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Chers confrères, 

Vous prenez en charge des patients enfants ou adultes atteints de cystinose et traités par la forme à 

libération immédiate de cystéamine, le Cystagon®. 

Vous pouvez être amené à prescrire à certains d’entre eux, la forme à libération prolongée, le 

Procysbi®. Aussi, en complément des informations contenues dans le RCP du Procysbi®, nous pouvons 

vous conseiller de : 

- Pour les patients déjà traités par Cystagon®, débuter le Procysbi® à 70-75%1 de la dose 

journalière du Cystagon® afin de prévenir d’éventuels effets secondaires (en particulier 

digestifs) qui conduirait à des arrêts de traitement ou une mauvaise adhérence. Cette dose est 

à répartir en deux prises quotidiennes espacées de 12 heures d’intervalle. 

Le contrôle de l’hémicystine intra-leucocytaire à 2 à 3 semaines  et l’évaluation de la tolérance 

du Procysbi® vous permettront d’ajuster la posologie selon les recommandations (cystine 

intra-leucocytaire inférieure à 1 nmol d’hémicystine/mg de protéine)2,3. La dose optimale de 

Procysbi® se situe classiquement autour de 80% de la dose de Cystagon®4.  

Nous vous recommandons de faire un nouveau dosage à 3 et 6 mois. 

 

- Pouvoir doser l’hémicystine intra-leucocytaire 12h après la dernière prise plutôt que 30 

minutes après la prise si la réalisation de ce temps à 30 min est difficile à mettre en place dans 

vos unités. Les variations de l’hémicystine intraleucocytaire entre 12h et 12h30 après la 

dernière prise ne sont pas cliniquement pertinentes alors que des variations entre 12h30 et 

13h ou plus peuvent conduire une sous-estimation des taux de l’hémicystine et donc des doses 

nécessaires de Procysbi®2.  

- Privilégier le citrate à la place du bicarbonate de potassium ou de sodium pour les prises du 

matin et du soir afin de respecter les conditions de pH gastrique acide nécessaire à une bonne 

biodisponibilité du Procysbi®. 

Nous vous proposons de remplir une fiche de renseignements cliniques pour chacun de vos patients 

afin d’évaluer les conditions et les conséquences de ce switch. 
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