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Ozet: Bartter sendromu, Henle kulpunun kalin ¢ikan kolunda tuz geri emiliminin bozulmasi nedeni ile tuz kaybi, hipokalemi ve
metabolik alkaloz ile sonuglanan kalitsal bir renal tiibiiler bozukluktur. Bu yazida ¢ocuklarda Bartter sendromunun patofizyolojisi,
Kklinik ve laboratuvar bulgulari sunulmustur.
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Abstract: Bartter syndrome is an inherited renal tubular disorder that results in salt wasting, hypokalemia, and metabolic alkalosis
due to impaired salt reabsorption in the thick ascending limb of the loop of Henle. In this article, the pathophysiology, clinical and
laboratory findings of Bartter syndrome in children are presented.
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1. Giris

Ailesel hipokalemik, hipokloremik
metabolik alkaloz veya Bartter sendromu
tek bir bozukluk degil, daha ¢ok bir dizi
bozukluktan meydana gelmektedir. Bartter
sendromunun alt tipleri; baslangic yasi,
ortaya  ¢ikan  semptomlar, idrarda
potasyum (K*), prostaglandin (PG) ve
kalsiyum atiliminin boyutuna goére farklilik
gosterir (1). Bu karmasik bozukluklar
dizisinin temel patogenezi, arastirmacilari
uzun sliredir meraklandirmis ve
sasirtmistir.  Fizyolojik arastirmalar c¢ok
sayida patojenik model Onermistir.
Bobrekte bulunan tasiyict proteinleri
kodlayan  genlerin  klonlanmasi, bu
hipotezleri test etmeye baslamak igin
molekiiler araglar saglamistir (2).

Bartter Sendromunun Epidemiyolojisi

Bartter sendromu her iki cinsiyeti de esit
oranda etkiler. Genel niifusta yaklasik
100.000 kisiden birini etkileyecegi tahmin
edilmektedir. Bununla birlikte, bir¢ok vaka
teshis edilemeyebilir veya yanlis teshis
edilebilir; bu da genel popiilasyondaki
gercek sikligi  belirlemeyi zorlastirir.
Bartter sendromu herhangi bir irk veya
etnik kokene sahip bireylerde ortaya
cikabilir (3).

Bartter Sendromunda Henle Kulpu Etkisi

Bartter sendromu, Henle kulpunun kalin
¢ikan kolunda tuz geri emiliminin
bozulmasi nedeni ile tuz kaybi, hipokalemi
ve metabolik alkaloz ile sonuglanan kalitsal
bir renal tibiler bozukluktur. Henle
kulpunun ¢ikan kalin kolunda sodyum ve
klorun geri emilmesiyle ilgili tasiyicilar ve
kanallar1 kodlayan birka¢ genin mutasyonu,
Bartter sendromunun farkl tiplerine neden
olur (4).

Henle Kulbunun Yapisi ve Ozellikleri

Ara segmenti olusturan Henle kulpunun
ince kollar1 proksimal tiibilii distal tiibiile
baglar ve tamamen renal medulla iginde
bulunur. Inen ince uzuv, morfolojik ve
islevsel olarak farkli en az iki veya li¢ alt
boliimden olusur ve sodyum kloriir (NaCl),
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lire ve suyun transepitelyal tasinmasina
katilir. Cikan ince kol NaCl ve iirenin
yeniden emilim ve/veya  sekretuar
yonlerde transepitelyal tasinmasini
gerceklestiren fonksiyonel olarak farkli bir
segment olarak taninir (4).

Bartter Sendromunda Patofizyoloji

Filtre edilen sodyum, klor ve potasyumun
yaklasik olarak %20-25’i Henle kulbunun
¢ikan kolunda geri emilir (Sekil 1). Sodyum,
potasyum ve Kklor; Henle kulbunun c¢ikan
kolunda apikal zarda bulunan solute carrier
family 12 member 1 (SLCI12A1) geni
tarafindan  kodlanan sodyum  (Na%),
potasyum (K+*), Kloriir (Cl-) birlikte
tasiyicist (NKCC2) ile tasinmaktadir (5, 6).
Bazolateral membranda bulunan Na*/ K*-
ATPaz, 3 sodyum iyonunu Kkana
pompalarken 2 potasyum iyonunu hiicre
icine alir. Hiicre igindeki potasyum ise
Renal Dis Mediiller Potasyum Kanali
(ROMK] ile tiibtiler limene pompalanir (7-
9). Klor iyonlarl, bazolateral zarda
yerlesmis olan klor kanali (CIC) Ka ve Kb
birlikte tasiyicilar ile kana iletilir (10). Bu
iki klor kanali da islevlerini yerine
getirebilmek icin Barttin proteinine ihtiyag
duyar (11).

