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Özet

Amaç: Sistin taşlı çocuk olgular üriner sistem taşları ara-
sında tedavi ve izleminde güçlük çekilen bir gruptur. Dik-
katli bir şekilde tedavi edilmez ise renal yetmezlik ve son 
dönem böbrek yetmezliği kaçınılmazdır. Sistin taşı nedeni 
ile opere ettiğimiz olgular sunularak tedavi seçenekleri ve 
izlem sonuçlarının tartışılması amaçlandı.

Gereç ve Yöntemler: 2009-2011 yılları arasında sistinüri 
nedeni ile opere edilen 9 olgu geriye doğru değerlendiril-
meye alındı. Uygulanan tedavi seçenekleri ve sonuçları de-
ğerlendirildi.

Bulgular: Tümü erkek olan olgularımızın yaşları 6 ay ile 
17 yaş arası ortalama 4,11 yaş idi. Beş olgumuzda bila-
teral, 4 olguda tek taraflı taş saptandı. Üç olgumuz PNL 
ile dört olgumuz RIRS ile iki olgumuz ise direkt açık cer-
rahi girişimler ile tedavi edildi. Yedi olgumuzda işlemler 
sonrası tam taşsızlık (% 77,7) sağlanırken, bir yaşındaki 
bilateral taşları olan iki olgumuzda taşsızlık sağlanamadı. 
İzlem sırasında ise taşsızlık sağlanan iki olguda bilateral 
taş oluşumu saptandı.

Sonuç: Sistinüri taş hastaları içerisinde zorlayıcı bir grup 
olarak multidisipliner tedavi gerektiren bir hastalıktır. Cer-
rahi tedavi seçenekleri içerisinde minimal invazif girişim-
ler ilk seçenek olarak görülmelidir. Yineleyen girişimlerin 
gerekeceği tedavinin başlangıçında ailelerle kesinlikle pay-
laşılmalıdır.

Anahtar kelimeler: Sistinüri, ürolitiazis, childhood

Summary

Challenging group of urinary system stones in childhood: 
Cystinuria

Objective: Pediatric cases with cystine stones compose a 
difficult group in respect to treatment and folow-up among 
the urinary system calculi. Renal insufficiency and end 
stage renal disease is inevitable if proper treatment is not 
undertaken. Cases we operated for cystine stones are pre-
sented and the treatment alternatives with follow-up results 
have been discussed.

Material and Method: Nine cases operated for cystinuria 
between the years 2009-2011 were retrospectively reviewed 
regarding. Treatment modalities and their results are app-
raised.

Results: All of our cases were male, aged between 6 months 
to 17 years (mean: 4.11 yrs). Bilateral stones were detected 
in five of our cases, and in 4 cases unilateral stones were 
found. Our cases were treated by PNL (n=3), RIRS (n=4), 
and open surgical procedures (n=2). In seven of our cases 
stone-free status was achieved after the procedures (77 %) 
while success couldn’t be achieved in two of our cases aged 
1 year with bilateral stones. Bilateral stone recurrence was 
noted in two stone-free cases during the follow-up.

Conclusion: Being a challenging entity among other cases 
of urolithiasis, cystinuria is a disease requiring multidiscip-
linary treatment. Minimally invasive approaches must be 
taken as the first choice among the surgical treatment opti-
ons. Necessity for repeated interventions must be informed 
to the parents before initiating the treatment.
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Giriş

Sistinüri dibazik amino asitlerden sistinin renal tubu-
ler reabsorbsiyon bozukluğu ile karakterize otozomal 

resesif bir hastalıktır (1,2,31,32). Dibazik amino asitler 
içerisinde sistin normal idrar pH’ında çözünmeyen 
tek amino asittir (5). Sistin taşları çocukluk üriner sis-
tem taşlarının % 6-8’ini yapar (4,8-10). Hastalığın doğal 
seyrinde yineleyen ataklarla taş oluşumu ile beraber 
idrar yolu infeksiyonu, renal yetmezlik ve son dönem 
böbrek yetmezliği kaçınılmazdır. Bu nedenle sis-
tin taşları olan çocuklar dikkatlice değerlendirilerek 
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tedavileri planlanmalıdır. Çalışmamızda sistin taşı 
nedeni ile opere ettiğimiz olgular sunularak, tedavi 
seçenekleri ve izlemleri literatür bilgileri ışığında tar-
tışılacaktır.

