~olykystinen

Munuaisen monirakkulatauti on yleisin perinnollinen munuaissairaus.
Munuaisiin muodostuu rakkuloita, jotka lisdantyvat ian myota.
Munuaisten vajaatoiminta kehittyy yleensa hitaasti.

Munuais- ja maksaliitto tukee sairastuneita ja elinsiirron saaneita seka
heidan l&heisidan. Liitto jakaa luotettavaa tietoa sairauksista ja niiden
hoidosta. Jasenyhdistyksissa voi tavata muita saman kokeneita.
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Munuainen on elimistén unohdettu
supersankari. Se kestdd paljon.
Toisen munvuaisensa voi jopa lvovuttaa
Idheiselleen. Supersankarikaan ei pdarjaa
yvksin - se tarvitsee apua voittaakseen
vastustajat. Auta munvuaisiasi sdilyttdmddn
supervoimansa terveilld elintavoilla: Liiku,
vdhennd svolaa, dld tupakoi - ehkdise
vlipainoa, kohonnutta verenpainettaja
diabetesta.
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Polykystinen munuaissairaus

Polykystisessd munuaissairaudessa munuaisiin kehittyy nesteen tayt-
tamia rakkuloita. Varsinainen munuaisten vajaatoiminta kehittyy kui-
tenkin yleensé hitaasti. Sairaus voi olla pitkaan oireeton ja se etenee
kaikilla sairastuneilla eri tavalla. Lapsella on 50 prosentin mahdollisuus
saada sairaus, jos se on toisella vanhemmista.

Munuaiset poistavat kehosta nestet-
t4 ja kuona-aineta sek& osallistuvat
verenpaineen saatelyyn. Ne ohjaavat
punasolujen muodostamista ja akti-
voivat D-vitamiinia.

Vallitsevasti periytyvd munuaisen mo-
nirakkulatauti on yleisin perinndllinen
munuaissairaus. Siita kaytetadn myods
nimi&  polykystinen munuaissairaus,
rakkulamunuaistauti  tai rakkulamu-
nuaiset sekd sairauden englannin-
Kielisestd nimesta tulevia lyhenteita
ADPKD tai PKD.

Sairaudessa munuaisiin kehittyy nes-
teen tayttémia rakkuloita, jotka laaje-
nevat ja lisdantyvat ian myota. Rak-
kuloiden tayttamé& munuainen Vo
painaa jopa viisi kiloa, kun normaali
munuainen painaa 150 grammaa.
Valkka munuaisiin olisi muodostu-

nut paljon rakkuloita, varsinainen
munuaisten vajaatoiminta  kehittyy
yleensé hitaasti. Dialyysihoidon aloit-
taminen alle 30-vuctiaana on harvi-
naista. Keskimaarin dialyysi aloitetaan
58-vuotiaana. Sairauteen liittyy myos
maksaan muodostuvat nesterakkulat,
kohonnut verenpaine, aivoverisuon-
ten pullistumat ja aivoverenvuodot
sekd sydamen lappaviat. Rakkuloiden
puhkeaminen tai kookkaat rakkulat tai
munuaiset voivat aiheuttaa kipua.

Polykystinen munuaissairaus ei ete-
ne kaikilla sairastuneilla samalla ta-
valla edes saman suvun sisélld. Jo
nuorena koholla oleva verenpaine,
kookkaat munuaiset ja verivirtsaisuus
ennustavat sairauden nopeampaa
etenemista.

"Tdamén sairauden kanssa saa elda yleenséa huolettoman
lapsuuden ja nuoruuden, perustaa perheen ja tehda kaiken
eldmééan kuuluvan sairauden sitéd estamdtta.” -Sirpa
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Sairauden toteaminen

Polykystista munuaissairautta osataan epailla, jos tiedetdan suvussa
olevan sairautta, kun etsitddn syytda kohonneeseen verenpaineeseen,
verivirtsaisuuteen, jatkuviin virtsatieinfektioihin tai munuaiskiviin. Jos-
kus sairaus voidaan todeta sattumalta, kun tutkitaan syyta esimerkiksi

vatsakipuihin.

Sairauden diagnoosi varmistetaan mu-
nuaisten ultradanitutkimuksella. Joskus
voidaan tehda myds magneettikuvaus
tai tietokonekerroskuvaus.

