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Att leva med cystnjurar

En informationsfolder fér dig som berérs av cystnjurar
(autosomalt dominant polycystisk njursjukdom, ADPKD)

"Nir jag fick min diagnos insig jag att livet inte Gr att
ta for givet. Det har gjort att jag har bestimt mig for att
vdga satsa pd det jag vill.”

Johanna
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® Inledning

Har du nyligen fitt reda pa att du eller nédgon anhérig har cystnjurar
(autosomalt dominant polycystisk njursjukdom, ADPKD)?

Eller kanske undrar du om du har cystnjurar och vill veta mer?

Oavsett vilka erfarenheter du har, kan denna folder hjilpa dig att forstd mer
om cystnjurar, och tar upp négra av de frigor och funderingar du kan ha.
Du far en introduktion till ndgra av de viktigaste frigorna som kan uppstd
och personliga reflektioner frin minniskor som lever med cystnjurar.

Att leva med cystnjurar kan ibland vara svart, vare sig det 4r du sjilv
eller en nirstiende som har sjukdomen. Men med ritt information och en
positiv instillning behéver inte sjukdomen hindra dig frén att leva ett lyckligt,
rike liv.
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® Vad dr cystnjurar?

Cystnjurar ir en érftlig sjukdom som innebir att det bildas vitskefyllda
cystor i njuren. Med tiden kan detta paverka hur vil njurarna renar blodet
frin overflodig vitska, slaggprodukter och mineraler.

Vad orsakar cystnjurar?

Cystnjurar i4r en genetisk sjukdom med ett "dominant” 4rftligt monster.
Det betyder att det ricker att den ena forildern bir anlaget for att sjukdomen
ska foras vidare till barnet.

Om din mamma eller pappa har cystnjurar, ir risken 50 procent att du
kommer att drva sjukdomen.

De barn som inte drver cystnjurar blir inte birare av anlaget och deras
barn riskerar dirmed inte att rva sjukdomen.

Aven om cystnjurar ir en genetisk sjukdom, gors sillan genetiska tester
om det inte finns starka misstankar om diagnosen, till exempel hos barn
som upplever symptom vid tidig alder. Att fi en diagnos kan leda till en
svar och kinslofylld tid, men det 4r viktigt att veta att det finns information
och stdd att £, och sitt att hantera symptomen, sa att de inte hindrar dig
fran att leva som du vill.
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® Kommer mina barn att drva cystnjurar?

Om din mamma eller pappa har cystnjurar, ir risken 50 procent att du

kommer att 4rva sjukdomen.

I Sverige dr 3 500 — 4 000 patienter med cystnjurar kinda av varden.

"Tva eller tre mdnader efter att jag hade fitt diagnosen skulle jag

Den vanligaste orsaken till cystnjurar dr att man har drvt en muterad och forelisa om sjukdomen pa ett mote. Med 250 minniskor
felaktig PKD-1 eller PKD-2 gen. Sjukdomen kan ocksa uppstd genom en i publiken, inség jag att jag inte var ensam. You're not alone.”

spontan genetisk forindring, dven om ingen av forildrarna bir pa sjukdomen.

Detta ir ovanligt och férekommer endast i cirka 4—7 procent av fallen. Anna
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® Hur stéller man diagnosen cystnjurar?

Cystnjurar uppticks ofta nir ndgon uppvisar symptom som kan relateras
till sjukdomen och en utredning gors. Till exempel har personer med cyst-
njurar ofta hdgt blodtryck vilket visar sig vid blodtryckskontroll. Blodspér
i urinen kan vara férknippade med cystnjurar.

Symptomen kan bero pa andra dkommor, och dirfér ricker det inte
med dessa for att stilla en diagnos. Om sjukdomen finns i slikten under-
lattar det att komma fram till diagnosen. I manga fall ger sjukdomen inga
direkta symptom férrin den 4r ganska langt framskriden, vilket betyder att
man trots sjukdomen kan vara utan diagnos under flera ér.

I de flesta fallen bekriftas cystnjurar genom en ultraljudsundersokning
som kan diagnostisera cystor, men dven magnetisk resonanstomografi

(MRI) och datormografi (CT) kan anvindas.
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® Nar visar sig symtom av cystnjurar?

Cystnjurar paverkar alla som har sjukdomen pa olika sitt, med symtom
som visar sig vid olika dldrar och sjukdomsstadier. I de tidiga sjukdoms-
stadierna, upplevs oftast inga symptom alls.