NKCC2 tasiyicisinin aktivitesinin
devaminda Na*/K*-ATPaz aracillign ile
olusan elektrokimyasal gradient ve ROMK
ile potasyumun liimene sekresyonu dnemli
rol oynar (12, 13). Potasyumun ltimene geri
doniisii liimen pozitif transepitelyal voltaj
olusturur. Bu voltaj kalsiyum (Ca*2) ve
magnezyumun (Mg*2) pasif paraselliiler

tasinmasini  destekler.  Na*/K*-ATPaz
pompasinin olusturdugu negatif
intraselliiler voltaj, Cl-‘un CIC-Ka ve Kb ile
bazolateral membrandan peritbiibiiler

kapillere gegmesini saglar (14, 15).

Henle kulpunun kalin ¢ikan kolunun
fonksiyonlarinin diizgiin calismasini
saglamak icin NKCC2, ROMK, CIC-Kb

aktiviteleri arasinda siki bir koordinasyon
vardir. NKCC2, NKCC2'nin diizenleyicileri,
ROMK veya CIC-Kb aktivitesindeki herhangi
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bir bozulma NaCl geri emiliminde soruna
sebep olur. Geri emilimdeki bu bozulma

Bartter sendromunun esas
patofizyolojisidir (16).
Bartter sendromlu hastalarda idrarla

kronik sodyum kaybi, ekstraselliiler hacmin
azalmasina yol acar. Azalan hacim renin-
anjiyotensin-aldosteron sistemini aktive

eder. Aktif olan renin-anjiyotensin-
aldosteron sistemi renin ve aldosteron
salgisin, sodyum iletimini  arttinr.

Potasyum ve hidrojen atilimi artar, boylece
metabolik alkaloz ve hipokalemiye sebep
olur. Ancak hipovolemi her zaman
hiperreninizmin sebebi degildir. Makula
densa hiicrelerindeki mutasyonlarla ortaya
¢ikan diizensiz tiiblloglomeruler dengenin
bozuklugu hacimden bagimsiz olarak renin
salgisin arttirir (10, 17).

Henle kulbunun ¢ikan kolunun islevindeki
bozukluklar jukstaglomeriiler aparatin
sekonder hiperaldosteronizm ile
aktivasyonuna ve afferent arteriyol
genislemesi nedeniyle glomertiler
hiperfiltrasyona yol acar. Bu
kompansatuvar mekanizma ise
jukstaglomeriiler aparatin hipertrofisine ve
plazmada sabit bir renin ve aldosteron
ylikselmesine neden olur (8, 18).

Hiperkalsiiiri Bartter sendromlu hastalarda
gorilen onemli bir bulgudur ve yasamin ilk
ayinda mediiller nefrokalsinozis gelisir.
Hiperkalsiliri, kloriir iyonlarinin
intraluminal konsantrasyonunu artiran ve
negatif intraluminal yiik iireten NKCC2'nin
kusurlu fonksiyonunun bir sonucudur.
Negatif intraluminal yiik, kalsiyum gibi
pozitif iyonlarin paraseliler yeniden
emilimini engeller (4).

