabilité
doporucéeno provést molekularnégenetické vysetfeni.>*

Gitelmandv syndrom

Gitelmantv syndrom (GS) je podminén solnymi ztrdtami
spojenymi s poruchou funkce thiazid-senzitivntho symporté-
ru NaCl v apikdlni membrané distalniho tubulu, tento kanal
je kédovan genem SLC12A3.% Transportni mechanismy v dis-
talnfm tubulu zndzorfuje obrazek 2. Mezi hlavni projevy GS
patii také hypokalemie, metabolicka alkaléza jako diisledek
aktivace osy RAA, typicky je vSak ndlez hypomagnezemie
a hypokalciurie. TaktéZz pacienti s GS jsou normotenzni.™
Hypomagnezemie je zptisobena zvySenymi ztratami hotciku
do mo¢i na podkladé snizené exprese lumindlniho kandlu
TRPM6 v distdlnim tubulu, hypokalciurie vznikd nasledkem
zvy$ené pasivni reabsorpce kalciovych iontll v proximdlnim
tubulu.” Fenotyp GS mtize byt pfitomen i u pacientti s BS
typu 3. GS se obvykle projevuje v adolescenci ¢i dospélosti,
ale byly popsdny i ptipady manifestace v neonatdlnim ob-
dobi.’s Mezi hlavni ptiznaky patii chut na slané potraviny,
polydipsie, nykturie, svalovd slabost, inava, fyzickd nevy-

konnost, tetanie, parestezie, palpitace a hypotenze. U déti
je Casto patrné opozdéni riistu a puberty.

Diagnostika
V rdmci prenatdlni diagnostiky pomyslime na BS pti nd-
lezu ¢asného polyhydramnionu matky. Je mozné vyuzit
prenatalné molekuldrnégenetického vySetfeni, v pfipade
jeho nedostupnosti lze zvazit biochemické vySetfeni plo-
dové vody, jehoz vysledky k odliSeni BS od jinych pricin
polyhydramnionu ale nejsou dle soucasnych poznatka
zcela spolehlivé.™

U ditéte jiz narozeného je zdsadni anamnéza polyhyd-
ramnionu matky, ddle anamnéza polyurie, dehydratace,
horecek, neprospivani ¢i dal$ich symptomt BS. Posouzeni
iontogramu a acidobazické rovnovahy je zdsadni, defini-
tivni diagnézu potvrdi molekuldrnégenetické vySetfent.
Prvnim pfiznakem po porodu je hypovolemie v disledku
mocovych ztrat vody a soli. Laboratorni zmény nemuseji
byt v prvnich dnech Zivota plné vyjadieny. U jedinct s BS
typu 2 se mtize pfechodné v novorozeneckém obdobi vy-
skytnout hyperkalemie doprovézend metabolickou acidé-
zou, u pacientd s BS typu 3 byvd v laboratornich nélezech
pfitomna hypomagnezemie.®

Diferencialni diagnostika

V diferencidlni diagnéze BS a GS musime zvazovat kon-
genitdlni chloridovy prijem spojeny se snizenou resorpci
chloridi vileu a kolon. Toto onemocnéni se projevuje vod-
natymi prijmy s vysokym obsahem chloridovych iont{.”
Sonograficky je patrné rozsifen{ lumen stfevnich klicek.
Na rozdil od BS u téchto pacientii nachdzime nizké odpady
chloridt do modi a nizkou FECL® Nizkd FECI je charak-
teristickd pro tzv. pseudo-Bartterv syndrom (PBS), jenz
zahrnuje skupinu ziskanych onemocnéni extrarendlniho
ptvodu, ktera mohou ¢init diferencidlnédiagnostické ob-
tize, jelikoz jsou charakterizovdna obdobnym nélezem
v iontogramu a ve vySetfeni acidobazické rovnovahy
jako tubulopatie se solnymi ztrdtami. Mezi nejcastéjsi
pri¢iny PBS patii zneuzivani diuretik, laxativ a opako-
vané zvraceni. MlzZe se objevit i pfi uzivdni nékterych
aminoglykosidovych antibiotik (gentamicin, kolistin) ¢i
u pacientd s cystickou fibrézou, Pendredovym syndromem
a u jedinct s omezenim chloridd ve stravé.” S abuzem
diuretik, laxativ a vyvolavanym zvracenim se nejcastéji
setkdvame u divek a Zen s poruchou piijmu potravy ¢i ji-
nymi psychopatologiemi. Moc¢ové koncentrace natria, kalia
a chloridi byvaji zvysené ¢asné po podani diuretik, k jejich
snizeni poté dochdzi s odstupem c¢asu od uziti 1ékt. Dia-
gnostické je proto testovani moci na ptitomnost diuretik
spolu s frakéni exkrec{ chloridt. Pozitivni screening moci
na pritomnost diuretik spolu s FECI > 0,5 % podporuje
zneuzivani diuretik jako pri¢inu PBS. Zneuzivdni laxativ je
spojeno s hypokalemii vzhledem k vysokému obsahu kalia
v dolni etdzi gastrointestindlniho traktu. Tito pacienti
mivaji typicky nizké koncentrace natria, chloridii a vysoké
koncentrace kalia v moci pti sekunddrnim hyperaldostero-
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Nesteroidni protizanétlivé Iéky podavané detem s Bartterovgm syndromem

