Porphyria cutanea tarda
vanligaste porfyriformen

Den medicinska kontrollen ett lagarbete

Vid porphyria cutanea tarda
ar hudskorhet och blasor pa
handryggar och fingrar de mest
framtradande symtomen pa den
bakomliggande porfyrinmeta-
boliska rubbningen, och patien-
ten soker darfor oftast hudlaka-
re. Mangden av utlésande till-
stand och férekomsten av asso-
cierade sjukdomar gor dock
omhandertagandet till ett lagar-

som ar utsatta for solljus, men eftersor
de inte uppstar i direkt anslutning till
exponeringen &r patienten ofta omedve
ten om sambandet. Det som i allménhu
for patienten till lakare ar att huden p:
ovansidan av handerna blivit dmtalic
och att aven obetydliga mekaniska p<
frestningar ger upphov till bldsor. Nar
dessa spricker, uppstar ytliga ulcer
som laker endast langsamt och und
bildning av arr.

Ockséa slemhinnorna kan vara ljus

Denna artikel avslutar serien. Tidigare
artiklar var inforda i Lakartidningen 25/98
och 26-27/98.

Porfyri

bete mellan hudlakare, leverspe- kansliga, och det finns observationer a

cialist och porfyrilaboratorium. patienter fatt blasor i munnen efter tanc
behandling med plasthérdning via lam

pa.

B tetracykliner, nalidixinsyra och pyri-
Aven om porfyriregistret ar synner- doxin.

ligen ofullstandigt nar det géller denna Fria radikaler Om aktiviteten av UPGD gar ner un-

porfyriform ar porphyria cutanea tarda Predilektionsstéllet fér symtomender ca 20 procent av den normala an-

(PCT) utan tvivel den vanligaste av davgdors av att porfyriner inlagrats i husamlas de flerkarboxylerade porfyriner

porfyrinmetaboliska rubbningarna. Detlen och gjort den solkénslig. Dessa foisom ger upphov till hudskadan och som

finns troligen ingen hud- eller medi-eningar, som ar mellansteg i den kedjmarkerar Overbelastning av detta en-

cinklinik i landet som inte har erfaren-av reaktioner som bygger upp jarnporzymsteg genom att upptréada i 6kad

het av sjukdomen. fyrinet hem, har en struktur i bindningsméangd i urin och feces.
Hudférandringarna, som ar det mestlektronerna som gor att de kraftigt ab-

ibgonfallande symtomet, upptradesorberar vissa vaglangder i det ultravio- Olika former av PCT

framst p& sddana stallen av kroppedetta omradet. Nar de i de ytliga hud- Beroende pé vad som ligger bakom

lagren utsatts for detta ljus av omkrindevercellernas forsdmrade dekarboxy-

400 nm vaglangd, aktiveras molekyleeringsformaga indelas PCT i olika sub-

sa att fria radikaler genereras i vavnayper [2].

den. Dessa skadar lysosomer i endotel, Klassificeringen ar viktig eftersom

fibroblaster och basalceller med resulvar och en av formerna fordrar sin spe-

overlakare, med dr tat att huderl blig skor. Hudpreparatetiella handlaggning, aven om grundbe-
uppvisar sma blasor i hudlagren, sorhandlingen kan vara densamma.

STIG THUNELL . flyter samman till de subepidermala Den familjara formenRCT typ 1)
overlakare, docent, bada verksampyllae som &r typiska. Man ser ocksar klart genetiskt betingad. Den upp-
ma vid Porfyricentrum Sverige. En-tjockvaggiga blodkarl omgivna av plastrader ibland tydligt som slaktsjukdom
heten flyttade vid arsskiftet fran S:tmaproteiner som lackt ut och fangatsach kan debutera redan i barnadren.
Gorans sjukhus till den laboratorie-hasalmembranzonen. Aktiviteten av UPGD &r ca 50 procent
medicinska divisionen vid Hud- av den normala i alla kroppens celler.
dinge sjukhus och bildar dartillsam-  pekarboxyleringsdefekt Detta inkluderar erytronet, vilket med-
mans med metaboliska laboratoriet Bakom den kliniska bilden ligger ger att PCT-anlaget kan pavisas, ocksa
Centrum for medfodda metaboliskasg gott som alltid sankt aktivitet iinnan det manifesterats kliniskt, ge-
sjukdomar. levern av uroporfyrinogendekarboxy-nom bestamning av enzymets aktivitet