Olgular ve Yöntem

Kliniğimizde 2009-2012 yılları arasında, sistinüriye 
bağlı üriner sistem taş hastalığı nedeni ile opere edi-
len dokuz olgu, hastane kayıtlarından geriye dönük 
olarak incelendi. Olguların yaşı, cinsiyeti, taşın loka-
lizasyonu, yerleşimi, yapılan cerrahi girişim, tedavi 
komplikasyonları, taşsızlık durumu, medikal tedavi 
ve izlem bilgileri değerlendirmeye alındı. Olguları-
mızda sistinüri tanısı taş analizi ve idrar sistin düzeyi 
belirlenerek konulurken, aile öyküsü özellikle sorgu-
landı. Yeni tanı konan sistinüri olgularımız, öncelikle 
çocuk nefroloji bölümü tarafından değerlendirilip, 
medikal tedavileri düzenlenerek izleme alındılar. 
Medikal tedavide tüm olgulara Alfa mercaptopropi-
onylglycine başlanırken, ilaç baskısı altında yeni taş 
oluşumu saptanan olgularda tedaviye Captopril de 
eklendi. Medikal tedavi ile izlenirken taşları giderek 
büyüyen, yineleyen infeksiyonu olan, taş sayısı artan 
ya da obstrüksiyon gelişen olgularımıza cerrahi giri-
şim planlandı. Cerrahi girişimler için öncelikle mini-
mal invaziv girişimler tercih edilirken, başarısız olan 
olgularda açık cerrahi girişimler uygulandı. İlk baş-
vuru sırasında üst üriner sistem obstrüksiyonu sapta-
nan iki olguya perkutan nefrostomi uygulanırken, bir 
olgumuzda direkt açık cerrahi girişime alındı. Cerrahi 
girişim uygun görülmeyen iki olgumuzda böbrekteki 
sistin taşlarının, perfüzyon kemolizisi ile sağaltımı 
gerçekleştirilmeye çalışıldı. 

Kemolizis işlemi, perkutan yerleştirilen nefrostomi 
kateteriden perfüzyon ile kemolitik ajanlar verilerek 
yapıldı. İşlem irrigasyon (nefrostomi kateteri) ve dre-
naj (üreteral kateter) kateteri olmak üzere çift kateter 
ile gerçekleştirildi. İrrigasyon için Tromethamine-E 
(THAM-E) solusyonu kullanıldı.

Tüm girişimler sonrası birinci ayda rutin ultrasonog-
rafi (USG) değerlendirmesi yapıldı. Olgularımız daha 
sonraki izlemlerinde ilk önce 3 aylık, daha sonra 6 
aylık ve yıllık USG kontrolleri ile izlemde tutuldu-
lar. Tüm olgular 6 ay ile 36 ay arası ortalama 24 ay 
izlemde tutuldu.

