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LITTIASIS CISTINICA

Por el Dr. ARTURO SERGIO REBAUDI

Dentro de los diferentes tipos de litiasis renal la producida por cilculos
de cistina es una de las menos frecuentes; Thomad considera el 1 % como lo
mds admisible, :

Los datos clinicos que pueden llevarnos al diagndstico de litiasis cistinica
son: La temprana edad de aparicién; la bilateralidad del trastorno y, sobretodo,

el cardcter familiar del mismo.
He tenido ocasién de estudiar hace pocos meses un caso de litiasis cistinica. Se present6

a mi consultorio un nifio de 11 afios de edad con un anillo fimético por el que debia ser
intervenido. Mientras se realizaban los estudios complementarios solicitades, después de un
esfuerzo normal para sus afios tiene una hematuria que alarma a sus padres por lo que
vuelven a la consulta.

La hematuria habfa sido total, espontdnea ¢ indolora, habiéndose mantenido durante
varias micciones; se solicita inmediatamente un estudio radiografico completo.

La radiografia simple nos muestra una imagen positiva a los rayos colocada sobre el polo
inferior del rifién izquierdo, el perfil izquierdo muestra la misma imagen sobre la columna;
estamos de acuerdo con Thomas que este tipo de edlculos son todos opacos a las radiografias
y se deberia a que sus moléculas contienen cierta proporcién de sulfuro.

La pielografia descendente nos revela un rifién derecho nermal, con buena funcién: un
rifibn izquierdo con buena concentracion, eliminacién y evacuacién, y en el ciliz inferior de
éste el cdlculo; las mismas imagenes se ven ya con relleno vesical a los 15 minutos. El pielo-
grama de perfil confirma la posicion del cdlculo.

Se completan los andlisis que muestran un hepatograma positivo; el resto S/P.

El estudio cardiovascular normal, la radiografia de térax muestra una anomalia costal
izquierda, costilla bifurcada en su arco anterior.

Entre los antecedentes hereditarios y personales nos dicen que ha nacido de parto normal
a término, que sus padres son sanos. Desde los 4 afios sufre de cefaleas intermitentes, por lo
que se efectia un electroencéfalograma que revela disritmia cerebral paroxistica; unos and4lisis
realizados en la misma época y que sus padres guardaban revelan la existencia de una anemia,
una eritro de 35 mm. y cistina en orina.

A los 9 afios, debido a la intolerancia a los alimentos colecistoquinéticos, se le efecttia
un estudio gastroenterolégico completo con resultados negativos.

Durante los estudios se repite la hematuria en tres oportunidades, lo que decide la
intervencién, '
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Previa radiografia simple que muestra el cdlculo en el mismo sitio, bajo anestesia general
y cin incisién lumbar se libera el rifién; ante la imposibilidad de efectuar una pielostomfa
para la extraccién del cdlculo, se lo extrae por nefrostomfa.

Llamé inmediatamente la atencién la superficie lisa y su color amarillo pardusco, su con-
sistencia blanda como un cartilago costal. No daba la impresion de rugosidad de los calculos
fosfiticos, ni la dureza cristalina de los oxaldticos.

La evolucion postoperatoria fue normal, dindolo de alta a los 10 dias.

El anilisis del cdlculo dice: Aspecto y tamafio de un diente canino; color: blanco ama-
rillento con cierto brillo que se observa por luz lateral; consistencia: relativamente blando,
se corta f4cilmente con bisturi obteniendo un polvo blanco; al calcinado: da un fuerte olor a
cuerno; reacciones: negativas para oxalato, dcido trico, calcio y fosfatos, rcaccidén para la
cistina positiva, solubilizado en amonfaco y dejado evaporar forma cristales hexagonales tipicos
de cistina,
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Resultado: Céleulo puro de cistina.

Ante este resultado se le efectiia al paciente una curva de glucemia que tesulta negativa;
un proteinograma donde las alfa 1 estan ligeramente aumentadas, las alfa 2 estin aumen-
tadas y las gamaglobulinas ligeramente disminuidas.

El informe oftalmolégico no revela cristales de cistina en cérnea.

