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Resumo

Introducdo: Os doentes com cistinlria e litiase urinaria necessitam de multiplos
tratamentos, dada a dureza relativa destes calculos e a natureza recidivante da doenca.
Materiais e métodos: Os doentes submetidos a tratamento invasivo de calculos urinarios
de cistina na nossa instituicao entre janeiro de 2006 e marco de 2013 foram analisados
retrospectivamente. Consideraram-se nesta analise os tratamentos médicos e cirurgicos
e os resultados relativos a fragmentacao / remocao completa dos calculos e evolucao da
funcao renal.

Resultados: Entre janeiro de 2006 e marco de 2013, 7 doentes foram submetidos a
tratamentos invasivos na nossa instituicao por litiase urinaria cistinrica. Destes doentes,
4 eram do sexo masculino e 3 do sexo feminino, com uma média de idade a data do
Gltimo seguimento de 39 anos (min = 19; max = 59). A terapéutica médica consistiu em
hidratacao oral abundante (ndo quantificada), restricao de sodio na dieta e alcalinizacao
da urina (todos os 7 doentes), captopril (6 doentes) e penicilamina (1 doente). Estes
7 doentes foram submetidos a um total de 156 procedimentos, com uma média de
22.3 procedimentos por doente no intervalo de tempo considerado. Todos os doentes
realizaram litotricia extracorpérea, com uma média de 20 tratamentos por doente
(min = 8; max = 35). Os procedimentos cirlrgicos incluiram ureterorrenoscopia com
litotricia de contacto (9 tratamentos em 4 doentes; média = 2; min = 1; max = 4),
nefrolitotomia percutanea (3 cirurgias em 3 doentes), pielolitotomia (2 cirurgias em
2 doentes; uma aberta e outra laparoscdpica) e uma nefrectomia aberta (doente séptico
e com rim ndo funcionante no momento do diagndstico). Trés doentes mantiveram-se
sem litiase residual nos Gltimos 12 meses; todos foram submetidos a nefrolitotomia
percutanea ou pielolitotomia. Trés doentes foram submetidos a cintigrafias renais
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Introducéo

seriadas ao longo do periodo em estudo. Apesar das mdltiplas intervengoes, 2 doentes
mantiveram a funcao renal global e diferencial estavel ao longo de 6 anos e 1 doente ao
longo de 2 anos de seguimento.

Conclusées: Na nossa série, foram necessarios procedimentos cirlrgicos mais invasivos
(nefrolitotomia percutanea ou pielolitotomia) para reducdo significativa ou para
eliminacao completa da carga litidsica. A terapéutica médica continuada ao longo do
tempo e os procedimentos minimamente invasivos seriados, em especial a litotricia
extracorpdrea, foram essenciais para prevencao da recidiva e tratamento da litiase
residual. Apesar dos multiplos procedimentos com potencial efeito deletério para a
funcao renal, nos doentes analisados esta nao foi afectada pela doenca ou pelo seu
tratamento agressivo ao longo de um intervalo de varios anos.

© 2014 Associacao Portuguesa de Urologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos
os direitos reservados.

Treatment of cystine calculi - an observational retrospective review

Abstract

Introduction: Patients with cystinuria require multiple and varied treatments due to
disease persistence and recurrence. In this study we analyzed therapeutic modalities and
outcomes in the treatment of cystine calculi at a single academic center over the last 7
years.

Materials and methods: We retrospectively analyzed patients undergoing invasive
treatment of cystine calculi at our institution in the period between January 2006 and
March 2013. Medical and surgical interventions and patient outcomes regarding stone-
free status and renal function were considered.

