European Porphyria Network Ep n Et

Informationen baseras pd bdsta tillgdngliga bevis och konsensus frdn en grupp av
porfyrispecialister i European Porphyria Network (EPNET), https://porphyria.eu.

Hudskydd vid kutan porfyri

Denna sida ar avsedd som ett komplement till den information som ges i de individuella
patientinformationerna som ar publicerade pa EPNET:s hemsida.

INNEHALL

. Varfor har porfyripatienter hudproblem (ljuskanslighet)?
. Kommer jag att ha hudproblem under resten av mitt liv?
. Hur kan jag minska exponeringen for solljus?

. Fysiska hinder mot ljusexponering

. Hur ska jag ytterligare skydda min skéra hud?

. Varfor ar vitamin D viktigt?

. Vilka behandlingar finns for kutan porfyri?

. Vad kan jag mer gora?
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1. Varfor har porfyripatienter hudproblem (ljuskanslighet)?

Porfyri som leder till hudproblem kallas kutan porfyri. Hudproblemen orsakas av hoga halter
av amnen som kallas porfyriner. Dessa cirkulerar i blodomloppet, tar upp energi fran synligt
ljus och orsakar en fototoxisk reaktion i huden. Det finns tva huvudtyper av hudreaktioner i
de kutana porfyrierna; skor hud med vatskefyllda blasor och akut smartsam ljuskanslighet.

2. Kommer jag att ha hudproblem under resten av mitt liv?

Vid manga kutana porfyrier ar det inte mojligt att sdnka halten av de cirkulerande porfyrinerna
som dar forknippade med hudproblemen. Men svarighetsgraden av symtomen kan variera
mycket mellan individer. Hudproblem hos vissa patienter med porfyria variegata (PV) och
hereditar koproporfyri (HCP) kan férsvinna spontant.

Effektiva behandlingar finns tillgdngliga for porfyria cutanea tarda (PCT), som kan normalisera
nivaerna av cirkulerande porfyriner, vilket leder till att hudproblemen l6ses. Hos de flesta
patienter kommer symtomen inte tillbaka, savida det inte finns ett aterfall i det tillstand som
har orsakat PCT (se PCT-patientsidan).
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| bade erytropoetisk protoporfyri (EPP och XLEPP) och kongenital erytropoetisk porfyri (CEP)
ar hudsymptom i allmanhet narvarande under hela livet.

Det finns atgarder som alla kutana porfyripatienter kan vidta for att minska symtomen som
orsakas av ljuskanslighet.

3. Hur kan jag minska exponeringen for solljus?

Patienter med porfyri som orsakar skor hud och blasor kanske inte 4r medvetna om att deras
symtom orsakas av ljusexponering. For porfyripatienter med skor hud och blasor kan symtom
komma smygande och under en langre tid och kopplingen ar inte alltid uppenbar.
Det ar daremot annorlunda vid erytropoetisk protoporfyri (EPP), X-bunden erytropoetisk
protoporfyri (XLEPP) och till viss del kongenital erytropoetisk porfyri (CEP), dar effekterna av
ljlusexponering kan markas inom nagra minuter.

Praktiska atgarder inkluderar:

* Undvika den ljusaste tiden pa dygnet utomhus (kl. 11.00-15.00). Det kan finnas tillfallen
da starkt konstgjort ljus ocksa maste undvikas

* Soka skugga dar det ar mojligt

* Vara medveten om att ljus reflekteras fran olika ytor (t.ex. sand, vatten, sné och betong)
och du kanske inte ar skyddad ens under ett parasoll, eftersom ljuset studsar i manga
riktningar fran dessa ytor

» Se till att skrivbord (i skolan eller arbetet) ar langt fran oskdarmade fonster (se
fonsterfilmer nedan)

* Fysiska hinder for ljusexponering enligt beskrivning nedan

4 Fysiska hinder mot ljusexponering?

» Klader ska ha en vav som begransar ljusets passage (kolla genom att halla upp tyget mot
ljuset och se hur mycket som lyser igenom — mindre ar battre). Undvik tunna, ljusa tyger.
Lost sittande langdrmade toppar och langbyxor i morkare farger ger bra skydd. Skjortor
med krage och halsdukar kan hjalpa till att skydda din nacke. Klader ger mindre skydd om
de sitter atsittande och blir blota eller strackta.

* Hattar ska vara bredbrattade och morka for att skydda din ndsa, 6ron och nacke.
Baseballkepsar exponerar din nacke och halmhattar slapper igenom for mycket ljus.

* Undvik skor med 6ppen ta som sandaler eller flip-flops.

» Overvéag att bara handskar nar du utsitts for solljus.

