





Liebe Patientin, lieber Patient,

bei lhnen wurde eine Zystinurie festgestellt; dies ist eine seltene
und erblich bedingte Stoffwechselerkrankung.

In dieser Broschure mochten wir Sie mit der Erkrankung vertraut machen:

Was sind die Ursachen? Welche Homplikationen konnen auftreten?
Wie wird die Zystinurie behandelt?

Dartber hinaus haben wir bewdhrte Informationen zusammengestellt,
wie z. B. Tipps for lhren Speiseplan. Damit mochten wir lhnen das Leben
mit der Erkrankung erleichtern und Sie in der erfolgreichen Behandlung
unterstotzen.

In unserem Unternehmen stehen Sie als Patient, Ihre Gesundheit

und Lebensqualitat im Mittelpunkt. Mit unserem Engagement mochten
wir dazu beitragen, dass auch seltene Erkrankungen wie die
Zystinurie bestmoglich behandelt werden konnen.

Wir wonschen lhnen alles Gutel

Herzlich,
Ihre Desitin Orzneimittel GmbH
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ZYSTINURIE KOMPAKT:
DAS WICHTIGSTE IN KURZE

Zystinurie ist eine seltene Stoffwechselkrankheit,
die weltweit vorkommt und im Schnitt einen von

7.000 Menschen betrifft.

Im Schnitt ist

1von 7.000

Menschen von
Zystinurie
betroffen.

\

Wie entsteht die Krankheit?

Ursache ist ein Gendefekt, der den Transport der Aminosdure Cystein in
den Nierenkandlchen stért. Dadurch kommt es zur Anhéufung von Cystin im
Urin. Zwar sind auch einige andere Aminosduren von der Transportstdrung
betroffen, Probleme bereitet aber nur Cystin: Da es im Gblichen Urin-pH-
Wert-Bereich nur schlecht 18slich ist, kann die erhohte Cystinkonzentration
zur Kristallisation und letztlich zu Cystinsteinen fihren. Cystinsteine
wiederum kdénnen weitere Komplikationen zur Folge haben.'?

Welche Komplikationen kénnen auftreten2

Cystinsteine kénnen aus der Niere in den Harnleiter wandern und damit zur
Harnstauung und akuten Nierenkolik fihren.

Eine akute Nierenkolik muss behandelt werden, notwendige Eingriffe

sind leider keine Seltenheit. Diese Eingriffe haben jedoch, auch wenn sie
minimalinvasiv erfolgen, potenzielle Risiken. Besser ist es daher, das Risiko
fir das Auftreten von Cystinsteinen zu reduzieren.

Weitere Komplikationen kénnen Harnwegsinfektionen und Nierenfunktions-
schadigungen sein. Eine frihzeitige und adaquate Therapie der Zystinurie
ist daher wichtig.®

Wie hoch ist das Risiko fir Nierensteine?

Bei Gber 50 % der Patienten mit Zystinurie kommt es im Laufe des Lebens
zur Bildung von Cystinsteinen. Die Steine kénnen prinzipiell in jedem Alter
auftreten, doch bei Gber 80% der Betroffenen ist das Erstereignis im Alter
von unter 20 Jahren.

Generell sind Cystinsteine harter als andere Steine. Aufgrund der zugrunde
liegenden Stoffwechselstérung treten Cystinsteine haufig erneut auf.?

Eine konsequente und anhaltende Behandlung ist daher wichtig.

Cystin

Transporter in der
Funktion gestort

Urin Blutkreislauf

Je héher der Cystin-Gehalt im Urin, desto
hoher die Wahrscheinlichkeit, Cystinsteine
(Harnsteine) zu bilden.

Kleine Steine kénnen in vielen Féllen von
selbst mit dem Harn abgehen. GréBere
Steine lassen sich durch medizinische
Eingriffe entfernen.
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Von allen Nierenstein-Fallen
ist etwa jeder Hundertste ein
Cystinstein.

Grundsatzlich gilt: Je hoher die
Cystinkonzentration im Urin ist,
desto hoher ist das Risiko, dass
sich Cystinsteine bilden.
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1. Trinkprophylaxe

Die erste Therapiesdule ist eine
hohe Trinkmenge, um den Urin
zu verdiinnen und dadurch die
Cystinkonzentration zu senken.
Konkret miissen erwachsene
Patienten so viel trinken, dass die
Nieren mindestens 3,5 Liter Urin
pro Tag ausscheiden.*

Wie ist das zu schaffen? Eine
bewdhrte Strategie ist es, die
Trinkmenge gleichmaBig tber
24 Stunden zu verteilen - jede
Stunde ein Glas mit 240ml
Wasser trinken, plus vor dem
Schlafengehen und mindestens
einmal nachts 480 ml.

2. Alkalisierung des Urins

Die zweite Therapiesdule ist die
Alkalisierung des Urins, sprich
die Erhdhung des pH-Werts
im Urin auf tber 7,54 Unter
diesen Bedingungen ist Cystin
deutlich besser 16slich. Zu diesem
Zweck sollten alle Patienten mit
Zystinurie  Alkalizitrate  oder
alternativ Natriumkarbonat ein-
nehmen. Die Dosis richtet sich
nach dem pH-Wert im Urin,
der anfangs mehrmals taglich
gemessen wird.* Auch Mineral-
wasser, Zitrussdfte und eine
gemisebetonte  bzw. vegeta-
rische Erndghrung helfen, den
Urin zu alkalisieren, salz- und
eiweifreiche Kost sind dagegen
kontraproduktiv.