Lék Charakteristika
Indometacin® Neselektivni inhibitor COX
Ibuprofen Neselektivni inhibitor COX
Celekoxib Inhibitor COX-2

COX - cyklooxygenaza

Davkovani

1-4 mg/den ve 3-4 dennich davkach
15-30 mg/kg ve 3 dennich davkach
2-10 mg/kg/den ve 2 dennich davkach

* U novarozenct pocatecni davka 0,1 mg/kg/den, dale postupné navysovat na davku 1,5-2 mag/kg/den.

nismu.” U pacientl s vyprovokovanym zvracenim viddme
metabolickou alkalézu a hypokalemii z rendlnich ztrat
v dtsledku sekundédrniho hyperaldosteronismu.?* PBS spo-
jeny se zneuzivanim laxativ a diuretik pfedstavuje rizikovy
faktor rozvoje chronického onemocnéni ledvin.* Také
HNF1B nefropatie se miize manifestovat fenotypem GS,
pro toto onemocnéni je ale typicky ndlez rendlnich cyst,
vrozenych vad vyvodného mocového systému a rozvoj
diabetu MODY5.% Hypokalemii, hypomagnezemii a me-
tabolickou alkalézou se projevuje také syndrom epilepsie,
ataxie, percep¢ni nedoslychavosti, tubulopatie (EAST),
mezi jehoz piiznaky ale navic patfi ataxie, epilepsie, opoz-
déni psychomotorického vyvoje a percepéni hluchota.®
U pacientl s hypokalemickou metabolickou alkalézou
a hypertenzi je nutno zvazovat jiné diagnézy, jako je napt.
primarni hyperaldosteronismus, Liddletiv syndrom nebo
syndrom zdénlivého nadbytku mineralokortikoida.

Lécba Bartterova syndromu

Terapie je zapocata bez znalosti vysledku genetického
vySetfeni s cilem predejit rozvratu vnitfniho prostredi.”
Recentné byla publikovana novéa doporuceni pro 1é¢bu BS
i GS u déti.5¢ Zakladem 1é¢by BS je uprava diety a substi-
tuce elektrolytti, kterou je vhodné rozdé¢lit alespon do tii
dennich davek (idedlné vice dle tolerance pacienta) vzhle-
dem ke kontinudlnim ztratdm iontd a vody do modci. Hy-
pokalemie je zdvaZnym projevem BS, vyznamny pokles
koncentrace kalia v séru muze pacienta ohrozit hlavné
fatdlnimi arytmiemi.® Kalium obvykle hradime ve form¢
chloridu draselného (KCl) s cilem dosdhnout koncentrace
kalia v séru alespon 3 mmol/l. KCl nepodavame nalacno,
abychom dosahli lepsi tolerance. Jiné slouceniny kalia,
jako je napt. citrdt, nejsou k substituci vhodné vzhledem
k moznému zhorSeni alkalézy. V pripadé hypomagneze-
mie poddvdme soli hotc¢iku, aspartdt, citrdt a laktat maji
lepsi biologickou dostupnost v porovndni s anorganicky-
mi slouceninami (oxid, hydroxid).> Cilovd koncentrace
magnezia v séru je > 0,6 mmol/l. V 1écbé se dale uzivaji
nesteroidni protizdnétlivé 1éky, inhibitory cyklooxygenazy
(COX), které snizuji produkci prostaglandint, zmirnuji
symptomy a piiznivé ovliviiuji iontogram, glomeruldrni
filtraci i rast déti s BS. V soucasnosti nemdme dostatek
dat k urcenf inhibitoru COX prvni volby. V piipade¢ jejich
podavani je nutno vzit v potaz mozny rozvoj gastrointes-
tinalnich nezadoucich u¢inkd, pfi podavani neselektivnich

inhibitortt COX se doporucuje soucasné uzivani inhibitort
protonové pumpy s védomim rizika vzniku hypomagneze-
mie. Terapii inhibitory COX nasazujeme u euvolemickych
pacientt s védomim rizika mozné nefrotoxicity. Seznam
inhibitort COX uzivanych v 1é¢bé BS shrnuje tabulka 2.
V soucasnosti neni pacientim s BS podavani kalium Set-
ticich diuretik, thiazidd a 1€kt inhibujicich osu RAA obec-
né doporucovano vzhledem k riziku vzniku hypovolemie
a potenciace solnych ztrat. Jejich ptfipadné nasazeni je
namisté u jedinct s vaznymi iontovymi abnormalitami,
které pretrvavaji pti maximalni intenzité 1é¢by substituci
kalia a nesteroidnimi protizanétlivymi 1éky. U nékterych
pacientti s BS a rstovym neprospivanim lze pti nedosta-
te¢né produkei ristového hormonu zvazit zahdjeni lécby
rustovym hormonem, ale to az po adekvatni metabolické
kompenzaci zdkladniho onemocnéni vySe zminénou kon-
zervativni 1é¢bou.