Results: A total of 7 cystinuric patients were invasively treated in our institution over the
period of 7 years from January 2006 to March 2013. Of these 4 were male and 3 female with
an average age at last follow-up of 39 years (range 19-59). Treatment modalities included
medical therapy with high fluid intake, sodium restriction and urine alkalinization
(all 7 patients), captopril (6 patients), and penicillamine (1 patient). These patients
underwent a total of 156 procedures, with an average of 22.3 procedures per patient. All
patients underwent extracorporeal shockwave lithotripsy (SWL), with a mean of 20 sessions
per patient, range 8-35). Other treatment modalities included ureterorenoscopy and
intracorporeal lithotripsy; (9 procedures in 4 patients; mean = 2; range 1-4), percutaneous
nephrolithotomy (PCNL); (3 procedures in 3 patients), pyelolithotomy (2 procedures in
2 patients; one laparoscopic and one open) and one open nephrectomy (sepsis due to an
atrophic kidney at presentation). Three patients have been stone free for the last
12 months; all have undergone PCNL or pyelolithotomy. Three patients have had serial
renal scintigraphy; all maintained global and differential renal function over a period of
6 years (2 patients) and 2 years (1 patient) despite continued invasive procedures.
Conclusions: In our series, more invasive procedures (PCNL or pyelolithotmy) were
required for debulking disease burden or achieving a stone-free status. Medical therapy
and repeated minimally invasive procedures, especially SWL, were required for preventing
recurrence and treating residual stones. Despite the frequent use of procedures with
potential deleterious effect for the kidney, in our series renal function was not affected
either by the disease or its aggressive treatment over a period of several years.

© 2014 Associacao Portuguesa de Urologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All
rights reserved.

lidade em pH < 7'. A cistina foi inicialmente descrita por
Wollaston em 1810, que descreveu dois calculos vesicais de

A cistinria é uma doenca hereditaria do transporte trans-
membranar dos aminoacidos dibasicos (cisteina, ornitina,
lisina e arginina). A cistina é formada pela ligacao de duas
moléculas de cisteina através de uma ligacao dissulfito. Ao
contrario da cisteina e dos restantes aminoacidos dibasicos,
que apresentam uma elevada solubilidade em meio aquoso,
a cistina é relativamente insollvel, precipitando com faci-

uma substancia até ai desconhecida, que designou de 6xido
cistico, dada a topografia anatémica da sua descobertaZ.
Mais tarde, Berzelius demonstrou que essa substancia nao
era um oxido e rebaptizou-a de cistina’.

Esta patologia tem uma prevaléncia global estimada de
cerca de 1:7.000 a 1:20.000 e resulta de mutacoes no gene
SLC3A1 (cromossoma 2-2p21) ou no gene SLC7A9 (cromosso-
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ma 19-19q12-13)"*5, Ambos codificam transportadores trans-
membranares de aminoacidos dibasicos, resultando destas
mutacoes um défice na reabsorcdo desses aminoacidos no
tabulo contornado proximal do rim. Desta forma, a excrecao
fraccional de cistina, que em condicdes fisioldgicas é de cer-
ca de 1%, pode aumentar para valores proximos de 100%°.
Com a reabsorcao de agua que ocorre a nivel tubular, é ultra-
passado o ponto de solubilidade da cistina, estando reunidas
as condicoes necessarias a formacéo de calculos de cistina.

Clinicamente a litiase cistintrica manifesta-se em idades
mais precoces que os outros tipos de calculos urinarios, com
a idade média do diagnostico a situar-se na segunda e
terceira décadas de vida’. O seu curso é mais agressivo que
o da litiase calcica e Urica, calculando-se que os doentes
com cistinlria necessitem de mais do dobro dos procedi-
mentos invasivos para fragmentacao e remocao de calculos
que os doentes com litiase de outra natureza®.

Varios estudos mostram que os doentes com cistindria
apresentam uma degradacao mais rapida da funcdo renal
que os doentes com outras formas de litiase urinaria'. Além
da obstrucao e infeccdes urinarias secundarias a litiase, que
por si s6 podem conduzir a deterioracdo da funcao renal ao
longo do tempo, também a dificuldade na fragmentacao e a
elevada taxa de recidiva dos calculos de cistina, obrigando
a procedimentos invasivos seriados deletérios para a funcao
renal, contribuem para este fendomeno. Apesar disso, a evo-
lucao para doenca renal terminal é relativamente rara nos
doentes com cistinuria’.

