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Medikamente und Cystinose

Patient:innen mit Cystinose brauchen im Laufe ihres Lebens viele unterschiedliche Medikamente. Der Einnahmeplan dndert sich entsprechend dem Ge-
sundheitszustand der einzelnen Patient:innen alle paar Wochen, Monate oder Jahre — abhdngig vom Verlauf der Erkrankung.

Sich hier zurechtzufinden, ist nicht einfach. Bereits der vorgegebene Medikamentenplan stellt Patient:innen und Familien vor grof’e Herausforderungen:
Was nehme ich wann? Mit welchem Abstand zu anderen Medikamenten? Wann darf ich etwas essen? Zu was kann ich welche Flissigkeit (nicht) trinken?

Dazu kommen noch Fragen wie: Darf ich Kopfschmerzmittel nehmen? Was mache ich bei Erk&ltung? Andert sich etwas, wenn ich transplantiert bin?

Im Rahmen der Erstellung des Patientenleitfadens zur offiziellen Leitlinie haben wir eine Ubersicht iiber die wichtigsten oder gdngigsten Medikamente
bei Cystinose oder in der Hausapotheke mit vielen Hinweisen zusammengestellt.

Dieser Uberblick soll Hinweise geben, aber erhebt keinen Anspruch auf Vollstindigkeit. Im Zweifelsfall fragen Sie bitte immer lhre Arzt:innen bevor Sie
oder lhre Kinder die Einnahmezeit oder Dosierung einer verordneten Medikation verdndern oder weitere Medikamente (auch rezeptfreie) einnehmen.

Wir bedanken uns bei Ralph Coppi von den Medipolis-Apotheken fiir die groe Hilfe bei der Zusammenstellung und bei Dr. Markus Schmitt fiir die
Durchsicht und die Ubertragung ins Englische.

Cystinose-Selbsthilfe e.V.
im Juli 2026

Wie wird diese Tabelle verwendet?

Nehmen Sie die Faltschachtel oder den Beipackzettel Ihres Arzneimittels und suchen Sie nach dem angegebenen Wirkstoff.

Nun kénnen Sie den Wirkstoff in der untenstehenden Tabelle suchen, um mehr tiber ihn zu erfahren. Die Tabelle erhebt keinen Anspruch auf Vollstandig-
keit und ersetzt nicht die obligatorische Beratung durch eine:n Arzt/Arztin oder Apotheker:in — sie soll lediglich praktische Informationen liefern.

Ein paar Hinweise sollten Sie bei der Nutzung beachten:

»YNachfragen!“ oder ,,¥Melden!“ bedeutet immer, dass bei Unklarheiten bei lhrem Arzt / Ihrer Arztin nachgefragt werden sollte.
»1rocken Lagern“ bedeutet Lagerung nicht im Badezimmer, nicht im Kiihlschrank.

»Kihlschrank® bedeutet Lagerung bei 2 — 8°C, nicht im Gefrierfach oder dem Gefrierschrank.

Manche Medikamente kann man vorbereiten und in Portionen einfrieren. Bitte nur eine Dosis auf einmal auftauen und Aufgetautes nicht wieder
einfrieren.

Weitere Informationen?

Im 2. Teil der Broschiire finden Sie weitere Erlduterungen zu Cysteamin und Tipps zur Einnahme.



Medikamente

Wirkstoff Zweck

Blutdruckmedikamente

Amlodipin Gegen hohen Blutdruck

Bisoprolol Gegen hohen Blutdruck
und schnellen Puls

Candesartan Gegen Bluthochdruck

Clonidin Gegen Bluthochdruck

Hydrochlorothiazid
(HCT)

Gegen Bluthochdruck

Unterstiitzt Sdureausscheidung

Lercanidipin Gegen Bluthochdruck
Metoprolol Gegen Bluthochdruck
Beruhigt den Puls
Moxonidin Gegen Bluthochdruck
Cholesterinsenker

Atorvastatin

Pravastatin
Rosuvastatin
Simvastatin

Cysteamin

Cysteaminbitartrat
(oral)

e Cystagon®

® Procyshi®

Senkt den Cholesterinspiegel
Senkt den Cholesterinspiegel

Senkt den Cholesterinspiegel
Senkt den Cholesterinspiegel

Schleust Cystin aus den Zellen

Zu beachten

Nicht mit Grapeftruit, Bitterorange, Pomelo, Granatapfel
Wechselwirkung mit Asthma-Medikamenten moglich
‘vNachfragen!

Nicht kombinieren mit Ibuprofen, Naproxen oder Diclofenac
ﬂNachfragen!

