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İKİ BÖBREKTE 'TEKRARLAYAN SİSTlN 
TAŞLARI(*) 

RECURRENT CYSTINE STONES IN BOTH KIDNEYS 

SUMMARY 
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Savaş KANSOY 

CysHnuria is an inboın error in transportation of the dibasic aminoadds (cysHne, omithine, 
ınginine and Iysine) that results in exceıı>sive urinary exeretian of these produds. The only 
known compHcation of this familial disease is the formation of urinary cakuli owing to the 
Iow solublity of cystine, The Bulphur content of cysHne gives these stones thei:r radioopaque 
appearence, 

In this case report, we preseni a 6 year old boy with bilateral renal cakuH deteded in plain 
roentgenograın of abdomen. The fudher investigaHons on this patient reached the diagnosis of 
cystinuria. 

(Key Words: Dibask ami:noadds transport defed, Urolithiasis) 

ÖZET 

Sistinüri, dibazik aminoasitlerin (lizin, arginin, ornitin ve sistiıı.) ta~:ınmasmda eksiklik olan 
doğumsal bir hastalık olup, bu ürünleriı1 idrarda çok fazla atılmasıyla sonuçlamr. Bu ailevi has­
tahğın bilinen tek komplikasyomı, sistillin düşük çözünüdüğüne bağlı üriner taşlarm 
olu~masıdır. Sistirıin sülfür bileşeni, bu taşların ışm geçirmesini önlemektedir. 

Bu yaznmzda direkt karın grafisiııde iki tarafli böbrek taşlan saptanan 6 yaqmda bir erkek 
olgu sunulmaktadır. Olgu üzerinde yapılan ileri araştırmalar sonucunda sistinüri tanısına 
ula~ılmı~tır. 

(Anahtar Sözcükler: Dibazik arnirmasit taşıma bozukluğu, ürolitiyazis) 
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Sistünüri, dibazik aminoasitlerden lizin, 
arginin, omitinve sistinin idrarda a~m de­
recede atılımı ile karakterize bir aminoasit 
taoıınma hastahğıdır. Sistinüri olu~umunda 
ba~lıca etken bu aminoasitin prosimal tu­
bulus ve ince barsaktaki epiteli geçisindeki 
bozukluktur Diğer aminoasitlerden 
farklı olarak sistinin idrarda çok az 
çözünmesi homozigotlarda ta~ olu~masına 
neden olur. Sistin taoılan idrar yolunda 
tıkanma, yangı kolik tipi ağrılar ve ağır ol­
gularda böbrek yetmezliğine kadar gi­
deloilen önemli bir yakınma grubuna yol 
açmaktadır. Sistünüri, tüm üriner ta~lar 

içinde çocukluk ya~ grubunda ise%6-8 
oranında saptanır 

RESiM 1: Hastanın sabah idrara asetik asit ilavesiyle 
görülen tipik sistin kristallerinin mikroskobik görünümü 
(x40) 

OLGU 

Al1:ı ya~mda erkek olgu (T.E.) 5.3.1997 ta­
rihinde karın ağrısı nedeni ile çekilen direk 
üriner sistem grafisinde her iki böbrekte 
radyoapok taş saptanması üzerine has­
tanemiz Çocuk Nefrolojisi Bölümünde 
araoıtırınaya alındı (PN: 3174). Öyküsünden 
iki yaşında karın ağrısı nedeniyle yapılan 
tetkiklerinde her iki böbreğinde taş sap­
tandığı ve sağdaki "stag hom" (geyik boy­
nuzu) tipincieki taşın ameliyatla alındığı 

(1993) öğrenildi. Ayrıca anne-babanın bi­
rinci derecede akraba (teyze çocukları) 
olduğu ve ailede ba~ka ürolityazisli olgu 
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bulunmadığı belirtildi. Fizik muyenede; 
ağırlık 16 kg. (3-10 persantil), boy 108 cm. 
(10-25p), arteriyel kan basıncı 90/60mmHg 
olarak ölçülen olgunun tüm sistem muaye­
neleri olağanciL 

RESIM 2: Hastanin Dire!{ Üriner Sistem Grafisinde 
"Stag hom" (geyik tipi iki taraflı böbrek 
taşlannın görünümü. 

Laboratuvar bulgularından rutin he­
mogram ve kandaki biyokimyasal inceleme 
sonuçlan tümüyle normal bulunan hastanın 
idrarı incelendiğinde glukoz ve protein 
olumsuz, yoğunluk 1015, pH 5 olarak sap­
tandı. İd.rar mikroskobisinde ise 1-2 lökosit, 
3-4 eritrosit yanında, asetik asit ilavesiyle 
tipik altıgen sistin kristalleri (Resim 1) iz­
lendi. Yirmi dört saatlik idrarda oksalat 
düzeyi 86 mg/dl (N: 140-420), C/kreatinin 
oranı 0.2 saptanan olg-ıınun hesaplanan tu­
buler fosfat emilimi %89 ile normal bu­
lundu. istenen kan ve idrar arnonoasit kro­
motografisinde kan aminoasitleri nonnal 
olmasına kar~ın, idrarda belirgin sistinlekesi 
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izlendi ve siyanid nitroprussid testi ( ++) 
olarak saptandı. Görüntüleme yöntemlerin­
den direkt ürinar sistem grafisi ve İVP'de 
sağda koraliform ta~ ve hafif pelvikaliel<>, 
tazi, solda alt kutupta taşlar (Resim 2); 
DMSA da sol böbrek izlendi. Miksiyon 
sistoüretrografide reflü saptanmadı, İVP'de 
pelviste ta~ saptanması üzerine, organik bir 
darlığın dıı;ılamnası amacı ile çekilen DTPA 
normal buh:mdu. 