Bartter sendromunda Henle kulbunun
c¢ikan kolunda iyonlarin aktif geri
emiliminin bozulmasi ciddi tuz ve su
kaybina yol acar. Bu tiibiiler
disfonksiyonun en erken belirtisi, gebeligin
son trimesterinde siddetli polihidramnios
gelisimine yol acan fetal poliiiridir. Idrarin
konsantre edilmesi i¢cin gerekli olan
kortikomediiller ozmotik farkliligin
saglanamamasi hastalarda hipostentiriye
neden olur (19).
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Etkilenen hastalarin kaninda ve idrarinda
artan PGE2 seviyesi siirekli bir bulgudur.
Artan PGE2 sentezi icin en olasi ac¢iklama,
makula densa hiicrelerinin intraluminal
Kloriir konsantrasyonunu algilamasi ve
buna gore prostaglandin iiretimini modiile
etmesidir. NKCC2, hiicre i¢i klorir
konsantrasyonunu arttirmak araciligr ile
siklooksijenaz-2'nin (COX-2) aktivitesini
azaltirken PG sentezini de azaltan makula
densa hiicrelerinde baskin kloriir kanalidir.
NKCC2 fonksiyonundaki bozukluk COX-
2'nin  aktivitesinin ve prostaglandin
sentezinin artmasina yol acar (20).

Sensorindral sagirlik, stria vaskiilaris ve i¢
kulagin vestibiiler koyu hiicrelerinde CIC-
Ka ve CIC-Kb inaktivasyonunun sonucudur.
Her iki kloriir kanalinin da fonksiyonel
heterodimerler olusturmak icin Barttin ile
birlikte lokalize oldugu ve i¢ kulakta
eksprese edildigi ve endolenf olusumuna
onemli  olglide  katkida  bulundugu
bilinmektedir. Apikal hiicre zarindan
potasyum ¢ikisinin azalmasi ve dolayisiyla
endolenfin potasyum igeriginin azalmasi
Tip 4 Bartter sendromlu hastalarda isitme
kaybina yol agar (21).

Batter Sendromunun Tipleri

Bartter sendromu genetik c¢alismalar
yapilmadan 6nce fenotipik 6zelliklere gore
kategorize edilmistir. Ancak genetik
varyantlar hakkinda ortaya cikan veriler ve
farkli mekanizmalar siniflandirma igin yeni
bir malzeme sunmustur. Ayrica ayni genin
klinik prezentasyonunda farkhiliklar da
olabilir (18). Son yillarda Bartter
sendromunun tiim formlarinin genis bir
siddet spektrumu gosterdigi
belirtilmektedir Tip 1, 2 veya 4 Bartter
sendromlu bazi hastalar ge¢ baslangich
formlarla bagvururken, tip 3 Bartter
sendromlu baz1 hastalar siddetli antenatal
prezentasyonla ortaya ¢ikabilir (22).

Bartter sendromu Tip 1

Bartter sendromu Tip 1'e SLC12A1
genindeki mutasyonlar neden olur (23).
Henle kulpunun tuz ve suyu tutamamasi
fetal poliiiriye, gebeligin ikinci l¢ aylik
déneminde polihidramniyoza ve
intrauterin biiyiime geriligine neden olur
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(24, 25). Bu hastalarda 29 ila 36 hafta
arasinda erken dogum yaygindir (25).
Bartter sendromu tip 1’ de belirgin alinh
licgen yliz, biiyiik gozler, c¢ikintih kulak
kepcesi, sarkik bir agiz ile karakterize yiiz
goriinimii ve hipokalemiye bagh kas
glicstizligli gorulir (26). Bebeklerde
poliliri, beslenme bozuklugu, ates, kusma
dehidratasyon, ciddi elektrolit dengesizligi,
gelisme geriligi bulunabilir. Hipokloremik
metabolik alkaloz ve siklikla hipokalemi
mevcuttur. Hastalarda yiliksek renin ve
aldosteron seviyelerine ragmen artmis
PGE2 diizeyi nedeni ile kan basinci
normaldir.

Bartter sendromu Tip 2

Bartter sendromu Tip 2 diger tiplerden
farkhdir, ¢linkii hastalar gecici hiperkalemi
gosterebilir. Bu varyant renal dis mediilleri
kodlayan KCNJ1 (Potassium Inwardly
Rectifying Channel Subfamily ] Member 1)
genindeki mutasyonlardan kaynaklanir (27,
28). ROMK'un kortikal toplayic1 kanaldaki
potasyum homeostazindaki rolii nedeniyle
hiperkalemi muhtemeldir (24, 25).