3. Medikamente

Gelingt es nicht, die Stein-
bildung mit den beiden ersten
MaBnahmen allein  in  den
Griff zu bekommen, kann
zusatzlich ein Cystin-bindendes
Medikament gegeben werden.
Der Wirkstoff Gberfihrt Cystin
in einen gut 1slichen Komplex,
der ausgeschieden wird und
die  Cystinkonzentration im
Harn senkt. Damit lasst sich das
Risiko der Steinbildung effektiv

reduzieren.4>

Zystinurie ist eine lebenslange Erkrankung und nach heutigem Stand der

Wissenschaft nicht heilbar. Sie kann aber wirksam behandelt werden. UG()B Greift keine der genannten Therapieoptionen und es bilden sich trotzdem Cystinsteine oder es
i

Oberstes Ziel ist es, die Bi|dung von Cystinsteinen zu verhindern. kommt zu einem Notfall, etwa durch einen steinbedingten Verschluss der ableitenden Harnwege,
kann je nach Gréf3e und Lage der Steine eine Operation notwendig sein.

Welche Therapieoptionen gibt es?



ESSEN, TRINKEN, LEBENSSTIL:
WAS SENKT DAS RISIKO FUR CYSTINSTEINE?

Die richtige Ernahrung spielt eine grofie Rolle im Alltag von Patienten mit Zystinurie.
Welche Lebensmittel sind ginstig, welche nicht? Wir haben allgemeine Empfehlungen
zusammengestellt, die eine qualifizierte Ernéhrungsberatung aber nicht ersetzen kénnen.¢

—1 Viel trinken:

i Alle Patienten mit Zystinurie missen sehr viel trinken, auch Kinder. Wie schaffen sie das?
Eine bewdhrte Strategie ist es, die Trinkmenge gleichmaBig Uber 24 Stunden zu verteilen
und stindlich die erforderliche Ration zu trinken. Empfehlenswert sind bikarbonatreiches
Mineralwasser, Nieren- und Blasentees, Kréuter- und Friichtetees.

Alkohol meiden:
Alkohol wirkt harnsauernd, d.h. der pH-Wert im Urin sinkt, Cystin wird dadurch schlechter |3slich
und die Gefahr der Steinbildung steigt.

Viel Gemise und Obst:

Eine basische Kost mit reichlich Kartoffeln, Gemiise, Salaten, Hilsenfriichten und Obst
wirkt alkalisierend und kann helfen, den pH-Wert im Urin zu erhhen.

Sparsam mit Salz:

Salz férdert die Entstehung von Nierensteinen und kénnte die Krankheit verschlechtern.
Patienten mit Zystinurie sollten daher die tagliche Menge Salz, die sie aufnehmen, limitieren.
Dabei z&hlt Salz aus fertigen Lebensmitteln genauso wie Salz aus dem Salzstrever. Der grofte
Teil der taglichen Salzzufuhr stammt aus verarbeiteten Lebensmitteln, vor allem aus Brot und
Brotchen, Fleisch und Wurstwaren, Milchprodukten und Kéase. Auch Fertigprodukte, Instant-
suppen und Knabbergeback sind oft sehr salzig.”

Fleisch in Maf3en:

Fleisch enthalt viel Cystin und sollte daher bei Zystinurie nur in Maf3en verzehrt werden.

Auch Fleischersatzprodukte wie Tofu-Burger, -Schnitzel und -Frikadellen, die aus Soja hergestellt
werden, enthalten hohe Cystinmengen und sind daher eher zu meiden.

Auf Eiweif3 achten:

Eiweif3e sollten nur begrenzt zugefihrt werden. Bestimmte Aminosauren (,Eiweif3-Bausteine”) kdnnen
zu Cystin verstoffwechselt werden.
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IHR MIKTIONSPROTOKOLL

(Protokoll der Flissigkeitsausscheidung)

lhre tagliche Trinkmenge und Menge der Urinausscheidung sind
essenziell fir die Therapie bei Zystinurie. Daher ist ganz besonders
wichtig, dass Sie auf eine ausreichende Flussigkeitszufuhr und
insbesondere Urinausscheidung achten.

Mit den nachfolgenden Miktionsprotokollen méchten wir Sie
dabei unterstitzen.

Bitte notieren Sie lhre jeweilige Trinkmenge in Millilitern (ml).

Jedes Wasserlassen sollte von lhnen mit der Urinmenge
dokumentiert werden.

Bitte messen Sie die Urinmenge mit einem Messbecher aus;
runden Sie die Urinmenge jeweils auf oder ab (z. B. 230 ml

anstelle von 232 ml oder 240 m| anstelle von 238 ml).

I~ EinTipp
'O" Kopieren Sie sich doch einfach das

Miktionsprotokoll als praktischen Helfer.
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THERAPIE-ERFOLG:
AUF DIE DISZIPLIN KOMMT ES AN

Wie erfolgreich die Therapie bei Zystinurie ist, hangt stark von der
Disziplin bei der Therapie-Einhaltung ab, also von lhrer Mitarbeit:
Je zuverlassiger Sie die mit der Arztin oder dem Arzt besprochenen
MaBnahmen einhalten, desto gréf3er sind die Chancen, dass sich
keine neuen Steine bilden, Operationen vermieden werden und lhre
Nierenfunktion und Lebensqualitdt auf lange Sicht erhalten bleibt.

Deshalb méchten wir Sie motivieren, die Therapie konsequent einzuhalten.
Auch wenn sie viel Kraft und Disziplin kostet — es lohnt sich!
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