Einnahme nicht plétzlich unterbrechen, um Blutdruckschwankungen
zu vermeiden. Wer Kontaktlinsen tragt, sollte Hyaluronsdure zur Befeuchtung
der Augen verwenden.

Kontrolle der Elektrolyte 2-4 Wochen nach Beginn der HCT- Therapie

o] Nachfragen! Nicht mit Ibuprofen, Naproxen oder Diclofenac. Kann medizinische

Tests (z. B. Hormontests, Kortikosteroidtests) beeinflussen. aNachfragen!

Mogliche Nebenwirkungen: Mundtrockenheit, Durst, Schwache, Lethargie u.v.m.

Lagerung

Dunkel, trocken, 20 — 25°C
Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

’aNachfragen! Vitamin B1-Status kontrollieren. Sonnenlicht vermeiden, UV-Schutz.

Siehe Amlodipin
Siehe Bisoprolol

Siehe Clonidin

Nicht mit, Bitterorange, Grapefruit, Pomelo oder Granatapfel
Muskelschmerzen oder blutigen Urin melden o]

Siehe Atorvastatin

Siehe Atorvastatin

Siehe Atorvastatin. Abends einnehmen (Einnahme am Morgen nicht moglich)

Nicht mit Grapefruit, Bitterorange, Granatapfel oder Pomelo
Cystagon®-Kapseln: Einnahme alle 6 Stunden. Am besten nicht
niichtern und mit einem groBBen Glas Wasser, Milch oder Saft.
Cystagon®-Wasser-Gemische: Frische Herstellung ist am besten.
»Shots“ oder magensaftresistente Kapseln sind moglich. QNachfragen!
Auch bei Sondenerndhrung sollte eine komplette Cysteamin-Dosis auf
einmal extra gegeben werden. YNie tber die Erndhrungspumpe!

Dunkel, trocken, 20 — 25°C
Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°

Dunkel, trocken, 20 — 25°C
Dunkel, trocken, 20 — 25°C
Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Kapseln: Dunkel, trocken

Trockenes Pulver: Dunkel, trocken
Gemisch: kann bis zu 6 Stunden
eingefroren werden, nach dem Auftauen
schiitteln.



Cysteaminbitartrat Lost Cystinkristalle
(Augentropfen) auf der Hornhaut

Elektrolyte / Salze

Eisensalze Eisenmangel
e Sulfat

® Fumarat

e Glycinat

Kalium Kaliummangel
e Chlorid

e (Citrat

Calcium Calciummangel
e Carbonat

e Gluconat

e | aktat

e Oxid

Magnesium Magnesiummangel
e (Citrat

e Glycinat

e Oxid

Procysbi®-Kapseln: Einnahme alle 12 Stunden. 1 Stunde vor und 1 Stunde

nach der Einnahme von Procysbhi® wenn mdglich nichts essen.

Mit Apfelsaft oder Orangensaft (keine Milch) einnehmen. Man kann den

Inhalt der Kapseln auch in den Saft geben und trinken.

Zwischen der Einnahme von Natriumhydrogencarbonat und Procysbi®
30 Min. Abstand einhalten.

Bei starkem Korpergeruch durch Cysteamin fragen Sie nach Tipps und
Hinweisen der Cystinose-Selbsthilfe e.V.

Bei Problemen mit dem Tropfen kontaktieren Sie die Cystinose-Selbsthilfe

flir Hinweise und Ideen. Wenn die Augen brennen, hilft das Tropfen

mit Hyaluronsdure 3-4 Minuten vor und 10 Minuten nach den Cysteamin-

Augentropfen. Augentropfen ohne Konservierungsstoffe sind moglich.
ﬂNachfragen!

Kombination mit Vitamin C (Obst, Gemiise) erhdht die Aufnahme.
Abendliche Einnahme kann Magen-Darm- Probleme (Verstopfung)
vermeiden. aNachfragen!

Kaliumchlorid: Um Ubelkeit und Erbrechen zu vermeiden: mit Wasser
oder Saft verdiinnt iber den Tag verteilt einnehmen.

Kaliumsalze kdnnen bei Bedarf mit Calcium-, Natrium- und
Magnesiumsalzen gemischt werden.

Abstand zwischen Calcium und Phosphat:

e Fliissiges Calcium und fliissiges Phosphat: 30 Min.

e Flussiges Calcium und festes Phosphat (Kapseln oder Tabletten):
zuerst Calcium, 30 Min. spater Phosphat

e Flissiges Phosphat und festes Calcium (Kapseln oder Tabletten):
zuerst Phosphat, 30 Min. spater Calcium

e Festes Calcium und festes Phosphat: mit 2 Stunden Abstand

Einnahme im Abstand zu MPA siehe Mycophenolat.

