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Gebruik van de Informatiegids voor patiénten De totstandkoming van deze informatiegids

met ADPKD The Autosomal Dominant Polycystic Kidney Disease (ADPKD) Patiénten
Om alle onderdelen van deze informatiegids te kunnen openen, moet u Handleiding is ontwikkeld door het European ADPKD Forum (EAF), een
Adobe Acrobat Reader installeren, download hier. onafhankelijke, internationale groep artsen en ervaringsdeskundigen, en

PKD International, een internationale ADPKD patiéntenorganisatie.

h d U kunt de informatiegids in elke gewenste volgorde

lezen. U kunt eenvoudig informatie zoeken en door de Het idee voor deze informatiegids is ontstaan tijdens een bijeenkomst van
verschillende submappen bladeren. specialisten, patiénten en vertegenwoordigers van belangenorganisaties
voor mensen met ADPKD. Het resultaat hiervan is het EAF multidisciplinary
Pop-ups > Klik op de blauwe tekst voor meer informatie over dit position statement on ADPKD care die de basis vormt voor deze
onderwerp, zonder verder te hoeven bladeren. informatiegids.
Hierin vindt u: Mensen met ADPKD en vertegenwoordigers van verschillende ADPKD- en
nierpatiéntenorganisaties hebben bijgedragen aan de ontwikkeling van
9 Vragen > deze informatiegids.
Checklists > Lijst van auteurs en reviewers: zie hier
Hyperlinks Klik op de blauwe, onderstreepte tekst om op een pagina te Sponsoring
komen met meer informatie over dit onderwerp. Otsuka Pharmaceutical Europe Ltd heeft de ontwikkeling van het EAF gefa-

ciliteerd en gefinancierd. De ADPKD Informatiegids en het EAF Multidiscipli-
nary Position Statement zijn gefinancierd door Otsuka Pharmaceutical Euro-
pe Ltd en Ipsen Farmaceutica BV.

De links geven meestal toegang tot pagina’s in deze informatiegids. Een
aantal links geven toegang tot websites. Hyperlinks in een pop-up zijn
wit en ook onderstreept.

ik b . De auteurs en reviewers hebben geen vergoedingen ontvangen voor hun
Q P G etes Rk Pl voor erveiingen vai mensel met bijdragen aan dit project. In de informatiegids worden de meningen van de

ADKPD uit heel Europa. Om de quote te sluiten, auteurs weergegeven en niet noodzakelijkerwijs die van sponsoren.

klikt u weer op het praatwolkje.
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in de map en hier kunt u verder klikken.
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verwijzen naar: European ADPKD Forum and PKD International.
ADPKD Patient Route Map. May 2018.

Behandeling

Behandeling na
de transplantatie

Diagnose en
beoordeling

Prognose om ADPKD te Langetermijn- Eindstadium
van ADPKD vertragen zorg nierinsufficiéntie



https://pkdinternational.org/component/content/article/2-uncategorised/3-european-adpkd-forum-report-launched?Itemid=101
http://www.pkdinternational.org/
https://academic.oup.com/ndt/article/33/4/563/4772168
https://academic.oup.com/ndt/article/33/4/563/4772168
https://pkdinternational.org/adpkd-route-map
https://get.adobe.com/nl/reader/

QEAF -

European ADPKD Forum

Inleiding

Wat is ADPKD?

De Autosomaal Dominante Polycysteuze Nierziekte (Autosomal Do-
minant Polycystic Kidney Disease - ADPKD) is een chronische ziekte
die gepaard gaat met de ontwikkeling van cysten > in de nieren en
soms ook in andere delen van het lichaam. Deze cysten kunnen een
aantal klachten veroorzaken en de nierfunctie verminderen. ADPKD
is een erfelijke, genetische aandoening die meestal van ouders op
kinderen wordt overgedragen. De diagnose ADPKD wordt meestal
op volwassen leeftijd gesteld, maar de aandoening kan ook bij
kinderen en zelfs al voor de geboorte vastgesteld worden.

ADPKD is een complexe ziekte die een zware belasting kan zijn voor
patiénten en hun naasten. Naast lichamelijke gevolgen, kan de diag-
nose van ADPKD ook emotionele en psychische gevolgen hebben,
zoals gevoelens van boosheid en angst.

Hoewel ADPKD een ongeneeslijke ziekte is, kunnen patiénten, hun
naasten en zorgverleners wel verschillende stappen ondernemen
om goed voor de nieren te zorgen en te leren omgaan met de ge-
volgen van de aandoening.

Kennis is macht, dus meer kennis over ADPKD kan patiénten en
mantelzorgers helpen om met de ziekte om te gaan en de zorg en
ondersteuning te krijgen die zij nodig hebben.

Wat is het doel van de informatiegids?

Deze informatiegids is ontwikkeld door experts uit de gezondheids-
zorg en patiénten, met als doel uitleg te geven over de zorg en on-
dersteuning die patiénten en hun naasten vanuit de gezondheids-
ZOrg mogen verwachten.

Het doel is patiénten en hun naasten te ondersteunen bij:
. 70 goed mogelijk voor hun eigen gezondheid te zorgen samen
met het behandelteam.

- het praten over ADPKD met het behandelteam en het betrokken
zijn bij beslissingen over de eigen zorg.

- het optimaal gebruik maken van de beschikbare ondersteuning,
zodat elke patiént met ADPKD de juiste zorg en informatie krijgt.

- deze informatiegids kan tevens patiéntenorganisaties, zorg-
verleners en beleidsmakers in de gezondheidszorg helpen bij
het verbeteren van de zorg voor patiénten met ADPKD.

Wat vindt u in deze informatiegids?

Deze informatiegids geeft uitleg over wat ADPKD is en wat de
gevolgen kunnen zijn voor patiénten en hun naasten. Er is uitleg
over de diagnose van ADPKD, onderzoek en het omgaan met
ADPKD tijdens de verschillende fasen van de ziekte en behandeling.

Daarnaast komen ook onderwerpen als erfelijkheid, gezinsplanning,
psychologische- en financiéle aspecten aan de orde.

De informatiegids is gebaseerd op de meeste recente wetenschap-
pelijke kennis > over ADPKD en inzichten van experts en patiénten
uit heel Europa.

De informatiegids bevat checklists die patiénten en hun naasten
kunnen helpen om zich goed voor te bereiden op gesprekken met
behandelaars. Tevens zijn er checklists ter ondersteuning van
behandelteams met als doel de patiént centraal te stellen tijdens
hun behandeling.

De informatiegids bevat een lijst met patiéntenorganisaties met
veel belangrijke informatie.
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Klik op de tekstballon om naar het betreffende hoofdstuk te gaan.
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ADPKD beter begrijpen

Dit hoofdstuk behandelt de gevolgen van ADPKD voor de gezondheid.

ADPKD heeft gevolgen voor de nieren en soms ook op andere

ichaamsdelen, zoals u hier kunt zien.

De ziekteverschijnselen als gevolg van ADPKD verschillen per

persoon, dus niet bij iedereen zullen al deze gevolgen voorkomen.

Het is belangrijk om te weten dat er veel gedaan kan worden om

de symptomen van ADPKD te verminderen, te managen en te Hart >
behandelen. Hoewel de ziekte een belangrijke invloed kan hebben

op iemands leven, betekent dit niet dat mensen met deze ziekte
geen lang, gelukkig en productief leven kunnen leiden.

Veel websites van patiéntenorganisaties geven meer informatie

over de gevolgen van ADPKD.

Nieren

ADPKD is een type chronische nierschade > die gepaard
gaat met cysten > die groeien en zich vermeerderen in de
nieren. Als de cysten hard groeien, dan kan dit tot gevolg
hebben dat de nieren en de buik opzwellen. Cysten kunnen
na verloop van tijd ook leiden tot verminderde nierfunctie
en soms tot nierfalen of ‘eindstadium nierinsufficiéntie’
Cysten kunnen ook pijn en andere complicaties in de nieren
veroorzaken.

e 9

Als u ADPKD heeft, kunt u met bepaalde dieet- en leefstijl

maatregelen uw nieren zo veel mogelijk beschermen tegen
verdere voortgang van de ziekte.

