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ABSTRACT 
Cystinuria is an autosomal recessive hereditary disorder associated with urolithiasis.  Cystin stones have 

a high recurrens rate and are generally resistant to noninvazive treatment modalities such as shock wave 
lithotripsy (SWL). After the surgical management of stone, the aim is to increase the urinary cystine solubility 
with hydration, alkalinization of urine and medications. Medical treatment alternatives available are D-
penisilamine, alpha mercaptopropionylglycine (MPG) and captopril.

We report a patient whom we treated with alkalinization and captopril for 2 years. There was a marked 
decline in urinary cystine excretion. The stones did not recur and no adverse effects were noted. 

Captopril should be considered as an alternative to in the management of cystinuria. 
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ÖZET 

Sistinüri ürolityazis ile ilişkili otosomal resesif geçişli bir hastalıktır. Sistin taşlarının özelliği rekürrens 
göstermeleri ve Şok Dalga Litotripsi (SWL) gibi noninvazif tedavi yöntemlerine dirençli olmalarıdır. Oluşan taşın 
cerrahi tedavisini takiben hidrasyon, alkalinizasyon ve medikasyon ile idrarda sistin çözünürlüğü arttırılmaya çalışılır. 
Medikal tedavi için D-penisilamin, alfa meraptopropionilglisin (MPG) ve kaptopril gibi ilaçlar kullanılmaktadır.

Biz de sistinürik bir hastamızı alkalinizasyon ve kaptopril  tedavisine aldık, üriner sistem atılımında belirgin bir 
azalma görüldü. İki yıllık takipte hastada yeni taş oluşumu görülmediği gibi herhangi bir yan etki de gelişmedi. 

Sonuç olarak kaptopril sistinüri tedavisinde  alternatif olarak dikkate alınmalıdır. 
Anahtar Kelimeler: Ürolityazis, Sistinüri, Kaptopril 
 
GİRİŞ 
Sistinüri bağırsak ve böbrekte transepitelyal 

transport defekti ile karakterize otozomal resesif 
bir hastalıktır. Böbrekten sistin emiliminde azal-
ma sonucu idrarla sistin atılımı normalin üstüne 
çıkar. İkinci ve 3. dekadda sistin taşı oluşumu pik 
yapar. Taşın sık tekrarlaması, ESWL tedavisine 
dirençli olması gibi faktörler göz önüne alınarak 
cerrahi tedaviyi takiben idrarın alkalinizasyonu, 
hidrasyon ve medikal tedavi ile metaflaksi uygu-
lanmalıdır2. Alkalinizasyon için sodyum bikarbo-
nat ve potasyum sitrat kullanılır. Medikal tedavi 
içinde öncelikle alfa merkaptopropionilglisin 
(MPG) ve D-penisilamin, bunların başarısız kal-
ması veya tolere edilemeyen yan etkilerinin ge-
lişmesi gibi durumlarda da kaptopril kullanıl-
maktadır1.

 
OLGU SUNUMU 
Başka bir tedavi merkezinde sol üreter taşı 

tanısı ile double J stent konulan ve ESWL dene-
nen ancak taşı kırılmayan 32 yaşındaki erkek 
hasta tedavisinin 5. ayında kliniğimize refere 
edildi. 

 

Hastanın yapılan değerlendirmesinde sağ 
böbreğin nonfonksiyone olduğu, sol renal pelvis-
ten başlayıp üreter boyunca double J stent üstün-
de dizili duran büyüğü 2 cm çaplı opak kalküller 
saptandı (Resim 1). 

 

Hastaya sol üreterolitotomi operasyonu uy-
gulandı. Operasyonda ilk saptanan üreter taşı ile 
beraber stent üzerinde tespih taneleri gibi dizili 
duran taşlar çıkartıldı (Resim 2). 

 

Hastanın hikayesinde son 14 yılda urolitya-
zis sebebiyle toplam 7 kez açık cerrahi girişim 
anamnezi vardı. Stent üzerinde 5 ayda oluşan taş-
lar ve bu anamnez ışığında hastada metabolik bir 
bozukluk düşünüldü. 

 

X difraksiyon yöntemi ile yapılan taş analizi 
ile taşların ‘’sistin taşı’’ olduğu saptandı. Operas-
yondan 6 hafta sonra yapılan 24 saatlik idrar ana-
lizinde de (kantitatif spektrofotometri ile kolor-
metrik ölçüm; sigma sistin kit) hipersistinüri 
(1036 mg/gün) (normal 0-100 mg/gün) saptandı. 

 

Hastaya günlük 2000-2500 ml idrar çıkar-
ması için optimal hidrasyon önerilip potasyum 
sitrat (5 meq tab.) başlandı ve günlük idrar pH ta-  
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kipleri ile pH:7.0-7.5 arasında olacak şekilde doz 
ayarlaması yapıldı. Hastanın hidrasyon takibi a-
macıyla 15 gün süreyle günlük çıkardığı idrar 
miktarını kaydetmesi istendi. 6 hafta sonra yapı-
lan 24 saatlik idrarda sistin tayininde yeterli düş-
me sağlanamaması üzerine (960 mg/gün) önce-
likle etkinliği ve yan etkilerinin D-penisilamine 
göre daha az olması sebebiyle MPG önerilmesi 
düşünüldüyse de bu ilacın ülkemizde herhangi 
bir preparatı olmadığı için Kaptopril (75 mg/gün) 
verilmesi kararlaştırıldı. 
 