Calciumsalze kdnnen bei Bedarf mit Magnesium-, Natrium- und

Kaliumsalzen gemischt werden (nicht mit Phosphat).

Calciumoxid wird nur sehr schlecht absorbiert, eventuell andere

Verbindung (-laktat oder -gluconat) wahlen. 'HNachfragen!
Magnesiumcitrat: Um Durchfall zu vermeiden, mit Wasser oder

Saft verdiinnt iber den Tag verteilt einnehmen.
Magnesiumoxid wird nur sehr schlecht aufgenommen,

eventuell andere Verbindung wéhlen (-citrat oder -glycinat). ‘vNachfragen!

Einnahme im Abstand zu MPA siehe Mycophenolat:
Magnesiumsalze konnen mit Calcium-, Natrium- und Kaliumsalzen
gemischt werden (nicht mit Phosphat).

Kapseln: Kalt, Lagerung im Kiihlschrank
»Shots“: Kalt, Lagerung im Kithlschrank

Augentropfen mit Konservierungsmitteln:
Dunkel, trocken
Augentropfen ohne Konservierungsstoff:

Im Zweifel bei der Apotheke Gnachfragen!
Bis zum Gebrauch einfrieren.

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C
In Wasser aufgeldst: 24 Stunden haltbar

Dunkel, trocken, 20 — 25°C
In Wasser aufgeldst: 24 Stunden haltbar

Dunkel, trocken, 20 — 25°C
In Wasser aufgeldst: 24 Stunden haltbar



Natriumsalze
¢ Hydrogencarbonat

e Chlorid
e Citrat

Phosphat

Shol‘sche Lésung

Immunsuppressi

Belatacept
Cyclosporin

Kortikosteroide

e Prednison
e Prednisolon

Mycophenolat
(MPA)
e CellCept®

Natriummangel

Phosphatmangel

Elektrolytverlust

on

Transplantatschutz
Transplantatschutz

Transplantatschutz

Transplantatschutz

Natriumhydrogencarbonat fliissig / Natriumchlorid: In Wasser aufgeldst: 24 Stunden haltbar
Um Ubelkeit und Erbrechen zu vermeiden mit Wasser oder Saft

verdiinnen. Natriumsalze (Gnicht Citrat) kdnnen bei Bedarf mit Calcium-,

Kalium- und Magnesiumsalzen gemischt werden.

Zwischen der Einnahme von Natriumhydrogencarbonat

und Procysbi® 30 Min. Abstand einhalten.

Phosphatsalze konnen bei Bedarf mit Natrium und Kaliumsalzen Dunkel, trocken, 20 — 25°C
gemischt werden (nicht mit Calcium und Magnesium).
Einnahme im Abstand von 30 Min. zu Calcium.

Diese Losung wird nach Rezept von der Apotheke zubereitet Die fertige Losung halt sich ungekiihlt etwa
und enthdlt einen Teil der bendtigten Salze in entsprechender Menge. 7 Tage, im Kiihlschrank 14 Tage.

Sie wird Uber den Tag verteilt eingenommen. Trockenpulver in Tagesportionen verpackt
Shol‘sche Losung (Kaliumcitrat und Natriumcitrat) darf nicht mit Calcium wird immer passend mit Wasser angeriihrt.

zusammen gegeben werden.

Wechselwirkung mit anderen Medikamenten moglich. ‘UNachfragen! Ungeoffnet: 2 — 8°C Nicht einfrieren!
Nicht mit Grapefruit, Bitterorange, Pomelo, Granatapfel oder Alkohol. Dunkel, trocken, 20 — 25°
Die Darreichungsformen (Kapseln oder Tabletten oder Fliissigkeit: sofortige Nach Anbruch 8 Wochen haltbar

Freisetzung oder verlangerte Freisetzung) sind nicht austauschbar.
Einnahmeregime nicht &ndern! Nebenwirkungen Ymelden!

Das kann sein: Durchfall, Harnwegsinfektionen, Zittern, hoher Blutdruck,
Kopfschmerzen, Schlaflosigkeit, Fieber u.a.

Wechselwirkungen mit anderen Medikamenten beachten. 6Nachfragen!
Sonnenlicht vermeiden und UV-Schutz auftragen.

