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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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OZET

Sistindri Urolityazis ile iligkili otosomal resesif gecisli bir hastaliktir. Sistin taglarinin 6zelligi rekirrens
gostermeleri ve Sok Dalga Litotripsi (SWL) gibi noninvazif tedavi yontemlerine direngli olmalaridir. Olusan tasin
cerrahi tedavisini takiben hidrasyon, alkalinizasyon ve medikasyon ile idrarda sistin ¢cozUnurltgl arttiriimaya cahisilir.
Medikal tedavi i¢in D-penisilamin, alfa meraptopropionilglisin (MPG) ve kaptopril gibi ilaglar kullaniimaktadir.

Biz de sistinlrik bir hastamizi alkalinizasyon ve kaptopril tedavisine aldik, Uriner sistem atiliminda belirgin bir
azalma goriildii. iki yillik takipte hastada yeni tas olusumu gériilmedigi gibi herhangi bir yan etki de gelismedi.

Sonug olarak kaptopril sistiniri tedavisinde alternatif olarak dikkate alinmalhdir.
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GIRIS

Sistinuri bagirsak ve bobrekte transepitelyal
transport defekti ile karakterize otozomal resesif
bir hastaliktir. Bobrekten sistin emiliminde azal-
ma sonucu idrarla sistin atilimi normalin (stiine
cikar. ikinci ve 3. dekadda sistin tasi olusumu pik
yapar. Tasin sik tekrarlamasi, ESWL tedavisine
direncli olmasi gibi fakttrler géz 6nine alinarak
cerrahi tedaviyi takiben idrarin alkalinizasyonu,
hidrasyon ve medikal tedavi ile metaflaksi uygu-
lanmalidir?. Alkalinizasyon igin sodyum bikarbo-
nat ve potasyum sitrat kullanihir. Medikal tedavi
icinde oncelikle alfa merkaptopropionilglisin
(MPG) ve D-penisilamin, bunlarin basarisiz kal-
mas! veya tolere edilemeyen yan etkilerinin ge-
lismesi gibi durumlarda da kaptopril kullanil-
maktadir’.

OLGU SUNUMU

Baska bir tedavi merkezinde sol Ureter tasi
tanisi ile double J stent konulan ve ESWL dene-
nen ancak tasl kirllmayan 32 yasindaki erkek
hasta tedavisinin 5. ayinda klinigimize refere
edildi.

Hastanin yapilan degerlendirmesinde sag
bébregin nonfonksiyone oldugu, sol renal pelvis-
ten baslayip Ureter boyunca double J stent Ustiin-
de dizili duran buylgu 2 cm capli opak kalkuller
saptandi (Resim 1).

Hastaya sol Ureterolitotomi operasyonu uy-
gulandi. Operasyonda ilk saptanan ureter tasl ile
beraber stent Uzerinde tespih taneleri gibi dizili
duran taglar ¢ikartildi (Resim 2).

Hastanin hikayesinde son 14 yilda urolitya-
zis sebebiyle toplam 7 kez agik cerrahi girisim
anamnezi vardi. Stent (izerinde 5 ayda olusan tas-
lar ve bu anamnez 1s1ginda hastada metabolik bir
bozukluk dustnuldd.

X difraksiyon ydntemi ile yapilan tas analizi
ile taslarin “’sistin tag1’” oldugu saptandi. Operas-
yondan 6 hafta sonra yapilan 24 saatlik idrar ana-
lizinde de (kantitatif spektrofotometri ile kolor-
metrik 6lcum; sigma sistin kit) hipersistin(ri
(1036 mg/giin) (normal 0-100 mg/giin) saptandi.

Hastaya giinlik 2000-2500 ml idrar c¢ikar-

mas! icin optimal hidrasyon Onerilip potasyum
sitrat (5 meq tab.) baslandi ve gunliik idrar pH ta-
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kipleri ile pH:7.0-7.5 arasinda olacak sekilde doz
ayarlamasi yapildi. Hastanin hidrasyon takibi a-
macityla 15 gln sireyle ginluk c¢ikardigl idrar
miktarini kaydetmesi istendi. 6 hafta sonra yapi-
lan 24 saatlik idrarda sistin tayininde yeterli diis-
me saglanamamasi Uzerine (960 mg/giin) 6nce-
likle etkinligi ve yan etkilerinin D-penisilamine
gore daha az olmasi sebebiyle MPG 6nerilmesi
dustinuldilyse de bu ilacin tlkemizde herhangi
bir preparati olmadig icin Kaptopril (75 mg/giin)
verilmesi kararlastirildi.

Sekil 1. Preop Radyolojik Goriinim

Hasta ilk yiIl 3 ay daha sonra 6 ay aralarla
DUSG, USG ve 24 saatlik idrar analizleriyle ta-
Kip edildi. Uglincui ay 24 saatlik idrarda sistin ta-
yini 350mg/gin, 6. ay analizinde ise 260 mg/giin
olarak saptandi. ikinci yilin sonunda yeni tas olu-
sumu olmayan hastada 24 saatlik idrar analizinde
sitrat ve sistin diizeyleri normal sinirlarda saptan-
du.

