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Revidering i denna version:

Revidering under rubrik:

e Réadfragning hos "Porfyricentrum Sverige” pa Karolinska
Universitetssjukhuset

e Normosang bestéllning.

Bakgrund

Porfyri ar samlingsbeteckning pa olika typer av rubbningar i hemsyntesen.
Arftligheten &r icke kdnsbunden, dominant och med variabel expressivitet - ca
50 % om nagon av foraldrarna bar pa anlaget. Anlagsbérare &r oftast
symptomfria fram till puberteten.

Det finns flera olika typer av porfyrier, men endast fyra av dessa finns i Sverige.
Forsok att utrona vilken typ patienten har. Om patienten har en sékerstalld
Porfyria cutanea tarda behdver ingen sérskild hansyn tas till val av lakemedel
och patienten kan sévas pa vanligt satt. Om det ror sig om nagon av de
aterstaende typerna Porfyria variegata, Hereditar koproporfyri eller Akut
intermittent porfyri, s skall alla dessa tre typerna behandlas som akut
intermittent porfyri enligt nedan.
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GOTALANDSREGIONEN
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Syfte

Denna behandlingsrutin syftar till att vara en akut hjalp i handlaggningen av
porfyripatienter som skall genomga anestesi eller for att underlatta initialt
omhandertagande av patienter med akut porfyrikris pa IVA. For vidare
handlaggning finns lankar och telefonnummer nedan, bland annat till Sveriges
porfyricentrum pa Karolinska Universitetssjukhuset.

Vilka berors

Lakare och sjukskoterskor pa AnOplIVA-kliniken som vardar patient med
porfyri.

Klinik och symtom

Symtomen ar ospecifika men patienten har ofta buksmértor med forstoppning,
illamaende eller krakningar. Bukstatus vid klinisk undersokning ar oftast
forvanansvart normalt i forhallande till patientens symtom. Om patienten har
peritonit, sok i forsta hand en annan differentialdiagnos.

Autonomneuropati &r relativt vanlig och presenterar sig som feber, hypertoni
(hypotoni mer ovanligt), takykardi eller posturalhypotension. Ibland férekommer
ocksa; perifer-neuropati med muskelsvaghet; neuropsykiatrisk paverkan
(konfusion, agitation, depression, hallucinos) och i vart tredje fall hyponatremi
(krakningar eller SIADH). Graden av neuropati, cirkulationspaverkan och
hyponatremi ger ofta en uppfattning om krisens allvarlighetsgrad och styr ocksa
handlaggningstempot och fortsatt behandling.

Raod eller brun urin (fargas ibland forst efter halvtimma i solljus) utan hematuri,
forekommer framforallt efter anestesi, ldkemedelsintag, alkoholintag eller fasta.
Pa langre sikt utvecklar tyvarr en del patienterna perifer neuropati och bestaende
mentala forandringar.

Varje anlagsbarare som &r diagnostiserad bor bara pa ett Varningskort.

Om patienten har en kind eller missténkt porfyri: Anvind endast helt ”sdkra”
preparat perioperativt. Felaktigt val av anestesilakemedel kan ge upphov till
tetraplegi och/eller total respiratorisk paralys.

L&gg in en varning bade i Melior och i Orbit!

Preoperativt

Kontrollera S-Na, S-K, S-Mg och PBG i urinen (urinprovet kan stallas i kylen
for senare analys) for att fa ett utgangsvarde. Dessa kontrolleras om, upp till fem
dygn postoperativt, for att se att porfyrin inte har aktiverats av anestesin.

Pat skall aldrig vara helt utan kolhydrattillforsel. Starta alltid en 10 % Glukos
infusion innan operation, fortsétt tills dess patienten kan forsorja sig per os,
eftersom kolhydrattillforsel har en skyddande effekt, och fasta kan utlosa en
porfyrikris.
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Premedicinering

Om behov, anvand paracetamol och morfin, undvik NSAID och
bensodiazepiner.

Anestesi

Till en patient som inte har en pagdende akut porfyrikris ar regionalanestesi
sannolikt forsta hands val, om det & mojligt. Utfor och dokumentera alltid ett
neurologstatus innan blockaden laggs. Spinal, EDA och blockader bér undvikas
om patienten har neurologiska bortfall. Bupivacain &r det enda lokalanestetika
som anses sakert. Vid behov kan EMLA anvéndas.

Om patienten har en akut porfyrikris sa finns ocksa en samtidig neuropati.
Denna kan vara svarbeddémd och kan progrediera snabbt under den peroperativa
perioden. Det kan darfor i detta lage vara klokt att avsta fran regionalanestesi
och i stéllet vélja generell anestesi.

Medel som anses sakra for generell anestesi ar:

e Opioider: Fentanyl, Alfentanyl, Remifentanyl, Sufentanyl, Morfin och
Ketobemidon

e Muskelrelaxantia: Suxameton, Atracrium, eller Rokuronium kan anvéandas.

e Anestesimedel: Propofol, Isofluran samt Lustgas.
Viss forsiktighet med propofol for langvarig TIVA/sedering.

CAVE Penthotal!