ROLF HULTCRANTZ las (UPGD), enzymet som kopplar bort de réda blodkropparna.
docent, 6verlakare vid kliniken for attiksyragrupper fran porfyrinmoleky- Bakom enzymrubbningen ligger en
gastroenterologi och hepatologi  lens sidokedijor, sa att denna kan forasutation i den gen pa kromosom 1

ANNE-MARIE ROS vidare i den sekvens av fortsatta realsom programmerar for UPGD-protei-
docent. dverlakare vid hudkliniken tioner som leder till bildningen av hemnet. De PCT-mutationer som har upp-
bada vid Karolinska sjukhuset’(Faktaruta 1). . tackts har som gemensam effekt att de
Stockholm ' Undantaget ar sa kallad pseudopohalverar aktiviteten av enzymet, me-
. fyri, dar hudblasorna inte kan forklarasian mangden enzymprotein i allméan-

GORAN WENNERSTEN av en storning i porfyrinomsattningerhet ar bibehallen. Detta beror pa att an-

docent, chef for hudmottagningen/1] och som kan upptrada under dialykagsbararen fran den ena av foraldrar-

vid Betaniastiftelsens sjukhus,eller efter behandling med vissa lakena har arvt en muterad UPGD-allel,

Stockholm. medel som t ex naproxen, furosemidsom producerar ett i stort sett bibehal-
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— FAKTARUTA 1

@ Uroporfyrinogendekarboxylas (UPGD)

i

8-COOH

Uroporfyrinogen

12908

glycin
succinat

7-COOH  6-COOH 5-COOH 4-COOH

Uroporfyrinogendekarboxylas

Uroporfyrinogendekarboxylas (UPGD) ombesérjer en stegvis och langtgaende dekarboxylering av det initialt bildag
rinet i hemsyntesen: uroporfyrinogen. Reaktionsprodukten lankas vidare i den kedja av dedicerade enzymatiska forlog
sin slutpunkt i det réda blodfargamnet. Levern har den snabbaste omsattningen av hem i kroppen. Vid skador pa hep
stérs dekarboxyleringsfunktionen pa ett tidigt stadium. Om aktiviteten av UPGD sjunker kraftigt blir dekarboxyleringss
nalsdga i syntesforloppet, och porfyriner med 8-5-karboxylgrupper i sidokedjorna ackumuleras. De ger upphov till skad

bildar radikaler, som skadar vavnaden. Jarn spelar en kritisk roll i de patogenetiska férloppen. Ostrogener, alkohoh&is
nerade kolvaten och hepatotropa virus ar andra faktorer som satter ned UPGD-aktiviteten i levern. Vid porphyria cutg

patocyterna, vilket kan leda till cirros och malign omvandling. | de ytliga hudlagren aktiveras porfyrinerna av ultragalett |j

e porfy

p som har
atocyterna
eget ett

or pa he

sa hal
inea tarda

typ Il &r dekarboxyleringskapaciteten halverad genom en mutation i den gen som svarar for syntesen av enzymet.

let enzympotein, déar dok den kaa-

svam PCTliknande hudsymtom, uos

Iytiska fickan p& enzymet ar ur funk kelsveghet ot ledinfammaioner. Ge

tion.

nom den gtremt 1ang biolagiska hat

PCT typ Il &r en autosomalt domi veringstiden for HCB karstod symtom
nant sjukdom, men den kliniska penehos mang as paientena fortfarande

transen &ar ofullstandig bcbewoende
av yttre faktorer. Bamen till pdienter

med den &miljara formen bér med
hjalp av Ery-UPGD anlgstestas sa-ti
digt som mdjligt. Om de skulle havr
anlaget, vilket det &r 50 mrcents isk

for, ar det vadefullt at de sa tidigt som
mojligt far kannedom om sin tianta
rubbning ot information om hur de
skall forhalla sig for & motverka at

rubbningen biyter igenom i maniést

sjukdom.