Bartter Sendromu Tip 3

Klasik Bartter Sendromu (Tip 3)lin tarihsel
olarak antenatal tiplerden daha hafif bir
fenotipe sahip oldugu disiinilmistir.
Ancak son raporlar bu varyantin
oncekilerden daha heterojen oldugunu 6ne
surmektedir (23, 29), Bartter Sendromu
Tip 3, CIC-Kb ile iliskili bir gen olan
Chloride Voltage-Gated Channel Kb’deki

Tablo 1.Bartter sendromumun tipleri

(CLCNKD) bir mutasyondan kaynaklanir (4,
23, 29). Olgularda goriilen temel bulgular
gelisme geriligi, uyusukluk, belirgin tuz
kaybi, hipokalemi, poliiiri, polidipsi ve kas
giicsiizligiidiir (6). Klinik bulgular erken
cocuklukta ya da dogum oOncesinde
goriilebilir. Bazen cocuklukta ve
yetiskinlikte de ortaya cikabilir (4, 23, 29).

Bartter Sendromu Tip 4

Bartter Sendromu Tip 4 iki alt tipten
olusmaktadir. Tip 4a Barttin alt {initesini
kodlayan gendeki mutasyon, tip 4b ise CIC-
Ka ve CIC-Kb'’yi kodlayan gendeki mutasyon
nedeni ile ortaya c¢ikar. Yenidoganlarda
polihidramniyoz, poliiiri ve siddetli tuz
kaybi goriiliir (30). Tip 1 ve tip 2'nin aksine

hiperkalsiiiri  gegicidir ancak mevcut
oldugunda meduller nefrokalsinozis
goriilebilir (4).

Bartter Sendromu Tip 5

Bartter Sendromu Tip 5 ilk kez 2016’da
rapor edilmistir. Bu tip MAGE Family
Member D2 (MAGEDZ2) baglantili genin
mutasyonlarindan kaynaklanir (6).
MAGEDZ2 normal sistemin korunmasinda
kritik 6neme sahiptir (6, 31).

Bartter sendromunun tipleri Tablo 1’de
ayrintili olarak gosterilmistir.

TIP Etkilenen Kalitim Gen Baslangi  Hiperkalsiiiri/nefrokalsi  KLINIK BULGULAR
gen tiriinii cyasi nozis
BS SLC12A1  Otozomal NKCC2 Prenatal + / Cok sik Politiri,

TiP 1 resesif hipokloremi,

alkaloz, hipokalemi
BS KCNJ1 Otozomal ROMK1 Prenatal + / Cok sik Politiri,

TIP 2 resesif hipokloremi,
alkaloz,
yenidoganda gecici
hiperkalemi

BS CLCNKB  Otozomal CIC-Kb 0-5 yas Degisken / Nadir, ilimh Biiyiime  geriligi,

TIP 3 resesif hipokloremi,
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alkaloz, hipokalemi

BS BSND Otozomal Barttin Prenatal Degisken / Nadir, 1imh Politiri,
TIP resesif hipokloremi,
4a alkaloz,
hipokalemi,
norosensoriyel
sagirlik, kronik
bobrek  hastaligl
riski, son donem
bobrek hastaligl
BS CLCNKB  Otozomal CLC-Ka Prenatal Degisken / Nadir, illimh Politiri,
TiP CLCNKA resesif CLC-Kb hipokloremi,
4b alkaloz,
hipokalemi,
norosensoriyel
sagirlik, kronik
bobrek hastaligi
riski, son donem
bobrek hastaligl
BS MAGED?2 X'e bagh MAGED?2 Prenatal +/ Politiri,
TIP 5 resesif hipokloremi,
alkaloz, hipokalemi
Gegici hastalik
Bartter  Sendromunda  Klinik  ve Klinik olarak ayirt edilmesine yardimci olur
Biyokimyasal Bulgular (24, 27, 6).
Bartter sendromundaki temel klinik ve Dogum o6ncesi donemde amniyotik sivinin
biyokimyasal degisiklikler politiri, biyokimyasal analizi ile Bartter
dehidratasyon, normal veya diisik kan sendromundan stliphelenilebilir (36, 37).
basinci, gelisme geriligi, hipokalemi, Amniotik sivida Kklor diizeyi yiiksektir.
hipokloremik metabolik alkaloz, Garnier ve arkadaslarinin 6nerdigi Bartter
hiperreninemi,  yiiksek  prostaglandin indeksi (amniyotik sivida toplam protein ve
seviyeleri ve hiperkalsiiiriyi icerir. alfa fetoprotein ¢arpimi) antenatal Bartter
sendromlu hastalarda siklikla 6nemli
Antenatal Bart.ter vsendromlinda olciide daha diisik bulunur (%94,3
semptomlar genellikle dogumdan énce duyarliik ve %100 o6zgillik) (36).
arasinda  polihidramniyoz, intrauterin  gerilizi ve  yasami  tehdit  eden
biyiime geriligi ve fetalup.oliijri .g('jriilebjli.r dehidratasyon goriilebilir. Daha biiyiik
(11, 32, 33). Prematiirite, hiposteniri, cocyklarda yorgunluk, bas dénmesi,