Bulgular

Yaşları 6 ay ile 17 yaş (4.11±6.06 yaş) arasında deği-
şen, 9 erkek olgu değerlendirmeye alındı. Beş olgu-
da bilateral, iki olguda sağ böbrekte, iki olguda sol 
böbrekte taş mevcuttu. Tüm olgularda birden fazla 
taş saptandı. Üç olgumuz daha önce başka kliniklerde 
sistinüri nedeni ile opere edilip izlem sırasında taş ge-
lişmesi üzerine kliniğimize başvururken, altı olgumuz 
taş saptandıktan sonra ilk kez cerrahi girişim yapılmak 
üzere kliniğimize yönlendirilmişti. Yeni tanı alan ol-
gularımızın ikisi ailede ilk kez sistinüri tanısı alırken, 
yedi olgumuzun kardeş, anne ve birinci derece akra-
balarında sistinüri tanısı almış bireylerin bulunduğu 
tesbit edildi. Tüm olgularımıza yeterli hidrasyon ve 
Alfa mercaptopropionylglycine medikal tedavi ola-
rak başlanırken, üç olguda ek olarak captopril teda-
viye ilave edildi. Üç olgumuz perkutan nefrolitotomi 
(PNL) ile tedavi edilirken, dört olgumuza retrograd 
intrarenal girişim (RIRS) uygulandı. Bir olgumuzda 
ilk tedavi seçeneği olarak direkt açık cerrahi girişim 
tercih edildi. RIRS uygulanan bir olgumuza tam taş-
sızlık sağlanamadığı için nefrostomi kateteri yardımı 
ile kemolizis uygulandı. PNL denenen ancak başarılı 
olunamayan bir olgumuzda da perkutan nefrostomi 
kateteri yerleştirilerek kemolizis uygulandı, ancak iş-
lem sırasında ağrı olması ve taşın çözünmediği belir-
lenince işlem sonlandırılarak açık cerrahi girişim ger-
çekleştirildi. RIRS uygulanan olgularımızın birinde, 
izlemde üreter alt ucunda darlık gelişmesi üzerine, 
üretere reimplantasyon işlemi uygulandı. Serimizde 
olgularımıza izlem süresi boyunca 1-4 kez, ortalama 
2.87 kez cerrahi girişim gerekti. Tüm bu girişimler 
sonrası yedi olgumuzda (% 77.7) taşsızlık sağlanır-
ken, bir yaşındaki bilateral taşları olan iki olgumuz da 
ise tam taşsızlık sağlanamadı. Tedavi sonrası taşsızlık 
sağlanan yedi olgumuzun ikisinde, iki yıllık izlem sü-
resinde yeni bilateral renal taş oluştuğu görüldü. 
 
Tartışma

Sistin otozomal resesif olarak, renal tubuler reab-
sorbsiyonu bozuk olan 4 aminoasitten taşa neden 
olanıdır (1,2,31,32). Çözünürlüğü düşük olduğu için kris-
tal depozitleri şeklinde belirir. Sistinüri prevalansı 
1/20000’dir (2,32). Sistinürili olguların yarısında ya-
şamlarının bir kesiminde taş oluşur. Taşların % 75’i 
bilateraldir (27,28). Olguların % 80’inde ilk 20 yaş içeri-
sinde taş gelişir (6,20). Erken taş oluşumu genellikle er-
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kek hastalarda görülür. Erkek hastalar kızlardan daha 
ciddi etkilenerek daha çok taş üretirler (6). Serimizde 
de opere olan hastalarımızın hepsi erkek idi. Hastala-
rımızın aile öykülerinde bir olgumuzda annesinde, bir 
olgumuzda ise kız kardeşinde sistin taşı saptanırken, 
beş olgumuzun erkek kardeşleri veya amcalarında taş 
öyküsü mevcuttu. 

Sistinüri tanısı 24 saatlik idrarda sistin düzeyi öl-
çülerek konur. İdrarda normal sistin atılımı 30 mg/
gün (0,13 mmol/gün) seviyesindedir. Tarama için 
siyanid nitroprussid testi kullanılır (13,16,22,23). Sistin 
taşları sarımsı renkte, parlak yüzeylidir. Yüzde 20-25 
olguda idrar mikroskobisinde tipik heksagonal sistin 
kristalleri görülür. Girişim sonrası elde edilen taşla-
rın analizi ile tanı doğrulanır. Genetik olarak Tip 1 
(SLC3A1) ve non-tip 1 (SLC7A9) genleri ile oluşan 
2 tipi vardır (29). Tip 1 komplet otozomal resesif, non-
tip 1 inkomplet resesif geçer. Tip 1 heterozigot olgu-
lar sessiz seyrederken, non-tip 1 heterozigot olgular-
da değişik derecede idrar sistin düzeyi gösterdikleri 
için bazı hastalarda semptomatik taş görülür. Sistin’in 
Bellini’nin terminal kanallarında kristalize olarak, lo-
kal tıkanıklığa yol açması ve doku hasarı yapması, 
renal fonksiyon kaybına yol açar. Tedavinin amacı 
taş oluşumunu önlemek, idrar yolu infeksiyonunun 
önüne geçmek ve kronik böbrek yetmezliği (KBY) 
gelişimini engellemektir.