Vid spordisk PCTPCT typ ), som
ar ungeféar lika \anlig som dendmiljé
ra formen, kan nagn avsgang inte pa
visas, ob de roda lndkroppanas akti
vitet av UPGD &r nomal.

En ovanlig form, PCT typ IIl har be

20 ar sena; da en Klinisk uppféljnings
studie gjodes.

och biokemisk emission som kanava
flera &r Detta ar en behandlingsim
som ar erksam oksa pa ptenter med
nomala janforrad

Expeimentella iakttgelser tyder pa
att jamet kdalyserar en omandling &
substatet fér UPGD dvs uoporfyrino-

Sekundar PCTipptrader hos ensta gen, till en hdammagr av enzymet. Enc

ka njumpaienter under hemodigs. |
motsds till forhallandet vid pseudopor
fyri, som o&sa kan ses under djabe
handling ar plasmans halvgorfyriner
Okad Detta beor pa dt de ferkarboxy-
lerade porfyinema i Hodet tlanspote-
ras tundna till plasmproteiner ob dar
for clearas ofullstandigt gnom diays-
membanen.

Flera gener inblandade?

Jan spelar en cerdtroll i patogene
sen [3]. De lesta & typ I-Ill-patienter
na har latt till méattligt 6kade jadepaer
och hepatisk sideps. Naga studier som

skiivits nyligen. Hudsymtomen upptré gjordes med hjalpvaHLA-A3 och and

der familjevis och har uppenbéigen
genetisk bakgind men i motses till
forhallandet vid PCT typ Il ar girocy-
temas UPGD-aktiitet nomal. Korre-
latet i awvsmassan ar aarinte kant.
Toxisk PCTupptrader efterxg@one
ring for asenik od flerhalggeneade
kolvaten som viglklorid och hexaklor-
bensol (HCB), vilka inaktierar UPGD
genom & blockera enzymets Kalytis-
ka centum. P& 1950-taleidk Turkiet
utsade i bistandvilket behandis med
HCB mot sampangepp. Det amdndes
tyvar till bakning, och 6ver 4000 man
niskor, mest bam, diabbades @ mycket
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ra makorer for heeditar hemolkoma
tos antydle dt jaAmoverskottet, som ar
sa\anligt, kunde bey pa &t paienten ar
barare as hemokomaosgen. Genom
att man ryligen har identitrat en kan
didatgen fér hemokomaos, har detlp-
vit mojligt att direkt pavisa & en sadan
gen ar en viktig betirgnde &ktor [4].
Det har oksa visasig vid familjar PCT
att en gen for hemokomaos kan fa
sjukdomen # debutera redan i bamdo
men.

Minskning & jamférrdden g@nom

menet skulle fddara varfér den 50-
procentiqa reduktionen i dekarbgy-
lasaktvitet vid familjar PCT som i o
for sig ar otillra&lig for att ge en kli
niskt signifkant UPGD-hamningvid
jamowverskott sanks till nkder som gor
at de ferkarbocylerade porfyinema
akumuleras.  Oxidéonspocessen,
som poducear enzymhamman, ka
talysems & vissa brmer & cytokrom
P450. Gener som styr jismséattningn
och/eller syntesenvavissa sukdmiljer
av cytokrom P450 kan darfor tdnkas
vara kandidégener for PCT [2].

Leverskada—

post eller propter?