idrarla yogun tuz kaybi ve hizl kilo kaybi
gorilebilir (27, 33). Tip 2’de ROMK
kanalinin bozulmasi yenidogan déneminde
gecici hiperkalemiye yol acar (12).

Prostaglandin 2 seviyeleri, ikincil bir
fenomen olarak kanda ve idrarda yiiksektir,
bu da ates, kusma, ishal ve ayrica
glomeriiler hiperfiltrasyona yol acar (2, 34,
35). Hastalarda yiiksek idrar klor
konsantrasyonlar1 ve artan idrar kaybi
vardir. idrar Na*, K* ve Ca?* iyonlarinin
Olclilmesi genellikle Bartter sendromunun
diger metabolik alkaloz nedenlerinden
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halsizlik, kronik hipokalemiye bagh kas
kramplar goriilen semptomlar arasindadir
(24, 38).

MAGED-2 mutasyonlarinin neden oldugu
Bartter sendromu tip 5, klinik olarak ¢ok
erken  donemde  baslayan  siddetli
polihidramniyoz ve  prematiirite ile
karakterizedir. idrarla yiiksek miktarlarda
sodyum kayb1 ve poliliri yliksek
mortaliteye  yol acar. Hipokloremik
metabolik  alkaloz ~ ve  hiperkalsiiiri
nefrokalsinozise yol acabilir. MAGED-2
mutasyonu olan hastalardaki semptomlar
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siklikla haftalar
diizelir (39, 31, 40).

icinde kendiliginden

Bartter sendromlu hastalarin  bobrek
dokusunun  patolojik  incelemesindeki
jukstaglomeriiler hiperplazi karakteristik
bir bulgudur. Ayrica idrarla sodyum kaybi
nedeni ile gelisen kronik hiperfiltrasyona
ve renin-anjiyotensin sisteminin
aktivasyonuna ikincil fokal segmental
glomeriloskleroz gelisebilir. Hastalarda bu
nedenle son donem bdobrek hastaligina
ilerleme riski vardir (41, 42).

Klinik semptomlar ve biyokimyasal
belirtecler klasik Bartter sendromlu
vakalarda  Gittelman  sendromu ile

ortiisebilir ve dolayisiyla dogru bir teshis
koymak icin genetik analiz gereklidir.
Gittelman sendromu, hipomagnezemi ve
hipokalsiiiri ile  birlikte hipokalemik
metabolik alkaloz ile karakterize, nadir
goriilen bir tuz kaybettiren tiibiilopatidir.
Hastalik otozomal resesif kalitiir ve
SLC12A3  genindeki  inaktive  edici
mutasyonlardan kaynaklanir (43, 44).

