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Behandling med tolvaptan (Jinarc) —

njursjukvard

Revideringar i denna version
Korrigering under ”Arbetsbeskrivning” punkt 4.

Bakgrund, syfte och mal

Tolvaptan ar en ny mojlig medicinsk behandling for vissa patienter med
adult polycystisk njursjukdom, huvudsakligen vid tecken pa snabb
progress. Den kraver manga olika avvaganden och noggrann uppféljning
samt valinformerad och motiverad patient. Denna rutin ska tydliggora
och sakerstalla sdkra och enhetliga rutiner.

Ansvar

Rutinen dr ett stod for ansvarig behandlande patientansvarig lakare
(PAL) och mottagningsskoterskor dedikerade for denna speciella
patientgrupps uppfoljning.

Arbetsbeskrivning

1. Klar diagnos. Atypiska fall sasom exempelvis unilateral sjukdom
exkluderas. Njurstorleken ska vara storre &n normalt! Se till exempel
”Up to Date” avseende 1 6vrigt kriterier for diagnos.

2. Alder 18-55 ar.

3. Njursvikt stadium 1-4 men ej vid rGFR <25, helst matt med
lohexol-clearance. Samtidigt tecken till snabb progress enligt punkt
4 och/eller svar smartproblematik/allvarliga blédningar. Statistiskt,
enligt flera olika studier, sparar cirka 3 ars behandling 1 ar till dialys.
| genomsnitt minskad progress med 1 ml/min/1,73 m2 I/ar. Tolvaptan
minskar ocksa frekvens smartor, njursten, cystblédningar och
infektioner)

4. Misstanke om snabb progress:

Rubrik: Behandling med tolvaptan (Jinarc) - njursjukvard R
' aVASTRA
Dokument-ID: SKAS9715-1834850575-18 GOTALAN DSREGIONEN

Version: 9.0



OBS! Utskriven version kan vara ogiltig. Verifiera innehallet.

Rubrik: Behandling med tolvaptan (Jinarc) - njursjukvard

GFR-forlust pa >3 ml/min/1,73m2 genomsnittlig nedgang per ar
under senaste minst 4 aren, starker snabb progress, men metodernas
noggrannhet tillater inte att detta anvands som (enda) kriteriet.
(eGFR > 60 hos patient dver 50-55 ar eller eGFR > 75 hos patient
over 45-49 ér eller eGFR > 90 hos patient dver 40-44 ar talar for
langsam progresstakt).

Njurlangd >16,5 cm vid alder <45 ar starker misstanke om snabb
progress.

Hog progresstakt hos slaktingar starker misstanke om snabb
progress.

Trunkerad PKD1 mutation stirker misstanke om snabb progress.
Debut av urologiska symptom fore 35 ars alder starker misstanke
om snabb progress.

Hypertoni fore 35 ars alder starker misstanke om snabb progress.
Klassificerad som snabb progresstakt klass 1 C (OM ytterligare
tecken enligt ovan pa snabb progress), D eller E med htTKV (height
adjusted Total Kidney Volume relaterad till patientens alder) utifran
Mayoklinikens volymskalkylator
https://www.mayo.edu/research/documents/pkd-center-adpkd-
classification/doc-20094754. For att berékna klassifikationen i
kalkylatorn behévs DT-buk lagdos utan kontrast, hogst 1 ar gammal
undersokning*.

Remisstext: ”Polycystisk njursjukdom som utreds avseende
indikation for tolvaptan-behandling”.

Fragestallning: “Tacksam bilder med tunna snitt s att bade hoger
respektive vanster njures sagittala langd, coronala langd, bredd
(width) och djup (depth) kan méitas och anvindas 1 kalkylator”. (I
dagslaget ligger ansvaret hos nefrolog Ted Millberg pa njurmedicin
att mata pa bilderna, Metodbeskrivning).

* Skulle det av ndgon anledning finnas DT-njurar gjord till
exempel med kontrast eller MR-njurar som ocksa ar mindre an 1
ar gammal och dar man fran bilderna kan fa de 4 angivna matten,
kan naturligtvis dessa bilder ocksa anvéandas i sa fall. Lagdos CT-
buk utan kontrast ar dock den billigaste, snabbaste och jamfort
med MR den bésta metoden for att fa bilder optimala om det bara
ar matten man &r ute efter och dar det alltid ska ga att fa dessa
matt utifran de standardbilder som tas.

6. Samrad med kollega. Dokumenteras! Kontraindikationer?

Checklista som finns hos ADPKD-ansvarig sjukskoterska ifylles for
patienten. Hanteras och forvaras sedan vidare hos ADPKD-skoterska.
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(Kopia av varje uppdaterad version till e-arkiv for tillganglighet i
datajournal!). Interaktioner? (FASS)

7. Motivationsbedémning/genomgang/repetition med ADPKD-
ansvarig skoterska/ njursviktskoordinator — minst ett
dokumenterat tillfalle

e Motivation?

e Kontroll avseende eventuell 6nskad/planerad
graviditet. Ovrigt enligt checklista?

e LUTS-symptom? I sa fall férst atgard via urolog.

e Ej grapefruktjuice! Ej johannesort!

e Diuretika utsatt?

e Instruktioner géllande vatskeintag.