De flesta ptienter med PCT visar
tedken pa lgerskada. De har ofta, men
ingalunda undangslost, en aléhok
konsumtion som liger dver genom
snittet ot ocksé i mang fall alkohok
betincade leerforandingar. Det fore-
faller som om al&hol &wen i mattligt
bruk kan demasia en laent heatisk
dekarbayleringsde€kt, kansk genom
at alkohol 6kar esoptionen & jam.
Det ar inte heller wanligt at hudfor
andingama kan bingas i legress utan

upprepade febotomier eller med hjélp annan behandling ait aaienten astar

av deskrioxamin leder till en klinisk

fran allohol. Ostogener har oks& ut
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— FAKTARUTA 2
Utrednings- och kontrollprogram

blasor, pigmentférandringar, hypertrikos).

Fragestallning och undersokningar/atgarder vid forsta besoket d& misstanke om porphyria
cutanea tarda (PCT) véckts, vid andra besoket da diagnosen blivit faststalld och vid de da-
refter féljande kontrollbestken, under behandling och i remission.

Utredning vid hudférandringar som engagerar solexponerade partier (hudskorhet,

Fragestallning

Undersokning/atgard

Differentialdiagnostik PCT/porphyria
variegata/hereditar koproporfyri/

Jarnstatus

flerkarboxylerade porfyriner).

Porfyriner och porfyrinférstadier i urin,
porfyriner i feces och plasma

pseudoporfyri

Leverstatus? S-ASAT, -ALAT, -GT, -bilirubin, -albumin, P-PK
Hepatit, HIV-infektion (riskgrupp)? Serologi

Aktuella alkoholvanor? Anamnes

B-Hb, fS-jarn, S-transferrinméttnad, S-ferritin
(Obs! Fastande morgonprov)

Fortsatt utredning/behandling vid sékerstélld PCT (fynd av 6kad utsondring av

Fragestallning

Underso6kning/atgard

PCT-typ?

Konstaterad hepatit/HIV
Misstankt hemokromatos?
Hepatocellular cancer?
Diabetes mellitus?
Profylax

Behandling

Hereditara hallpunkter, Ery-UPGD, aktuell
medicinering, anamnes pa toxisk exponering,
(halogenerade kolvaten), annan aktuell
sjukdom, neoplasi

Remiss till gastroenterolog/infektionslékare
Remiss till gastroenterolog
Ultraljudsundersdkning, S-a-fetoprotein
fB-glukos

Radgivning (cave sol, alkohol, dstrogen, jarn)
Flebotomi och/eller klorokin i lagdos

Kontroll/atgard (var tredje manad under behandling, minst arligen i remission).

Fragestallning

Undersokning/atgard

Behandlingseffekt p& hudsymtomen?

Behandlingseffekt p4 metabolismen
av porfyriner?

Om flebotomibehandling:
terapeutiska nivaer av hemato-
logiska variabler?

Aktuell alkoholkonsumtion

Konstaterad diabetes
mellitus

Leverstatus?
Utveckling av hepatocellular cancer?

Nytillkommet signifikant
leverengagemang

Dermatologiskt status

Porfyrinfraktioner i urinen (malet ar U-porfyrin
<25 pmol/mol kreatinin och normal andel
flerkarboxylerade porfyriner)

Hematologiskt status (malet &r B-Hb<110 g/l,
S-transferrinmattnad<15%, S-ferritin<20 ug/l)

Anamnes
Remiss till internist eller allménléakare

Blodmarkdorer, som tidigare

Ultraljudsundersokning, S-a-fetoprotein
(minst en gang per ar)

Remiss till gastroenterolog/infektionsléakare

I6st mang fall av PCT. Radet till péi-
enten ar @ i godigaste man undka
ocksa sddana ppart, likaledes undi-
ka langtidsbehandling med pratotox-
iska lalemedel, som kan fééara en le
verskada.