Salrauden aiheuttava geenivirhe voi olla
kahdessa eri geenissa. PKD1-geenissa
oleva mutaatio on yleisempi ja se on 85
prosentilla periytyvaé sairautta sairasta-
vista, PKD2-geenisséa oleva mutaatio on
harvinaisempi ja sairastuneita on noin
15 prosenttia. PKD1-muotoa oleva sai-
raus etenee yleensa nopeammin kuin
PKD2-muoto.

Jos suvussa on sairauden PKD1-muo-
toa ja munuaisiin ei ole muodostunut
rakkuloita 30 ik&vuoteen mennessa,
voi olla varma, etta ei ole perinyt sai-
rautta. Jos ei tiedetd kumpaa tyyppia
sairaus on, ik&rajana rakkuloiden muo-
dostumiseen pidetaan 40 vuoden ik&aa.

Geenitutkimuksella voidaan tutkia sai-
rauden aiheuttavan geenivirheen tyyp-
pi. Sita el kuitenkaan tarvita vahvista-
maan sairauden diagnoosia, jos tautia
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on jo todettu suvussa. Geenitutkimus
kannattaa tehd&, jos suvussa ei ole
aiemmin  esiintynyt  munuaissairautta
tai jos suunnittelee luovuttavansa mu-
nuaisen sairastuneella lahiomaiselleen.
Yleinen suositus on, ettd geenitestid ei
tehtaisi lapsille ennen 18-vuoden kéa
ilman erityista syyta. Ultradanitutkimuk-
sen voi tehda nuoremmillekin, 15-vuo-
tias pystyy jo itse paattamaan, haluaa-
ko tietdé sairaudesta. Jos sen ikéisena
ei todeta rakkuloita, on vain pieni mah-
dollisuus, etta sairastaisi PKD:ta siita
huolimatta.

"Olen tiennyt parikymppisests,
ettd jonakin pdivana munuaiseni
lakkaavat toimimasta. Vélilld tieto on
ollut raskas kantaa. Aloitin dialyysin
kevédlld ja olen munuaisen siirtolis-
talla. Nyt mieli on seesteinen, jopa

optimistinen.” -Sirpa



Periytyminen

Polykystinen munuaissairaus periytyy vallitsevasti. Geenivirheen voi

saada isaltaan tai aidiltaan.

Lapsella on 50 prosentin mahdollisuus
Saada sairaus, jos se on toisella van-
hemmista. Sairastuneella voi siis olla
terveitd sisaruksia. Sairaus el periydy
kauempaa suvusta. Jos vanhemmalla
el ole sairautta, sita ei voi siirtéda lapsil-
leen. Sairautta ei voi kantaa pillevast,
silld munuaisiin muodostuu aina rakku-
loita.

Polykystinen munuaissairaus ei esta
lasten hankkimista. Sairaus ei yleensa

vaikuta raskauden kulkuun. L&hetteen
perinnollisyysneuvontaan voi  pyytaé
hoitavalta 1&8karilta, jos haluaa tietaa
tarkemmin sairauden periytymistavas-
ta. Neuvonnassa moni pelko voi 0soit-
tautua turhaksi.

Rakkulamunuaistautin - voi  sairastua
myos iiman, etta sen olisi perinyt van-
hemmilta. Kymmenesosalla geenivirhe
syntyy itsestéan, eika sairautta ole ta-
vattu suvussa aiemmin.,
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Oireet

Sairauden varhaisessa vaiheessa oireita ei ole usein lainkaan.
Oireet voivat olla erilaisia ja ne kehittyvat eri tavalla eri ihmisill&.
Yleisia oireita ovat kipu ja kohonnut verenpaine.

Kipu

Kipu vatsassa, seléssé tai kyliessé on
yleinen oire. Akilinen kipu liittyy rakku-
lan puhkeamiseen, infektioon tai mu-
nuaiskiviin, Pitk&aikainen sarky johtuu
kookkaista munuaisista ja rakkuloista.

Kipua voidaan hoitaa sen syyta hoita-
malla, esimerkiksi isoja rakkuloita voi-
daan tyhjentda. Omalta hottavalta 1&&-
kariltd saa tarvittaessa tietoa sopivasta
Kipuldakityksesta.
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Kohonnut verenpaine

Viidesosalla sairastuneista on kohon-
nut verenpaine jo ale 20-vuotiaana.
Korkean verenpaineen voi havaita vain
mittaamalla, sila se ei aina aiheuta oi-
reita. Kohonnut verenpaine vahingoittaa
munuaisia, sydanta ja verisuonia.