TARTISMA

Sistindri genetik kokeni ispatlanmis ve 1/
7000 prevalansina sahip bir Uriner tag hastaligi-
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dir. Sistin ve lizin, arginin, ornitin gibi dibazik
aminoasitlerin artmig Uriner atilimi ile karakteri-
zedir®. Sistin taslari tim Griner sistem taslarinin
%1-2’sini olusturmakla birlikte ¢ocuklarda %6-8
gorilme sikhg ile tas hastaliginin énemli bir
kaynagidir. Linari ve arkadaslari 14 yillik bir ta-
kipte her yil hasta basina 1.22 oraninda tas epizo-
du oldugunu gbstermisler ve sistinirisi olan has-
talarin buyik cogunlugunun yasamlari boyunca
rekirren tas hastaligindan yakinacaklarini bildir-
mislerdir®. Bizim hastamizin anamnezinde de
Urolityazis sebebiyle son 14 yilda 7 kez agik cer-
rahi girisim yapildigi belirtilmekteydi. Bu neden-
le sistin taglarinin tedavisinde metaflaksi 6nemle
Ustlinde durulmasi gereken bir yaklagimdir. Tasin
cerrahi tedavisini takiben hidrasyon, bikarbonat
ve potasyum sitrat ile alkalinizasyon ve sistin
baglayici ajanlarla sistinin ¢ozinarlugi arttiril-
maya calisilir®. Sistiniirisi olan hastalarda idrarda
diistik sitrat atihmi sik gériilmektedir®. Bizim
hastamizin sitrat duizeyi normal olmakla birlikte
idrar pH’sini yikseltmek ve tas olusum inhibit6-
ri olan idrar sitrat atilimini arttirmak amaciyla
Potasyum sitrat medikasyonu uygulanmistir.

Sistiniri tedavisinde ilk kullaniimaya basla-
yan D-penisilamindir. Ancak yan etkileri sebebi
ile hasta uyumunda bozulma ve tedaviyi strdire-
meme gorilmektedir.

Alfa merkaptopropionilglisin ise 1968 yilin-
da kullanima girmistir'. Giintimiizde sistintiri te-
davisinde etkisi ve D-penisilamine gore yan etki-
lerinin daha az olmasi nedeniyle yaygin uygula-
ma alani bulmus bir ajandir’.

Kaptopril de sistin ile baglanip onun ¢6zu-
narluglnd arttiran thiol grubu iceren bir ajandir.
D-penisilamin ve MPG’a oranla etkisi daha az
olmakla beraber sistin ile kaptopril kompleksinin
¢ozunuarligl tek basina sistinin ¢ézindrluginden
200 kat daha fazladir’.

Bu 6zellikleri ile kaptopril D-penisilamin ve
MPG tedavisinin yetersiz kaldig1 yada tolere edi-
lemedigi durumlarda alternatif olarak kabul edi-
len bir ajandir*®. Antihipertansif etkisinden dola-
y1 6zellikle hipertansif sistin tas hastalarinda 6ne-
rilen bir ajandir’.

Conde ve ark. 5 yasindaki erkek hastalarina
cerrahi tedaviyi takiben hidrasyon, alkalizasyon
ve kaptopril 6nermisler; 3.5 yillik takipte yeni tas



olusumu olmamis ve Uriner sistin dizeyleri nor-
male donmiistiir®. Cohen ve ark. ise ayni tedaviyi
homozigot sistindrili 9 hastalarina uygulamiglar
ve 3 yillik takip sonunda Conde ile ayni sonucu
elde edip kaptoprilin etkili bir tedavi oldugunu
belirtmislerdir. Streem ve Hall 7 sistinirik has-
taya 150 mg/gun kaptopril uygulamiglar, hatsala-
rin 1. ve 5. ay sonunda yaptiklari uriner sistin ta-
yinlerinde %18-89 arasinda degisen oranlarda bir
diisiis saptamislardir®.

Sekil 2. Double J Stent ve Taslar

Hastamizda metaflaksi amaciyla etkinligi
daha fazla olan MPG baslanmasi disinilmis fa-
kat bu ajanin ulkemizde olmamasi nedeniyle
kaptopril giinde 3 kez 25 mg dozunda tedaviye

KAPTOPRIL ILE SISTINUR/ TEDAVISI

baslanmistir. Kaptopril (75mg/glin) tedavisi ile
daha énce ortalama her iki yilda bir tas cerrahisi
uygulanmasi gereken hastada 2 yillik takipte tas
nikst olmamis; hastanin idrarda sistin atilimi
normal seviyelere ¢ekilmistir. Sonug olarak Ulke-
mizde preparati kolaylkla bulunabilen kaptopri-
lin sistindrinin medikal tedavisinde guvenilir ve
etkin bir tedavi alternatifi olarak dikkate alinabi-
lecegini diisinmekteyiz.
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