Under sena ar har det uppmi&r
sammés gt mang PCTpaienter har
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hepait [5]. | landena unt nora Medel
havet har 60-90 mrcent hedit C-post
tiv virologi, och 20—80 pocent ar posi
tiva for hepdtit B. | norra Euopa ar he
paitincidensen lage, 5-25 pocent,
men brifarande betydligt hdg &niden
évriga popul@ionen. Pa senartid har
ocksa eppotterats mang fall av HIV-

associead PCT [6]. Det artarekom-
mendea dt rutinmassigt testa for anti
kroppar mot hpait B och C, o&sa mot
HIV om pdienten kan tankas tillhar
riskgrupp [7]. Med en sadamtin upp
tadks ett tidigare odiggnostiseat virus
angepp pa l@em, vilket dppnar maoj
ligheter for tidigt ins# interferonbe
handling espektve antietroviral teia
pi. Dematologen far oksa en aming
for den smittkélla somesiklar ot eio-
sioner utgor hos smittadetpnter

Den 6kade belastnieg med vav
nadstaiska porfyiner kan i ot for sig
forklara at levem skadas vid PCDen
samlade bilden tys anda peka péta
det enzym som dekarkglerar porfyii-
ner ligger i forsta linjen nér leercellen
attackeras & nagt agens, ob dt en
sviktande porfyindekarbaylering &r
en ospecik och relativt tidig reaktion
hos he@aocyten nar den skadas. Ompa
tienten har en 6kad vulrailitet for
PCTutvedling, tex genom @netisk
disposition, gar enzymaktteten snb-
bare ner till nivder dar detta mks ut
sondingsmassigt dtkliniskt.

Diabetes mellitus

och hepatocellular levercancer

Associeade sjukdomar f@kommer
i hog frekvens vid PCTIncidensena
diabetes mellitus ares \ara hdg och
siffror 6ver 40 pocent har appotterats
[8, 9].

Liksom vid akut intemittent porfyr
ar risken for hgaocellular cancer laf-
tigt 6kad Studier & obduktionsmteri-
al pad 1960- de 70-talen visade ta
40-50 pocent & PCFpdientena hade
maligna forandngar i levem. | senag
studier har fekvenser mellan 7 pcent
och 15 pocent pppotterats. Manligt
kon, levercirros ot lang sjukdomsdu
ration ar iskfaktorer [10]. Sa gtt som i
allafallav PCT med hgatocellulér can
cer foekommer leercirros, vilket be
kraftar det samband som i andsam
manhang obseerats mellan de tva till
standen [11]. Hos kvinnor med @5
Okar inte isken for levercancer vid
samtidig PCT

Porphyria cutanea tata foekommer
som paaneoplastisktdnomen, ds ett
tillstdnd dar en palogiskt forandad
porfyrinmetaolism med Bsdemaos
markerar ett malignt tillstand i kappen
[12].

Bekrafta misstanken om PCT

Sékra ett utgangsstéus

Porphyria cutanea tala kan arken
dematologiskt eller histoptologiskt
skiljas fran de tva akuta porfformer
na heeditér loproporfyri och pophyria
variegata. Md dessa porfyer kan
olamplig medicindng, inklusive be
handling med klaskin, utldsa en akut
porfyriattadk. Stata inte PCTbehand
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ling utan lonklusi laboratoriediagno-
stik!

kravs 10-20 gdotaliga Hodtgppning
ar pa 400-500 ml. éfapeutiska ikt-

Hudférandingama &r i allménhet sd méken ar nedr referensgansena for

typiska dt de omedelbaraktualisear
fragestallninggn PCT ob foranleder
porfyriutredning (Rktauta 2). Denna
skall klatagga om hudsymtomen bar
pa wbbad porfyinmetdolism—och
om det i sadll rér sig om PCT eller
nagpn a de tva akuta hudporfiar-
na—eller om det ar fr&gom en pseudo

B-Hb odth jammetdoliska semmvari-
abler som tanskerrinmattnad oh fermi-
tin [14].