9 Waarom zijn de nieren zo belangrijk? >
Zaadblaasjes >

Welzijn, privé- en gezinsleven
ADPKD kan van invloed zijn op de normale bezigheden, bijvoor-

beeld in het sociale leven, het gezinsleven en op het werk. Dit kan
een belangrijke emotionele en psychologische impact hebben.

Zorgpad Diagnose en
ADPKD beoordeling

Sexuele problemen >

Behandeling
Prognose om ADPKD te Langetermijn- Eindstadium
van ADPKD vertragen zorg nierinsufficiéntie
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Hersenen >

Bloeddruk en
bloedvaten >

Lever >

Alvleesklier >

Buik >

Nier- Behandeling na
transplantatie de transplantatie




Uitgangspunten van de ADPKD zorg

Dit hoofdstuk behandelt de uitgangspunten voor goede ADPKD zorg, de zorg die patiénten

en hun naasten kunnen verwachten.

ADPKD is een chronische ziekte die nog niet te genezen is. Om de gevolgen
van ADPKD te beperken, moeten de patiénten toegang hebben tot levens-
lange zorg. Dit houdt in:

1) Een uitgebreide beoordeling waarbij rekening wordt gehouden met
de gevolgen van ADPKD en de complicaties die kunnen optreden
(prognose) en de impact van de ziekte op de patiént en het gezin.

2) Toegang tot een behandeling om de symptomen te verlichten, de
complicaties te behandelen, de nierfunctie zo goed mogelijk te
behouden, het risico op hart- en vaatziekten te verminderen en de
kwaliteit van leven te behouden.

3) Voorlichting en ondersteuning om patiénten en hun naasten bij te
staan met adviezen voor zelfzorg en het omgaan met de impact
van de aandoening.

In de ADPKD zorg staat de patiént centraal >. Bij het inschakelen
van gespecialiseerde zorgverleners wordt rekening gehouden met de
individuele behoeften van elke patiént. De specialistische zorg start zo
snel mogelijk na de diagnose.

Q Wat betekent ‘de patiént staat centraal’? >

Wie is wie bij de ADPKD zorg?

Diagnose Nefrologie

Nefroloog

« Volwassen of kinderen
- Intake-gesprek

Geneticist

- Genetic testing and counselling - Prognose

« Complicaties

Radioloog - Vervolgbehandeling - Medicatie om
- Gedetailleerde weergave (nier, - Behandeling eindsta- ADPKD te
lever etc.) dium nierinsufficiéntie vertragen

- Hersen aneurysma » Onderzoek

Aandoeningen / complicaties

Leverchirurg
- Ernstige lever complicaties

Cardioloog
- Hartcomplicaties

Transplantatiechirurg
- Niertransplantatie
- Levertransplantatie

MDL arts (Maag-, lever, darmarts)
- Klachten door levercysten

Diagnose en
beoordeling

« Chronische pijn

« Anesthesist pijnspecialist
- Fysiotherapeut

- Psycholoog

Wie zitten er in het behandelteam?

Elke patiént met ADPKD zou onder behandeling moeten staan van een
nefroloog > die kennis heeft van ADPKD en de gevolgen hiervan voor
patiénten en hun naasten. Een nefroloog is een specialist die verbon-
den is aan een ziekenhuis.

Het is zinvol de patiént te verwijzen naar een nefroloog die gespeci-
aliseerd is in ADPKD (expertisecentrum). Het gaat hierbij om speciale
zorg, zoals het geven van een prognose, het zo mogelijk vertragen van
de ziekte, het voorschrijven van medicatie om de ziekte te vertragen,
het omgaan met complicaties en patiénten de mogelijkheid bieden
om deel te nemen aan onderzoek. De gebruikelijke zorg kan daarna
gegeven worden in het ziekenhuis dichtbij de patiént. Het expertise-
centrum onderhoudt de contacten met het behandelcentrum.

Patiénten kunnen ook behoefte hebben aan advies van andere
artsen en zorgverleners met expertise in ADPKD. Dit wordt wel ‘multi-
disciplinaire’zorg genoemd. In de onderstaande tabel is te zien welke
zorgverleners betrokken zijn bij ADPKD.

9 Hoe is de ADPKD zorg georganiseerd? >

9 Wat is het Europese Referentie Netwerk voor Zeldzame
Nierziekten? >

QEAF

European ADPKD Forum

Algemene zorg en vervolgbehandeling

Eerstelijnszorg Kinderarts

(huisarts)

- Vervolgbehandeling /
gedeelde zorg

 Gezinsplanning

ADPKD specialist in
expertisecentrum

« Ondersteuning bij een aantal
aspecten / complicaties en
coordinatie van onderzoek.

« Extra service

Pijnbestrijdingsteam Uroloog

« Nierstenen

Neurochirurg
« Aneurysma'’s

Behandeling

om ADPKD te
vertragen

Langetermijn-
zorg

- Zorg voor zuigelingen,
kinderen en jongeren

Psycholoog / psychiater

- Psychologische gevolgen
(bijv. depressie, angsten)

Dietist
- Voedingsinstructies

Maatschappelijk werk
- Impact op het dagelijks
leven, financién, gezin,

etc.

Verloskunde / gynaecologie
- Prenataal advies

- Zwangerschapsbegeleiding en
zwangerschapscomplicaties

Behandeling na
de transplantatie

13
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Diagnose en beoordeling

Dit hoofdstuk geeft uitleg over hoe ADPKD wordt vastgesteld en welke testen en onderzoeken er plaatsvinden.

Vroege en nauwkeurige vaststelling van ADPKD biedt patiénten en artsen de mogelijkheid om stappen te ondernemen en beter met de ziekte om te gaan.

ADPKD wordt in het algemeen op onderstaande wijze vastgesteld.

Identificeren van mensen met ADPKD

De vermoedelijke diagnose of de diagnose
ADPKD wordt doorgaans het eerst gesteld bij
mensen die:

- om een andere reden onderzocht worden,
zoals hoge bloeddruk of zwangerschap.

- worden getest (or‘gescreend’) op ADPKD
omdat een familielid deze ziekte heetft.

De vermoedelijke diagnose ADPKD wordt vaak
door de nefroloog gesteld, na doorverwijzing
van de huisarts.

Symptomen van ADPKD >

Zorgpad Diagnose en
ADPKD beoordeling

Diagnose en beoordeling

De diagnose ADPKD wordt gesteld door een
nefroloog >.Voor de eerste beoordeling worden
echo's gemaakt en nierfunctietesten gedaan.

Nierecho >

Aan de hand van een echo kunnen artsen de door
ADPKD ontstane cysten zien en opmeten.

Onderzoek naar de nierfunctie >

Door middel van bloed- en urineonderzoek kan
men onderzoeken wat de gevolgen zijn voor de
nierfunctie.

ADPKD ontstaat door mutaties in het DNA, de
genen. Genetisch onderzoek om deze mutaties te
identificeren zijn voor de meeste patiénten niet
nodig, maar worden in bepaalde gevallen wel
gedaan.

9 Hebben kinderen andere symptomen?

Behandeling
om ADPKD te Langetermijn- Eindstadium
vertragen zorg nierinsufficiéntie

Andere onderzoeken

Het is belangrijk om vast te stellen of ADPKD nog
meer gevolgen heeft voor andere delen van het
lichaam.

Belangrijke onderzoeken kunnen zijn:
e Bloeddruk >

e Lever >

« Hersenaneurysma >

Patiénten kunnen, als dit nodig is, doorverwezen
worden naar andere specialisten en zorgprofessio-
nals.