Info: De flesta far urinvolym mellan 5-6 liter/dag. Vissa mindre,
vissa mer. Drick efter torst, da vatten. Minska saltintaget. Drick pa
natten nar varit uppe och kissat. Léra sig leva pa nytt satt. Uppehall
med ldkemedel i situationer dar vétskeintag kan bli otillréckligt, till
exempel gastroenterit.

e ADPKD-ansvarig sjukskoterska registrerar
specialldkemedel i SNR.

8. ADPKD-ansvarig sjukskoterska gor rekvisition till
lakemedelsforradet 28-pack 45+15 mg respektive 60+30 mg
respektive 90+30 mg. PAL ordinerar i lakemedelsmodulen i Melior.
| doseringsanvisningen skrivs hur mycket som ska Idmnas ut varje
gang, dock maximalt for tre manaders forbrukning. ADPKD-ansvarig
sjukskoterska lamnar ut till patienten och signerar i Meliors
lakemedelsmodul. | faltet for utdelningskommentar gor
sjukskoterskan ett fortydligande att signering géller utldmnande och
vilken méangd som har l&mnats ut.

9. Starta behandlingen. Starta pa ledig dag/helg. Intas minst 30
minuter FORE frukost. Nasta dos intas 8 timmar dérefter, helst minst
30 min fore/efter mat. Dos titreras upp 1 gang per manad till om
mojligt malet 90+30 mg/dag. Uppehall vid risk for vatskebrist!!
Hoppa 6ver medicinen vid diarréer, krakningar, eventuellt &ven vid
hog feber och kraftig varmebdlja, beroende pa hur vétskeintag
fungerar. Vid aterstart av behandlingen tas direkt ordinarie dos igen.

Uppfoljning

1. Leverstatus och elstatus fore behandlingsstart och efter 2 + 4
veckors behandling, darefter 1 gang/manad i 18 manader, darefter
var 3:e manad sa lange behandlingen pagar.
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- Om begynnande stigande levervéarden men <2 x ovre
referensvéardet OMKONTROLL av leverstatus inom 1 vecka.

- Om ASAT/ALAT >2 x Ovre referensgrans eller dubblat
utgdngsvarde — UPPEHALL, och om normaliserat kan man
starta om behandlingen med labkontroll 1 gang per vecka
forsta manaden och fortsatta behandlingen sa lange som ej
overstigande enligt nedanstaende.

- Om ASAT/ALAT >3 x Ovre referensgréns och Bilirubin >2 x
ovre referensgrans — UTSATTNING.

- Om ASAT/ALAT >5 x Ovre referensgréns i mer &n 2 veckor
— UTSATTNING.

- Om ASAT/ALAT >8 x Gvre referensgrans — UTSATTNING.

- Fysiologiskt kan ses nedgang eGFR pa 5-10% omedelbart
efter behandlingsstart.

- Om patienten inte tolererar full dos maste kontroll av U-
osmolalitet (morgonurin) goras. Vid <300 mOsm/kg kan
starka att man da stannar pa den lagre dosen.

2. S-urat (bra markor for dehydrering, men dven forvantad uppgang
och risk for gikt) fore behandlingsstart och nér patienten &r uppe i full
dos.

- Behandla sedvanligt eventuell gikt och satt darefter in
Allopurinol. Allopurinol kan &ven Gvervégas vid mycket
kraftig urat-stegring.

3. Sjukskoterskebesok inklusive blodtryck (mal 120-130/80-85) med
avstamning redan efter 1-2 veckor samt manad 1, 2, 3 och 6.
Telefonkontakt darutdver vid behov med sjukskoterska. Dérefter ett
sjukskaterskebesok arligen mellan lakarbesoken. Da skriver
sjukskaterska remiss for lohexol-clearance utifran da aktuellt
kreatininvérde att utforas innan nastkommande lakarbesok.
Lakemedelsutlamning efter uppnadd slutdos sker fran
Njurmottagningen for 3 manader at gangen och behdver inte rendera
nagon annan kontroll/uppfoljning.

4. Lakarbesok 1 gang per ar. Progressen foljs med arlig lohexol-
clearance och i CKD I-II (eventuellt 111) &ven Cystatin C. Om mojligt
kan (men inte obligat) njurvolymen foljas var 3:e — 5:e ar, helst med
den metod som anvandes initialt (DT lagdos utan kontrast).
Alternativt ultraljud for minskad straldos. Behandlingen kan
behallas tills 6vergang skett till CKD 5, utsatts senast vid eGFR 10.

Bilaga 1: Metodbeskrivning
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