Trots att cystor bérjar bildas under barndomen, upplever vissa inga
symtom f6rrin i 30-arsaldern. Unga vuxna med cystnjurar har ofta hogre
blodtryck 4n jimnariga friska. Det dr ddrfor bra att prata med din likare
eller sjukskoterska om hur du uppritthéller en hilsosam livsstil, kontrollerar
och eventuellt behandlar hégt blodtryck.

® Symtom av cystnjurar

Cystnjurar kan orsaka tillfilliga, kortvariga smirtor pa grund av att en cysta
har brustit eller andra symtom, som exempelvis urinvigsinfektion eller
njursten. I vissa fall kan smirtorna vara mer ihallande, pa grund av att
cystorna vuxit i storlek eller antal och trycker pa andra organ i kroppen.

Vid urinvigsinfektion ges antibiotika. Njursten behandlas med sedvan-
lig smirtlindring och hogt vitskeintag. I enstaka fall kan njurstenen behéva
tas bort. Sjukvardspersonal kan ge rid om hur smirtorna kan dimpas
genom mediciner.

Forhojt blodtryck

Cystnjurar kan leda till f6rhéjt blodtryck, vilket kan skada njurarna yteerli-
gare. Okontrollerat forhéjt blodtryck en lingre tid kan leda till forsimrad
njurfunktion, stroke eller hjirtinfarkt.

For ett hilsosamt blodtryck bér du forsoka sinka sitt saltintag, och
halla koll pa ditt dagliga vitskeintag, dd uttorkning kan péverka njurfunk-
tionen negativt.

Att bli av med eventuell dvervikt och motionera regelbundet kan hjilpa
till ate sinka blodtrycket. Rokning skadar blodkirlen i njurarna och bér
undvikas av alla som har cystnjurar.

Behandling med blodtryckssinkande medicin kan vara nédvindigt.
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Urinviagsinfektioner

Urinvigsinfektioner ir vanligare hos personer med cystnjurar da cystorna i
njurarna kan stora det normala urinflodet, och forsimrat avilode kan 6ka
risken att fi en infektion. Tecken pa urinvigsinfektion kan vara att det gor
ont eller att man kinner en brinnande kinsla nir man kissar, eller ett
tringande behov att tdmma blésan trots smé urinmingder. Urinvigsinfek-
tioner kan vanligen behandlas med antibiotika och kan forebyggas genom
att dricka vatten (f6r att undvika uttorkning och rena bakterier fran urin-
vigarna) och god hygien.

Blod i urinen (haematuria)

Rosa, rodaktig eller brunfirgad urin kan tyda pa blod i urinen. Vanligaste
orsaken till blod i urinen 4r att en cysta spricker. Det kan ocksa férekomma
om man har forhéjt blodtryck, eller i samband med urinvigsinfektion.

Infektioner i njurcystor

Om en urinvigsinfektion sprids kan det leda till att bakterier samlas i
cystorna. Infektioner i njurcystorna kan orsaka smirta, men kan behandlas
med antibiotika. I vissa fall kan cystpunkteringskirurgi behovas for att
forsiktigt punktera cystorna och drinera bort den infekterade vitskan.

Njursten

Njursten bildas av olika salter som finns i urinen och som ir vanligare om
man har cystnjurar. Dessa kan vara sma partiklar som spolas bort med
urinen, eller st6rre partiklar som eventuellt maste avligsnas. Njursten kan
orsaka smirta i ryggen, sidan eller ljumsken. Att undvika uttorkning genom
att dricka tillrickligt hjdlper njurarna att fungera och kan ocksa forebygga
njursten och urinvégsinfektioner.
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"I stiillet for att tinka pa vilka begrinsningar
sjukdomen innebir viljer jag att tinka pad allt
jag dndd kan gora — att se mojligheterna.

Jag har ett bra liv.”

Bijorn

mn
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Polycystisk leversjukdom

Polycystisk leversjukdom orsakas av samma genetiska mutation som orsakar
cystor i njurarna. Levercystor dr mycket sillsynta hos barn och tonaringar
med cystnjurar, men i 30-arsaldern har en femtedel av alla med cystnjurar
levercystor, och det okar till tre fjirdedelar i 60-arsaldern.

Levern fortsitter att fungera normalt trots levercystor, i motsats till
njurarna. Huvudsymtom vid polycystisk leversjukdom 4r smirta och mitt-
nadskinsla som orsakas av att den forstorade levern trycker pa andra organ.
Det idr dock vanligare att uppleva problem frin njurcystor.

Diagnosen polycystisk leversjukdom kan stillas pd samma sitt som
cystnjurar, genom upptickten av levercystor och genomging av familjens
sjukdomshistoria. Utveckling av levercystor har férknippats med det
kvinnliga hormonet 6strogen. Dirfor l6per kvinnor storre risk att utveckla
levercystor vid tidigare dlder. Hormonella preventivmedel bér noggrant
overvigas och diskuteras med sjukvérdspersonal.