Lécba Gitelmanova syndromu

Suplementace elektrolytil je hlavni lécebnou modalitou
taktéz v pripad¢é GS. Doporucuje se neomezeny pifjem
soli, ktery obvykle dostatecné pokryje potfebu pacien-
ta. Inicidlni ddvka elementdrniho magnezia je 5 mg/kg,
0,2 mmol/kg na den ve 2-4 dennich dévkach. Iontova
suplementace se podava idedlné s jidlem. NavySovani
davky magnezia je neékdy limitovano rozvojem gastro-
intestindlnich komplikaci (prijem). V pripadé zdvazné
hypomagnezemie s rozvojem tetanie je vhodné podat mag-
nezium intravenézné - MgSO, 25-50 mg/kg, coz odpovi-
dd 0,1-0,2 mmol/kg elementdrniho Mg/kg v jedné davce.
Maximdlni dévka predstavuje 2 g MgSO, v jedné infuzi,
tuto substituci 1ze opakovat v intervalu Sesti hodin.*”
10 ml 10% MgSO, obsahuje 1 g MgSO,, 98,6 mg a 4 mmol
elementarniho magnezia. Kalium je vhodné substituovat
primdrneé peroralné ve formé KCI v nékolika dennich d4v-
kach. Intravenézni poddni KCl je vyhrazeno pro jedince,
ktet{ nemohou piijimat perordlni substituci, nebo pro
pacienty s vyznamnou hypokalemii. KCl se podava fedé-
ny v solném roztoku na koncentraci 40 mmol/l, rychlost
podéni infuze do periferie by neméla prekrocil 10 mmol/h,
protoze vys$si koncentrace mohou iritovat cévni endotel.
V pripadé pfetrvavajici symptomatické hypokalemie, kte-
rou nelze dostatec¢né hradit perordlni substituci, je mozno
ditéti s GS podat 1éky inhibujici osu RAA, kalium Settici
diuretika nebo nesteroidni protizdnétlivé 1éky, pfipad-
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né jejich kombinace. Poddvani spironolaktonu mitize byt
spojeno s antiandrogennimi nezddoucimi uc¢inky (gyneko-
mastie, erektilni dysfunkce, nepravidelnost menstrua¢niho
cyklu), proto ddvdme prednost nasazeni eplerenonu, se-
lektivniho antagonisty aldosteronu.?® Stejné jako v pripadé
BS musime brat v potaz rizika poddvani diuretik vzhledem
k mozné potenciaci solnych ztrat a hypovolemie. Pii de-
hydrataci (napf. zvraceni, prijmy) je nutné lécbu témito
ptipravky docasné prerusit. Indikace podévani inhibitort
COX ujedinct s GS je spornd, protoze mocové koncentra-
ce prostaglandinu E2 nebyvaji obvykle zvySeny. U pacientl
s tubulopatiemi se solnymi ztrdtami je nutné nékteré 1éky
bud’ zcela vynechat, nebo je poddvat se zvySenou opatr-
nosti. Jednd se o piipravky, které mohou potencovat hy-
pokalemii nebo hypomagnezemii, jako jsou napf. nékterd
diuretika ¢i laxativa. I pacienti s GS jsou léceni ristovym

hormonem v pfipadé, Ze maji kompenzované onemocnéni
a spln{ indikacni kritéria.

Prognoza

U vyznamné ¢4sti pacientl s BS v pribéhu sledovéani do-
chdzi k poruse glomeruldrni filtrace. Pri¢ina zhorSovani
funkce ledvin neni zatim jasnd. Mize se na ni podilet
chronicka hypokalemie, dlouhodob¢ zvySené koncentrace
prostaglandind ¢i aldosteronu v krvi. Vliv 1é¢by inhibitory
COX ¢i nefrokalcindzy na progresi rendlniho selhdni nebyl
doposud potvrzen.>*® Rozvoj chronického onemocnéni
ledvin spojeného s poklesem funkce ledvin zjistujeme
u pacientli s GS vyrazné méne casto. Nebyl také popsan
vliv GS na dobu doziti. Obecné je vhodné déti s BS a GS
pravidelné sledovat v ambulanci détské ¢i dospélé nefro-
logie v ramci center pro vzacna onemocnéni.
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