Moglichst morgens einnehmen wegen aktivierender Wirkung. Dunkel, trocken, 20 — 25°C
Einnahme, nie abrupt oder ohne Absprache beenden®, um eine AbstoBung

des Transplantats zu vermeiden. Kortikosteroide erhohen den Abbau

von Vitamin D. Daher wegen Statusbestimmung Unachfragen!
Darreichungsformen (Kapseln oder Tabletten oder Fliissigkeit; 20 — 25°C, vor Hitze schiitzen
sofortige Freisetzung oder verldngerte Freisetzung) sind nicht austauschbar.
Manchmal werden verschiedene Formen parallel verschrieben.

Einnahmeregime nicht andern. ’HNachfragen!

MPA wird {iber den Darm aufgenommen. Bei Durchfall [dnger als

24 Stunden ﬂnachfragen!

Abstand zwischen Calcium-/Magnesiumsalzen und MPA:

MPA und Calcium-/Magnesiumtabletten,-kapseln: Abstand 2 Stunden

MPA und Calcium-/Magnesiumzubereitungen zum Auflosen: Abstand 1 Stunde
Sonnenlicht vermeiden, UV-Schutz. Nebenwirkungen Ymelden! Das kann sein:
Durchfall, Harnwegsinfektionen, Zittern, hoher Blutdruck, Kopfschmerzen, Schlaf-
losigkeit, Fieber u.a. QWechselwirkungen mit anderen Medikamenten moglich.



Tacrolimus Transplantatschutz
Magenschutz

Famotidin Reduziert die Magensadure
Omeprazol Reduziert die Magensdure
Pantoprazol Reduziert die Magensadure

Weitere Medikamente

Abfiihrmittel Verstopfung

e Macrogolol

e Bisacodyl

Cholecalciferol Vitamin- D-Mangel

u. a. Vitamin-D-
Verbindungen

Erythropoetin Unterstiitzt die Blutbildung
Epoetin

Indometacin Reduziert Urinausscheidung
Levothyroxin Ersetzt Schilddriisenhormone
(L) Carnitin Carnitinmangel

Somatropin Wachstumshormon

Einnahme niichtern mit Wasser. Nicht mit Ananas, Bitterorange, Pomelo

oder Alkohol. Die Darreichungsformen (Kapseln oder Tabletten oder
Flussigkeit; sofortige Freisetzung oder verlangerte Freisetzung) sind nicht
austauschbar. Manchmal werden verschiedene Formen parallel verschrieben.

Sonnenlicht vermeiden und UV-Schutz auftragen.

Einnahmeregime nicht @ndern. ﬁNachfragen! Nebenwirkungen Ymelden!
Das kann sein: Durchfall, Harnwegsinfektionen, Zittern, hoher Blutdruck,

Kopfschmerzen, Schlaflosigkeit, Fieber u.a.

Wechselwirkungen mit anderen Medikamenten moglich. ﬂNachfragen!

Wirksamkeit im Vergleich zu Omeprazol oder Pantoprazol eventuell

etwas schwacher. 'UNachfragen!
Einnahme morgens oder spdt abends.

Bei Langzeiteinnahme Vitamin B12-Status kontrollieren! ﬁNachfragen!

Siehe Omeprazol

Beeintrachtigung des Elektrolythaushalts. ﬂNachfragen!

Alternativen einzeln {iberpriifen, z.B. Magnesiumcitrat, Laktulose, Flohsamen-
schalen. Abfiihrmittel erfordern eine Uberpriifung des Elektrolytstatus.ﬂ
Nach einer Mahlzeit einnehmen. Verschiedene Formate:

Tagliche oder wochentliche Einnahme. aNachfragen! Fliissiges Vitamin D nicht
iber eine Magensonde geben, es kann am Kunststoff haften bleiben.

Wird nach Absprache mit der Klinik mit einem PEN gespritzt.
Eisenstatus (Ferritin, Transferrin) iberpriifen. ﬂNachfragen!

Keine ACE-Hemmer parallel einnehmen. UNachfragen!

Wechselwirkungen und Nebenwirkungen moglich.

Die erste Pille des Tages! Friihmorgens nur mit Wasser einnehmen.
Wichtige Zeitvorgaben: 20 Min. Abstand vor Cysteamin oder anderen
Medikamenten. Friihestens 30 Minuten nach der Einnahme etwas essen.
Tabletten nicht teilen, da die beiden Halften den Wirkstoff nicht
gleichmafig enthalten. Eventuell Tablettenstdarke anpassen. ﬂNachfragen!