9 Moeten andere familieleden ook
onderzocht worden? >

Checklist >

Behandeling na
de transplantatie



Leefstijl en zelfzorg

Dit hoofdstuk behandelt de maatregelen die patiénten, in overleg met hun behandelteam, kunnen nemen om
achteruitgang van de nierfunctie te voorkomen en het risico op hart- en vaatziekten te beperken.

Leefstijl en voeding

Er zijn maar weinig voedings- of leefstijlmaatregelen werkzaam gebleken
om de ontwikkeling van cysten bij mensen met ADPKD te voorkomen of

te vertragen. Toch kunt u met ADPKD veel doen om de nierfunctie zo goed
mogelijk te houden en het risico op hoge bloeddruk en hart- en vaatziekten
te verminderen.

Het gaat hierbij om algemene maatregelen voor een gezonde leefstijl,
die ook worden aanbevolen aan mensen zonder ADPKD. Het advies |uidt:

. Drink meer water om uw vochtgehalte op peil te houden, dit draagt
bij aan de bescherming van de nierfunctie bij ADPKD.

. Stop met roken >

. /org voor een gezond lichaamsgewicht en doe regelmatig aan
lichaamsbeweging >

+ /org voor een gezond voedingspatroon >
- Drink minder cafeine > (bijv. koffie en cola) en minder alcohol.

Voor patiénten bij wie sprake is van nierfalen gelden mogelijk andere
leefstijl- en voedingsadviezen.

Let op hoge bloeddruk

Het controleren en behandelen van langdurige hoge bloeddruk (hypertensie)
is erg belangrijk want hoge bloeddruk is een risicofactor voor hart- en vaat-
ziekten, zoals een hartaanval of beroerte. Het controleren en behandelen

van hoge bloeddruk heeft bij sommige mensen met ADPKD mogelijk een
remmende werking op de groei van cystenieren. Bij mensen met hersen-
aneurysma’s kan het behandelen van hoge bloeddruk (en het stoppen met
roken) de kans op een ruptuur (scheuren) van het aneurysma verkleinen.

Hoe wordt de bloeddruk gecontroleerd en behandeld?

Als u hoge bloeddruk heeft, dan zijn de bovenstaande leefstijl- en voedings-
maatregelen bijzonder belangrijk om het risico op hart- en vaatziekten te
verkleinen. Uw arts kan u ook medicijnen > voorschrijven om de hoge
bloeddruk te behandelen.

Regelmatige bloeddrukcontroles > zijn belangrijk om te checken of de
behandeling werkt.

9 Wat zijn bloeddrukwaarden en streefwaarden? >

Andere risicofactoren

Uw arts zal u mogelijk nog andere medicijnen adviseren voor de behande-
ing van andere risicofactoren > van hart- en vaatziekten.

9 Hoe zit het met complementaire en alternatieve therapieén? >

Houd vol!

Het is belangrijk om gezond te leven. Een gezonde leefstijl, gezonde voe-
ding en de voorgeschreven medicijnen volgens de instructies innemen is
op de lange termijn niet altijd makkelijk vol te houden. Uw behandelteam
kan u daarbij helpen en ondersteunen, zowel op locatie als online. Familie-
leden, vrienden en patiéntenorganisaties kunnen u ook waardevolle hulp
en ondersteuning bieden.

Welzijn, persoonlijk leven en je gezin

Patiénten en hun naasten kunnen stappen zetten om met de gevolgen
van ADPKD om te gaan en deze zoveel mogelijk te beperken. ADPKD kan
gevolgen hebben voor je welzijn, privé- en gezinsleven. Als u zelf ADPKD
heeft, of wanneer u ouder bent van een kind met ADPKD, kunt u uw
problemen bespreken met uw behandelteam. Zij kunnen u helpen met
de nodige informatie, zorg en ondersteuning.

Checklist >

QREAF =

European ADPKD Forum

Behandeling
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ADPKD beoordeling



De ontwikkeling van ADPKD voorspellen @EHF o

Dit hoofdstuk gaat over het maken van een prognose voor de verdere ontwikkeling van ADPKD en het meten
van de uitwerking op de nieren. Hiermee is het mogelijk om de zorg beter op de patiént af te stemmen.

Cysten groeien en vermeerderen zich gedurende het hele leven bij

mensen met ADPKD. De prognose — dit is de snelheid waarmee de Nierfunctietesten

zi‘ekte 7ich ontvyikkelt (prc.).gressie) enmde ggyolgen .daarvan voor de. De belangrijkste factor voor de prognose van ADPKD is de nierfunctie. Een goede

nieren — verschilt van patiént tot patient. Bij sommige mensen groeien nierfunctie betekent een betere prognose, onafhankelijk van de groei van cysten. Aan de
en vermeerderen de cysten zich zo langzaam dat er pas sprake is van hand van regelmatige metingen van de creatininespiegel in bloed en urine kunnen artsen
ernstige nierinsufficiéntie (en ook nierfalen) op zeer hoge leeftijd, of een voorspelling doen over veranderingen in de nierfunctie. (zie nierfunctietesten).

soms zelfs helemaal nooit. Bij andere mensen ontwikkelt de ziekte zich

echter sneller. Dit kan samenhangen met hoe iemand met ADPKD Mensen met ADPKD kunnen jarenlang een normale nierfunctie hebben, terwijl de cysten

doorgroeien en zich vermeerderen. Artsen willen daarom ook andere onderzoeken doen om
de ontwikkeling van ADPKD onder controle te houden en te voorspellen. Het gaat hierbij om
Het is mogelijk om de snelheid waarmee ADPKD zich verder de volgende twee testen: Total kidney volume —TKV (Totaal nier volume) en de Predicting
ontwikkelt, te meten en te voorspellen. Dit kan zinvol zijn: Renal Outcomes - PRO PKD Score (voorspellen van nier resultaten).

omgaat en met individuele factoren.

bij het identificeren van mensen met een zich snel ontwikkelende
ziekte, die mogelijk geschikt zijn voor bepaalde behandelingen of

Klinische studies. TKV- Totaal nier volume PRO PKD score

om te evalueren of de behandeling werkt. Totaal nier volume > of TKV is een De PRO PKD score > is een onder-
. . . maat voor de vergroting van de nie- zoeksmethode die de progressie van

om een niertransplantatie of dialyse te plannen, op een later ren die is ontstaan door cysten. Het ADPKD kan voorspellen aan de hand

moment in het ziekteproces. TKV wordt berekend aan de hand van van vier factoren.

beeldvormend onderzoek (scans e. d)
en wordt gebruikt om de progressie
van ADPKD te voorspellen.

Een van deze factoren is de aanwe-
zigheid van een genetische mutatie.
De PROPKD score wordt echter maar
beperkt gedaan vanwege de kosten
en de beschikbaarheid van gentes-
ten. Deze test wordt momenteel al-
leen voor onderzoek gedaan en niet
als routine-onderzoek bij patiénten.

De ontwikkeling van de nierfunctie kan op meerdere manieren
beoordeeld worden.

Familiegeschiedenis

Patiénten hebben een verhoogd risico op een snelle ontwikkeling
van ADPKD als bij andere familieleden al voor de leeftijd van 58 jaar
sprake was van nierfalen. Het wordt aanbevolen om bij mensen met
een dergelijke familiegeschiedenis elke 3-5 jaar de ontwikkeling van
ADPKD te onderzoeken.

Checklist >

Behandeling
Zorgpad Diagnose en om ADPKD te Langetermijn- Behandeling na
ADPKD beoordeling vertragen zorg de transplantatie



Erfelijkheidsleer en erfelijkheidsonderzoek

ADPKD is een erfelijke ziekte die van ouders op kinderen kan worden overgedragen. In dit hoofdstuk komt
de basiskennis aan de orde van de erfelijkheidsleer, de erfelijkheid en het erfelijkheidsonderzoek.

Hoe wordt ADPKD overgedragen?

ADPKD wordt doorgaans veroorzaakt door onregelmatigheden
(mutaties) in één of twee genen > : PKD1 en PKD2. ADPKD is de
meest voorkomende erfelijke nierziekte.

