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INTRODUCAO

A cistinGria é um transtorno genético de
heranga autossdmica recessiva relacionada a trés alelos que
determinam a alteracio da reabsorcao intestinal e tubular
urindria, dos aminodcidos dibdsicos cistina, ornitina,
lisina e arginina, que possuem baixa solubilidade na urina
resultando em cristais. O quadro clinico dos portadores
de cistintria é conseqiiente a formagio de cdlculos através
da unido dos cristais no aparelho urindrio, comumente
na pelve renal ou nos ureteres, ocasionando episédios de
colicas nefréticas. O diagnéstico desta doenca é feito pela
dosagem quantitativa da cistina na urina, podendo ser
complementado com estudo do sedimento, pH urindrio,
raio-X simples do abdome e ultra-sonografia dos rins e
bexiga. No tratamento profiltico além da reposi¢ao hidrica
e uma dieta adequada, utiliza-se agentes alcalinizantes para
a corregao do pH urindrio como o citrato de potdssio e
inibidores da anidrase carbdnica; inibidores da conversao da
angiotensina Il (captopril) e drogas que formam metabélitos
precursores de cistina com maior solubilidade na urina
como a D-penicilamina e Alfamercaptopropionilglicina. Os
tratamentos invasivos mais utilizados sdo: a Ureteroscopia,
a Litotripsia extracorpérea e a Nefrostomia.
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Cistindria

OBJETIVO

Relatar um caso de Cistindria e descrever através de revisao bibliogrifica
0S tratamentos disponfveis.

DESCRICAO DO CASO

Sexo feminino, branca, 37 anos, sem antecedentes familiares de litfase
urindria. Aos 22 anos apresentou quadro de dores fortes na regiao lombar, célicas
renais intensas, enjoo e vomito. Submetida a raio-X da coluna vertebral e urografia
excretora foi evidenciado um célculo de aproximadamente 4cm. Na andlise quimica
dos cdlculos e da urina foi confirmada a presenga de cistina no sedimento urindrio.
Desde a descoberta é submetida litotripsia extracorpdrea para o tratamento dos
cdlculos. J4 utilizou vdrios medicamentos. Atualmente faz uso da acetazolamida.

CONCLUSAO

A cistintiria ¢ uma doenga ha pouco tempo conhecida, que gradativamente
vém demonstrando um aumento na freqiiéncia populacional. Este estudo conclui
que a investigacio clinica possui um papel de grande importincia permitindo o
diagnéstico da causa litisfaca e a orientagio para tratamento médico especifico, que
complementa as vdrias medidas profildticas existente.
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