O tratamento e prevencao da recidiva da litiase por cal-
culos de cistina baseia-se no reforco da ingestao hidrica
(> 3 L/dia; incluindo pelo menos uma administracao duran-
te o periodo nocturno, interrompendo o sono para esse
efeito), eviccao de alimentos ricos em metionina e sodio,
alcalinizacao da urina a pH > 7,5 e na utilizacdo de farma-
cos que aumentam a solubilidade da cistina, como a tiopro-
nina, a penicilamina e o captopril’®. O tratamento cirurgico
de primeira linha actualmente recomendado consiste na
ureteroscopia com litotricia por LASER Holmium ou balisti-
ca e na nefrolitotomia percutanea, de acordo com o taman-
ho e localizacao dos calculos. A litotricia extracorporea por
ondas de choque (LEOC) nao é actualmente recomendada
como terapéutica de primeira linha, pela relativa resistén-
cia dos calculos de cistina a este procedimento®.

Neste trabalho procuramos analisar a terapéutica médica
e cirlrgica actualmente adoptada na litiase urinaria por

calculos de cistina, contabilizando o tipo e nUmero de in-
tervencdes e avaliando a sua eficacia terapéutica (auséncia
de litiase renal) e a preservacao da funcao renal.

Material e métodos

Procedeu-se a uma analise retrospectiva dos doentes com
cistinGria e litiase urinaria submetidos a procedimentos
para fragmentacao e remocao dos calculos urinarios na nos-
sa instituicao entre Janeiro de 2006 e marco de 2013.

Além dos dados demograficos basicos dos doentes, foi re-
gistada a terapéutica médica e o nUmero e natureza dos
procedimentos a que foram submetidos para fragmentacao
e remocao dos calculos. A maioria dos doentes foi seguida
através de radiografias renovesicais e ecografias renais se-
riadas. Foram também realizadas TC abdomino-pélvicas ba-
sais em alguns dos doentes. Nenhum realizou este Ultimo
exame de forma seriada.

Recolheu-se informacao quanto a existéncia de litiase re-
sidual nos ultimos 12 meses do periodo em estudo, conside-
rando-se “stone-free” os doentes que ao longo desses
12 meses nao apresentavam calculos demonstraveis por
exames de imagem.

A funcao renal foi avaliada a partir de cintigramas renais
seriados, comparando-se a taxa de filtracao glomerular e a
funcao diferencial de cada rim entre e primeiro e o ultimo
cintigrama. Para melhor interpretacao das variacoes ocorri-
das, registaram-se os procedimentos a que cada doente foi
submetido nesse periodo.

Dado o pequeno nimero de doentes incluidos no estudo,
apenas foram utilizadas técnicas elementares de estatistica
descritiva.

Resultados

Entre janeiro de 2006 e marco de 2013 foram seguidos e
tratados no nosso Servico 7 doentes com cistinUria e litiase
urinaria. A média de idades (a data do final do estudo) foi
de 39 anos, com uma distribuicao equitativa entre géneros.
Os dados demograficos destes doentes e a terapéutica mé-
dica a que foram submetidos sao apresentados na tabela 1.
Todos os doentes foram aconselhados a manter uma boa
ingestdo hidrica (> 2,5 Litros por dia; distribuidos ao longo

Tabela 1 Caracteristicas demograficas dos doentes e terapéutica médica a que foram submetidos. RH - reforco hidrico e
restricao de sodio na dieta; AU - alcalinizacao urinaria com citrato de potassio e/ou citrato de sodio

Doente N.° Idade Sexo Terapéutica Médica

1 59 M RH, AU

2 35 F RH, AU, Captopril

3 36 M RH, AU, Captopril

4 29 M RH, AU, Captoril, Penicilamina

5 45 F RH, AU, Captopril

6 48 F RH, AU, Captopril

7 19 M RH, AU, Captopril
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do dia) e restringir o consumo de sal na dieta, além de te-
rem sido medicados com citrato de potassio / sodio (Uralyt-
U® ou Acalka®). Seis doentes foram medicados também
com captopril e apenas um com captopril e penicilamina.