ADPKD wordt dominant > overgedragen. Dit betekent dat de
ADPKD mutatie slechts in de erfelijke genen van één ouder
aanwezig hoeft te zijn om ADPKD te kunnen veroorzaken.

ADPKD is niet hetzelfde als de autosomaal recessieve polycysteuze
nierziekte (ARPKD), een andere zeldzame ziekte die op een andere
manier wordt overgedragen.

Erfelijkheidsonderzoek

Aan de hand van erfelijkheidstesten kan worden vastgesteld
of de PKD1 of PKD2 mutaties aanwezig zijn. Hiervoor wordt een
bloed- of speekselmonster onderzocht.

Voor het diagnosticeren van ADPKD hebben artsen meestal geen
erfelijkheidsonderzoek nodig, maar in sommige situaties > kan
erfelijkheidsonderzoek wel helpen om de diagnose te stellen.

In het kader van gezinsplanning bestaan er mogelijkheden voor

pre-implantatie en prenataal genetische diagnostiek. Raadpleeg uw

arts over de beschikbaarheid van deze onderzoeken in Nederland.

Erfelijkheidsonderzoek naar ADPKD is complex en duur en
wordt meestal gedaan door een geneticus in gespecialiseerde
centra. Dankzij de technologische ontwikkelingen worden
erfelijkheidstesten steeds sneller en goedkoper.

De EAF en PKD International zijn van mening dat het

voor alle patiénten met ADPKD mogelijk zou moeten zijn

om erfelijkheidsonderzoek te laten doen, als dit gewenst

is. Momenteel zijn er echter nog grote verschillen in de
beschikbaarheid van erfelijkheidstesten tussen de verschillende
landen en regio’s.

Zorgpad Diagnose en
ADPKD beoordeling

Adviesgesprek

Een positieve uitslag van een erfelijkheidstest op ADPKD kan
levenslange gevolgen hebben voor patiénten en hun naasten. Naast
de gevolgen van de ziekte zelf, kan ADPKD ook een impact hebben op
het welzijn, privé- en gezinsleven’ en op de financién.

ledereen die een erfelijkheidstest op ADPKD ondergaat (ook de
ouders van geteste kinderen) zou de mogelijkheid moeten hebben
om uitgebreid geinformeerd te worden over de voor- en nadelen.
Dit kan een adviesgesprek zijn met een klinisch geneticus, een
gespecialiseerd verpleegkundige of een genetische consulent met
kennis van ADPKD.

Een adviesgesprek is ook nuttig voor het bespreken van de uitslagen
van erfelijkheidstesten en de gevolgen. Een kind dat oud en
volwassen genoeq is, kan bij het gesprek aanwezig zijn.

U vindt meer informatie over erfelijkheid en onderzoek op de
websites van de patiéntenorganisaties voor ADPKD en genetische
aandoeningen.

Checklist >
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https://erfelijkheid.nl/ziektes/autosomaal-recessieve-polycysteuze-nierziekte-arpkd

Behandeling om ADPKD te vertragen

Sommige mensen met ADPKD hebben baat bij een speciale behandeling om de progressie van de ziekte te vertragen.

Dit hoofdstuk gaat over deze behandeling.

In de afgelopen jaren is er onderzoek gedaan naar medicijnen om
de progressie van ADPKD te vertragen. Op dit moment is er één
medicijn met licentie voor gebruik in Europa en voor andere
medicijnen lopen er momenteel klinische testen.

Voor wie is deze behandeling geschikt?

Het gelicentieerde medicijn is tolvaptan >. Het mag alleen gebruikt
worden door volwassenen met ADPKD met een normale of milde
tot matig afgenomen nierfunctie (stadium 1-3 chronische nier-
ziekte) bij het begin van de behandeling, en bij wie is aangetoond
dat er sprake is van een zich snel ontwikkelende ziekte >.

De behandeling is niet overal beschikbaar. Patiénten moeten met
hun nefroloog bespreken of het medicijn voor hen geschikt is en
of het beschikbaar is.

Experts adviseren om patiénten volledig te betrekken bij de
beslissing of het medicijn al dan niet voor hen geschikt is.

Wat zijn de voordelen?

Een klinische test met deze behandeling heeft uitgewezen, dat elke
behandeling voor een periode van vier jaar met dit medicijn het
bereiken van het stadium van nierfalen met ongeveer een jaar zou
kunnen vertragen. De behandeling zou ook niercomplicaties en pijn
verminderen en de urineproductie vergroten. Het medicijn heeft
geen uitwerking op levercysten.

Deze behandeling is geen vervanging voor andere aspecten van
het leefstijl ADPKD en zelfzorg.

Wat zijn de meest voorkomende bijwerkingen?

De meest voorkomende bijwerking van deze behandeling, die zich
bij alle behandelde patiénten voordeed, is een grotere aandrang om
te urineren. Als u tolvaptan gebruikt, moet u voorzorgsmaatregelen
nemen om niet uit te drogen.

Zorgpad Diagnose en
ADPKD beoordeling

Als u problemen heeft met urineren, dan kan dit betekenen dat
u nier- of blaasproblemen heeft. U moet de behandeling dan
stoppen en direct contact opnemen met een arts of naar een
dichtbijgelegen ziekenhuis gaan.

De behandeling kan gevolgen hebben voor het functioneren van
de lever. Bespreek met uw arts als u symptomen > heeft die wijzen
op leverschade. Gedurende de eerste 18 maanden van de behan-
deling moet uw leverfunctie elke maand onderzocht worden via
bloedonderzoek. Daarna nog elke drie maanden.

Hoe wordt het medicijn ingenomen?

Deze behandeling bestaat uit twee maal per dag tabletten innemen.

Houd u aan de voorschriften van de arts die u dit medicijn heeft
voorgeschreven en bespreek vragen met uw behandelteam. Meer
informatie vindt u in de patiénteninformatiebrochure of online,

Wie levert dit medicijn?
Deze behandeling moet gestart en begeleid worden door een arts
die ervaring heeft met de behandeling van ADPKD. Deze arts is

bekend met de risico’s van de behandeling en de noodzaak van het
monitoren van de behandeling.

Worden er nog andere behandelingen voor ADPKD ontwikkeld?

Er worden nieuwe medicijnen onderzocht om de ontwikkeling van
ADPKD en polycysteuze leverziekte te vertragen. Mogelijk komen er
dus meer behandelopties.

Enkele van deze medicijnen worden getest via klinische testen.
Patiénten die zouden willen deelnemen aan klinische testen kunnen
met hun nefroloog bespreken wat de mogelijkheden zijn.

Checklist >
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Behandeling van niercomplicaties PO nernatons! d7 @EHF 0

Dit hoofdstuk gaat over de meest voorkomende complicaties van ADPKD
in de nieren en hoe deze behandeld kunnen worden.

Infectie van niercysten Nierstenen

Niercysten kunnen geinfecteerd raken door bacterién. Dit kan buikpijn en koorts Mensen met ADPKD hebben een verhoogd risico op nierstenen. Nierstenen worden

veroorzaken. Cyste-ontstekingen zijn moeilijk te diagnosticeren. Soms wordt een veroorzaakt door opeenhoping van bepaalde chemische stoffen in de urine.

PET scan gedaan - positron emissie tomografie > (PET) Grotere stenen kunnen delen van de urinewegen > blokkeren en ongemak en pijn
geven. Hierdoor moet u mogelijk meer urineren dan normaal, en er kan bloed in de

Cyste infecties worden meestal met antibiotica > behandeld. Lrine zitten.

