Inleiding

Cysteinurie is een erfelijke stofwisselingsziekte van de hond zich manifesterend in de
proximale niertubulus gekenmerkt door een toegenomen excretie via de urine van met
name het aminozuur cysteine naast die van de dibasische aminozuren ornithine, lysine en
arginine (ezelsbrug COLA)(Bovee and Segal 1984, Hoppe en Denneberg 2001), waarbij de
concentraties van deze aminozuren in het bloed in de regel niet zijn verhoogd (Frimpter
1963). Cysteinurie komt bij een groot aantal rassen voor en heeft een verhoogde prevalentie
bij de Teckel, de Bassethound, de lerse Terriér en de Engelse Buldog (Hoppe en Denneberg
2001).

Klinische verschijnselen

Daar het aminozuur cysteine moeilijk oplost in niet-alkalische urine is er bij deze aandoening
een verhoogde kans op het ontstaan van urinestenen vrijwel uitsluitend bestaand uit
cysteine (Escolar & Bellanato 1999, Hoppe en Denneberg 2001). De klinische verschijnselen
houden dan ook vooral verband met strangurie ten gevolge van de urolithiasis bij reuen
(Casal et al. 1995).

Diagnose

De diagnose kan worden gesteld op basis van het typische excretieprofiel van aminozuren in
de urine (COLA) en/of analyse van de urinesteen zelf. Ongeveer 30% van de honden met
urolithiasis ten gevolge van een cysteine-steen vertoont overigens geen cysteinurie (Hoppe
et al. 1993). De gemiddelde leeftijd bij urolithiasis ten gevolge van cysteinurie bedroeg 5,6
jaar (Hoppe en Denneberg 2001).

De erfelijke basis van de aandoening is heterogeen (Henthorn et al. 2000). De meest recente
indeling van deze erfelijke stofwisselingsziekte van de hond onderscheidt vier typen, te
weten type 1A betreffende het SLC3A1 gen autosomaal recessief bij de Labrador Retriever,
de Newfoundlander en de Landseer, type 2A betreffende het SLC3A1 gen autosomaal
dominant bij de Australian Cattle Dog, type 2B betreffende het SLC7A9 gen autosomaal
dominant bij de Dwergpinscher en type 3 betreffende een onbekend gen geslachtsbeperkt
bij de reu bij de Schotse Deerhound, de Mastiff en de lerse Terriér (Brons et al. 2013).

Behandeling

Als medicament wordt het thiolbevattend tiopronin (2-mercaptopropionylglycine (2-MPG))
gebruikt wat de cysteine-excretie vermindert en daarmee de kans op recidive. De dosering
(2 dd PO) bedraagt 30 mg/kg LG bij afwezigheid van urinestenen en 40 mg/kg LG in geval van
urolithiasis. Als bijwerkingen van tiopronin worden genoemd agressiviteit, myopathie,
proteinurie, thrombocytopenie en een huidreactie. Cysteinurie lijkt negatief gecorreleerd
met de leeftijd en bij een aantal honden met een gemiddelde leeftijd van 9,1 jaar werd de
medicatie zelfs gestaakt wegens de lage cysteine-excretie via de urine (< 15 mmol/mol
creatinine)(Hoppe et al. 1993, Hoppe en Denneberg 2001). Naast aanpassingen in het dieet
verdient het aanbeveling de zuurgraad van de urine te verhogen teneinde de oplosbaarheid
van cysteine te vergroten (Osborne et al. 1999).
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