Ett altenaivt behandlingssattrgn-
dar sig pa fanagan hos antimalia-
medlet klopkin &t driva ut ett 6erskott
av porfyriner ur leeem. Med tank pa
risken for taiska efekter amander

E-vitamin har it framgangska i det
fatal fall som har edovisas, ar ekom-

mendaionen dt i férsta hand eliminer
den adikalgeneerande lomponent
som jan utgdr i andia hand @ pdien-

tema radet # Oka sitt intg av frukt och

gronsaler for at fa del a en balansed

redoxmix [16].

Cimetidin?
| ndga fallrappotter har H-recep-

porfyri. Det noteas om ptententarnd man i dg vanligtvis den lag dosen 125 torantagonisten cimetidin vidasig ¢

got lakemedel som kanegtasor i hu

mg tv& gangr i vekan. Efekten foljs

den eller ar ykesmassigt eller pa artnavid bada behandlingsfmema med

satt eponerd for porfyinogena sub
stanserSannolikheten fortadet ar fra
ga om PCT ar s& pass stor vid deakar
teristiska hudsymtomerttadet kan ara
befogat att redan vid fésta lonsultdio-
nen foanstalta om ett utgdngskta nar
det géller vissa funktionevdetydelse
for behandling

Leverkonditionen ob i forekom-
mande &ll utstra&ningen ar etanole-
poneing undesdks med lamplig se
rummakorer. Ett as enzymena i por
fyrinmetaolismen, pombilinogende
aminas (PBGD),gagerar vid levereng
agemang med ©Okad wrocytaktivitet.
For den értsata kontrollen av paien-
tens leer kan det darforara vadefullt
att ha ett utgangsvde for dennaania-
bel. Med tank pa eentuell smittisk
vid den brtsdta behandlingn & pdti-
enten kan undsbkning & hepatit- och
eventuellt HIVtseplogi vara bebgad
redan vid fosta besogt. For stallnings
tagandet till \al av behandlingsirm
medtas oksa B-Hb ob makorer for
kroppens jambalans i det initiala under
sokningsbteriet.

Klar Iagg subtyp

Fynd ar 6kad halt ferkarbocylerade
porfyriner i uin och feces visarthhud
symtomen ar sekundiirtill en sankt
UPGD-aktvitet. Genom undsibkning
av Ery-UPGD ar det i maragfall lamp-
ligt att kladagga om det ar frégom en
genetiskt betingd enzymbst, dvs fa-
miljar PCT, dar ett samtidigt andafor
hemokomaos kan leda till tidig sym
tomdebut och dar oksa eentuella ban
bor utedas, eller spadisk PCT dard-
kus pa utlésande moment somaiikl
och virusatadker pa leem skaps i spe
ciellt hog gad (FRaktauta 2). Uppmée-
samhet pa ukling av levercirros od

hjalp as méatnin@r av koncentetionen
av porfyriner i uinen, med siktet in
stallt pa en nanaliseing as utsénd
ringen.

Varken naionellt eller intendio-
nellt finns konsensus r@nde villen be
handlingsbrm som &r # foredm, od
mang avander sigaen kombinaion
av teknikema. Uppepade todavtapp-
ningar staller kav pa rysyntes 4 plas
maproteiner vilket en p#ologiskt pé&
verkad lever kan ha pyblem dt mota.
Anemi odr blodvolymsférandingar
kan utgda kontraindikaion vid hjat-
och katsjukdomar Klorokin, & anda
sidan, @r under behandlingspeden
relativt omfattande centlobuléra le
verskador som dok i huvudsak lakr
ut. Aven om bverkningsfrekvensen ar
lag vid bada behandlingsmetodar
rekommendeas dt terapin individua
liseras, sa @ patienter med dokumen
terat stom jamdepder eller paenter
som &ar bére av hemokomaosgen i
forsta hand behandlas mdddotomi.
Om det foeligger kontraindikaion
mot Hodavtappning tex vid anemi,
finns oksa& majlighetenthgenom be
handling med sptropoetin binda kop-
pens janéverskott i en rysyntes & he
moglobin. Denna metod kanandas
tex vid PCT sekundar till digk vid
njursvikt.