In sommige gevallen wordt cystedrainage toegepast, via een chirurgische ingreep

. N . C . . Als u vermoedt dat u een niersteen heeft, neem dan contact op met uw arts. Nier-
of met een behandeling waarbij een naald via de huid in de nier wordt ingebracht. P

stenen kunnen het beste gediagnosticeerd worden met een computer tomografie >
. (CT scan), als dit beschikbaar is. Een réntgenfoto of echografie is ook mogelijk. Er kan
Cyste ruptuur en bloeding ook urine- en bloedonderzoek gedaan worden, en stenen die uitgeplast worden,

Niercystes kunnen soms openbarsten (of ruptuur’) en bloeden. Hierdoor komt er bloed moeten ook worden onderzocht.

in de urine. Een bloeding geneest meestal vanzelf binnen zeven dagen. . . . .
99 J Kleine stenen worden meestal uitgeplast, zonder behandeling. Extra water drinken om

Pijn kunt u zelf behandelen met vrij verkrijgbare pijnstillers (uitgezonderd NSAID). de hoeveelheid urine te verhogen, kan helpen om de stenen weg te spoelen.
Uw arts kan u zo nodig ook pijnstillers voorschrijven. Neem contact op met uw arts Bij grotere stenen > is medische hulp noodzakelijk.

als u een zware of aanhoudende bloeding heeft Pijn kunt u zelf behandelen met vrij verkrijgbare pijnstillers. Uw arts kan u zo nodig ook

pijnstillers voorschrijven.

Onstoken cyste

Nierstenen

Urineleider

Cyste ruptuur

Behandeling
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Behandeling van complicaties in de lever en de hersenen Fxo o & @EHF *2

Dit hoofdstuk gaat over de complicaties van ADPKD in de lever en de hersenen en

hoe deze behandeld kunnen worden.

Lever

Levercysten veroorzaken bij de meeste mensen geen
symptomen en hoeven niet behandeld te worden. Echter,
wanneer ze ontstoken raken en wanneer de cysten groot
zijn, kunnen ze veel pijn en ongemak geven.

Wist u dit?
De vragenlijst over Polycysteuze Nierziekte kan u helpen

om de impact van klachten door levercysten op uw
persoonlijk welzijn te evalueren.

Patiénten met levercysten die klachten hebben, zouden
moeten worden doorverwezen naar een MIDL arts>.

Cyste infecties

Ontstekingen van levercysten kunnen buikpijn en koorts
veroorzaken. Ernstige ontstekingen kunnen het beste
worden gediagnosticeerd met een scan, de zogenaamde
positron emissie tomografie (PET scan) >.

Cyste infecties worden meestal behandeld met
antibiotica >.

Lever

Cysten

Galblaas

Leefstijl
en zelfzorg

Diagnose en
beoordeling

Zorgpad
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De‘cystenlast’ verlichten

Als u polycysteuze leverziekte heeft, is het belangrijk

dat u met uw MDL arts over het doel van de behande-
ling > spreekt, om zo de behandelmogelijkheden te
kunnen zoeken die voor u het meest geschikt zijn.
Levercysten die ernstige klachten geven, kunnen met een
operatieve ingreep > in aantal en grootte verminderd
worden.

Levertransplantatie is een optie voor sommige patiénten
met ernstige levercysten. Dit is echter zelden noodzake-

lijk.
Nieuwe medicijnen om levercysten te behandelen
worden momenteel onderzocht. Als u interesse heeft

om deel te nemen aan een klinische test, bespreek dit
dan met uw MDL arts.

Polycysteuze leverziekte kan meer of

minder ernstig zijn. Variérend van één of
twee dominante cysten, tot een ernstige
aandoening met cysten in de hele lever.

Behandeling
om ADPKD te
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Langetermijn-
zorg
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Hersenaneurysma

Patiénten bij wie hersenaneurysma’s zijn vastge-
steld, kunnen het beste behandeld worden door
een multidisciplinair team, met een neurochirurg >
en een neurovasculair radioloog.

Een chirurgische ingreep > wordt soms gedaan
om scheuren (ruptuur) van een aneurysma te voor-
komen door de bloedtoevoer te stoppen.

Een scheur in een aneurysma veroorzaakt een
hersenbloeding. Bel direct een ambulance als u of
iemand in uw omgeving met ADPKD symptomen
> heeft waarvan u vermoedt dat ze het gevolg zijn
van een gescheurd hersenaneurysma.

In andere hoofdstukken van deze informatiegids
vindt u informatie over de behandeling van de
gevolgen van ADPKD voor de nieren en andere
lichaamsdelen.

Aneurysma

Behandeling na
de transplantatie

Nier-
transplantatie



https://secure.jbs.elsevierhealth.com/action/getSharedSiteSession?rc=1&redirect=https%3A%2F%2Fwww.journal-of-hepatology.eu%2Farticle%2FS0168-8278%2817%2932449-2%2Ffulltext

Pijnbehandeling

Dit hoofdstuk gaat over de beoordeling en behandeling van aanhoudende pijn bij ADPKD.

Pijn is de meest voorkomende en belangrijkste klacht van veel
ADPKD patiénten, met name aanhoudende pijn. Pijn kan in elk
stadium van de ziekte voorkomen, zelfs al heel vroeg. Het is belang-
rijk om pijn te herkennen, te onderzoeken en te behandelen.

Wat veroorzaakt de pijn bij ADPKD?

Acute pijn kan bij ADPKD door verscheidene complicaties van de
nier of lever veroorzaakt worden, zoals infecties van cysten en nier-
stenen. Het behandelen van de onderliggende oorzaak kan helpen
om de pijn te verlichten.

Onder chronische pijn wordt verstaan: pijn die langer dan drie
maanden aanhoudt. Chronische pijn kan komen door de grootte
van de cysten in de nier of lever, en het kan erg moeilijk zijn om het
te behandelen.

Pijn beoordelen

Artsen en andere zorgprofessionals hebben niet altijd een beeld van
de impact van pijn bij mensen met ADPKD. Artsen en verpleegkun-
digen zouden daarom standaard bij elk consult naar pijn moeten
vragen. Zorg ervoor dat u de pijn bespreekt met uw behandelteam.
Leg precies uit waar u pijn heeft, welke symptomen u ervaart en
welke impact de pijn op uw leven heeft.

Wist u dit?

Pijnschalen > kunnen u helpen om te meten en bij te houden

hoe erg de pijn is. Er zijn ook vragenlijsten ontwikkeld om patiénten
en artsen te helpen de impact van ADPKD op het welzijn van de
patiént te evalueren. Bespreek dit zo nodig met uw arts.

Hoe wordt chronische pijn behandeld?

Artsen en zorgprofessionals werken vaak samen om chronische
pijn te behandelen. Afhankelijk van de corzaak en de pijnsoort
kan dit betekenen dat zowel pijnspecialisten, neurologen >,
radiologen >, als nefrologen > en Maag-darm-leverarts >
bij de pijnbehandeling zijn betrokken.

Fysiotherapie > en psychotherapie > kunnen in
sommige gevallen ook een rol spelen.

Nederlandse experts hebben een zorgpad ontwikkeld
voor de stapsgewijze behandeling van chronische pijn
bij ADPKD (zie onderstaand schema).

Checklist >

Voor de behandelingen wordt de onderstaande volgorde aanbevolen totdat de pijnverlichting is bereikt.

Non-medicamenteuze
behandelingen
Fysiek >
Acupunctuur >
Psycholoog en
pedagoog >

Pijn is rechtstreeks het
gevolg van ADPKD

>
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’ Pijnstillers >

Medicatie .. . )
* Minimaal invasieve

Andere medicijnen > behandeling >
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Welzijn, privé- en gezinsleven PO ncernasons &7 @EHF °!

Dit hoofdstuk gaat over de impact van ADPKD op het welzijn, het privéleven en gezinsleven van patiénten en hun
naasten. Hoe kan men met de gevolgen van de ziekte kan omgaan en welke ondersteuning kan men verwachten?

Emotionele impact > Werk >
ADPKD kan een belangrijke emotionele en psychologi- Sommige patiénten met ADPKD vinden dat de ziekte
sche impact hebben op patiénten en hun naasten. Toch invloed heeft op hun arbeidsgeschiktheid.

kan het moeilijk zijn om over de ziekte te spreken. Zorg-
professionals begrijpen soms onvoldoende welke impact
ADPKD kan hebben op zowel de lichamelijke als de gees-
telijke gezondheid.