Medikal tedavide taş oluşumunun önlenmesi esastır. 
Yeterli hidrasyon, diyet uygulamaları ve idrarın alka-
lizasyonu, medikal tedavinin esasını oluşturur. Me-
dikal tedavi ile yeni taş oluşumu engellendiği gibi, 
mevcut taşlarında kemolizise uğraması sağlanır. Hid-
rasyon tedavinin en önemli basamağıdır. Çocuk olgu-
ların günde en az 3 lt su içmeleri sağlanmalıdır. Gece 
sistin kristallerinin agregasyonunu önlemek için en az 
500 ml su yatarken içirilmelidir. Ayrıca çocuklar gece 
uyandırılarak 300 ml su içirilmesi önerilmektedir 
(11,21). İdrar dansitesi 1010’nun altında tutulmalıdır.

Sistin methionin metabolizması ile ortaya çıkar. Met-
hionin ise esas olarak et, balık, yumurta, soya ve 
buğdayda bulunur. Diyette methioninden zengin yi-
yeceklerin alımı azaltılmalıdır. Erişkin ve adelosanda 
protein kısıtlanan (<0,8 g protein/gün) diyetler verilir-
ken (30), çocuklarda ciddi protein kısıtlaması yapılma-
sı önerilmez (30). Diyette sodyum klorür kısıtlaması ile 
de sistin atılımı azaltılır (17). Erişkinde sodyum klorür 

alımı 2 g/gün düzeyinde tutulur. Ancak çocuklarda bu 
tür diyetlere uyum zordur. 

İdrar alkalinizasyonunu artıran soda, bitkisel çay ve 
turunçgillerin suyunun (19) içilmesi önerilir. Renal 
yetmezlik varsa idrarı alkalileştirmek için sodyum 
bikarbonat verilir. Potasyum sitrat’ın 3-10 mmol 
arasında, 2-4 dozda alınması önerilir (12). İdrar pH’sı 
tedavi başlangıçında günde 3 defa ölçülerek yeteri 
kadar alkalizasyon sağlanıp sağlanmadığı takip edil-
melidir. Alkali idrarda kalsiyum fosfat taşı ve idrar 
yolu infeksiyonu riski artacağı için olgular yakından 
izlenmelidir. 

Sistindeki sülfidril komponentinin disülfide dönüş-
mesi çözünürlüğünü artırır. Sistinin çözünürlüğünü 
artırmak amacıyla, ilaç olarak ilk olarak penisilamin 
kullanılmıştır. Ancak, olguların yarısında gastrointes-
tinal intoleransı, döküntü, artralji, lökoplaki, protei-
nüri ve nefritik sendrom gibi yan etkiler görülür (30). 
Alfa mercaptopropionylglycine, penisilaminden daha 
az toksik olan ve % 50 daha etkili bir ilaçtır. Yüzde 
85 oranında koruma sağladığı bildirilmektedir (14,25). 
Medikal tedavide diğer bir seçenek olan captopril, 
sistini bağlayarak çözünürlüğünü 2000 kat artırır (3,26). 
Yüksek çözünürlüklü captopril sistin disülfid komp-
leksi oluşturmasının yanı sıra captopril amino asid 
metabolizması ve transportuna da etki etmektedir. On 
sekiz aylık captopril kullanımından sonra, staghorn 
taşların bile eriyebildiği bildirilmektedir. Serimizde 
tedavi altında yeni taş gelişen üç olgumuzda captopril 
başarı ile kullanıldı. 

Tüm agresif medikal tedaviye rağmen, sistinürili ol-
guların yılda 0.14-0.32 kez cerrahi uygulamaya ge-
reksinim duyduğu bilinmektedir (13,23). Son yıllarda 
artan minimal invaziv teknikler sistinürili olgular için 
umut ışığı olmuştur. Ekstrakorporeal şok dalga litot-
ripsi (ESWL) sistin taşlarının sert olması nedeni ile 
pek kullanım alanı bulamamıştır (15,18). 

