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• Henvisning til ultralyd av lever 2 x årlig hvis > 50 år
-   Billedundersøkelse (ultralyd, evt. MR lever) for alle inkl. genetisk 
     disponerte > 50 år pga. økt risiko for primær leverkreft
-   Registrer påminnelse i elektronisk pasientjournal

• Send inn urin- og blodprøve for analyse av porfyriner
Forhåndsbestill nødvendig forsendelsesmateriale på 
www.analyseoversikten.no eller ta kontakt på telefon 55 97 31 70
- Rekvisisjonsskjema skrives ut fra www.napos.no 
- Fyll inn boksen «Oppfølging - kjent diagnose» 
- Prøvene må merkes med navn, fødselsdato og pakkes i 

aluminiumsfolie 

• Undersøkelser på legekontoret/ lokalt laboratorium
 Blodtrykk
 Vurdering av nyrefunksjonen: s-kreatinin og estimert GFR

• Sjekk trygghetsklassifisering på alle legemidler i 
legemiddeldatabasen på www.napos.no 
 Reseptfrie legemidler må og sjekkes 

• Samtale/veiledning om
 Anfallsutløsende faktorer som legemiddelbruk, 

menstruasjonssyklus, østrogenpreparater, alkohol, tobakk, 
kosthold (sult og slanking), infeksjoner, feber, psykisk og 
fysisk stress

 Hudsymptomer og lysbeskyttelse

• Registrer diagnose under kritisk informasjon i kjernejournal 
(se tekst-mal på www.napos.no)

      NB! Husk å sende inn urinprøve til analyse av ALA og PBG 
               ved mistanke om akutt anfall

Anbefalinger ved årlig kontroll

Hereditær koproporfyri (HCP)OM DIAGNOSEN HCP
Heredi tær  koproporfyr i  (HCP)  er  en  
s je lden  arve l ig  sykdom.  Kun  en  l i ten  
de l  av  de  som er  genet i sk  d i sponert  
utv ik ler  akt iv  sykdom.  

Av  de  HCP-pas ientene  som får  
symptomer  får  ca .  90  % akutte  
symptomer  karakter i ser t  av  anfa l l  
med intense  mage-smerter ,  kva lme/  
oppkast ,  rask  pu l s ,  høyt  b lodtrykk  og  
fors toppe lse .  Mindre  typ i sk  er  
smerter  i  rygg  og  lå r .  

E lekt ro ly t t fors tyr re l ser ,  spes ie l t  
hyponatremi ,  og  psyk i ske  symptomer  
er  hypp ig  forekommende under  et  
anfa l l .

Van l igv i s  varer  et  anfa l l  ca .  5 -7  dager .  
Noen  pas ienter  utv ik ler  og  
muske lsvakhet ,  sensor i ske  ut fa l l ,  
a lvor l i ge  psyk i ske  symptomer ,  
l ammelser  og/e l ler  k ramper  under  
anfa l le t .

Ca .  20  % av  pas ientene  får  i  t i l l egg  
hudsymptomer  som b lemmer  og  
sårbar  hud  et ter  so leksponer ing .  Ca .  
10  % av  pas ientene  får  kun  
hudsymptomer .  

Ved  akutt  in termit terende  por fyr i  
(A IP )  er  det  k jente  
langt idskompl ikas joner  som høyt  
b lodtrykk ,  nyresv ik t  og  økt  r i s i ko  for  
pr imær  leverkref t  u ten  forutgående  
kron isk  leversykdom.  På  denne  
bakgrunn  anbefa les  det  a t  også  
pas ienter  med PV/HCP fø lges  opp  
mht .  t i l  d i s se .

For  mer  in formas jon  om NAPOS,  
por fyr i  og  oppfø lg ing  av  personer  
med por fyr i sykdommer  se  net ts idene  
www.napos.no
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For personer med aktiv HCP anbefales årlige kontroller av porfyrisykdommen. 
For personer som kun er genetisk disponert (latent HCP), anbefales slike 
kontroller hvert 3-5 år. 
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