Financiéle problemen >

ADPKD kan gevolgen hebben voor zorg- en
levensverzekeringen en hypotheken.

Professionele
hulp zoeken

Er zijn speciale vragenlijsten > ontwikkeld,
© die kunnen helpen bij het meten van de

impact van ADPKD op de kwaliteit van 0 Checklist >
leven en het welzijn.

—
v
O

O=»

Wat kunnen patiénten en hun naasten doen? >

Er zijn veel dingen die patiénten en hun naasten
kunnen doen om met ADPKD om te gaan.

Leren leven
met ADPKD

U bent niet
alleen!

Hoe zit het
met kinderen
en jongeren?
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Gezinsplanning

Dit hoofdstuk gaat over de gevolgen van ADPKD voor gezinsplanning en zwangerschap.

Mensen met ADPKD kunnen voor moeilijke beslissingen komen te
staan bij het krijgen van kinderen. Een zwangerschap kan risico’s met
zich meebrengen bij viouwen met ADPKD en hun kinderen kunnen de
ziekte erven.

Volgens de EAF en PKD International zouden alle patiénten met
ADPKD in aanmerking moeten komen voor ondersteuning bij de
gezinsplanning, zoals gesprekken en advies over zwangerschap,
pre-implantatie genetische diagnostiek en anticonceptie. Dit geldt

00k voor adolescenten en jongeren.

Seksuele problemen

Erectieproblemen > komen vaker voor bij mannen met chronische
nierziekte. Vrouwen en mannen met ADPKD kunnen ook seksuele
problemen hebben die te maken hebben met hun lichaamsbeeld en
ongemak door de groei van de nieren. Als bij u sprake is van deze
problemen, dan kunt u dit met uw huisarts of nefroloog bespreken.

Vruchtbaarheid bij mannen

Bij mannen met ADPKD kunnen zich cysten in de zaadblaasjes
ontwikkelen, maar deze tasten het sperma of de vruchtbaarheid
gewoonlijk niet aan.

Anticonceptie

De vrouwelijke sekshormonen oestrogeen en progesteron kunnen
levercysten verergeren. Vrouwen met matige tot ernstige polycysteuze
nierziekte krijgen in het algemeen het advies om geen orale anti-
conceptiemiddelen te slikken die deze hormonen bevatten.

Andere vormen van anticonceptie zijn mogelijk.

Zwangerschap

De meerderheid van de vrouwen met ADPKD heeft succesvolle zwan-
gerschappen. Vriouwen met ADPKD met een normale bloeddruk en
nierfunctie, hebben in het algemeen normale zwangerschappen.

Er bestaat een hoger risico op bepaalde complicaties > wanneer er
sprake is van hoge bloeddruk en verminderde nierfunctie. Daarnaast
moeten zwangere vrouwen voorzichtig zijn met het gebruik van
sommige medicijnen >,

Zorgpad Diagnose en
ADPKD beoordeling

Dialyse en transplantatie

Voor gezinsplanning tijdens dialyse en na niertransplantatie gelden er
een aantal beperkingen. U kunt dit bespreken met uw nefroloog of
dialyseteam.

Pre-implantatie en prenatale genetische diagnostiek

ADPKD wordt veroorzaakt door specifieke genetische mutaties, die
gewoonlijk overgeérfd worden van een ouder. lemand met ADPKD
heeft een kans van één op twee (50%) om de ziekte op een kind over
te dragen.

Pre-implantatie genetische diagnostiek

Pre-implantatie genetische diagnostiek (PGD) kan vaststellen of bij een
embryo, die via reageerbuisbevruchting is verwekt (IVF), de genetische
mutatie aanweziq is die verband houdt met ADPKD. Dit geeft mensen
met ADPKD die kinderen willen, de mogelijkheid om een embryo te
kiezen die de ADPKD-mutatie niet heeft en zo te voorkomen dat hun
kinderen de ziekte krijgen.

PDG is alleen mogelijk als de genetische mutatie die ADPKD veroorzaakt,
bij de ouder is vastgesteld. Meer informatie over PGD vindt u hier.

De EAF en PKD International zijn van mening dat PGD voor alle mensen
met ADPKD beschikbaar moet zijn, zoals werd aanbevolen op de
KDIGO Controversies Conferentie.

De beschikbaarheid van PGD verschilt per land in Europa. Dit heeft
te maken met landelijk beleid t.a.v. regulatie, ethiek, wetgeving en
vergoeding. Verschillen in opvattingen over PGD kunnen de
beschikbaarheid van deze methode ook beinvioeden.

Prenataal onderzoek

Het is mogelijk om, door middel van prenataal onderzoek, vast te stel-
len of een ongeboren baby in de baarmoeder een genetische mutatie
heeft die verband houdt met ADPKD. Hiervoor worden kleine weef-
selmonsters uit de placenta onderzocht en een echografie gemaakt.
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Nierfalen
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Dit hoofdstuk gaat over nierfalen (ESRD) en de behandelmogelijkheden voor patiénten met ADPKD die dit stadium

van nierziekte bereiken.

De nieren hebben een belangrijke functie en zijn essentieel is om te
kunnen leven. De nieren van mensen met ADPKD werken vaak jaren-
lang normaal. Echter, door groei en vermeerdering van de cysten kan
er na verloop van tijd een verstoring van de nierfunctie ontstaan.

Dit kan uiteindelijk nierfalen veroorzaken, wat betekent dat de nieren
niet goed genoeg meer werken om te kunnen leven. Dit heet eindsta-
dium nierinsufficiéntie (ESRD), of stadium 5 chronische nierinsuffici-
entie (CNI) >.

9 Hoe vaak komt nierfalen voor bij mensen met ADPKD?

De meeste mensen met nierfalen (ESRD) hebben ‘niervervangende
therapie'nodig met dialyse of niertransplantatie. Nierfalen is levens-
bedreigend, tenzij het behandeld wordt door een van deze therapie-
en.

Artsen kunnen de prognose van ADPKD voorspellen en inschatten
wanneer een patiént het stadium van ESRD ongeveer zal bereiken.
Dit geeft artsen en patiénten de mogelijkheid om de beschikbare
behandelmogelijkheden al van te voren te bespreken en te plannen
wat er gedaan moet worden als ESRD optreedt. Dit is met name
belangrijk wanneer een transplantatie met een nier van een levende
donor mogelijk is. De meeste ziekenhuizen hebben een speciale
afdeling, waar patiénten informatie kunnen krijgen over de keuzes die
zij moeten maken wanneer zij het stadium van nierfalen naderen.

Er bestaan veel ziekten die tot nierfalen kunnen leiden. ADPKD is de
meest voorkomende, erfelijke ziekte die tot dialyse en transplantatie
kan leiden. In totaal heeft ongeveer één op de tien patiénten met
nierfalen ADPKD.

Patiénten aangesloten bij plaatselijke nier- en ADPKD patiénten-
organisaties kunnen wellicht hun ervaringen met u delen over
nierfalen en de behandeling ervan. Dialyse en transplantatie verlopen
in het algemeen hetzelfde bij alle patiénten met nierfalen, en het ont-
moeten van lotgenoten is gewoonlijk een goede en nuttige ervaring.

Diagnose en
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Hemodialyse >

Dialyse
Bij dialyse wordt het bloed kunstmatig gefilterd. Dit is nodig om de

afvalstoffen en overtollig vocht te verwijderen, die zich in het lichaam
ophopen wanneer de nieren niet werken.

Dialyse wordt toegepast bij patiénten met nierfalen die wachten op
een transplantatie of bij wie transplantatie niet mogelijk is. Ongeveer
negen van de tien mensen met nierfalen door ADPKD, krijgen eerst
dialyse als niervervangende behandeling, dus voordat zij een trans-
plantatie krijgen of in plaats van een transplantatie. Is een patiént
eenmaal met dialyse begonnen, dan moet hij/zij hier de rest van het
leven mee doorgaan, tenzij er een niertransplantatie wordt gedaan.