Üreteroskopik uygulamalar, özellikle Holmiyum-
YAG laser uygulaması ile daha uygulanabilir hale 
gelmiştir. PNL üreteroskopi ile temizlenemeyen taş-
lar için başvurulacak tedavi seçeneğidir. Gerekirse 
yineleyen uygulamalar yapılabilir. Primer perkutan 
kemolizis anestezi riski olan olgularda yada cerrahi 
girişimin riskli olduğu durumlarda düşünülür. İşlemin 
yarar ve riskleri (uzun hastanede kalış, infeksiyon 
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gibi) iyi değerlendirilmelidir. İşlem böbreğe perkutan 
olarak takılan kateter yardımı ile yapılır (7,24,33,34). En-
fekte idrar sepsise yol açabilir. İrrigasyon infeksiyon 
olmadan yapılmalıdır. Nefrostomi kateterinden 1 litre 
serum fizyolojik içine 2-4 ampul bikarbonat eklene-
rek, idrar pH’sı 7,5-9 arası tutularak, intrarenal alka-
lizasyon sağlanabilir. Tromethamine E idrar pH’sını 
(pH 8,5-10) daha yüksek derecede alkali hale geti-
rir. Sistin taşları ayrıca % 0,5’lik d-penisillamine, 
% 2-5’lik N-asetil sistein solusyonu, % 5’lik alfa 
merkapto propionilglisin (thiola) solusyonu ile de eri-
tilebilinir (7,24,33,34). Kemolizis için irrigasyona 30 ml/
saat steril SF ile başlanır. Ağrı, huzursuzluk, sızdırma 
yoksa işleme devam edilir. Sorun çıkmaz ise, her 2-4 
saatte ikiye katlayıp 120 ml/saat’e kadar irrigasyon 
sıvısı miktarı artırılır. On iki-24 saat SF irrigasyonun-
dan sonra litolitik solusyon 120 ml/saat hızında, 30 
cmH2O basıncı aşmayacak şekilde günde 1000-1500 
ml verilir. Eğer yeterli drenaj sağlanamayıp pelviste 
basınç 30 cmH2O’yu aşarsa, pyelotubuler ve pyelove-
nöz reflü oluşmaya başlar. Ağrı, ateş hematüri olursa 
işlem sonlandırılır. Taşlarda çözülme birkaç haftayı 
bulur. Serimizde kemolizis tedavisi uygulanan bir ol-
gumuzda taşsızlık sağlanırken, alt polde taşı olan bir 
olgumuzda ağrı nedeni ile işlem sonlandırılarak açık 
cerrahi girişime dönüldü. 

Yineleyen girişimler sonrası komplikasyonların ge-
lişebileceği unutulmamalıdır. İzlem süresi boyunca 
belirlediğimiz komplikasyon oranımız % 5.2 olarak 
saptandı. Bir olgumuzda gelişen üreter alt uç striktürü 
nedeni ile cerrahi girişim gerekmiştir. 

Sonuç olarak, sistinüri taş hastaları içerisinde zorlayı-
cı bir grup olarak multidisipliner tedavi gerektiren bir 
hastalıktır. Cerrahi ve medikal tedavi el ele gitmelidir. 
Tüm gelişmelere karşın halen morbiditesi azaltılama-
mıştır. Tedaviye uyum oldukça önemlidir. Bu olgu-
larda sık aralıklarla yapılan görüntüleme çalışmaları 
ile erken rekürrensler saptanmalıdır. Ayrıca aile ta-
ramaları ile diğer hastalarada ulaşılmalıdır. Cerrahi 
tedavisi minimal invaziv seçenekler göz önünde bu-
lundurularak evreli olarak planlanmalıdır. Tedavide 
tekrarlayan girişimlerin gerekebileceği hastalara ve 
ailelerine başlangıçta kesinlikle anlatılmalıdır.
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