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NeposS

Graviditet og fgdsel ved akutte porfyrisykdommer

Nasjonalt kompetansesenter for porfyrisykdommer (NAPOS) far med jevne
mellomrom henvendelser vedrgrende svangerskap og porfyri, og vi beskriver
her noen generelle rad for personer med porfyrisykdommene akutt
intermitterende porfyri (AIP), herediteer koproporfyri (HCP) og porphyria
variegata (PV).

Ved sparsmal eller spesielle problemstillinger kan man ta kontakt med NAPOS

pa telefon 55 97 31 70 for radgivning av helsepersonell.

Oppsummerte anbefalinger

Svangerskap

* Ved fagrste svangerskapskontroll, send inn urinprgve til NAPOS

« Ved svangerskapskvalme, veer oppmerksom pa a ha et tilstrekkelig karbohydratinntak
« Ved bruk av legemidler, sjekk om disse er trygge & bruke bade med hensyn

til svangerskap og akutte porfyrisykdommer (egen legemiddeldatabase)

Fadsel

+ Informer behandlende lege og fadeinstitusjon om disposisjon for en akutt

porfyrisykdom (AIP, HCP eller PV) i god tid fer fadsel, slik at man kan planlegge
legemiddelbruk og oppfeling rundt eventuelt keisersnitt
» Sikre tilstrekkelig karbohydratinntak under fgdsel — vurder eventuelt glukoseinfusjon

* Ved mistanke om akutt porfyrianfall, se egne behandlingsretningslinjer, send 20 mL
morgenurin til kontroll, og ta ved behov kontakt med NAPOS pa telefon 55 97 31 70
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Svangerskap ved akutte porfyrier (AIP, HCP eller PV)

Ved AIP, HCP og PV anbefaler vi & sende inn en urinprgve til NAPOS ved farste
svangerskapskontroll (eget rekvisisjonsskjema). En slik kontroll av porfyrinutskillelse i

urin gir et sammenligningsgrunnlag hvis det senere i svangerskapet skulle veere
mistanke om akutte anfall eller forverring av symptomer. Utover dette trenger man
ikke sende inn nye urinprgver for porfyrikontroll med mindre den gravide selv er

engstelig og gnsker dette, eller det er mistanke om gkt sykdomsaktivitet.

Det er i utgangspunktet lite som tilsier at man generelt trenger noen spesiell
oppfelging av svangerskapet ved porfyrisykdom, men en studie som er utfgrt ved
NAPOS indikerer at det kan veere hensiktsmessig med noe hyppigere kontroller

gjennom svangerskapet hos fgrstegangsfedende med aktiv AlP.

Unnga utlgsende faktorer under svangerskap

Vanligvis er et svangerskap i seg selv ikke en arsak til utlgsning av akutte
porfyrianfall. Erfaringer ved NAPOS tilsier imidlertid at noen gravide med akutt
porfyrisykdom kan oppleve forverring og aktivisering av sykdommen, mens andre
opplever det motsatte. NAPOS anbefaler gravide med akutte porfyrisykdommer &
falge generelle retningslinjer for gravide i tillegg til & unnga utlgsende faktorer ved

akutt porfyrisykdom.

Ved behov for nye legemidler ma personer som er disponert for en akutt
porfyrisykdom, alltid konferere om legemiddelet er trygt & bruke ved & sjekke opp mot

legemiddeldatabasen for porfyri, som finnes p4 www.napos.no.

Tilstrekkelig inntak av karbohydrater og regelmessige maltider er viktig for alle med
akutte porfyrisykdommer, men det kan vaere hensiktsmessig a tenke litt ekstra pa
dette i forbindelse med svangerskapskvalme. Faglg generelle kostholdsrad for gravide

og spis gjerne mindre og hyppigere maltider. Det er ikke anbefalt & forebygge anfall
ved a innta sukker, men & spise langsomme karbohydrater, det vil si mat med mye

fiber, grove kornprodukter, frukt og grennsaker.

Fysisk og psykisk stress kan i seg selv utlgse et anfall av akutte porfyrisykdommer.

For pasienter som er mye plaget av sin akutte porfyrsykdom under svangerskapet

Nasjonalt kompetansesenter for porfyrisykdommer (NAPOS), Avdeling for medisinsk biokjemi og farmakologi,
Haukeland universitetssykehus, Postboks 1400, 5021 Bergen Telefon: 55 97 31 70
E-post: porfyri@helse-bergen.no Internett: www.napos.no


http://ek.helse-bergen.no/docs/pub/DOK11383.pdf
https://www.helsedirektoratet.no/retningslinjer/svangerskapsomsorgen
https://helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/aip-akutt-intermitterende-porfyri#hva-kan-utløse-anfall?https://helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/aip-akutt-intermitterende-porfyri
https://helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/aip-akutt-intermitterende-porfyri#hva-kan-utløse-anfall?https://helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/aip-akutt-intermitterende-porfyri
http://www.drugs-porphyria.org/
http://www.napos.no/
https://helsenorge.no/gravid/mat-og-drikke-nar-du-er-gravid

kan det derfor veere fornuftig a vurdere helt eller delvis sykemelding ved fysisk

krevende eller stressende yrker.

En forutsetning for 4 tilskrive eventuelle plager/symptomer til en genetisk disposisjon
for akutt porfyrisykdom, er at man har gkt utskillelse av porfyrinforstadiene ALA og

PBG i urin. Dette kan enkelt undersgkes ved a sende en urinprgve til NAPOS.

