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OM DIAGNOSEN EPP
Pas ienter  med Eryt ropo iet i sk  
protopor fyr i  (EPP)  akkumulerer  
protopor fyr in  i  hud  og  lever ,  hv i l ket  
fører  t i l  akut t  fotosens i t i v i tet  med 
intense ,  brennende  hudsmerter  kor t  
t id  et ter  so leksponer ing  og  økt  r i s i ko  
for  leversykdom.  

Mel lom 1  % og  4  % utv ik ler  a lvor l i g  
leversv ik t .  Progres jon  f ra  
leverpåv i rkn ing  t i l  l eversv ik t  kan  
utv ik le  seg  raskt .  Det  er  der for  v ik t ig  
med rege lmess ige  kontro l ler  av  
lever funks jon  samt  av  protopor fyr in  i  
e ryt rocyt ter .

En  de l  pas ienter  har  også  en  le t tere  
mikrocytær  anemi  uten  at  det  
fore l igger  je rnmange l .  Denne  anemien  
er  hos  de  f les te  ut t rykk  for  en  s teady-
s tate  nedsat t  eryt ropo iese  og  ska l  i kke  
behandles  med jernt i l skudd.  Der  hvor  
det  fore l igger  en  k lar  je rnmange l ,  ta  
kontakt  med NAPOS.

V i tamin-D-mange l  forkommer  re la t iv t  
hypp ig  hos  EPP  pas ienter  ford i  
pas ientene  forebygger  symptomer  ved  
å  unngå  so l l ys .  Det  anbefa les  a t  
personer  med EPP  tar  e t  dag l ig  t i l skudd  
av  v i tamin  D  og  ka l s ium g jennom he le  
året .  

For  mer  in formas jon  om NAPOS,  por fyr i  
og  oppfø lg ing  av  por fyr ipas ienter ,  se  
net ts idene  www.napos.no.

Informasjonsteknologiløsninger

Anbefalinger ved årlig kontroll

Erytropoietisk protoporfyri (EPP)
• Send inn blodprøve til analyse av erytrocytt protoporfyrin 

 Forhåndsbestill nødvendig forsendelsesmateriale gratis på
https://analyseoversikten.no i god tid før pasienten har time

 Rekvisisjonsskjema skrives ut fra www.napos.no
 Velg «Oppfølging kjent diagnose» og EPP: 3 mL EDTA-blod og 

4 mL heparinblod
 Prøvene må merkes med navn, fødselsdato og pakkes i

aluminiumsfolie
 Legg prøvene i egnet transporthylse og send de i spesialkonvolutter 

merket «UN 3373, Biologisk stoff, kategori B» 

• Undersøkelser på legekontoret/ lokalt laboratorium
 Undersøk leverfunksjon: ALAT, γ-GT og PT-INR
 Mål vitamin D: 25-hydroxyvitamin D (s-25-OH vit D)

• Samtale/veiledning
 Solbeskyttende tiltak, se www.napos.no for mer informasjon (ulike 

kremer, lysfilm til å ha på vinduer i bygninger og bil, andre 
hjelpetiltak)

 Leverfunksjon
 Viktigheten av å bruke tilskudd av D-vitamin og kalsium hele året

Ved endringer i biokjemiske parametere og/eller pasientens kliniske 
tilstand må tiltak må vurderes. Ved tegn til økende leverpåvirkning er det 
viktig med rask oppfølging/tiltak. Pasienten må oppfordres til å ta kontakt 
med lege ved tydelig økt lysømfintlighet, uforklarlige magesmerter, ikterus 
eller unormal tretthet.
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Vaksine mot hepatitt A og B
Alle med diagnosen EPP bør vaksineres mot hepatitt A og B 
for å skåne leveren for belastningen en slik infeksjon vil kunne 
gi. Kombinasjons-vaksinen Twinrix Paediatric anbefales for 
barn i aldersgruppen 1-15, og Twinrix Voksen fra 16 år. 
Blåresept merket med indikasjonsgruppe D og diagnose 
sendes direkte til Folkehelseinstituttet.
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