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Metodbeskrivning Godkand av: Annika Sonesson
t(U)-Cystin p& Biochrom 30+ (NPU04161)
Géller for MA
Klinisk kemi

Pt(U)-Cystin p& HPLC (NPU04161)

Bakgrund, indikation och tolkning

| Sverige &r ca 1/2500 individer homozygota for defekt aterresorption av cystin, ornitin, lysin och
arginin i njurtubuli. Ungefar hélften av dessa individer bildar urinvagskonkrement bestadende av rena
cystinkristaller. Manga har recidiverande sten med nedsatt njurfunktion som resultat. Ca 1-4% av alla
patienter med njursten har rena cystinstenar. Darfor bor eventuell cystinuri undersékas hos patienter
med njursten och hos slaktingar till patienter med k&nd cystinuri.

Man har goda erfarenheter av behandling med SH-innehallande substanser Thiola och Penicillamin,
som genom disulfid-bindning till cystein forhindrar dess utféllning i urinen. Vid jonbytes-kromatografi
kan man kvantitativt bestamma saval fritt cystin som lakemedelsbundna disulfider i urin, och saledes
kontrollera behandlingsresultat.

Analysprincip

Urinen forsatts med internstandard varefter proteinerna falls med sulfosalicylsyra och pH justeras med
littumhydroxid. Separation av cystin i supernatanten sker automatiserat pa en Biochrom 30+
aminosyraanalysator. Cystinets ninhydrinkomplex detekteras spektrofotometriskt vid 570 nm. Cystin
identifieras genom sin retentionstid. Koncentrationen berdknas automatiskt av integreringsprogrammet
OpenLAB EZChrom.

Referensintervall

Vuxna < 130 umol/L.

Rekommenderad koncentration vid uppféljning och behandling av patienter med cystinuri
< 1200 pmol/L.

Kéalla: referensintervallet ar 6verenskommet med engagerad, behandlande nefrolog.

Metodkarakteristika

Interferenser och felkallor
Inga kénda.

Méatomrade
Matomradet ar 5-2000 pmol/L. Metoden &r linjar till 2000 pmol/L. Vid hdgre koncentrationer &n 2000
pumol/L spads provet 1:10 och analyseras om. Matomradet gar da upp till 20000 umol/L.

Kvantifieringsgrans
Nedre detektionsgréans 5 pmol/L

Méatosakerhet
Matosakerheten grundas pa 6-manaders-statistik p& internkontrollerna.
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Aminosyra/disulfid Niva lag CV (%) Niva hog CV (%)

(umol/L) (umol/L)
U-Cystin 375 4 825 3
U-Cystin-penicillamin 1275 4
U-Cystin-thiola 1800 3
Spérbarhet

Aminosyrastandard fysiologisk, basiska (A6282 fran Sigma-Aldrich).
Aminosyrastandard fysiologisk, sura och neutrala (A6407, fran Sigma-Aldrich).
L-Glutamin (56-85-9, fran Sigma-Aldrich).

Ackreditering
Metoden ar inte ackrediterad.

Referenser
J.0. Jeppsson and I.M. Karlsson, J. Chromatogr.1972; 72:93-103.
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