Kalsiyum sensitif reseptor (CaSR) geninde
otozomal dominant kalitilan aktive edici

mutasyon nedeni ile hastalarda
hipokalsemi, hipomagnezemi, hipokalemik
metabolik  alkaloz, hiperkalsiiiri ve

nefrokalsinozis gelisebilir (6, 45).
Bartter Sendromunun Tanisi

Tani, belirli laboratuvar anormallikleri ile
giiclendirilen oykii ve fizik muayenedeki
ilgili bulgularla yapilir (Tablo 2). Bartter
sendromu, hemen hemen tim vakalarda
hipokalemi ve metabolik alkaloz dahil
olmak elektrolit
anormallikleri ile artmis serum renin ve
aldosteron seviyeleri ile karakterizedir.
Bartter sendromunun bazi tiplerinde
azalmis serum magnezyum diizeyi saptanir.
[drarda sodyum, potasyum, Kklor
prostaglandin E2 (PGE2) atilimi artmistir.

lizere ve asit-baz

ve

Tablo 2. Bartter sendromuna tanisal yaklasim ve yapilacak testler

Ornek Test Beklenen sonug¢
Kan Na, K, Cl, Hiponatremia, hipokalemi
Bikarbonate, BUN, kreatinin hipokloremi, metabolik alkaloz
Renin Artmis
Aldosteron Artmis
Magnezyum Normal
idrar Potasyum Artmis
Transtubuler potasyum gradiyenti Artmis
Fraksiyonel Cl ekskresyonu Artmis
Osmolalite [zosteniiri veya hiposteniiri
Kalsiyum Artmis (Bartter tip 1 ve 2)
Radyoloji Bobrek ultrasonu Nefrokalsinozis
(Bartter tip 1 ve 2)
Ayrica  neonatal Bartter sendromlu dogumdan hemen sonra baslar. Yasamin

hastalarda polihidramniyoz ve intrauterin
biiyiime geriligine rastlanabilir. Amniyotik
siv1 kloriir seviyeleri yiikselebilir (3). Klinik
bulgular  antenatal @ dénemde  veya
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ilk glinlerinde bagslayan poliliri yasami
tehdit eden dehidratasyona neden
olmaktadir. Hastalarda 6zel bir yiz
goriinimii (l¢gen yiiz, cikik alin, biylk
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gozler ve sarkik agiz), sensorinéral isitme
kaybi ve sasilik goriilebilir (46).

Bartter Sendromunda Ayirici Tani

Hipokalemik  hipokloremik = metabolik
alkaloz saptanan bir hasta Bartter
sendromu yani sira pilor stenozu, diliretik
kullanimi, Kkonjenital Kloriir diyaresi,
laksatif kullanimi ve Kistik fibroz acisindan
da degerlendirilmelidir. Kistik fibrozlu
hastalarda deri araciigr ile NaCl kaybi
Bartter fenotipine yol acabilir. Ancak
tibiiler fonksiyon normal oldugu igin
sodyumun idrar atilimi diisiik bulunur (47).
Diiiretik kullanmayan bir hastada idrar
kloriir 6lciimii bobrek kaynakli ve bdbrek
dis1 nedenlerin ayirt edilmesini saglar.

Daha once Bartter-benzeri sendromlu
hipokalsemi olarak adlandirilan otozomal
dominant  hipokalsemik  hiperkalsiiiri
varyanti otozomal dominant kalitim ile
Bartter sendromundan ayirt edilir.
Hastalarda Bartter benzeri 06zellikler
(hipokalemi, metabolik alkaloz,
nefrokalsinozis, hiperkalsiiiri, yiiksek renin
ve aldosteron diizeyi) yani sira hipokalsemi

saptanir. Hipokalsemi, parathormonun
(PTH) sekresyonunun baskilanmasi ile
iliskilidir. Bu hastalik renal tiibiiliin
cogunda, agirlikhh olarak c¢ikan Henle
kulbunda eksprese edilen bazolateral
kalsiyum algilama reseptoriindeki bir

mutasyondan kaynaklanir (48).

Gittelman sendromu (ailesel hipokalemi-
hipomagnezemi) otozomal resesif gecisli
bir hastaliktir. Hipokalemik metabolik
alkaloz, hipomagnezemi ve hipokalsitiri ile
karakterizedir. Semptomlar genellikle 6
yasindan sonra ortaya cikar. Hastalarda
yorgunluk, halsizlik, bas dénmesi, susuzluk,
kas zayifigt veya kramplari, c¢arpinti ve
noktiiri goriliir (49).

