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Utlgsende faktorer og
forebygging av akutte porfyrianfall

@yvind Skadberg
29. oktober 2024
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* Det viktigste med behandlingen er a forebygge
anfall eller den kroniske form for porfyri. Dette
gjores ved at pasientene har et regelmessig
levesett, at de unngar ungdvendig faste og at
de far rask behandling om de far infeksjoner.

* Det er sveert viktig a ha lett tilgjengelig en
liste eller annen oversikt over sikre og usikre
medikamenter ved akutt porfyri.
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Legemidler

* Den mest oppdaterte informasjonen finnes
som en internettressurs i form av en sgkbar
database som gir veiledning i valg av
legemidler
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Legemiddeldatabase for akutte
porfyrisykdommer
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Lenke il databasen www.drugs-porphyria.org

P
T Porphyrin
precursors

Clinical Genetics 2002 5

@kningen i metabolitter

* ALA og PBG hoper seg opp og lekker ut av
leverceller

* Finnes (og kan males) i plasma og urin, er
skadelige og kan fgre til akutte symptomer

* Er skadelig for cellene i kroppen og arsaken til

anfallene
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Utlgsende arsaker  (l)

De viktigste utlgsende arsakene er:

* Medikamenter

* Alkohol

* Menstruasjonssyklus
* Graviditet

Utlgsende arsaker  (Il)

De viktigste utlgsende arsakene er:

* Slanking/ uregelmessige maltider
* Infeksjon

* Stress

* Fysisk anstrengelse

Utlgsende arsaker (lll)

Andre utlgsende arsaker:

* Sgvnforstyrrelser/sgvnmangel

* Rgyking

* Kjemisk arbeidsmiljg

* Stoffmisbruk (hasj, ecstacy,
amfetamin, kokain)

Flere utlgsende faktorer pa en gang

* |levd livkan man oppleve fler uheldige faktorer
samtidig

* Noe kan man forsgke a kontrollere

* Akutt sykdom- infeksjoner- ngdvendig beh kommer
uten at noen gnsker det

* Vikan ikke alltid finne forklaring pa et anfall

* Det kan vaere vanskelig a rette pa utlgsende arsaker

nepos
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Porfyri-registeret spgr

* Mange av dere er med ?

* Dere har fatt
spgrreskjema

* Noen utlgsende arsaker
har klarere arsak-
virkning enn andre

napos
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Nasjonalt porfyriregister: Utlasende faktorer AIP

Psykisk stress

Fysiske pakjenninger
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NAPOS anbefaler arlig kontroll
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Akutt intermitterende porfyri (AIP)

et ‘

« Henvisning tl ultralyd av lever 2 x 3eig his > 503
Biledundersskelse ulralyd, evt. MR ever) or ale ik genetisk
disponerte > 50 Ar pga. 0kt isiko for primar leverkreft
= Registrer pAminnelse | elekironisk pasientiournal

o Send inn urinpreve for analyse av ALA og PBG L]
Forhandsbestil ngdvendig forsendelsesmateriale p3
i analyseoversikien.no eller ta kontakt p telefon 5597 31 70
Relvisisonsskjema skrives ut 12 wuw.napos no
Velg <Oppfolging - ent diagnose» o <AIP: 20 mL morgenuriny
Proven m4 merkes med navn, fodselsdato of pakkes | aluminium

Samtale/veiledning om anfallsutlpsende faktorer
— Legemiddelbruk

— Menstruasjonssyklus, gstrogenpreparater
Alkohol, tobakk, kosthold (sult og slanking)
Infeksjoner, feber, psykisk og fysisk stress

© Undersskelser pa legekontoret / lokalt Iaboratorium =
Blodtryk
Nyrefunksjonsvurdering: s keatinin og estimert GFR —

W 03005.00
Reseptirie legemidler m3 og sjekkes.

 samuale/velledning om anfalsutissende faktorer
= Menstruasjonssyklus, sstrogenpreparater
= Alkohol, tobakk, kosthoid (suit og slanking)
= Infeksjoner, feber, psykisk og fysisk stess

« Registrer diagnose under kritisk nformasion .
jemejournl s ekt mal i 3002 )
— NGl sk sende i rinprove i analyse v L ]

‘ALA 0g PBG ved mistanike om akutt anfall nepos
® oo HELSE BERGEN

Id kort

Denne personen har latent eller aktiv .
AKUTT INTERMITTERENDE
PORFYRI (AIP)

Navn: Kari Olsen Nordmann napos
Fodselsnr: 123456 78910
Mange vanlige og flere imi kan

This person has latent or active

ACUTE INTERMITTENT PORPHYRIA (AIP)

Many drugs, including some anaesthetics, may cause
severe attacks in patients with this disease. Typical
symptoms include severe abdominal pain, neurological
symptoms such as paresis, and psychiatric symptoms such as
anxiety or irritability. For more information, contact the
ian Porphyria Centre (NAPOS) at the address below,

utlese alvorlige anfall av denne sykdommen. Vanlige
symptomer ved anfall er sterke magesmerter, nevrologiske
utfall eller psykiske forandringer. For mer informasjon, kontakt
Nasjonalt for p: (NAPOS)

or visit our website: www.napos.no
Nasjonalt kompetansesenter for porfyrisykdommer (NAPOS)
Laboratorium for kiinisk biokjemi (LKB) ~ Phone: (+47) 55 97 31 70

Fax. 9731 15

Halond Univrsloy :

napos

Gar dere til arlig kontroll ?

« Arlig sjekkliste  * Hvilke prgver

—Blodprgve til —Blod

Napos
—Analyse pa
sykehus

—Lysbeskyttet urin

nepos

Rekvisisjonsskjema
Porfyrisjukdommar

napos

Provetaking, forsending av prover og svartd
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sendest o o, Heparigsset

Do var 1-3 agar. Ved bk v metensmipourae 491, mddenns eponarast

KLINISK INFORMASION MA PAF@RAST SKIEMAET For meir informasjon, 5ié batsida frysast og sendast.
Utgreiing - fyll inn ( Kliniske opplysningar - fyll inn Analysar og svartid
5 P temin v s prsn £ Koneat s AP0S| g o o Ve o
o |m——— e - == -
Viss o: Kva portyrisjukdom ad o o
Ke) o N S
&> Pr—————— T E——
— L = =} a 2
2 Opptolgingav kjent prfyidiagnose-fylimn | i’ B, g
S i 1 | @ o o -
< o [ " -
o g2 - — b b i3 e
x o= N— e e e o ||
I - | [l Atute smertr e emer Mo rmiusende potr v emvider (smpromved
e e - oo
Rsiin [Kengentsl erytropoiensk portyr Wud 12,0

s sporsmi g 55373170

i3
il... Sox Do

Nasjonalt kompetansesenter for porfyrisykdommer (NAPOS)
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Etterutdanningskurs for leger

Fagogutdanning  Kursoversikt Medlem

Logginn sok (@

Forside  Jus ogarbeidsliv Om oss.
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Porfyrisykdommer/porphyrias

Porphyrias
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Haukeland Universitetssykehus, Bergen - HUS
Nasjonalt kompetansesenter for porfyri - NAPOS

Avdeling for medisinsk biokjemi og farmakologi - MBF
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