 
Şekil 1. Preop Radyolojik Görünüm 

 

Hasta ilk yıl 3 ay daha sonra 6 ay aralarla 
DÜSG, USG ve 24 saatlik idrar analizleriyle ta-
kip edildi. Üçüncü ay 24 saatlik idrarda sistin ta-
yini 350mg/gün, 6. ay analizinde ise 260 mg/gün 
olarak saptandı. İkinci yılın sonunda yeni taş olu-
şumu olmayan hastada 24 saatlik idrar analizinde 
sitrat ve sistin düzeyleri normal sınırlarda saptan-
dı. 

 
TARTIŞMA 
Sistinüri genetik kökeni ispatlanmış ve 1/ 

7000 prevalansına sahip bir üriner taş hastalığı-

dır. Sistin ve lizin, arginin, ornitin gibi dibazik 
aminoasitlerin artmış üriner atılımı ile karakteri-
zedir3. Sistin taşları tüm üriner sistem taşlarının 
%1-2’sini oluşturmakla birlikte çocuklarda %6-8 
görülme sıklığı ile taş hastalığının önemli bir 
kaynağıdır. Linari ve arkadaşları 14 yıllık bir ta-
kipte her yıl hasta başına 1.22 oranında taş epizo-
du olduğunu göstermişler ve sistinürisi olan has-
taların büyük çoğunluğunun yaşamları boyunca 
rekürren taş hastalığından yakınacaklarını bildir-
mişlerdir4. Bizim hastamızın anamnezinde de 
ürolityazis sebebiyle son 14 yılda 7 kez açık cer-
rahi girişim yapıldığı belirtilmekteydi. Bu neden-
le sistin taşlarının tedavisinde metaflaksi önemle 
üstünde durulması gereken bir yaklaşımdır. Taşın 
cerrahi tedavisini takiben hidrasyon, bikarbonat 
ve potasyum sitrat ile alkalinizasyon ve sistin 
bağlayıcı ajanlarla sistinin çözünürlüğü arttırıl-
maya çalışılır5. Sistinürisi olan hastalarda idrarda 
düşük sitrat atılımı sık görülmektedir6. Bizim 
hastamızın sitrat düzeyi normal olmakla birlikte 
idrar pH’sını yükseltmek ve taş oluşum inhibitö-
rü olan idrar sitrat atılımını arttırmak amacıyla 
Potasyum sitrat medikasyonu uygulanmıştır. 
 

Sistinüri tedavisinde ilk kullanılmaya başla-
yan D-penisilamindir. Ancak yan etkileri sebebi 
ile hasta uyumunda bozulma ve tedaviyi sürdüre-
meme görülmektedir. 

 

Alfa merkaptopropionilglisin ise 1968 yılın-
da kullanıma girmiştir1. Günümüzde sistinüri te-
davisinde etkisi ve D-penisilamine göre yan etki-
lerinin daha az olması nedeniyle yaygın uygula-
ma alanı bulmuş bir ajandır1.

 

Kaptopril de sistin ile bağlanıp onun çözü-
nürlüğünü arttıran thiol grubu içeren bir ajandır. 
D-penisilamin ve MPG’a oranla etkisi daha az 
olmakla beraber sistin ile kaptopril kompleksinin 
çözünürlüğü tek başına sistinin çözünürlüğünden 
200 kat daha fazladır7. 

 

Bu özellikleri ile kaptopril D-penisilamin ve 
MPG tedavisinin yetersiz kaldığı yada tolere edi-
lemediği durumlarda alternatif olarak kabul edi-
len bir ajandır4,5. Antihipertansif etkisinden dola-
yı özellikle hipertansif sistin taş hastalarında öne-
rilen bir ajandır4. 

 

Conde ve ark. 5 yaşındaki erkek hastalarına 
cerrahi tedaviyi takiben hidrasyon, alkalizasyon 
ve kaptopril önermişler; 3.5 yıllık takipte yeni taş 
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oluşumu olmamış ve üriner sistin düzeyleri nor-
male dönmüştür8. Cohen ve ark. ise aynı tedaviyi 
homozigot sistinürili 9 hastalarına uygulamışlar 
ve 3 yıllık takip sonunda Conde ile aynı sonucu 
elde edip kaptoprilin etkili bir tedavi olduğunu 
belirtmişlerdir. Streem ve Hall 7 sistinürik has-
taya 150 mg/gün kaptopril uygulamışlar, hatsala-
rın 1. ve 5. ay sonunda yaptıkları üriner sistin ta-
yinlerinde %18-89 arasında değişen oranlarda bir 
düşüş saptamışlardır9. 
 

 
Şekil 2. Double J Stent ve Taşlar 

 

Hastamızda metaflaksi amacıyla etkinliği 
daha fazla olan MPG başlanması düşünülmüş fa-
kat bu ajanın ülkemizde olmaması nedeniyle 
kaptopril günde 3 kez 25 mg dozunda tedaviye 

başlanmıştır. Kaptopril (75mg/gün) tedavisi ile 
daha önce ortalama her iki yılda bir taş cerrahisi 
uygulanması gereken hastada 2 yıllık takipte taş 
nüksü olmamış; hastanın idrarda sistin atılımı 
normal seviyelere çekilmiştir. Sonuç olarak ülke-
mizde preparatı kolaylıkla bulunabilen kaptopri-
lin sistinürinin medikal tedavisinde güvenilir ve 
etkin bir tedavi alternatifi olarak dikkate alınabi-
leceğini düşünmekteyiz.  
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