Gleichmafiig liber den Tag verteilt einnehmen, um Magen-Darm-Probleme
zu vermeiden. Ein Verdiinnen mit Wasser oder Saft ist moglich.

Wird mit einem PEN tdglich abends gespritzt.
Andere Produktnamen sind moglich.

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, 20 — 25 °C

2 — 8°C (Kithlschrank!), nicht einfrieren!

Dunkel, trocken, 20 — 25 °C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

Dunkel, trocken, 20 — 25°C

2 — 8°C (Kuihlschrank!), nicht einfrieren!



Freiverkaufliche Medikamente, Krauter und Nahrungserganzungsmittel

Patient:innen mit nephropathischer Cystinose miissen (individuell unterschiedlich) viele Medikamente einnehmen. Daher sind Wechselwirkungen mit pflanzlichen
Praparaten / Nahrungserganzungsmitteln sowie rezeptfreien Medikamenten moglich. Bitte informieren Sie lhren Arzt / Ihre Arztin tiber alle nicht verschreibungs-
pflichtigen Produkte, die Sie oder Ihr Kind einnehmen.
Im Internet, in Chatgruppen und im persdnlichen Gesprach mit anderen Patient:innen oder Familien werden viele Ideen ausgetauscht, wem was gut geholfen hat.
Diese ,,Selbsthilfe“ ist wichtig und richtig — auch in Bezug auf Hilfsmittel, Verabreichung von Medikamenten und manchmal auch beim Ausprobieren freiverkaduf-
licher Medikamente, Krauter oder Nahrungserganzungsmittel, von denen Sie noch nie gehort haben. Aber: Vorsicht ist geboten!
Jeder Mensch hat seine eigene Cystinose und: Nicht alle frei verkduflichen Mittel sind so ungefahrlich wie es scheint. Auch im Internet sollte man Arzneimittel u.a.
nur bei Apotheken, vertrauenswiirdigen Reformhausern oder Drogerien bestellen. Im Zweifel fragen Sie bitte immer Ihren Arzt / Ihre Arztin oder Ihre Apotheke.

Medikation

Nicht-steroidale
entziindungshem-
mende Medikamente
(NSAIDs)

e |buprofen

e Diclofenac

® Naproxen

Verwendung
Schmerzen, Fieber

Erkdltungs- oder
Hustensirup

Grippe, Erkdltung, Husten

Hustenmedizin
e Dextromethorphan
e Pentoxyverin

Reizhusten (trocken)

Chlorophyll Zur Reduzierung von
Korpergeruch
Krauter Immunsystem, Depression,

(Tee, Kapseln, Tabletten) Angst / Husten / Grippe
e Zink

e Sonnenhut (Echinacea- Arten)

e Johanniskraut

e |akritz

Sicherheit

NSAIDs verringern den Blutfluss in den Nieren.
Sie werden im Allgemeinen nicht fiir Patient:innen
mit Nierenerkrankungen empfohlen.
cNachfragen!

Vermeiden Sie die Einnahme.
Sprechen Sie mit lhrem Apotheker tiber alternative
Arzneimittel.

Wechselwirkungen mit anderen verordneten

Arzneimitteln mdéglich. Unbedingt Onachfragen!

Keine Daten fiir Patient:innen mit schlechter Nierenfunktion
verfligbar.

Pigment aus griinen Bldttern. Fliissig oder in Kapseln.

Kann den Stuhl dunkel farben (unproblematisch).
aNachfragen beziiglich Leberproblemen!

Zinkcitrat 10 mg pro Tag (auch nach Nieren-
transplantation méglich)

Sonnenhut (Echinacea purpurea): Starkt das Immunsystem,
nach Transplantation vermeiden!

Johanniskraut: Nach Transplantation vermeiden!

Lakritz (Glycyrrhiza glabra): Kann den Kaliumspiegel
beeinflussen. Nachfragen 04

Alternative(n)
e Paracetamol

e Metamizol-
(z.B. Novalgin, verschreibungspflichtig)

¢ Abschwellendes Nasenspray

e Cremes oder Tropfen mit dtherischen Olen
zum Auftragen

¢ Kochsalzhaltiges Nasenspray

e Acetaminophen (Paracetamol)

e Warme Milch mit Abstand zu Phosphat-
bindenden Préaparaten

e Cremes oder Tropfen mit dtherischen Olen
zum Auftragen

auch moglich:

Weizengras, zinkhaltige Kaugummis (nicht fir
Kinder), u.a.