Fadsel og akutte porfyrisykdommer (AIP, HCP eller PV)

De fleste legemidler som brukes i forbindelse med fadsel, er trygge for personer med
akutt porfyrisykdom, inkludert midler til & sette i gang fadsel, midler til
epiduralbedgvelse, lystgass samt de mest brukte smertestillende og kvalmestillende
midlene. Men det finnes ogsa utrygge legemidler som kan veere aktuelle & bruke. Av
den grunn er det viktig & opplyse behandlende lege og fadeinstitusjon i god tid far

forventet fadsel om at man har disposisjon for en akutt porfyrisykdom.

Dersom det blir behov for medikamentell behandling eller narkose ved uforutsette
hendelser, er det viktig at behandler er klar over at ikke alle medikamenter er trygge

a bruke ved akutte porfyrisykdommer.

Ved planlagt keisersnitt ma anestesilege pa forhand sette seg inn i problemstillingen

og fa vurdert hvilke medikamenter som bgr brukes, se «Retningslinje for anestesi,

pre-, per- og postoperativ oppfalging» pa www.napos.no. Ogsa psykisk og fysisk

stress (inkludert operative inngrep), samt infeksjoner og faste/slanking kan utlgse

anfall.

Ved vaginal forlgsning ma pasienten sikres nok karbohydrater. Hvis fgdselen
trekker ut i tid (> 12 timer), anbefales det & starte med glukose intravengst dersom

pasienten ikke kan spise og drikke normalt for & sikre tilstrekkelig karbohydrattilfarsel.

Legemidler ved graviditet og fadsel
Det anbefales generell tilbakeholdenhet med bruk av legemidler under graviditet,
spesielt i farste trimester. Det er imidlertid viktig & behandle mor nar det er indikasjon

for det, men da med lavest mulig dose og i kortets mulig periode.

Nasjonalt kompetansesenter for porfyrisykdommer (NAPOS), Avdeling for medisinsk biokjemi og farmakologi,
Haukeland universitetssykehus, Postboks 1400, 5021 Bergen Telefon: 55 97 31 70
E-post: porfyri@helse-bergen.no Internett: www.napos.no


https://helse-bergen.no/seksjon/Napos/Documents/Retningslinje%20for%20anestesi,%20pre-,%20per-%20og%20postoperativ%20oppf%C3%B8lging%20for%20pasienter%20med%20akutte%20porfyrisykdommer%20250119.pdf
https://helse-bergen.no/seksjon/Napos/Documents/Retningslinje%20for%20anestesi,%20pre-,%20per-%20og%20postoperativ%20oppf%C3%B8lging%20for%20pasienter%20med%20akutte%20porfyrisykdommer%20250119.pdf
http://www.napos.no/

For & sikre tilstrekkelig inntak av karbohydrater kan det ved uttalt
svangerskapskvalme vaere ngdvendig & behandle med kvalmestillende legemidler

som er trygge a bruke for gravide med disposisjon for akutt porfyri.

Alle kvinner, ogsa dem med disposisjon for akutte porfyrisykdommer, anbefales a ta
folsyretilskudd fra den stund de planlegger & bli gravid og ut fgrste trimester. Gravide
som har, eller er disponert for, akutte porfyrisykdommer ma sjekke om legemidler
bade kan brukes under graviditet (spgr pa apotek) og om det kan brukes ved akutte

porfyrisykdommer (se legemiddeldatabasen pa www.napos.no).

De mest vanlige legemidler brukt ved fadsel er trygge. Ved epiduralanestesi og
keisersnitt anbefales NAPOS sitt skriv; «Retningslinje for anestesi, pre-, per- og

postoperativ oppfglging» som inneholder liste over trygge smertestillende og midler

som er aktuelle ved anestesi. Ved bruk av legemidler utover disse, ma man alltid

konferere med legemiddeldatabasen pa www.napos.no for a sikre at legemidlene er

trygge for de tas i bruk.

Ved mistanke om porfyrianfall ved svangerskap eller fgdsel

Anfall ved akutte porfyrisykdommer arter seg i hovedsak som anfall med sterke
magesmerter, kvalme og/eller oppkast, hypertensjon og tachykardi, i tillegg eventuelt
mentale og nevrologiske symptom. Forlgpet av et akutt porfyrianfall er hgyst

variabelt, men et ukomplisert anfall varer vanligvis 5-7 dager.

Ved mistanke om et akutt porfyrianfall sendes 20 mL lysbeskyttet morgenurin
(pakkes i aluminiumsfolie). Urinprgven ma sendes inn via lege og ma vaere hos

NAPOS innen tre dager. Bruk et eget rekvisisjonsskjema.

Normal svartid er 2-3 uker, men dersom det haster a fa svar pa analysene, ta kontakt
med NAPOS for a avtale eventuell gyeblikkelig-hjelp analysering. For mer

informasjon om prgvetaking og forsendelse se www.napos.no.
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Lenker

Nasjonalt kompetansesenter for porfyrisykdommer: www.napos.no

Legemiddeldatabasen: www.drugs-porphyria.org

For informasjon om prgvetaking og innsending, «Rekvisisjonsskjema for
porfyrianalyser», «<Behandlingsretningslinjer» og «Retningslinje for anestesi, pre-,

per- og postoperativ oppfalging» ga til www.napos.no

Artikkel om porfyri og graviditet: www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/20978938

Svangerskapsomsorgen og informasjon til gravide:
https://www.helsedirektoratet.no/retningslinjer/svangerskapsomsorgen/svangerskaps

omsorgen-og-informasjon-til-gravide#gravide-skal-fa-kunnskapsbasert-informasjon-

og-ha-innflytelse-pa-oppfolgingen-i-svangerskapet

Kosthold for gravide: https://helsenorge.no/gravid/mat-og-drikke-nar-du-er-gravid
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