Levercystor brukar inte behandlas men “cystpunktering” genom kirurgi
gors ibland om symtomen ir grava.

Hjarnaneurysm

Hjirnaneurysm orsakas av att ett blodkirl bildar ett “aderbrack” i hjirnan
pa grund av en svaghet i kirlviggen. Man vet att hogt blodtryck och rék-
ning okar risken for hjirnaneurysm. I sillsynta fall, kan ett aneurysm brista,
vilket kan orsaka en stroke, men sma aneurysmer ger inga symtom och
kraver sillan behandling. Aven om de ir ovanliga, far vissa familjer
aneurysmer oftare dn andra och det 4r darfor limpligt att prata om
aneurysm-kontroller om aneurysmer har forekommit i slikten.

Har du aneurysm i slikten eller andra symtom, sisom huvudvirk,

radfriga din likare.

"Man midste acceptera att det kan bli vildigt frustrerande
ibland. .. Och sedan kan man fi positiva tankar igen.”

Anna
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® Hur fortskrider sjukdomen?

For att uppskatta hur polycystisk njursjukdom fortskrider méter man hur
vil njurarna filtrerar slaggprodukeer fran blodet. Detta matt kallas glo-
merulir filtrationshastighet (GFR) och anger hur mycket blod njuren kan
filtrera per minut.

Kronisk njursjukdom miits i stadier (1-5). Ju senare stadium man be-
finner sig i, desto simre fungerar njurarna, vilket konstateras genom upp-
mitta GFR-nivéer.

Den allt simre njurfunktionen kan leda till trotthet och andfaddhet
och paverka somn och aptit. Den leder ocksa till svullnad kring bland annat
fotlederna, pi grund av ansamling av vitska, som skulle limna kroppen
med urinen om njurarna fungerade normalt.

Det sista stadiet av kronisk njursjukdom (5) kallas terminal njursvike.
Det ir ndr njurarnas funktion 4r sd pass nedsatt att dialys eller transplanta-
tion behdvs. Inte alla med cystnjurar kommer dit. Cirka hilften av alla
med cystnjurar har nétt stadium 5 fore 55 ars alder. Emellertid drabbas
man pa olika sitt av cystnjurar och detta varierar mellan olika individer.

GFR ir ett effekrivt sitt att mita hur vil njurarna fungerar. GFR kan
mitas redan vid diagnos av cystnjurar och kontinuerligt for att kontrollera
utvecklingen. Man kan ocksd mita hur stora njurarna ir, eftersom njurarnas
storlek kan indikera hur lingt framskriden sjukdomen ir.
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@ Dialys och njurtransplantationer

Nir njurarna inte lingre klarar av att filtrera bort slaggprodukter fran blodet
och man nér terminal njursvike, kommer individer med cystnjurar att
antingen behéva dialys eller njurtransplantation. Alla med cystnjurar kom-
mer inte att behdva dialys eller transplantation, men om du behover dialys
eller transplantation, tink pé att dessa ingrepp ir viletablerade och att det
finns stod att tillgd nér du ska fatta beslut angdende vilken behandling som
bist passar dig.

Dialys

Det finns tva sorter dialys:

* Hemodialys, HD (bloddialys) filtrerar blodet genom en dialysapparat.

* Peritonealdialys, PD (bukdialys) filtrerar blodet genom bukhinnan, med
hjilp av dialysvitska via en kateter i bukhalan. Det kallas dven pésdialys.

Transplantationer

Det finns tvé sorters njurtransplantationer: frin en avliden donator, dir
nagon har donerat sina njurar efter sin dod; eller frin en levande donator,
dir en frisk njure tas frin en levande person, som har valt att donera sin
ena njure till ndgon med terminal njursvike.

"Jag dr nu transplanterad for andra gingen, men har
tidigare haft dialys. Nir jag startade med dialys borjade
Jjag md sa mycket bittre och blev piggare in perioden
innan.”

Bjorn
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@ Cystnjurar och graviditet

For kvinnor med cystnjurar som 6verviger en graviditet kan det vara bra
att prata med sjukvardspersonal som kan ge goda rdd och vid behov justera
pagiende behandling. De flesta kvinnor med cystnjurar genomgar normala
graviditeter.

Under graviditeten bor mamman ga pa specialistmodravard dir man
bland annat kontrollerar blodtrycksutvecklingen och har samarbete med
njurlikare.

Kontinuerlig konsultation med sjukvardspersonal efter befruktning
bidrar till att 6ka chanserna f6r en normal graviditet fram till f6rlossning-
en. Fragor angiende irftlighet for barnet kan du ocksé ta upp med sjuk-
vardspersonal.