¢ Bei Symptomen einer Depression bitte an

lhren Arzt / Ihre Arztin wenden®y
e Thymian, Salbei und Pfefferminz kénnen
verwendet werden



Antazida Magenreflux, Sodbrennen

e Calciumsalze Calcium, Magnesium und Aluminium kénnen e Natriumalginat (Gaviscon®)
® Magnesiumsalze Wechselwirkungen mit bestimmten Arzneimitteln haben.

e Aluminiumsalze aNachfragen!

Antiallergie- Allergie Diese Medikamente sollten nur in Absprache mit einem

Medikamente Nephrologen verwendet werden.

(Antihistaminika)

Cremes Verschiedene Cremes zur dufderlichen Anwendung sind im Allgemeinen sicher.

Hier und auf der ndachsten Seite konnen Sie weitere Informationen zu lhren Medikamenten eintragen.

Maochten Sie einen genauen Plan zur Einnahme lhrer Medikamente erstellen?
Fragen Sie in der Klinik, Arztpraxis oder in Ihrer Apotheke nach Unterstiitzung.






Cysteamin — Einnahme und Vertraglichkeit

Im Folgenden finden Sie einige Ideen und Tipps zur Einnahme von Cysteamin
und moglichen Nebenwirkungen. Diese Tipps konnen bei vielen Patient:innen
funktionieren, bei anderen nicht. Daherist es hilfreich, neue Ideen in Absprache
mit dem medizinischen Team auszuprobieren. Generell kdnnen Nebenwirkun-
gen sich mit der Zeit verbessern, wenn die Patient:in sich an das Medikament
gewdhnt.

Wenn eine Cysteamin-Therapie (Cystagon® oder Procysbi®) zum ersten Mal
verschrieben wird, ist es sehr wichtig, mit einer niedrigen Dosis zu beginnen
und diese dann langsam zu erhdhen. Dies gilt auch dann, wenn die Dosis mit
zunehmendem Gewicht und Wachstum des Kindes erhéht wird. Die Empfehlung
zur Mindestdosis richtet sich nach dem Gewicht und ist in der Leitlinie zu finden.

Ein gutes Zeitmanagement ist entscheidend fiir die richtige Einnahme von
Cysteamin. Patient:innen und ihre Eltern sollten sorgfaltig abwdgen, welche
Zeiten am besten in ihren Tagesablauf passen — alle 6 Stunden fiir Cysteamin
IR (magenldslich, immediate release) oder alle 12 Stunden fiir Cysteamin DR
(Retard-Kapsel, delayed release). Die einmal gewdhlten Zeiten sollten moglichst
konsequent eingehalten werden.

Bei der Uberlegung zu beriicksichtigen

e (Cysteamin ist in Kapseln erhdltlich. Erwachsene Patient:innen konnen die
Kapseln meist durch den Mund einnehmen. Wenn Cysteamin-Kapseln geoff-
netwerden miissen, damit der Inhalt in Fliissigkeit zum Trinken umgewandelt
oder in Spritzen (Shots) verabreicht werden kann, sollten Sie das mit dem
medizinischen Team oder der Apotheker:in besprechen, um sicherzustellen,
dass die korrekten Verfahren eingehalten werden.

e Kleine Mengen von Cysteamin sind schwer zu messen, z. B. wenn ein Klein-
kind mit der Behandlung beginnt und 20 mg in einer Dosis einnehmen
muss, derInhalt der Kapsel aber eine Dosis von 50 mg enthalt. Hier kénnen
Apotheker:innen helfen. Sie geben die abgemessene Menge an Pulver oder
Pellets in einzelne Spritzen oder Glasflaschchen fiir jede Einnahmezeit.
Diese werden mit etwas Wasser, Saft, Brithe oder Milch aufgefiillt, um jede
Dosis als Getrdnk oder fiir die Verabreichung liber eine Ernahrungssonde
bereitzustellen. (Siehe Tabelle "Medikation")

e Zu Beginn der Einnahme von Cysteamin sollte die Dosis langsam erhoht
werden, bis die volle verordnete Dosis (nach ein paar Wochen) erreicht ist.
Das verringert das Risiko von Magenproblemen. Wenn eine Magenverstim-
mung auftritt, sollte die Dosis reduziert werden, bis sie sich beruhigt hat.

e Wenn Sie oderlhrKind die verordnete Dosis nur schwer vertragen, sprechen
Sie mit lhrem Arzt / ihrer Arztin dariiber. Es ist wichtig, jeden Tag die richtige
Dosis einzunehmen.

e (Cysteamin kann im Falle einer Magen-Darm-Infektion fiir 1 oder 2 Tage ab-
gesetzt werden. In diesem Fall ist es wichtiger, alle anderen Medikamente
(Salze, Elektrolyte oder Immunsuppressiva) einzunehmen. Bei schwerwie-
genden Problemen sollte ein/e Arzt / Arztin konsultiert werden.