Det snébaste sattettanomalisea
urinutsondimg och klinik ar &t kombi
nera de tvadrmema ar behandling [15].

Frukt och grénsaker
Flera undesdkningar visar & PCF
patienter geneellt har sankta nder i

klinisk och biokemisk emission vid
akut intemittent porfyi och etropoe

tisk protoporfyii. Nyligen har substan
sen oksa proets i ett Bll av PCT med
god efekt [17]. Cimetidinets srkan

skulle ligga i dess famaa at inhibera

det initiala, hastighetsbeinsande en
zymet i hemsyntesen. Hjenom edu

cerms tafiken genom syntesvéam,

trycket pa deéktenzymet aar ot tak

ten i ansamlingn & porfyriner mins-
kar.

Kontroll av behandlingen

Effekten & behandlingn d\evakas
genom & man foljer utséndngen &
porfyriner i uinen. Md flebotomi Bir
processen égktiv nar B-Hb ob jamva-
riablerna kommer ner i de tepeutiska
riktvardena. Om manailt klorokinbe
handling ses f&ta \edan en tkad per
fyrinutsonding pa gund a &t uppla
grat leverporfyrin mobiliseas ot ut
skils. Klorokinet skadar lercellema,
och temporéardemangerade leevarden
hor till bilden. Utséndngen nomalise
ras sedan sakteligier kansk 3—6 ma
nader ibland lange.

PCT och graviditet

De flesta som studerr fragan ar &
uppfattningen dt graviditet inte paer
kar PCTtillstandet ngativt. Om pai-
enten har hudbesvar vidagiditetens
borjan, tendear dessa snast dt for-
battas i takt medtaplacentas mduk
tion as dstiogen od progestebn mins
kar i anda od sista tedjedelana &
graviditeten. IntrAdande jabiist bidrar
ocksa till &t symtomen fésvinner

Med tanle pa & mang PCTpaien
ter har sénkt glukstoleans eller gert

blod av antixidativa substanser somdiabetes bor dedntrolleras med diste

vitamin E od C ot naurligt forekom-
mande kastenoider fran fukt och
gronsaler. Det kan tankastiaett 6\er-

hepaocellular cancer ar i synnerhetbeskott av porfyriner i forening med en

fogad nar det ar frdgom en manlig pa
tient 6\er medeldlder.

Eliminer a dverskottet

av porfyr iner

Behandlingn syftar till @& minska
Overskottet as porfyriner i kroppen. Ge
nom uppepade febotomier kan jarde
paena minskas tills UPGD-hamniag
slapper oh symtomen fésvinner Ofta
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Okad janbelastning gr upphe till oxi-
dativ stress som forlukar dessaadr
kalneutaliseande vitaminerDet ar vi
dare mojligt dt en educead antixida-
tiv potential ligger balom de PCasse
cierade sjukdomama, d/s skador pa he
paocytema, utedling av levercancer
och ett fosamet immunforsvar som
skulle bana vag for Ipetit och HIV
[16]. Aven om behandlingsféék med

blodsoder, forslagsvis i 24—-25:e 1gvi-
ditetsvedkan ot i vedka 32-34 [18].
Risken for eklampsi fdgfaller vara
Okad och behandling med salitika i
lagdos harekommendests [17]. Efter
som heait ar sa passanligt forekom-
mande bor piienten testas férpatus.
For ovigt iakttar den gavida kvin
nan med PCT samma férhallninggr
ler som wanligt, dvs undiiker allohol,
jamsupplementéng odch solljus. Om
hon har hudsymtom som intértbattre
nar gaviditeten prtskrider anses be
handling medl&botomi\ara utan nak-
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Porphyria cutanea tarda the commonest
form of porphyria;
its medical control a team task
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