Dialyse neemt maar ongeveer 15% van de normale nierfunctie over. Kan ik reizen

met dialyse?
Er zijn twee soorten dialyse: hemodialyse en peritoneale dialyse.
Hemodialyse wordt het meest toegepast, maar beide behandelingen
zijn geschikt voor de meeste mensen met ADPKD.
De keuze is afthankelijk van de
persoonlijke omstandigheden
van de patiént. U kunt de
verschillende behandel-
mogelijkheden met
uw arts bepreken.

Omgaan met
dialyse

Peritoneale dialyse >
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Niertransplantatie

Wat is een niertransplantatie?

Bij een niertransplantatie wordt een nier bij een donor weggehaald en in
het lichaam van een persoon met nierfalen geplaatst. Mensen kunnen met
eén nier leven, dus er hoeft slechts één nier getransplanteerd te worden.

Niertransplantatie is, indien mogelijk, de beste behandeling voor nierfalen.
De voorkeur gaat uit naar de preémptieve niertransplantatie >, een
transplantatie voordat de patiént het stadium nierfalen bereikt. Niertrans-
plantatie is echter niet voor iedereen geschikt en de criteria > die bepalen
of een patiént geschikt is, kunnen variéren.

In zeldzame gevallen kan bij patiénten met ernstige levercysten en nier-
falen worden overwogen om een gecombineerde lever- niertransplantatie
te doen.

Wie doneert de nier?

De gedoneerde nier kan atkomstig zijn van een levende of overleden donor.
U kunt beide opties met uw nefroloog bespreken.

Levende donor > Een nierdonatie van een geschikte, levende donor werkt
meestal het best en is een operatie die van te voren gepland kan worden.

Overleden donor > Hierbij worden patiénten op een wachtlijst gezet
vOOr een nier van iemand die recent is overleden.

De EAF en PKD International zijn van mening dat het voor patiénten
met nierfalen mogelijk moet zijn om op een wachtlijst voor niertrans-
plantatie geplaatst te worden, mits zij daar medisch geschikt voor zijn.

Niertransplantatie > is een zware operatie, die wordt geregeld door een
transplantatieteam en wordt uitgevoerd door een transplantatiechirurg.

Het is belangrijk dat u in een goede gezondheid bent, wanneer u in
afwachting bent van een transplantatie. Houd u hierbij aan het leefstijl
ADPKD en zelfzorg. Het transplantatieteam kan u meer specifieke
instructies geven over wat u moet doen in de tijd voor de operatie.

De slagingskans van een transplantatie is in het algemeen net zo groot bij
mensen met ADPKD als bij mensen met andere nierziekten. Zoals bij elke
operatie, brengt ook deze operatie risico’s > met zich mee. U kunt dit
bespreken met uw nefroloog of transplantatiechirurg.

9 Hoe lang gaat een donornier mee? >

Leefstijl
en zelfzorg
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Nazorg — wat gebeurt er na de transplantatie?

De meeste getransplanteerde nieren werken meteen. Soms kan het een
paar dagen of weken duren voordat de donornier goed werkt, waardoor
dialyse tijdelijk nodig kan zijn. De hersteltijd verschilt per patiént, maar

de meeste patiénten kunnen na een week het ziekenhuis verlaten en
binnen een paar maanden weer gaan werken en hun normale activiteiten
oppakken.

De nazorg > op lange termijn is het essentieel om te controleren of de ge-
transplanteerde nier goed functioneert en of er sprake is van complicaties.
Ook moet gecheckt worden of de immunosuppressieve medicijnen >,
goed werken. Deze medicijnen voorkomen dat het lichaam de nieuwe nier
afstoot.

Veel hoofdpunten uit het leefstijl ADPKD en zelfzorg blijven belangrijk,
z0oals een gezond eetpatroon en lichaamsgewicht, niet roken, beperking
van het alcoholgebruik en behandeling van hoge bloeddruk.

Ook na de niertransplantatie heeft u nog steeds ADPKD. De complicaties
die zich elders in uw lichaam voordoen, moet u dus mogelijk blijven
behandelen.

Een transplantatie kan emotionele en
psychische gevolgen hebben voor
zowel patiénten als donoren. U kunt
dit met uw arts bespreken en vragen
naar de mogelijkheden voor advies,
zorg en ondersteuning.
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Dit hoofdstuk gaat over de langetermijnzorg die mensen met ADPKD nodig hebben.

Wanneer u ADPKD heeft, heeft u levenslang nazorg nodig door een
multidisciplinair behandelteam. Welke zorg u nodig heeft, hangt

af van uw persoonlijke situatie. Hoe deze zorg is gecoordineerd,
wordt bepaald door de organisatie van de gezondheidszorg in uw
woonplaats.

De nefroloog

Wanneer u ADPKD heeft, komt u gewoonlijk onder behandeling bij
een nefroloog. Hoe vaak u naar de nefroloog gaat, hangt af van veel
factoren > zoals de nierfunctie, de symptomen, de complicaties,
het soort behandeling dat u krijgt en hoe snel uw ziekte zich naar
verwachting ontwikkelt.

Andere specialisten

De nefroloog zal patiénten zo nodig doorverwijzen naar andere
specialisten en zorgprofessionals, bijvoorbeeld wanneer zij
complicaties in andere delen van het lichaam hebben.

Voor andere aandoeningen en gezondheidsaspecten gaan patiénten
met ADPKD ook eerst naar de huisarts.

Voor advies, ondersteuning en informatie over deze onderwerpen
kunt u ook terecht bij patiéntenorganisaties voor nierziekten en
ADPKD.

Van kinderarts naar volwassenenzorg

Adolescenten met ADPKD gaan van de kindergeneeskunde over naar
de zorg voor volwassenen.

Voor een goede coodrdinatie en continuiteit van de zorg voor
adolescenten in deze overgangsfase is een duidelijk omschreven
zorgplan nodig.

European ADPKD Forum

-

Wat kunnen patiénten doen?
U kunt zelf op veel manieren bijdragen aan uw behandeling:

O

Zelfzorg >

8,

Afspraken maken >

Monitoren en omgaan met
de gevolgen van ADPKD >

o

Voorgeschreven
medicijnen>

Z,

Planning voor het stadium
nierfalen >
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Onderzoek

QEAF

Dit hoofdstuk gaat over de verschillende onderzoeken naar ADPKD waaraan patiénten kunnen deelnemen.

Er wordt momenteel onderzoek gedaan met als doel de wetenschap-
pelijke kennis over ADPKD te vergroten en de zorg voor patiénten te
verbeteren. Het is mogelijk, afhankelijk van uw omstandigheden en
waar u woont, om deel te nemen aan onderzoek, als u dit zou willen.

Patiénten die interesse hebben om deel te nemen aan onderzoek,
kunnen dit met hun behandelteam bespreken. Zij kunnen ook contact
opnemen met patiéntenorganisaties voor nierziekten en ADPKD of
met de onderstaande onderzoeksorganisaties.

Patiéntenregister

Patiéntenregisters zijn databanken met informatie over patiénten met
bepaalde aandoeningen. Dit geeft onderzoekers de mogelijkheid

om onderzoek te doen naar allerlei aspecten van de ziekte, zoals de
klachten die mensen hebben, hoe de ziekte zich in de loop van de
tijd ontwikkelt en hoe goed de behandelingen in de praktijk werken.
Patiéntenregisters zijn een waardevolle bron van informatie, met
name voor zeldzame of weinig voorkomende ziekten als ADPKD.

Er bestaan ADPKD patiéntenregisters in verscheidene Europese
landen >. Er bestaat ook een internationaal register voor kinderen
met ADPKD: ADPedKD.