Einnahme von Cysteamin IR (Cystagon®)

e (ystagon® und Cysteamin-Losung konnen je nach Einnahmezeitpunkt zu
oder nach den Mahlzeiten und auch mit Milch oder Joghurt genommen
werden.

e (ystagon®-Kapseln kdnnen gedffnet und derInhaltin ein Getrank oder iber
Speisen gestreut werden. Dies sollte innerhalb von 30 Minuten verzehrt
werden. Erfahrungsgemaf sind Lebensmittel wie Milch und Kartoffeln sowie
andere stdrkehaltige Produkte gut geeignet. Problem: Kinder mit Cystinose
essen selten alles auf, daherist das Mischen in Fliissigkeit besser geeignet.

e Die GabedurcheineSonde ist moglich. Cystagon® kann mit fast jeder Fliissig-
keit gemischt werden. Sdurehaltige Getranke wie z. B. Orangensaft sollten ver-
mieden werden, da sich das Pulverin ihnen schlecht l6st und ausfallen kann.
Wichtig: Auch bei Sondenerndhrung sollte eine Cysteamin-Dosis komplettim
Getrank oder mit einer Bolusspritze gegeben werden, niemals kontinuierlich
tiber einen ldangeren Zeitraum (z. B. tiber Nacht mit einer Erndhrungspumpe).

Einnahme von Cysteamin DR (Procysbi®)

¢ Bei der Einnahme von Procysbi® sollte am besten mindestens 1 Stunde
vor und 1 Stunde nach der Einnahme nichts gegessen werden. Wenn Fas-
ten nicht moglich ist, sollten die Patient:innen in der Stunde vor und nach
der Einnahme von Procysbi® eine kleine Menge (etwa 100 g) an Nahrung
(vorzugsweise Kohlenhydrate) zu sich nehmen.

® Procysbi® sollte nicht mit fett- oder eiweifireichen Lebensmitteln wie
Milch (Milchprodukte) oder mit gefrorenen Lebensmitteln wie Eiscreme



eingenommen werden. Es sollte nicht gleichzeitig mit Natriumhydrogen-
carbonat, sondern mit Abstand von mindestens 30 Minuten eingenommen
werden.

e Wenn Patient:innen nichtin derLage sind, Procyshi® Kapseln zu schlucken,
kann derInhalt der Kapseln in 100-150 ml Orangen- oder Apfelsaft (sdaurehal-
tig, ideal) oder auch Wasser gegeben werden und 5 Minuten lang vorsichtig
verriihrt werden. Diese Mischung sollte sofort verbraucht werden, sie darf
nicht langer als 30 Minuten im Kiihlschrank stehen. Alternativ kdnnen die
Kapseln geoffnet und der Inhalt auf 100 g Apfelmus gestreut werden, das
dann vorsichtig umgeriihrt wird. Auch dies sollte sofort verzehrt oder fiir
nicht langerals 2 Stunden im Kiihlschrank aufbewahrt werden. Es muss die
ganze Menge gegessen werden.

® Procysbi® kdnnte theoretisch iiber eine Erndhrungssonde verabreicht wer-
den, aber die Pellets passen nicht gut durch alle gangigen Anschliisse fiir
Magensonden. Daher sollte das medizinische Team um Rat gefragt werden.

Weitere Informationen finden Sie auf den Homepages der Unternehmen.

Cysteamin-Nebenwirkungen — Empfehlungen fiir Patient:innen

Cysteamin hatviele Nebenwirkungen. Dazu gehdren vor allem Magenschmerzen
und starke Ubelkeit, insbesondere in Kombination mit anderen Medikamenten.
Dies kann zu Beginn oder Wiederbeginn nach langerem Aussetzen der Behand-
lung besonders schlimm sein, danach wird es in der Regel besser. Daher ist
empfohlen, mit kleineren Dosen wieder zu beginnen und langsam zu steigern.

Dariiber hinaus kann sich ein starker Schwefelgeruch entwickeln, der bei den
Patient:innen zu unangenehmem Kérpergeruch und Mundgeruch (Halitosis) fiih-
ren kann. Es gibt viele Vorschldge zur Verringerung des Geruchs, aber es liegen
keine evidenzbasierten Daten vor, die den besten Ansatz bestétigen. Es lohnt
sich, verschiedene Moglichkeiten der Geruchsbekdampfung auszuprobieren, um
zu sehen, was im Einzelnen am besten funktioniert.