* Receptfria solskyddsmedel skyddar huden mot ultraviolett ljus (solbranna orsakad av UVB
och 6kad risk for hudcancer orsakad av UVA) och ér i allménhet inte effektiva vid kutan
porfyri, eftersom synligt ljus aktiverar porfyriner som finns i huden. Men vissa receptfria
solskyddsmedel med zinkoxid som tillsatts for att skydda mot blatt ljus kan ge visst skydd
vid porfyri.
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* Fonsterfilmer: Endast UVB blockeras av klara fonster; UVA och synligt ljus kommer att
penetrera genomskinligt glas. Speciell genomskinlig fonsterfilm blockerar UVA, men inte
synligt ljus och kan erbjuda visst skydd (t.ex. Dermagard, UVCL). Den mest effektiva filmen
for synligt ljusinducerad kutan porfyri ar barnstensfargad specialfonsterfilm (ARC UVTA,
TA81 Madico). Information om leverantérer av solfiimer kan finnas hos
porfyrispecialistcentra eller patientforeningar.

* Bilrutor: Reglerna for bilfonsterrutor bor kontrolleras i ditt eget land. Som ett exempel, i
Storbritannien maste fonsterfilmer éverféra 75 % av ljuset genom vindrutan och 70 %
genom framre sidorutor. Kontakta ansvariga myndigheter i ditt land for att fa korrekt
information om vilka filter som ar tillatna att installera.

* Paraplyer med mork eller reflekterande yta.

5. Hur ska jag ytterligare skydda min skora hud?

Skor hud forekommer i omraden som utsatts for synligt ljus; vanligast hander, underarmar,
fotter, ansikte och harbotten. Forebyggande atgarder sdsom ljusskyddande och
solskyddsmedel som blockerar synligt ljus ar effektiva hos vissa patienter, som namnts ovan.
Handryggarna ar sarskilt kdnsliga for skador och handskar bor baras nar du ar i direkt solljus,
och nar du arbetar med handerna. Det finns en mangd olika alternativ tillgangliga, fran tunga
arbetshandskar (t.ex. for tradgardsarbete) till bomullshandskar for lattare arbete. Om blasor
uppstar, sarskilt om de ar stora eller smartsamma, kan man forsiktigt sticka hal i dem med en
steril nal och blashuden kan lamnas pa plats som ett naturligt forband. Detta minskar
sannolikheten for ytterligare hudskador och sekundar infektion. Handtvatt minskar ocksa
risken for hudinfektioner och en vanlig mjukgérande salva bor anvandas efter tvatt som en
barriar for att skydda din hud.

6. Varfor ar vitamin D viktigt?

D-vitamin &r viktigt for starkt skelett, tdnder och muskler. Laga D-vitaminnivaer kan leda till
sjukdom (t.ex. osteoporos/osteomalaci hos vuxna och rakit/engelska sjukan hos barn).
Undvikande av solljus och ljusskydd vid hudporfyri kan leda till D-vitaminbrist, eftersom huden
inte exponeras for sol. Du bor kontrollera din D-vitaminniva minst en gang om aret. Nivaerna
ar lagst under vintermanaderna, men patienter med kutan porfyri bor ta tillskott under hela
aret. Beroende pa resultatet av D-vitaminmatningen i blodet och hur val D-vitaminet okar till
det normala kommer att avgora vilken dos D-vitamin som ska tas som tillskott. De flesta
patienter upplever att de behover langtidstillskott av 1000 enheter (25 mikrogram) vitamin
D3 dagligen. Alla personer med lag exponering for solljus kan behéva genomga
bentdthetsmatning.
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7. Vilka behandlingar finns for kutan porfyri?

Se rad i den sjukdomsspecifika patientinformationen om porfyria cutanea tarda (PCT),
kongenital erytropoetisk porfyri (CEP), erytropoetisk protoporfyri (EPP) och X-bunden
erytropoetisk protoporfyri (XLEPP).

8. Vad kan jag mer gora?

Porfyrier ar sallsynta sjukdomar som kanske inte forstas val av den breda allmdnheten och
andra méanniskor kanske inte ar medvetna om hur man kan erbjuda stod, sarskilt i skolan eller
pa arbetsplatsen. Din porfyrispecialist bor kunna skriva ett intyg till din arbetsgivare eller
skolrektor som forklarar din diagnos och rekommendera atgarder for att skydda dig fran att
utveckla symtom och lata dig uppna maximal delaktighet pa jobbet eller i skolan.

Hjalp av kurator och ekonomiskt stod kan behdvas.

Det finns manga andra informationskallor om porfyri, manga tillgangliga pa internet, men
betank att de inte nddvandigtvis har validerats av porfyrispecialister.

Patientforeningar kan vara en bra kontaktpunkt for information, natverk och stod.
Porfyripatientgrupper i olika europeiska lander ar uppraknade pa EPNET:s hemsida och pa
webbplatsen for Global Porphyria Advocacy Coalition (GPAC; https://gpac-porphyria.org/).

Fardigstalld i juni 2021
Oversatt till svenska av Porfyricentrum Sverige i november 2021.
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