Sevoflurane och Ketamin anses inte helt sékra men kan anvandas om
situationen kraver det

Nagra 6vriga preparat som kan komma i fraga och som anses sakra:

Atropin Neostigmin

Betametason Ondansetrone

Droperidol Oxytocin (CAVE Metylergometrin)
Fenylefrin (Undvik Efedrin) Paracetamol

Fragmin Pantoprazole

Glykopyrron Salbutamol

Metoprolol Tranexamsyra

Om antibiotika ar aktuellt: Sok pa rekommenderad lank nedan for att ta reda pa
lampligt medel. (Ge ej Sulfa och Trimetoprim! Medan tex BensyIPC,
Ampicillin, kinoloner och aminoglykosider ar ok.)
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Vid en akut kris av porfyri

Skall patienten initialt vardas och évervakas pa en Intensivvardsavdelning. Svara
attacker ar idag sallan livshotande, men mortaliteten vid obehandlade svara
attacker kan vara sa hog som 30 %.

Omedelbara atgarder

e Inga snabba lagesforandringar! Hall helst patienten i planlage. I vissa fall
forekommer uttalad posturalhypotension som kan ge dramatiska
forandringar pa cirkulationen och hjartfunktionen.

e Eliminera och behandla utlésande faktorer: lakemedel, dehydrering, fasta,
infektion, stress och alkohol. Andra utlésande faktorer kan vara
menstruation och graviditet.

e Kontrollera S-Na, S-K, S-Mg och PBG i urinen (urinprovet kan stallas i
kylen for senare analys) for att fa ett utgangsvarde.

e Behandla eventuell dehydrering.

e Sékra kolhydrattillforseln, helst per os eller via sond, men om det ar
olampligt starta 10 % Glukos iv och ge for en vuxen person minst
motsvarande 1200 Kcal/dygn av kolhydrater. Glukos h&mmar hemsyntesen
och mildrar porfyriattacken.

e Hypertension och tachykardi behandlas med betablockad, forstahandsval &r
mojligen Propranolol (OBS starta med lag dos!) som kanske dven kan vara
hammande pa sjélva grundsjukdomen. Metoprolol och Atenolol i forsiktig
dos &r ocksa goda alternativ.

e Smartbehandling kréaver ofta tillforsel av opioider for att vara framgangsrik.

Fortsatt behandling

e Monitorera hjarta/cirkulation (EKG, CVK och artarnal rekommenderas).
Graden av tackykardi och blodtryckspaverkan ar ofta ett indirekt matt pa
svarighetsgraden av patientens akuta skov.

e Noggrann kontroll av vatske- och elektrolytstatus.

e Kontrollera eventuell urinretention, vid behov satt en KAD.

e Vid kramper (korrigera eventuella elektrolytrubbningar och behandla
hypertoni), behandla med Magnesiumsulfat, folj patellarreflex och
andningsfrekvens. Klonazepam och Propofol kan anvéandas i tillagg om
kramperna inte viker.

Allvarlig porfyri kris

Vid uttalad eller snabb progredierande neuropati, grav cirkulatorisk paverkan
eller om Gvriga symtom inte forbattras pa gangse behandling (vatske- och
kolhydrat tillforsel, betablockad etc.) under forst dygnet, finns specifik
behandling i form av licenspreparatet Normosang®. Preparatet ar en stabil form
av hem och minskar, via negativfeedback, de skadliga halterna av prekursorerna
till hem.
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e Normosang (25 mg/ml, 10 ml/ampull, 4 ampuller/férpackning) gar att akut
bestélla (se nedan) och kan oftast levereras samma dag. Dosen ar
3 mg/kg/dygn och ges som en dos per dygn, en ampull spatt i 100 ml
Albumin 20 % (ej i NaCl som FASS rekommenderar), i CVK (hog risk for
tromboflebit), under 30 minuter, behandla i 3-4 dagar. Radfraga garna
Porfyricentrum innan behandlingen startas! Normosang kan ges till gravida.
Kostnad for en Normosang forpackning &r drygt 20 000 kr och racker for en
4 dagars behandling av en 70 kg patient enligt ovanstaende dosering.

Diffdiagnoser/uteslutningsdiagnoser:

Appendicit, diverticulit, gallsjukdom, pyelonefrit, “gyn-buk”, Guillain-Barré,
Manodepressiv sjukdom.

Radfragning hos ”Porfyricentrum Sverige” pa
Karolinska Universitetssjukhuset

Telefon: Specialist lakarkonsultation, kontorstid 8 -16,
Telefon: 08-123 714 45.
Jourtid tas kontakt med endokrinbakjouren pa Karolinska, sok via vxl.

Weblankar:

http://www.drugs-porphyria.org/ dar man kan soka direkt pa enskilda lakemedel
och www.porphyria-europe.org fér mer information.

Normosang bestallning

Det finns i Sverige idag inget apotek som har Normosang som sténdig lagervara.
Behdvs lakemedlet akut kan det finnas pa Boras lasarett som har patienter under
behandling eller pa SU.

Normosang finns i lager hos grossist i Sverige och kan bestallas via
sjukhusapoteket och tar 1-2 dagar att fa hit.

For att fa Normosang levererat kravs ocksa formellt att en licensansokan gors.
For en enskild patient racker det att i motiveringen skriva: Behandling av
allvarlig akut kris av porfyri.
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