Os sete doentes incluidos foram submetidos a um total de
156 procedimentos para fragmentacao / remocao dos
calculos urinarios durante os cerca de 7 anos analisados
(média = 22,3 procedimentos/doente; ou 2,8 procedimen-
tos/doente/ano). A maioria destes tratamentos correspon-
deu a LEOC - tabela 2. Esta modalidade foi utilizada em
todos os doentes analisados, com uma média de 20 trata-
mentos/doente (2,5 tratamentos/doente/ano). A LEOC foi
efectuada por um litotritor electrohidraulico (EDAP TMS
Sonolith Vision®) sob analgesia intramuscular com anti-in-
flamatorio nao esterodide e estimulo diurético com furose-
mida. Em casos seleccionados foi usado catéter uretérico
duplo J, de acordo com o tamanho e localizacao do calculo,
segundo as linhas de orientacao da Associacao Europeia de
Urologia vigentes a data do tratamento.

0 segundo tratamento mais frequente foi a ureterorre-
noscopia com litotricia de contacto (UR) - 9 procedimentos
em 4 doentes (tabela 2). Esta foi a modalidade de escolha
para fragmentacao de calculos uretéricos, calculos resi-
duais localizados no ureter apés outras modalidades de tra-
tamento ou steinstrasse. Foi utilizado um ureterorrenosco-
pio semi-rigido e litotritor balistico em todos os doentes, na
maioria dos casos com colocacao de catéter uretérico duplo
J apos o procedimento para mais facil eliminacao dos mi-
crocalculos resultantes da fragmentagao.

Trés doentes foram submetidos a nefrolitotomia percuta-
nea, dois doentes foram submetidos a pielolitotomia (uma
por via laparoscopica e outra por via aberta); em doentes

com calculos coraliformes incompletos resistentes a LEOC.

Um dos doentes foi submetido a nefrectomia total urgen-
te, por abordagem aberta. A apresentacao inaugural da
doenca litidsica neste doente consistiu em urossépsis se-
cundaria a rim pielonefritico, com funcéo diferencial de 7%.

Nao se verificaram complicacdes major decorrentes dos
procedimentos realizados em nenhum doente.

Dos sete doentes deste estudo, 3 apresentavam-se sem
litiase residual (“stone free”) ao longo dos Gltimos 12 me-
ses de seguimento. Caracterizam-se por serem todos do
sexo masculino, jovens (19-36 anos) e terem sido submeti-
dos a procedimentos mais invasivos - pielolitotomia (doen-
tes 3 e 4) ou nefrolitotomia percutanea (doente 7).

Foi possivel avaliar a evolucao da funcédo renal em apenas
3 doentes; os restantes ndao apresentam cintigramas renais
(ou outra forma fidedigna de avaliacao da funcao renal) se-
riados, mesmo considerando exames realizados previamen-
te ao inicio do estudo. Todos apresentam funcao renal es-
tavel ao longo de um periodo de 6 anos (2 doentes) e 2 anos
(um doente); tendo sido submetidos a varias sessoes de
LEOC entre o cintigrama inicial e final - tabela 3. Nenhum
destes doentes foi submetido a procedimentos cirurgicos
entre o cintigrama inicial e o final.