Se efectiian repetidos andlisis de orina buscando cistina en los padres y una hermana,
con resultados negativos.

Desde el punto de vista genético, Harris y col. nos permiten explicar la existencia de
litiasis aislada como el caso que nos ocupa; se trataria de un gen recesivo, por lo que. sélo se .
presentaria la enfermedad en los homozigéticas.



LITIASIS CISTINICA 15

En la actualidad es preciso separar dos sindromes fundamentales que se
acompaian de eliminacién de cistina por la orina. Por un lado la llamada cisti-
nuria que corresponderia a la descripcién de Wallastone (1810) y por otro, el
sindrome de De Toni - Lignace-Fanconi, que ademds de una gran eliminacion
de cristales de cistina por la orina va acompafiada por glucosuria y es rara la
formacion de c;lculos urinarios; este sindrome produce también un almacena-
miento de cistina en el sistema reticulo-endotelial llamado por esto Cistinosis.

Diremos despuds de los trabajos de Dent que la hipercistinuria y la elimi-
nacién de otros aminoacidos (lisina, arginina y ornitina) proviene de un meca-
nismo puramente renal.
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La teoria genética de Harris nos demuestra que el gen normal es responsable
de la sintesis de un sistema enzimatica que asegura a nivel del tubulo la reab-
sorcion de la cistina y de los otros aminoacidos.

Este sistema enzimdtico seria totalmente insuficiente en un caso de cistinuria
intermedia (de 150 mg. a 500 mg. en 24 hs.) y aseguraria una absorcién prefe-
rencial para la arginina y ornitina, de ahi los problemas mé4s marcados para la
cistina y la lisina. '

Para Garrot y Brand también la cistinuria no seria debido a una disfuncién
metabdlica de los aminodcidos, sino a un defecto de la excrecién renal en la
que falta reabsorcion tubular (Dent y Rose).

TRATAMIENTO

Debe de efectuarse segun el siguiente plan: Bajar la excrecién de cistina;
disminuir su concentracién en la orina; y aumentar su solubilidad.

En nuestro paciente no efectuamos régimen hipoproteico por los siguientes
motivos: 1) La disminucién de la cistinuria es insignificante (63 mg. en 24 hs.).




LITIASIS CISTINICA 17

9) Es dificil que el enfermo lo cumpla estrictamente. 3) Produce eliminacion
de lisina aminodcido muy util. 4) En los nifios puede perturbar el crecimiento.
5) Porque la alta ingestién de proteinas no aumenta la cistinuria.

Efectué si, régimen hipotodxico con agregado de protectores hepaticos basado
en el hepatograma positivo que presentaba el enfermo y en la teoria de mi
padre en la que los calcul s renales serian una manifestacion de una disfuncién
hépato-intestinal.

Se alcalinizé la orina con citrosodine, bicarbonato de sodio en dosis de
40 - 60 gr. por dia tratando de mantener un Ph 7-6.

Se aument6 la ingestion de liquidos sobre todo de noche pues se ha com-
probado (Dent y Senior) que durante el reposo se aumenta la eliminacién de
cistina. Manteniendo una diuresis de 8000 cc. con un Ph 6 es muy dificil la
formacién de cdlculos de cistina.

Una radiogratia simple después de seis meses de operado no muestra ima-
genes litidsicas y los analisis repetidos de orina presentan una reaccién alcalina
sin eliminacion de cristales de cistina.

Ha mejorado su estado general aumentando de peso, el hepatograma es
negativo; no hubo cistitis; ni orinas turbias o sedimento abundante que me
obligara a efectuar tratamiento -con antibidticos o a disminuir su Ph.

DISCUSION

Dr. Rebaudi: Quiero agregar que este trabajo debié ser presentado en octubre de 1963.

Sigo viendo a cste enfermo. Al afio de operado le volvieron las cefaleas, hizo un cdlico
renal y eliminé owro cilculo de cistina. El pH en esos momentos habia descendido, el nifio
habia dejado de ingerir bicarbonato y Citrosodine. Una vez eliminado el cdlculo retorné al
tratamiento médico y se encuentra c¢n la actualidad con un pH 7 y sin cistina en orina.