Verenpaineen  hoidossa  terveelliset
elintavat ovat tarkeitd. Likunta ja ter-
veellinen ruokavalio, runsaskuituinen ja
vahasuolainen ruoka seka kovien ras-
vojen valttdminen ovat keinoja laskea



kohonnutta verenpainetta. Tupakoinnin
lopettaminen ja alkoholin k&ytdon vahen-
taminen on aina tarkeaa.

Kohonneen verenpaineen ladkehoitoon
kaytetaan 1aakarin maaraamia ACE-es-
tajia ja AT2-salpaagjia. Hoidon tavoittee-
na on 130/80.

Verenpaine voi olla koholla jo lapsena.
Lapsille suositellaan verenpaineen mit-
tausta 5 ikAvuodesta alkaen, jos suvus-
Sa on sairautta.

\erivirtsaisuus,
valkuaisvirtaisuus

Sairauteen voi littya hematuriaa eli ve-
rivirtsaisuutta, varsinkin silloin, kun rak-
kulat puhkeavat. Myds munuaiskivet
voivat aiheuttaa verivirtsaisuutta.

Proteinuria eli valkuaisvirtsaisuus on har-
vinaisempaa ja se on yleensé lievaa.

Aivovaltimopullistuma,
aivoaneurysma

Sairastunellla on suurentunut riski saa-
da aivovaltimopullistuma ja aivoveren-
vUOto, jos naita on ollut suvussa. Riskia
kasvattaa korkea verenpaine, tupakointi
ja runsas alkoholink&ytto.

Jos tiedetaan, ettéd suvussa on ollut ai-
voaneurysmia tai sairastuneella on ollut
paansarkya, aivoverisuonten kunto voi-
daan tutkia magneettiangiografialla.

Sydansairaudet

Sairauteen liittyy sydédmen lappavikoja
ja vasemman kammion paksuuntumis-
ta, mik& ei selity kohonneella verenpai-

neella. L&dkar voi tehda tarvittaessa
sydamen ultragdénitutkimuksen.

Munuaiskivet

Sairauteen liittyy riski saada munuais-
kivia. Pienet munuaiskivet eivat valtta-
mattd aiheuta oireita, mutta isommat
voivat tukkia virtsanjohtimen. Tama voi
aiheuttaa kipua, verivirtsaisuutta ja ti-
hentynytta virtsaamistarvetta.

Virtsatietulehdukset

Rakkulat voivat estaé virtsan kulkua ja
alheuttaa virtsatieinfektion. Hoitamaton
virtsatietulendus voi levitd munuaisiin
ja vahingoittaa niitéd.  Jos epéilee tuleh-
dusta, on térke&d hakeutua l8akarin,
jotta antibioottihoito voidaan aloittaa
tarvittaessa.

Maksarakkulat

Y1i 90 prosentilla sairastuneista on rakku-
loita my©s maksassa. Ne ovat yleisem-
pid naisilla. Maksarakkulat aiheuttavat
kipua ja ylavatsaoireita seka pahoin-
voinnin tunnetta, mutta eivat yleensa
vaikuta maksan toimintaan.

Muita oireita

Sairastuneille on muita enemman diver-
tikkeleita eli paksusuolen alueen pussi-
maisia pullistumia ja vatsanalueen tyria.
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Sairauden hoito

Polykystisen munuaissairauden hoito on pitkalti sen aiheuttamien
oireiden hoitoa. My0s terveet elintavat ovat tarkeitd. Sairauden
parantavaa ladketta ei vield ole kaytdssa.

Verenpainetaudin  hyvan hoidon on
todettu vaikuttavan sairauden ennus-
teeseen. Laakehoidon liséksi terveet
elintavat ovat tarkeitd. Vahasuolainen
ruokavalio auttaa hallitsemaan veren-
painetta ja vahentdd elimistoon kerty-
van nesteen maaraa.

Yiipaino liséd riskia sairastua tyypin 2
diabetekseen, nostaa verenpainetta ja
huonontaa veren rasva-arvoja. Paino
putoaa pysyvasti, kun likuntaan yhdis-
ta4 terveellisen ruokavalion. Likunta va-
hentaa erityisesti vyotardrasvaa, vaikka
painonpudotus ei olisikaan suuri.