Discussao

O primeiro dado que se salienta da analise dos resultados é
o baixo nimero de doentes deste estudo. Dada a prevalén-
cia estimada da cistinUria e a area de influéncia do nosso
Hospital, e mesmo admitindo que apenas cerca de 50% dos
doentes com cistinuria desenvolvem calculos renais" ', se-

Tabela 2 NUmero de procedimentos invasivos a que os doentes foram submetidos durante o periodo do estudo

Doente LEOC UR Outros tratamentos N.° Total de Procedimentos Stone-Free
1 23 0 - 23 Néao
2 18 0 Nefrectomia Esquerda 18 Nao
3 15 2 Pielolitotomia Aberta 19 Sim
4 8 1 Pielolitotomia Laparoscopica 10 Sim
5 21 2 Nefrolitotomia Percutanea 24 Nao
6 21 4 Nefrolitotomia Percutanea 26 Nao
7 35 0 Nefrolitotomia Percutanea 36 Sim
Tabela 3 Evolucao da funcao renal global e diferencial
Doente TFG inicial Procedimentos realizados TFG final
Funcao diferencial Funcao diferencial

1 85mL/min 11x LEOC 89 mL/min

64 / 36% 68 / 32%
3 110 mL/min 3x LEOC 112 mL/min

31/ 69% 31/ 69%
7 105 mL/min 28x LEOC 104 mL/min

72 / 28% 79 / 21%
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ria esperada uma prevaléncia mais elevada. A metodologia
utilizada para inclusao no estudo - ter sido submetido a pro-
cedimentos invasivos para fragmentacao / remocéao dos cal-
culos durante o periodo considerado - podera ter constitui-
do um viés, na medida em que podera ter seleccionado
apenas os pacientes com doenca mais agressiva.

A distribuicdo de doentes em termos de idade esta de
acordo com os dados classicamente descritos; sendo a mé-
dia de idades manifestamente mais baixa que noutras si-
tuacgoes de litiase'’. A distribuicao equitativa entre géneros
€ também a expectavel nesta patologia, dado tratar-se de
uma doenca genética autossomica; ao contrario de outras
formas de litiase urinaria, nas quais diferencas endocrinas e
metabdlicas entre os géneros levam a uma prevaléncia trés
vezes superior no sexo masculino'.

A terapéutica médica, através do reforco da hidratacao
oral (superior a 3 L por dia; incluindo a ingestao durante o
periodo nocturno), restricao do aporte de sddio e alcalini-
zacao da urina com sais de citrato, é a base da prevencao
primaria e secundaria desta doenca'. Apesar de ter sido re-
comendada e relembrada regularmente a todos os doentes,
salientando-se a sua importancia, nao nos é possivel aferir
a sua eficacia, por nao ser facil determinar a adesao dos
doentes a estas medidas. No entanto, a literatura e a expe-
riéncia clinica indicam-nos que a adesao ao reforco hidrico
e a uma eficaz alcalinizacao da urina sao tradicionalmente
baixos'>'4. A “aversao” a ingestao hidrica é um fendémeno
bem conhecido em alguns desses doentes, seja por auséncia
de estimulo fisiologico, seja por inclria e/ou impossibilida-
de de se fazer acompanhar sempre de uma garrafa de agua.
Tendo em conta esses condicionalismos, reduziu-se a reco-
mendacdo de ingestao diaria de 3 L/dia para 2,5 L/dia.
Além disso, o reforco hidrico, para ser eficaz, implica uma
ingestao faseada e bem distribuida ao longo do dia e, no
caso da cistindria, também durante a noite, o que se torna
pouco pratico e cansativo a longo prazo. Uma dieta pobre
em metionina pode, teoricamente, reduzir a excrecao uri-
naria de cistina, mas a adesao a esta dieta é também muito
limitada, nao fazendo parte das recomendacdes dadas a es-
tes doentes na nossa instituicao. A cistiniria tem mais po-
tencial para formacao de calculos e a sua fragmentacao é
mais dificil quando comparada com a litiase calcica e Urica,
levando a maior necessidade de cuidados médicos e conse-
quente sofrimento e perda de qualidade de vida por parte
dos doentes calculos de cistina. Tendo em conta estas con-
sideracoes, desconhece-se se a adesao dos doentes com
cistiniria a medidas simples como o reforco hidrico, res-
tricdo salina e alcalinizacdo da urina € maior que a dos res-
tantes formadores de calculos urinarios. Esta questdo vai
além dos objectivos do presente trabalho.