Olgumuzcia kesin tam konulduktan 
sonra beslenmesi ve sıvı alımı düzenlendi. 
İdrar pH kontroleri ile ağızdan bikarbonat 
tedavisi başlandı, Pelvisi dolduran ve ek­
tazik değişikliklere neden olan sağ böbrek 
taş 2.7.1997 'de ameliyatla alınmıştır. Sağ 
böbrek pelvisini dolduran L5x1.7 cm bo­
yutlarında çıkartılmıştır. Yapılan ana­
Hzinde sistin ta~ı olduğu saptanmıştır. Te­
davi olarak diyet, bol sıvı. ve ağızan 
bikarbonat tedavisi verilen olgu, ameliyat­
tan sonraki bir buçuk yıldır Çocuk Nef­
rolojisi Polikliğince izlem altmdır. İzlemde 
hastanın genel. durum.u ve gelişimi iyi olup, 
en son yapılan 6.1.1999 tarihindeki kont­
rolünde yeni bir taş olu~umuna rastlan­
mamışhr. 

TARTIŞMA 

Klasik sistinüri otozornal çekinik geçişli 
ve 1/7000-1/15000 sıklıkla görülen bir has­
talıktır (3). Çekinik bir gen olmasına karşın 
heterozigot ve homozigotlarda fenotipik 
farklılıklar gösterir. Normal bireylerde filtre 
edilensistinin ancak %1'i atılırken, klasik 
sistiüride sistin klirensi gloıneruler filt­
rasyon hızma eşit hatta iki kah kadar ola­
bilir. Bu aktif sistin yapınıını akla getir­
mektedir (4). En basit tanı aracı sabah taze 
idrar mikroskobik muayenesinde altıgen 
kristallerin görülınesidir. Tortuya asetik asit 
ilavesiyle kristaller daha belirgin hale ge­
liler. Siyo.nid nitroprusid testinin olum­
luluğu tanı ve tarama amacıyla kullanı­

labilir (5). Kesin tanı ise idrarda sistinin 
iyon deği51im kromotografi yöntemi ile 
ölçülmesidir. Olgumuzcia tüm bu testler 
yapılnn~ ve olumlu sonuçlar elde edihni~tir. 
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Sistin taşları sülfür molekül.iinün · yoğun­
luğu nedeniyle ışm geçi:rmez. Genelllikle 
radyografilerde düzgün görünüm vermekle 
birlikte sıklıkla geyik boynuzu şeklinde 
taşlar olu~turabilir. Ayrıca sistin kalsiyum 
için odak oluşturarak mikst taşların oluşu­
muna neden olabilir (6). 

Hastalık genellikle ani böbrek ağrısı ile 
kendini gösterir. Nadiren yangı, yüksek tan­
siyon ve böbrek yehnezliği ilk bulgu ola­
bilir. Erkek ve kızlarda eşit olmakla birlikte 
üretnal tıkanma olasılığı erkeklerde daha 
fazladır, Klinik bulgular genellikle hayatın 
ikinci ve üçüncü on yılmda ortaya çıkar. 25 
yaşında taş oluşma olasılığı. %62'dir. Has­
taların çoğunda tekrarlayan taş oluşumlan 
görülür. 

Tedavide ten"lel prensip sistinin çözü­
nüdüğünü arttırmak, atılnnmı azaltmak ve 
sistini daha çözünür bile~iklere çevirmektir. 
Bu amaçla bol sıvı cıJınması ve idrarın ka­
levile~tirilmesi önde gelir. Günde 4-5 litre 
sıvı almması ve özellikle gece de sıvı 

alımının sağlanması önemlidir. Titiz bir sıvı 
tedavisiyle olgularm %70'inde ba~arılı olu­
nur Ayrıca idrar pH'su:u 7-8 arasında tu­
tacak şeldlde 1-2 mEq/kg/gün bikaı;bo­

natm tedaviye eklenmesi başarı oranını 

arttınr. Sistin oluşumunu ve atılurımı artıran. 
yumurta, fıstık ve tahıllı besinler azaltıl­

malıdır (3)0 Son yıllarda sistL.""!üride birçok 
ilaç üzeriı1de çalışılmı.ş ancak hiçbiri kul­
lanıma girmeınü_ıtir. D-penisilamin, mer­
kaptopropionilglisin, kaptopril. ve askorbik 
asitle yapılart çalışmalar henüz yeterli sonuç 
vermemiştir (8). Konservatif tedaviye yanıt 
vermeyen olgularda taş kırma ve litotrpsi 
uygulanır. Pı.ncak sistiı.-ı. ta~larmda. taş 

kırınanm başarı oranmm bu taşlarm sert 
olınası nedeniyle düşük olduğu da akıldan 
çıkanlmam.ahdır. 

Sistinüri, idrarda atılan aminoasit tip­
lerine göre homozigot ve heterozigot sis­
tinüri olmak üzere iki grupta in­
celenmektedir. Ayrıca heterozigot sistinüri 
de idrarla dibazi aminoasit ve sistin 
altılıınına göre 3 tipe ayrılmaktadır. Has­
tanın anne ve babasında kan ve idrar ami­
noasit k.romotografisi çalışılmıştır. Her iki-
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sinde idrarda sistin lekeleri saptanmı~tır. 

Ancak ebeveynlerde direkt üriner sistem 
grafisi ve ultrasonografik incelemede her­
hangi bir ta~ olu~umuna rastlanmamı~tır. 
Hastamızda idrarda sistin düzeyi ölçü­
lememi~tir. Bu nedenle olgumuzcia tip 
ayrımı kesin olarak yapılamamı~tır. 
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