Als u uw gegevens wilt laten toevoegen aan het ADPKD patiénten-
register, bespreek dit dan met uw nefroloog. Wanneer u uw gegevens
laat toevoegen, wordt u verzocht om een toestemmingsverklaring te
ondertekenen voor het gebruik van uw gegevens in het patiénten-
reqgister.

Klinische studies

Klinische studies zijn onderzoeksstudies die de werking (het
vermogen om een gewenst of bedoeld resultaat te bewerkstelligen)
en de veiligheid testen van medicijnen of andere soorten
behandelingen. Voor sommige klinische studies worden gezonde
vrijwilligers aangetrokken, terwijl aan andere studies patiénten

met specifieke aandoeningen zoals ADPKD deelnemen. Er zijn
verschillende klinische studies. Als u interesse heeft in deelname aan
deze vorm van onderzoek, bespreek dit dan met uw nefroloog of
neem contact op met een van de nefrologen op de onderstaande lijst.

Diagnose en
beoordeling

U kunt ook meer informatie vinden over de klinische studies in het
EU Clinical Trial Reqgister, Clinical Trials.gov en de PKD Foundation.

Europese Referentie Netwerk

Het Europese Referentie Netwerk voor Zeldzame Nierziekten (ERKNet)

is in 2017 opgericht voor het bevorderen van kwalitatief hoge,
multidisciplinaire zorg voor zeldzame nierziekten, waaronder ADPKD.

Het ERKNet bevordert de samenwerking tussen gespecialiseerde
nefrologiecentra voor kinderen en volwassenen in veel Europese
landen, zoals u kunt zien op deze kaart. De lijst met centra staat hier.
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Helsinki

Stockholm
Deze centra gebruiken klinische standaardrichtlijnen en zorgplannen,
ze bewaken de kwaliteit en de resultaten van de behandeling,
organiseren bijscholing voor artsen en ondersteunen onderzoek. Het
netwerk voorziet ook in‘virtuele spreekuren’voor artsen die advies
nodig hebben. Daarnaast zijn er links met informatie voor patiénten.
Daarnaast is er het Europees Referentie Netwerk voor Zeldzame
Leverziekten, waartoe polycysteuze leverziekte ook
behoort (zeldzame leverziekten).
Amsterdam Hamburg
@ Hannover
Nijmegen Eslg/leunnster
Checklist > Londen Utrecht Keulen
Brussel
Leuven
® Heidelberg ©® Praag
® Parijs
Lyon® Milaan = @ Bergamo
. ® 9 @Pradova
Turijn
O ® Florence
® Toulouse Genua
® Siena
® Barcelona ® Rome
@® Napels
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https://www.adpedkd.org
https://www.clinicaltrialsregister.eu
https://www.clinicaltrials.gov/
https://pkdcure.org/living-with-pkd/clinical-studies/
https://www.erknet.org/index.php?id=home
https://www.erknet.org/index.php?id=hcp_list
https://rare-liver.eu

Informatie voor beleidsmakers in de gezondheidszorg

en zorgverleners

Dit hoofdstuk bevat aanbevelingen aan de instanties die zich op lokaal en nationaal niveau bezig
houden met het beleid, de planning en voorzieningen van de gezondheidszorg.

In deze Informatiegids voor patiénten met ADPKD komen de
belangrijkste onderdelen van goede ADPKD zorg aan de orde.

De Informatiegids ondersteunt patiénten, gezinnen, zorgprofessio-
nals en beleidsmakers bij hun onderlinge samenwerking, om ervoor
te zorgen dat iedereen de zorg en ondersteuning krijgt die hij of zij
nodig heeft, op het juiste moment. De Informatiegids kan zorgprofes-
sionals en beleidsmakers ondersteunen bij de ontwikkeling, aanpas-
sing en evaluatie van een gecodrdineerd zorgaanbod voor ADPKD
op lokaal niveau en bij het oplossen van tekortkomingen.

Tekortkomingen in de ADPKD zorg

ADPKD is een chronische, progressieve, erfelijke ziekte die gepaard
gaat met de ontwikkeling van cysten in de nieren. De ziekte kan ook
gevolgen hebben voor andere delen van het lichaam.

Een van de tekortkomingen in de ADPKD zorg is het feit dat veel
betrokkenen in de gezondheidszorg onvoldoende op de hoogte zijn
van ADPKD. Daarnaast ontbreekt vaak een eenduidig gecoordineerd
zorgplan, waardoor er verschillen in behandelmethoden ontstaan.

Mensen met ADPKD zouden toegang moeten hebben tot gecoordi-
neerde, multidisciplinaire zorg waarin de patiént centraal staat, zoals
uitgelegd in deze Informatiemap, klik hier.

De patiént staat centraal

Alle betrokkenen bij de gezondheidszorg, waaronder ook de overheid
en zorgprofessionals, zouden patiénten en hun naasten beter moeten
informeren over de ziekte en de behandeling. Daarnaast zouden zij
de patiénten moeten stimuleren om zelf actief en goed geinformeerd
mee te beslissen over hun behandeling. Voor meer info: de patiént
staat centraal >.

Zorgpad Diagnose en
ADPKD beoordeling

Multidisciplinaire zorg

Patiénten zouden doorverwezen moeten worden naar een nefroloog
met expertise op het gebied van ADPKD. Samenwerking tussen de
specialisten die zijn betrokken bij de ADPKD zorg maakt een betere
organisatie en implementatie van de gecoordineerde zorg mogelijk.
Voor meer info: multidisciplinaire zorg >.

Technologische ontwikkelingen

Ontwikkelingen op het gebied van beeldvormend onderzoek >,
erfelijkheidsonderzoek >, communicatie- en informatietech-
nologie > kunnen bijdragen aan verbetering van de ADPKD zorg.

Transplantatie

Ongeveer één op de tien patiénten die dialyse of transplantatie no-
dig heeft, heeft ADPKD. Niertransplantatie is de beste behandeling
bij nierfalen en biedt uitstekende resultaten. Niertransplantatie is
00k kostenbesparend in vergelijking met dialyse. Er is internationale
samenwerking nodig om de toegang tot transplantatie, in overeen-
stemmming met de EU initiatieven, te verbeteren.

Conclusie

Samenwerking tussen beleidsmakers in de gezondheidszorg, uitvoe-
rende instanties, zorgprofessionals en patiénten is nodig om de ont-
wikkeling en implementatie van gecodrdineerde ADPKD zorg moge-
lijk te maken en om het bewustzijn omtrent ADPKD, voorlichting en

onderzoek te bevorderen.

Patienten en familieleden die de belangenbehartiging van
ADPKD willen ondersteunen of zich hiervoor willen inzetten,
kunnen contact opnemen met de ADPKD patiéntenorganisatie
in hun land of met PKD International.
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ALCER), Judith Dignum (PKD Charity), Flavia Galletti (Swiss PKD), Barry Harpham
(PKD Charity), Uwe Korst (PKD Familiare Zystennieren e.V), Corinne Lagrafeuil
(PKD France), Mark Murphy (Irish Kidney Association), Polly Oswald (patiént),
Claus Pohnitzer (Selbsthilfe Niere), Michel Schenkel (AIRG Belgique) en Lars Skar
(European Kidney Health Alliance and European Kidney Patients Federation).

- Patiénten en familieleden: wij danken alle patiénten en hun familieleden die
met hun quotes hebben bijgedragen aan deze Informatiegids.

Sponsors

Otsuka Pharmaceutical Europe Ltd heeft het EAF ontwikkeld en gefaciliteerd en
heeft tevens de activiteiten gefinancierd. De ADPKD Informatiegids en het EAF
Multidisciplinary Position Statement zijn gefinancierd door Otsuka Pharmaceutical
Europe Ltd en Ipsen Farmaceutica BV. De deelnemers hebben geen vergoeding
ontvangen voor hun medewerking aan dit project.

In de Informatiegids worden de meningen van de auteurs weergegeven en niet
per se die van de sponsors.

De auteurs danken Interel (Brussel) voor de redactionele ondersteuning bij de
totstandkoming van deze Informatiegids.
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