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Sistiniiri Tanmisiyla Izlenen Hastalarin Uzun
Donem Renal Sonuclari
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"Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Cocuk Saglig1 ve Hastaliklart Anabilim Dali Cocuk Nefroloji Bilim
Dali, Mersin

2Mersin Universitesi T1p Fakiiltesi Cocuk Cerrahisi Anabilim Dali Cocuk Uroloji Bilim Dali, Mersin

GfRiS: Sistiniiri, sistin ve dibazik amino asitler olan arjinin, lizin ve ornitinin intestinal ve renal tasinma
defektlerine bagli olarak gelisen ototzomal resesif gegisli bir hastaliktir. Sisitinin, idrarin fizyolojik
pH’sinda ¢oziiniiliirliigii diisitk oldugu icin sistiniirik hastalar yasamlar1 boyunca iiriner sistem tas
olusumu yoniinden risk tasirlar.

AMAG: Mersin Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Nefroloji Bilim Dali tarafindan sistiniiri tanist
konulan ve takip edilen hastalarin uzun dénem renal sonuglarin aragtirmaktir.

YONTEM: 2004-2016 yillar: arasinda sistiniiri tanis1 konulan 12 gocuk hastanin medikal kayitlarina
ulagildi. Hastalarin cinsiyeti, bagvuru sikayetleri, tan1 konulma yas, taglarin 6zellikleri, ultrasonografik
ve sintigrafik sonuglari, son kreatinin diizeyleri ve takip siireleri kaydedildi.

BULGULAR: Calismamiza katilan 12 hastanin 10'u (%83,3) erkek, 2'si (%16,7) kiz idi. Hastalarin ortalama
tan1 konulma yas1 20,9 ay (4-60 ay) ve ortalama takip siiresi 57,7 ay (7-100 ay) idi. Hastalarda saptanan
iiriner sistem taglarin hepsi ¢ok sayida olup, 10 hastanin taslar {ist iiriner sistemde, iki hastanin taglari ise
hem iist hem alt iiriner sitemde idi. Dokuz hastada makrokalkiili, ii¢ hastada mikrokalkiili tesbit edildi.
Yedi hastanin diigiirdiigii taglardan analiz yapilabildi. Bu taslarin iigii sistin, ikisi kalsiyum kalan ikisi de
kompleks tag idi. Bes hastada (%41,6) hidronefroz saptand1. Sadece bir hastada tekrarlayan idrar yolu
enfeksiyonu vardi. Bir hastada tag obstriitksiyonuna baglh akut bobrek yetmezligi gelisti. Hastalarin
sekizinde 99m-technetium dimercaptosuccinic acid (99mTc-DMSA) ile yapilan sintigrafi sonucunda renal
skar tespit edildi. Hastalarin dokuzunda taglara yonelik cerrahi tedavi uygulandi. Cerrahi sonras: tiriner
sistem taglarinin tekrar etmesi bes hastada gézlendi. Son ultrasonografik incelemelerde 9 hastada {iriner
sistem tasi saptanmadi.

SONUG: Sistiniirili hastalarda iiriner sistem taglarma yonelik cerrahi gerekliligi sik olmaktadir. Her ne
kadar tekrarlayan idrar yolu enfeksiyonu sadece bir hastamizda goriilse de, renal skar olusumu
hastalarin cogunda saptanmustir. Bu durum, bébrek taslarinin renal skar olusumuna yol actigin:
diistindiirebilir.
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