A penicilamina e o captopril sao utilizados com o intuito
de solubilizar a cistina, através da formacao de complexos
cistina-farmaco com elevada solubilidade em meio aquoso’.
A penicilamina, apesar de mais eficaz, ndo é difusamente
utilizada devido a sua elevada toxicidade (sindrome nefroti-
co, pancitopenia, intolerancia gastro-intestinal, dermatite,
nevrite Optica, fibrose pulmonar, miastenia gravis, etc.).
O captopril é mais utilizado por ser melhor tolerado, mas na
dose recomendada (150 mg/dia) a sua eficacia é questio-
navel, pois esta dose apenas sera capaz de reagir com 10 a
50% da quantidade de cistina tipicamente excretada pelos

doentes com cistindria. Conjectura-se que o captopril pode-
ra ter outro mecanismo de accdo na cistiniria, mas descon-
hece-se qual possa ser’. Pela boa tolerabilidade do captopril
e pela elevada incidéncia de hipertensao arterial na nossa
populacao, foi este o farmaco de escolha na nossa série, fi-
cando a penicilamina reservada para um doente com eleva-
da recorréncia da doenca litidsica apesar da terapéutica
com captopril. A tiopronina, actualmente recomendada
como terapéutica farmacolégica de primeira linha, nao foi
usada na nossa série pela sua baixa tolerabilidade, possibili-
dade de taquifilaxia precoce e auséncia de experiéncia pes-
soal com o farmaco por parte da equipa médica’?.

Os doentes incluidos neste trabalho foram submetidos a
um elevado nimero de procedimentos para fragmentacao e
remocao dos calculos. Ahmed et al, numa casuistica de
8 anos de uma unidade terciaria londrina dedicada a litiase,
descrevem uma média de 7,9 procedimentos/paciente
numa populacao semelhante®. Na nossa casuistica o trata-
mento de primeira linha na maioria dos doentes foi a litotri-
cia extracorporea por ondas de choque. Esta modalidade
corresponde a 90% do total de procedimentos invasivos rea-
lizados. Os calculos de cistina sao relativamente refracta-
rios a LEOC, quando comparados com os calculos calcicos,
levando a necessidade de tratamentos repetidos' . Na sé-
rie de Ahmed, a LEOC foi utilizada em 84% dos doentes;
associada a nefrolitotomia percutanea em 42% dos casos e a
ureterorrenoscopia em 27%°. Ha duas explicacoes alternati-
vas ndao mutuamente exclusivas para explicar um maior nu-
mero de procedimentos por doente nossa série. Por um
lado, a decisao de avancar para terapéuticas mais invasivas
que a LEOC podera ter sido tomada mais tardiamente (apds
mais sessdes de LEOC); por outro lado a fragmentacao (por
LEOC) de calculos residuais apds outros tratamentos podera
ter sido mais dificil. O nimero relativamente pequeno de
nefrolitotomias percutaneas realizadas podera ser explica-
do pela introducao desta técnica na nossa instituicao duran-
te o periodo analisado; nao tendo sido uma opcao terapéu-
tica considerada em alguns doentes por ndo se encontrar
disponivel.

