nosti cystinu a sniZzeni potfeby alkalil k dosazenf
idedlntho pH modi.

Pro vysoky obsah methioninu je vhodné vy-
loucit aradidy, pistacie, popcorn, brokolici, houby,
kvétak, avokado, fazolové klicky, brambory, $pendt,
hrasek, tofu, ledvinky, fazole a tempeh. Pozivani
zeleniny s vysokym obsahem citratd a malatl je
vhodné (63, 64).

) Medikamenty

Alkalizace mo¢i: Cystin je pfi fyziologickém pH
moci Spatné rozpustny. Jeho rozpustnost viak
dramaticky stoupa v alkalické moci. Pfi pH 7 je
rozpustnost cystinu ~250 mg/I, coz se pfi pH 7,5
zvysuje na 500 a pfi pH 8 aZ na 1000 mg/I. Dobré
rozpustnosti cystinu se tedy dosahne idealné pfi
pH mocinad 7,5.V praxi se uziva hydrogenuhlicitan
sodny a/nebo citrat draselny (63, 65).

Citrat draselny (kaliumcitrat): Obvykle 3-4 g
tfikrat denné. Je Iékem prvni volby a na rozdil od
citratu sodného zvysuje pH modi, aniz by se zvy-
Sila cystinurie. V38 pH moci také zlepsuje Ucin-
nost thiolovych 1ékd (viz nize). Nadmérna alkalizace
(> 7,5) ma vsak potencial vyvolat tvorbu kalciumfos-
fatovych konkrementd, proto je tfeba u cystinurik{
analyzovat i nové konkrementy (42, 63, 65).

Hydrogenubhli¢itan sodny: Ma méné gastro-
intestinalnich nezadoucich u¢inkd nez kaliumcitrat,
ale pfi jeho uzivani dochdzi k vétsi exkreci sodiku
modi. Alkalizace hydrogenuhli¢itanem sodnym
nebo citrdtem sodnym ma byt lékem druhé volby
po kaliumcitratu, nebo ma byt uzivan v kombinaci
s kaliumcitratem (63, 65, 66).

Thioloveé léky vyvazuijici cystin (CBTD): U pa-
cient(, ktefi nereaguji na forsfrovanou hydratadi,
alkalizaci moci a dietni omezeni bilkovin a soli se
doporucuji CBTD. Nejcastéji se pouziva a-merkap-
topropionylglycin (tiopronin) a D-penicilamin.
Tato Iéciva obsahuji thiolovou skupinu, diky které
dochazi k disulfidové vymeéné s cystinem. Vysled-
kem jsou dvé molekuly cystinu navéazaného CBTD,
coz je komplex 50x rozpustnéjsi nez cystin. Tim se
zvysuje rozpustnost cystinu a snizuje jeho krystali-
zace. U¢inek zavisi na davce. Je vhodné pravidelné
méfit obsah cystinu v modi za 24 hod. Pokud zUsta-
va 24hodinova koncentrace cystinu v moci vyssi jak
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2000 umol/l, je vhodna terapie D-penicilaminem
Ci tioproninem, tak aby doslo k poklesu na méné
jak 1000 pmol/I (idedlné < 500 umol/l) (63, 66).

D-penicilamin: Uziva se jak ke snizeni novo-
tvorby, tak k rozpousténti jiz existujicich konkre-
mentU. Davka Uzce souvisi s télesnou hmotnosti
pacienta. Obvykld doporucena davka je 1-4 g/
den u dospélych a 20-30 mg/kg/den u déti (ve
3-4 davkach), davku je potieba navysovat po-
zvolna a vhodné udrzovat spise v dolni &asti
uvedeného rozmezi. Lé¢ba cystinurie musi byt
vzdy pfisné individualizovana (zejména u déti)
pro ¢asté nezadouci Ucinky (alergické reakce,
nevolnost, zvraceni, lupus-like syndrom, hepato-
toxicita, proteinurie, aj.). U pacientl je tfeba sle-
dovat funkci ledvin, krevni obraz, jaterni funkce,
srdecni funkce a neurologicky stav. D-penicilin
zpUsobuje imunosupresi, coz zvysuje riziko in-
fekci. Celkové je 1é¢ba D-penicilaminem Gcinna,
ale vyhrazena zejména tézsim pripaddm, kdy
samotna alkalizace moci nenf dostacujici (63;
66). Pfi podavani D-penicilaminu se doporucu-
je suplementace vitaminem B, (pyridoxinem).
D-penicilamin je v CR dostupny pod nazvem
Kelatine, 1é¢bu schvaluje revizni |ékaf.

Tiopronin (alfa-merkaptopropionylgly-
cin): Ma prokazanou Ucinnost jak pfi rozpous-
téni cystinovych konkrementd, tak v prevenci
recidivy. M& méné nezadoucich ucinkd nez u D-
-penicilaminu, pficemz je pfi snizovani cystin-
urie stejné ucinny. Doporucend pocatecni davka
u dospélych je 600-900 mg/den, rozdélenych
do tfi dennich davek, maximaini denni davka je
1500 mg/den. U déti s hmotnosti 20 kg a vice
se ma zacit davkou 15 mg/kg/den (maximalné
40 mg/kg/den). Celkové se davky u déti pohybuji
vrozmezi 500 a7 1500 mg/den rozdélené do 2-3
davek. Davkovani ma byt upraveno dle hladiny
cystinu v modi, tak aby doslo k poklesu jeho
koncentrace pod 250 mg/I. Pokud nelze koncen-
traci cystinu sledovat pravidelng, je pfiméfenou
davkou 1 mg tioproninu na kazdy 1 mg cystinu
vylouc¢eného za 24 hodin. Nejcastéjsi nezadouci
ucinky jsou nevolnost, prdjem, vyrazka, horecka,
artralgie, proteinurie a zvraceni (63, 66). Tiopronin
neni v soucasnosti v CR dostupny.
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