Tupakointi nostaa verenpainetta ja veren
huonoja rasva-arvoja. Runsas alkoholin
kayttd nostaa painoa, veren huonoja
rasva-arvoja ja aheuttaa suola- ja mi-
neraalitasapainon hairidita. Tupakoinnin
lopettaminen ja alkoholink&ytdon vahen-
tdminen kannattaa aina.

Oikea ruokavalio on tarkea hoitomuoto,
sitten kun munuaisten vajaatoiminta on
kehittynyt. Ennen dialyysihoitoa tarkkail-
laan ravinnosta usein suolan, proteiinin
eli valkuaisen, fosforin ja joskus myods
kaliumin saantia. Oikea ruokavalio on
yksilollinen ja hoitava 1&akéari ja ravitse-
musterapeutti antavat siitéd tarvittaessa
lisdohjeita.
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Sairauden parantavaa 188ketta ei ole,
mutta tulossa on lAdkehoitoja, joiden
odotetaan hidastavan sen etenemista.
Sairauden seuranta on pa&osin  ter-
veyskeskuksessa ja erikoissairaanhoi-
toon siirrytdan, kun munuaisten vajaa-
toimintaa on kehittynyt,

Munuaisrakkuloita  voidaan tyhjentaa,
mik& auttaa niden aiheuttamaan ki-
puun, mutta se ei kuitenkaan vaikuta
Sairauden etenemiseen. Toimenpitee-
seen littyy liséksi tulehdusriski. Puhjen-
neen kystan aiheuttama infektio voi ai-
heuttaa kivun ja verivirtsaisuuden liséksi
[Ammon nousua. L&8kar maaréa tarvit-
taessa tulehdukseen antibioottinoidon.

Munuaisten  vajaatoiminta  tarkoittaa
sita, etta veri el puhdistu kuona-aineista
kunnolla ja nestetta ei poistu riittavasti

"Aitini kuoli munuaistautiin vuonna
1964, mutta minulla on mahdol-
lisuus dialyysiin ja elinsiirtoon.
Tulevilla sukupolvilla voi jo olla
kaytdsséan ldakehoito, joka estdé
taudin kehittymisen.”
-Sirpa



kehosta. Vajaatoiminta on usein oiree-
ton varsin pitk&dan. Ensioireet saattavat
tulla vasta, kun munuaisten toiminta on
heikentynyt muutamaan  kymmeneen
prosenttiin normaalista.

Dialyysihoito korvaa osittain omien mu-
nuaisten toimintaa. Dialyysihoito voidaan
tehdd joko veriteitse hemodialyysina
tai vatsakalvodialyysina k&yttden omaa
vatsakalvoa dialyysikalvona. Hoitomuo-
to valitaan yksilollisesti.

Polykystisen munuaissairauden takia
tehtyjen munuaisensiirtojen tulokset ovat

vleensé hyvia. Sirrettdvd munuainen
saadaan aivokuolleelta tuntemattomalta
luovuttajalta tai terve ihminen voi luovut-
taa toisen munuaisensa omaiselleen tai
laheiselle henkildlle. Geenivirheellda e
Ole vaikutusta siirteeseen eli siirrettyyn
munuaiseen el muodostu  rakkuloita.
Oma munuainen voidaan joutua joskus
poistamaan, jos siina on kivuliaita isoja
rakkuloita tai tulehdus tai tarvitaan tilaa
munuaisensiirtoa varten.
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"Ensin saat tiedon
sairaudesta, sitten sen
kanssa pitéa ruveta
elamdéan. Otin asioista
selvda, ettéd tiesin mitd
odottaa.” -Saara

Tietoa ja tukea

Sairauteen sopeutuminen vaatii tietoa ja uusien asioiden oppimista.
Muiden saman kokeneiden kanssa puhuminen antaa neuvoja arkeen ja
uskoa tulevaan sairauden eri vaiheissa

Sairastuminen tuo eldm&an muu-  kumppanuutta, jossa molemmat osa-
toksia ja herattdd kysymyksia ja  puolet ovat tuen antajia ja saajia.
huolta tulevaisuudesta ja jaksami-
sesta. Alka auttaa sopeutumaan
sairauteen ja muuttuneeseen ela-
mantilanteeseen. Luotettavaa tie-
toa saa muun muassa Munuais- ja
maksalitosta. Omalta hoitavalta 18a-  Liiton  jasenyhdistysten  tapahtumissa
karilta voi kysya kakkea mieltd as-  Vvoit tavata muita sairastuneita tai heidan
karruttavaa. Tietoa ja tukea arkeen l&heisi&én. Tilaisuuksissa huvi ja hyoty
saa myds liton sopeutumisvalmen-  yhdistyvét.

nuskursseilta.

