périnatale
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HISTORIQUE

— Elévation de I'aldostérone

 GITELMAN 1969

— Alcalose hypokaliémique + hyperaldo
— Hypomagnésemie
— Excretion urinaire tres basse du calcium
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GENETIQUE 1995-2000
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ANSE DE HENLE

SANG
canal =— ClIl canal chlore
potassium §=_‘ CICKA
ROMK ~ cl-| CICKB
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SEGMENTATION DE LA
REABSORPTION DU SODIUM
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HYPOKALIEMIE

Concentration de
potassium dans le sang

< 3.5 mmol/L

(< 20 x 10%° molécules de K/Litre)
ou
(< 66 mg/L)
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POURQUOI
L'HYPOKALIEMIE?

Secondaire a la
perte de sel et a la
déshydratation
résultante
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DE LA PERTE DE SEL A
LA DESHYDRATATION

+ a
Volume H,O Volume
intracellulaire extracellulaire

Na + H,0O
sortie urinaire

balance =0
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DE LA PERTE DE SEL A
LA DESHYDRATATION

Na

4

Volume

intracellulaire

<~ Na
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DE LA DESHYDRATATION
AUX HORMONES

Volume

intracellulaire

1 1
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DES HORMONES AU REIN

dN3LO3T10D TVNYO
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DANS LE CANAL COLLECTEUR:
LA PERTE DE POTASSIUM

4 A

EN ﬂ» . :
ac NE Pompe a sodium
ROMK K K

canaux

URINE
ONVS

< POTASSIUM
N —/
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ALCALOSE

ALCALOSE
OU

ALCALINISATION DU SANG
pH > 7,5

pH = concentration en hydrogene du sang
inferieure a 32 nanomo/L
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POURQUOI L’ALCALOSE?

Retour dans le canal collecteur

SODIUM

hypokaliemie

[ canaux
< POTASSIUM

4J9..,;<Pompe
hydrogene
H+

-potassium

| vorocee

Created with novaPDF Printer (www.novaPDF.com). Please register to remove this message.

georges.deschenes@rdb.aphp.fr



mailto:georges.deschenes@rdb.aphp.fr
http://www.novapdf.com

STIMULATION HORMONALE
PERTE DE POTASSIUM
HYPOKALIEMIE

PERTE D’HYDROGENE
ALCALOSE

~N O Ul
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COMPLICATIONS DE
LA PERTE DE SEL

1. DESHYDRATATION
CHRONIQUE

2. RISQUE DE
DESHYDRATATION AIGUE

3. MAUVAISE CROISSANCE
EN TAILLE

4. Alcalose et hypokaliemie

georges.deschenes@rdb.aphp.fr
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TRAITEMENT
PRINCIPAL.1

APPORTER DU SEL
« Dans les biberons ou entre
les biberons
« Par lasonde ou par la
gastrostomie
e En gavage nocturne ou
continu quotidien

georges.deschenes@rdb.aphp.fr
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TRAITEMENT
PRINCIPAL.2

ACCES LIBRE AU SEL
e Saliere sur latable: resaler
 Fleur de sel dans les poches
e geélules de sel
e Glutamate de sodium

georges.deschenes@rdb.aphp.fr

Created with novaPDF Printer (www.novaPDF.com). Please register to remove this message.



mailto:georges.deschenes@rdb.aphp.fr
http://www.novapdf.com

Bartter-Barttine

Surdité complete
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EN CAS DE DIARRHEE OU
DE VOMISSEMENTS

PERFUSION
INTRAVEINEUSE
AVEC UN
SOLUTE SALE
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AUTRE TRAITEMENT.1

— Fruits frais et secs

— Légumes frais et secs

— Noyaux (arachides, cajou, amandes...
— Cacao maigre ou chocolat noir > 70%

georges.deschenes@rdb.aphp.fr
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AUTRE TRAITEMENT.2
INDOMETHACIN

.4
K K
canaux

POTASSIUM

georges.deschenes@rdb.aphp.fr _

Created with novaPDF Printer (www.novaPDF.com). Please register to remove this message.



mailto:georges.deschenes@rdb.aphp.fr
http://www.novapdf.com

o e e e
msH Bartter-CICKb |1 e
170 H . ! —

t pzzlrasgresiliE stk TC
sH Ponhydr_amnlos | Hidl” =
o0 | 37 Semaines | A :

R { - P — e T T
::; PN 2860 g i s £ //,/ 205 =
N s o . =
TN 49,5 cm e - ESEEEREnnaas
145 5578 |
| /1 R |
135 f : e
¥
130 i 7 14 o, 7
353 ! v
l25 v rd ks
1/1// / “
120 90
/1 ,/ e L,
noj /AP S | 80
/ a7 |
105|—{ - b f 75
e — 70
” 9 -1 E g 65
7 = 3 P [ ___4__.—60
£ - T 55
. , v a8 .l P 0% —
| | | 7 B0 8 T 50
=t ey b~ /” = 45
L/ ‘d /f, // 3
' : ~ 55 SE i §52s ias <35
: ' Lé{',// re== 30
7 T i 25
. : s _ =33 1 '. : : - 120
g . .. . —— . $ie . . . .IS
2 ] = I 10
| | 10/Kg/jour ;
d'oprésﬁ!mlozqio. m%élhodtc m‘ie‘queénoel.‘éengo ete?. lhemplo I'olclpailzlsnm KD ETRDE D

Created with novaPDF Printer (www.novaPDF.com). Please register to remove this message.



http://www.novapdf.com

AUTRE TRAITEMENT.3
Epargneurs de potassium

4 A

EN ﬂ» :
ac el Pompe &sodium
ROMK K K

canaux

< POTASSIUM
N —/
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AUTRE TRAITEMENT.3
Epargneurs de potassium

o tres efficaces pour réduire la perte de
potassium

e aggravent |a perte de sodium
e aggravent la deshydratation
e aggravent la stimulation hormonale

« et filnalement ré-aggravent la perte de
potassium

A CONTRE-SENS DE LA PHYSIOLOGIE
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COMPLICATIONS
INHABITUELLES
MAIS REELLES

SURDITE (bartter type 4 — Barttine)

Hypercalciurie
— Déminéralisation osseuse
— calculs rénaux

Troubles de la conduction cardiague
Syndrome nephrotique

Fibrose rénale

Insuffisance renale chronique
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