Den Geschmack abmildern und die Ubelkeit verringern

e Um den Geschmack zu iiberdecken, konnen die Cystagon®-Kapseln mit
gekiihltem Wasser, verschiedenen Saften, Briihe oder Tee eingenommen
werden. Procysbi® sollte nur mit Orangen- oder Apfelsaft eingenommen
werden.

e Die Einnahme von Cystagon® mit Kamillentee anstelle von Wasser oder
Saft kann helfen, Magenschmerzen zu lindern. Dies konnte ein natiirlicher
Magenschutz sein, insbesondere fiir kleine Kinder, und kann auch mit einer
PEG-Sonde verwendet werden. Wenn Cystagon® nicht gleichzeitig mit Elekt-
rolyten genommen wird (z.B. in der Nacht) kann auch Milch dazu getrunken
oder Joghurt gegessen werden.

e (belkeit kann auch auf eine Wechselwirkung mit Natriumhydrogencarbonat
oder Shol‘scher Losung zuriickzufiihren sein. In den meisten Fallen ist es
moglich, den Zeitpunkt der Einnahme dieser Medikamente anzupassen.

e (ysteamin sollte nicht unmittelbar nach dem Erbrechen wieder eingenom-
men werden, da dies in der Regel weitere Ubelkeit ausldst.

Umgang mit dem starken Geruch

e Wenn moglich, sollte Cysteamin nicht auf niichternen Magen eingenommen
werden.

e Fiir Cystagon® kann es hilfreich sein, Joghurt, Kdse oder andere Milchpro-
dukte dazu zu essen. Procysbi® sollte nicht mit diesen Produkten einge-
nommen werden (siehe oben).

e Einige frei verkdufliche Produkte konnen helfen, den starken Geruch von
Cysteamin zu liberdecken. Dazu gehoren hochdosiertes Chlorophyll in
Tabletten- oder Fliissigform, Weizengras oder auch zinkhaltige Kaugummis
(nicht fiir Kinder). Dies alles sollte immer mit dem/der behandelnden Arzt/
Arztin besprochen werden, bevor es ausprobiert wird.

e Duschen, Deodorants, Korpersprays, Parfiims oder Atemerfrischer, auch
haufiges Zahneputzen und Mundspiilen kénnen helfen, den Geruch zu
tiberdecken.

Diese Probleme betreffen fast alle Menschen mit Cystinose. Wenden Sie sich an
die Cystinose-Selbsthilfe um weitere Ratschldge zu bekommen.

Auchviele Apotheken kennen sich diesbeziiglich aus und konnen Empfehlungen
geben. Das Problem ,,starker Geruch“ durch Medikamente oder eine Erkrankung
betrifft ja nicht nur Cystinose-Patient:innen.



Weitere Informationen finden Sie hier:
Homepage der Cystinose-Selbsthilfe e.V.: https://www.cystinose-selbsthilfe.de
Homepage der Cystinose-Stiftung: https://www.cystinose-stiftung.de

Aufbeiden Homepages finden Sie Informationsmaterial zu allen Aspekten des Lebens mit
Cystinose als Flyer, Podcast oder Webinar.

Informationen zur Medikamentengabe durch Lehrkréfte:
https://www.schulministerium.nrw/system/files/media/document/file/pdf-handrei
chung-zur-medikamentengabe-1.10.2021.pdf

Alle Informationen dieses Flyers entsprechen der S3-Guideline zu Cystinose, hrsg. von der
Gesellschaft fiir Padiatrische Nephrologie e.V. (GPN) 2025. https://register.awmf.org/de/
leitlinien/detail/166-006

Die Fotos in diesem Flyer sind erstellt mit Hilfe von ChatGPT (Open Al).

Alle von der Cystinose-Selbsthilfe e.V. veréffentlichten Informationen sind als ,,work in
progress zu betrachten. Wir (ibernehmen keine Gewabhr fiir den Fall, dass Informationen
falsch verstanden werden oder durch neuere Verdffentlichungen iberholt sind. Bitte
kldren Sie alle offenen Fragen mit Ihrem medizinischen Team. Wir freuen uns jedoch tber
Feedback und Verbesserungsvorschlage.

Bei allen weiteren Fragen
kénnen Sie sich gerne an uns wenden

Cystinose-Selbsthilfe eV.

Beuthener Strafie 15
D-40883 Ratingen

Tel. +49 2102 69627
info@leben-eben.com
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