Liiton vertaistukija on koulutettu ja vas-
tuunsa tunteva. Kun kaipaat itsellesi
vertaistukijaa, ota yhteys littoon tai tayta
kotisivuilla oleva lomake.

Vertaistuki auttaa selviytyméaadn sai- "En ole Katkera tai vihainen. Sairaus
rauden eri vaiheissa. Vertaistukija on osui kohdalleni, enké sille mitéén
kokenut elamassaan samoja asioita voi. Oman lapsen kohdalia asia oli
kuin tuettava. Vertaistuki taydentaa vaikeampi hyvéksya. Sairaus on
terveydenhuollon  seka  laheisten yhdistanyt sisaruksia, ja aiheesta

puhutaan avoimesti.”

ja ystavien antamaa tukea. Se on e )
-Saara ja Sirpa, sisarukset

tasavertaista ja luottamuksellista
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Terveelliset elintavat

I:iiku saanndllisesti. Syt terveellisesti, vihenna suolan maaraa.
Ala aloita tupakointia tai lopeta se. Vahenna alkoholinkayttoa.

=~ %

Lisaa likuntaa

Arkilikunnan lisaaminen on hyva tapa lik-
kua enemman. Aloita rauhallisesti, jos et
ole ennen likkunut. Harjoittele monipuo-
lisesti., Muista kestavyys, lihasvoima ja
likkuvuus. Harrasta kohtuukuormitteista
kestavyyslikuntaa ainakin 150 minuuttia
tai raskasta 75 minuuttia vilkossa.

Vahemman suolaa

Runsas suolankayttd kerad elimistobon nes-
tettd ja nostaa verenpainetta. Lue tuotese-
loste ja vertalle tuotteita. Valitse vahemman
suolaa siséltava vaihtoehto. Suurin osa
suolasta saadaan leivasta, leikkeleistd ja
juustoista. Einekset ja valmisruoat sisaltavat
usein paljon suolaa. Vahenna suolaa vahi-
tellen. Vahasuolaiseen ruokaan tottuu pa-
rissa vilkossa.

Esitteen asiantuntijana on toiminut LT, nefrologian apulaisylildakéari Anne Lumiaho, KYS

Lis&é tietoa polykystisestd munuaissairaudesta saa kampanjan tukijan
Otsuka Pharma Scandinavia AB:n sivulta www.munuaisrakkula.fi.
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Munuais- ja maksaliitto

Munuais- ja maksaliitto tukee sairastuneita ja elinsiiron saaneita seka
heidan l&heisiaan. Jasenyhdistyksissa voi tavata muita saman koke-
neita. Liittoon kuuluu 19 jasenyhdistystd, joissa on yhteensa 6000
henkilojasenta. Yhdistyksen jaseneksi voi littya kuka tahansa toimin-
nasta kiinnostunut. Liittyminen on paras tapa tukea liton ja yhdistyk-
sen tavoitteita ja toimintaa.

Tietoa

Sairauteen sopeutuminen vaalii tietoa ja uusien asioiden oppimista.
Liitto jakaa luotettavaa tietoa munuais- ja maksasairauksista ja niiden
hoidosta seka elinsiirroista. Liitto tekee sairastuneiden tilannetta tun-
netuksi ja poistaa ennakkoluuloja.

Toivoa

Liitto valittaa vertaistukea ja mahdollisuuden jakaa kokemuksia. Vapaa-
ehtoistoiminta lisda omaa ja laheisten hyvinvointia sek& luo yhteen-
kuuluvuutta. Yhdistys antaa elaman suurissa muutoksissa ystavyytta
ja paikan toimia.

Tukea

Muuttunut elaméantilanne vaatii uusia keinoja selviytya arjesta. Liitto
tukee kuntoutumista, jarjestdd sopeutumisvalmennuskursseja ja an-
taa neuvoja sosiaaliturvasta. Yhdistyksen virkistystapahtumissa huvi
ja hyoty yhdistyvat,

Munuais- ja maksaliitto
Kumpulantie 1A, 6. krs, 00520 Helsinki

050 3415 966 (klo 10-14)
www.muma.fi
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Esitteen painatusta on tukenut Otsuka Pharma Scandinavia AB
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