Caso estes doentes iniciassem o tratamento no momento
actual, seriam provavelmente submetidos a nefrolitotomia
percutanea ou a ureterorrenoscopia com litotricia por LA-
SER como procedimentos invasivos de primeira linha, de
acordo com as linhas de orientacao internacionais. Seria
deste modo expectavel uma maior taxa de sucesso com um
menor nimero de procedimentos por doente, nomeada-
mente menos sessoes de LEOC. Como ja foi referido, os cal-
culos de cistina sao relativamente resistentes a LEOC, pelo
que esta modalidade terapéutica tem perdido indicacoes
terapéuticas na cistinlria. A tecnologia actualmente exis-
tente permite a fragmentacao de calculos em praticamente
todas as localizacoes no tracto urinario alto com a utiliza-
cao de ureterorrenoscopios flexiveis e litotricia por LASER.
Por se tratar de uma técnica segura, pouco invasiva e com
elevada taxa de sucesso, tem substituido muitas das indica-
coes classicas da LEOC na cistinGria, como a litiase recor-
rente e a litiase residual apos outros procedimentos invasi-
vos. A cirurgia laparoscopica pode estar indicada na litiase
complexa com elevada carga litiasica e na faléncia ou con-
tra-indicacao de procedimentos minimamente invasivos.
A cirurgia aberta tem indicacoes cada vez mais restritas,
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estando actualmente limitada a faléncia ou contra-indica-
cao de outros procedimentos poucos invasivos e a necessi-
dade de cirurgia aberta por outra patologia concomitante.
Nos paises desenvolvidos, em centros que dispdem das mais
recentes técnicas endourologicas, a cirurgia aberta é cada
vez mais a excepgao no tratamento da litiase, sendo possi-
vel tratar quase todos os doentes recorrendo exclusivamen-
te a técnicas menos invasivas®.

Dos 7 doentes estudados, apenas 3 se encontravam “sto-
ne-free” ao longo dos Ultimos 12 meses de seguimento.
Tém em comum terem sido submetidos a procedimentos
relativamente mais invasivos (nefrolitotomia percutanea ou
pielolitotomia), de onde se infere a necessidade destes pro-
cedimentos para reducao agressiva da carga litidsica (“de-
bulking”) na obtencao deste status.

0 efeito deletério na funcao renal de sessoes repetidas
de litotricia extracorporea é bem conhecido, embora os li-
mites de tolerancia do parénquima renal e a magnitude
dessa perda de funcao nao estejam estabelecidos. A onda
de choque emitida pelo litotritor pode causar hematomas
perirrenais, lesdes vasculares intrarrenais e lesdes da cap-
sula de Bowman, podocitos e células mesangiais, entre ou-
tras. Estas lesdes podem evoluir com isquémia e fibrose do
parénquima renal afectado, levando a perda de funcao em
doentes submetidos repetidamente aos efeitos das ondas
de choque no parénquima renal. A longo prazo, além do
risco de insuficiéncia renal crénica, alguns estudos apontam
também um risco acrescido de hipertensao arterial e diabe-
tes mellitus em doentes submetidos a multiplas sessoes de
LEOC. Dado o caracter multifactorial destas duas patologias
e a sua elevada prevaléncia na populacao geral, é dificil
avaliar a magnitude do risco atribuivel a LEOC na sua etio-
logia'"°.

Contrariamente a estes dados, nos trés doentes com
quantificacao seriada da funcao renal, esta nao parece ser
afectada pelas multiplas sessdes de LEOC. Com as devidas
ressalvas dado o pequeno nimero de doentes estudados re-
lativamente a este parametro e o seu curto seguimento, po-
demos afirmar que a litotricia extracorpérea por ondas de
choque, no aparelho e nas condicées em que é realizada na
nossa instituicao, parece ser segura relativamente a preser-
vacao da funcao renal, pelo menos numa populacao eminen-
temente jovem como é o caso dos doentes com cistindria.

Conclusoes

A litiase renal por calculos de cistina é uma doenca de difi-
cil tratamento e elevada taxa de recidiva. Na nossa série,
foram necessarios procedimentos cirlrgicos mais invasivos
(nefrolitotomia percutanea ou pielolitotomia) para reducao
significativa ou para eliminacao completa da carga litiasica.
A terapéutica médica continuada ao longo do tempo e os
procedimentos minimamente invasivos seriados, em espe-
cial a litotricia extracorpdrea, sdao essenciais para pre-
vencao da recidiva e tratamento da litiase residual. Apesar
dos multiplos procedimentos com potencial efeito deletério
na funcao renal, esta nao pareceu ser afectada pela doenca
ou pelo seu tratamento agressivo ao longo de um intervalo
de varios anos.
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