I dag finns mojlighet for den som har cystnjurar att géra embryodiag-
nostik. Metoden bygger pa att man gor en provrorsbefruktning, och kallas
preimplantatorisk genetisk diagnostik, PGD. De befruktade embryona
undersoks sa att man kan vilja ut de utan anlag for cystnjurar. Férst méste
man gora en genetisk utredning, med remiss fran njurlikare. En sidan
utredning tar tid och bér planeras med lang framférhéllning.
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® Kianslomassigt och psykiskt valbefinnande

Personer med cystnjurar, deras nira vinner och anhériga, kan uppleva
kiinslomissiga svarigheter orsakade av sjukdomen. Angest och depression
ir inte ovanligt nir man har cystnjurar, och det 4r viktigt att ta det kinslo-
missiga och psykiska vilbefinnandet pa allvar och prata om det med sjuk-
vardspersonal som kan ge rdd och hinvisa till vilket st6d som finns.

® Njurférbundet

Vill du komma i kontakt med andra som lever med cystnjurar, som gar i
dialys eller 4r transplanterade? Kontakta girna Njurférbundet. Vi har 14
regionforeningar runt om i Sverige. Njurférbundet ir en ideell organisa-
tion som frimjar och tillvaratar njursjukas intressen betriffande behand-
ling, vard, rehabilitering och social trygghet. Arbetet bedrivs frimst genom
kunskapsspridning, opinionsbildning och olika medlemsaktiviteter.

Njurférbundet

Box 1386

172 27 Sundbyberg
info@njurforbundet.se
Ttn: 08-546 40 500

www.njurforbundet.se
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® Tips for konstruktiva besok
hos sjukvardspersonal

Om du har cystnjurar kan foljande forslag hjilpa dig att fa ut mer av dina
bes6k hos din likare eller annan sjukvardspersonal:

* Om du har fragor eller nagot du vill
prata om, forbered en lista fore
besoket. Tala om f6r sjukvardspersonalen
vid borjan av beséket om du har fragor.

* Ta anteckningar under besoket — de kan
hjilpa dig att komma ihag vad ni har
pratat om.

* Om du inte ir saker pa att du forstar
vad sjukvardspersonalen siger, be om en
forklaring. Om det fortfarande 4r oklart,
var inte ridd att friga en gang dill.

» Aterberitta informationen du har ftt
fran sjukvardspersonalen, med egna ord,
for ate hjilpa dig ate forsta och komma
ihag det ni har pratat om.

* Ta med en anhérig eller nira vin dll
besoket som kan ge dig stéd genom att
ocksa lyssna, ta anteckningar och stilla
fragor.

Frankeras ej
Mottagaren

betalar portot.

€ Njur

Njurforbundet

SVARSPOST

110300000
Box 1386

172 27 SUNDBYBERG
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Njurférbundet ir en intresseorganisation for alla som drabbats av en

njursjukdom. Bli medlem idag!

¢

behandling, méjligheter och rittigheter
* Resor, medlemsarrangemang och kurser

e Information om det som hinder inom
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* Mojlighet att teckna f6rménliga
medlemsforsikringar

Du kan dven anmala dig pA www.njurforbundet.se

Z

Njurférbundet ar en intresseorganisation for alla som
drabbats av en njursjukdom och deras anhériga.

Nara en miljon svenskar har nedsatt njurfunktion. Varje ar
tillkommer cirka 1 100 personer som behéver dialys eller en
njurtransplantation. Njurférbundet jobbar for att alla dessa ska
kunna leva ett bra liv och fa den bésta varden — oavsett om man
har dialys, ar njurtransplanterad eller behandlas fér njursvikt.

Du kan stédja Njurférbundets verksamhet genom att vara
medlem i nagon av de 14 regionféreningarna. Mer information
finns pa www.njurforbundet.se

Pa Facebook finns Njurférbundets grupp, en

diskussionsgrupp 6ppen for alla som vill utbyta
erfarenheter och komma i kontakt med andra som har
njursjukdomar.

Denna broschyr dr framtagen av Njurférbundet med stéd fran fran Otsuka
Pharma Scandinavia AB. Faktagranskning Britta Hylander, docent och 6verlikare,
Njurmedicinska kliniken pa Karolinska universitetssjukhuset.

Mer information och rad finns pa www.cystnjurar.se, en webbplats som drivs av
Otsuka Pharma Scandinavia AB.
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www.njurforbundet.se
Njurférbundet, Box 1386, 172 27 SUNDBYBERG. Tel: 08-546 405 oo.
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