Nefrotoksik ajanlarin (6rnegin,
aminoglikozitler, amfoterisin B ve agir
metal  intoksikasyonu) da  Bartter
sendromu fenotipiyle iliskili oldugu
bildirilmistir (50).
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Bartter Sendromunda Tedavi

Tedavi Omiir boyu siwvi ve elektrolit
takviyesi icerir. Makula densadaki yiiksek
miktarlarda prostaglandin E2 iretimi
siklooksijenaz-2(COX-2) aktivasyonu ile
olusmaktadir. Bundan dolayi, bir COX-2

inhibitéri  olan  indometazin  ¢ocuk
hastalarda Bartter sendromunun
tedavisinde yaygin bir sekilde
kullanilmaktadir (24, 51). Onerilen

indometasin dozu, ikiye veya iice boliinmiis
dozlar halinde 1-5 mg/kg/giin'diir (52).

Ancak nonsteroid anti-inflamatuar ilaclar
(NSAII) ile uzun siireli tedavinin giivenligi,
ozellikle erken dogmus bebeklerde
kullanimi tartismalidir (24, 39). Glomertiler
hiperfiltrasyonun azaltilmasi gereklidir.
Ciinkii bu durum fokal glomeriiloskleroz
olusumuna ve interstisyel fibrozis
olusumuna neden olur (53). Indometazinin
gastrointestinal sistem lizerinde yan
etkileri vardir (28). Indometasinin
prematiiriteyi onlemek ve
polihidramniyozu azaltmak i¢cin dogum
oncesi uygulanmasi tartismalidir. Ciinkii bu
cocuklarda bébreklerin olgunlasmasin ve
fetiisteki toplam nefron sayisini
etkileyebilir, duktus arteriozusun erken
kapanmasina neden olabilir ve nekrotizan
enterokolit riskini artirabilir (37, 54).

Sodyum Kloriir destegi hem hiicre disi
hacmi desteklemek, hem de elektrolit
anormalliklerini  iyilestirmek amaciyla
kullanilabilir. En az 5-10 mmol/kg/glin
kullanilmasi tavsiye edilmektedir (11).

sendromlu hastalarda
magnezyumun desteklenmesi onem
tasimaktadir. Gerekiyorsa magnezyum
tuzlarinin oral yoldan verilmesi tercih
edilmektedir. Bu hastalarda plazma
magnezyum diizeyinin >0,6 mmol/L olmasi
onerilmektedir (55).

Tip 3 Bartter

Potasyum  takviyelerinin  yan1  sira
potasyum tutucu diliretikler [spironolakton
(aldosteron reseptér antagonisti} veya
amilorid] serum potasyumunu ytikseltmeye
yardimci olabilir. Ancak potasyum tutucu
ditiretikler su kaybi1 ve dolasim hacminin
daralmasi durumlarinda tehlikeli olabilir
(24, 56).
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Anjiyotensin dontstiiriicii enzim
inhibitérleri ve anjiyotensin reseptor
blokerleri anjiyotensin Il ve aldosteronun
etkilerini azaltarak serum potasyum
konsantrasyonunu arttirir (57). Bartter
sendromunda poliliri ve dehidratasyona
ikincil akut bobrek hasari riski nedeni ile
dikkatli kullanilmalar1 gerekir (58).

Yapilan bir randomize Kklinik calismada,
Bartter sendromunun standart tedavisine
asetazolamid (AZM) eklenmesinin faydal
oldugu gosterilmistir. Bu calismada, AZM
kullaniminin serum bikarbonatini azalttig
ve serum potasyum seviyelerini ytiikselttigi
saptanmistir.  Ayrica, AZM plazma renin
aktivitesini de azaltmistir (59).

Stres durumlarinda, akut hastaliklarda,
cerrahi islemlerde ve travmalarda kan
elektrolit seviyesi acil intraven6z tedavi
gerektirecek diizeyde hizla degisebilir. Bu

nedenle hastalarin yakindan izlenmesi
biiyiik 6nem tasimaktadir.

Bartter Sendromunda Prognoz

Kronik bobrek hastalig1 Bartter
sendromunda o6nemli bir morbidite

nedenidir. Tip 1 ve tip 4 Bartter sendromlu
hastalar tip 2 ve 3’e gore daha erken ve
daha siddetli kronik bobrek hastaligina
sahip olabilir.
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