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Verksamhet Hud- och konssjukvard Patientinformation
Hudbehandling och dagsjukvard Sahlgrenska

Porfyria cutanea tarda

Du utreds for eller har fatt diagnosen porfyria cutanea tarda. Du har av ldkare och
sjukskéterska fatt muntlig information om orsak, utredning och behandling. I denna
korta skrift ingar samma information men vi har ocksa férsékt inkludera svaren pa de
vanligaste fragorna om porfyria cutanea tarda. I fortsattningen forkortar vi porfyria
cutanea tarda till PCT.

Symtom

Vid PCT blir huden mycket skér och bldsor kan uppsta. Handryggarna ar det absolut
vanligaste stallet for hudsymtom men all hud som utsatts for solljus kan drabbas. Ibland
blir huden i ansiktet brunare och framfor allt kvinnor kan ibland notera en 6kad fjunig
beharing pa kinderna. Symtomen uppstar vanligen i vuxen alder (tarda betyder sen).

Hur vanligt?
PCT ar den vanligaste formen av porfyri men raknas and3 som en relativt ovanlig
sjukdom. I Géteborgsomradet har ungefér 1 person av 10 000 PCT.

Vad hander i kroppen vid PCT?

Porfyriner ar molekyler som fungerar som byggstenar i kroppen och anvénds till m8nga
olika saker, till exempel att producera réda blodkroppar. Tillverkningen av porfyriner sker
i flera steg inne i vara celler. Varje tillverkningssteg kan vara stért och ge en egen
porfyrisjukdom. I den foljande texten beskrivs det steget som ar stért vid PCT.

Vid PCT ar det tillverkningssteget som skdts av enzymet uroporfyrinogendekarboxylas
(UROD) som gar ldngsammare &n normalt. Ett enzym &r en arbetsmolekyl som hjalper
till att omvandla en molekyl till en annan. Eftersom ett steg i tillverkningen gar Iangsamt
sa ansamlas det halvfardiga porfyriner som véntar pa att omvandlas. Man kan jamféra
det med en vaxande ko i mataffaren nar det kommer fler och fler kunder (=halvfardiga
porfyriner) som &r redo att betala men bara en kassa (=UROD) kan halla éppet. De
halvfardiga porfyrinerna lagras i levern och i huden. Nar solljus traffar porfyriner i huden
uppstar skér hud och bldsbildning. Om sjukdomen inte behandlas kan levern, pa 1&ng
sikt, ocksd skadas. Det &r dock aldrig ndgon risk att kroppen ska tillverka for lite
porfyriner fér att fungera normalt i dvrigt.

Vem drabbas och varfor?

Varfér en del individer far nedsatt funktion av UROD &r inte helt klarlagt men man
kanner till vissa orsaker och sannolikt maste flera av dessa samverka for att PCT ska
utvecklas.

De flesta patienter med PCT har en form som inte ar arftlig. Ungefar 20-25 % har en
arftlig variant av sjukdomen. Den som har den &rftliga formen har &rvt en gen fran sin
mamma eller pappa som kodar for ett UROD med nedsatt funktion.
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Det ar viktigt att veta att de flesta som arver den fordandrade genen INTE kommer att
utveckla PCT. Anledningen till det &r att flera faktorer maste samverka for att
symtomgivande PCT ska uppsta.

Faktorer som kan bidra till uppkomsten av PCT
De flesta patienter har 8tminstone en av féljande faktorer.

e Ansamling av jarn i levern
Kan ge minskad funktion hos UROD.

¢ Hemokromatos
Ett &rftligt tillstdnd som ger extra hog ansamling av jérn i kroppen. En del patienter
med PCT har samtidigt hemokromatos. Med nagra enkla blodprover undersdker din
doktor om du har hemokromatos.

e Regelbunden alkoholkonsumtion

e Virusinfektioner i levern
Detta &r relativt ovanligt i Sverige men ska alltid undersdkas av din doktor med ett
enkelt blodprov.

o Ostrogenbehandling
Ostrogen kan finnas i p-piller och i hormonersattning som ibland ges till kvinnor i
klimakteriet.

e Hogt jarnintag
Vissa vitaminpreparat och vissa fddodmnen innehdller mycket jarn. Jarntabletter &r
en annan kalla till hégt jarnintag.

Utredning och diagnos

PCT diagnostiseras genom att man mater porfyriner i urinprov och ibland i blodprov och
avforingsprov. Dessa test letar efter speciella ménster av porfyriner som ses vid PCT.
Eftersom PCT &r en forhallandevis ovanlig sjukdom s& har de flesta allmanlédkare, som
mycket sallan traffar patienter med PCT, av naturliga skal liten kunskap om sjukdomen.
Hudlakare och internmedicinlakare ar oftast de som utreder, diagnostiserar och
behandlar patienter med PCT.

Nar diagnosen ar stalld kommer din ldkare att kontrollera om du har hemokromatos,
virusinfektion i levern eller om du ater ndgra dstrogenldkemedel, jérntabletter etc.

Om det finns ytterligare medlemmar i din familj som har PCT eller om du ar orolig for att
overfora sjukdomen till dina barn ska du diskutera detta med din ldkare. Det finns
mojlighet att med blodprov utreda om arftlig form féreligger.

Behandling
e Sluta med eventuell dstrogenbehandling.

e Avsta fran alkohol helt under den inledande behandlingen och darefter forsiktigt
intag.

e Undvika stora mangder jarnrika fddoamnen (blod- och indlvsmat, leverpastej,
broccoli, spenat).
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e Solskydd. Anvand tatt vavda tackande klader, hatt och handskar i férsta hand.
Solskyddsmedel innehdllande titandioxid och med hég solskyddsfaktor (minst faktor
30) pa hud som trots allt exponeras for solen.

e Blodtappning
Minskar mangden jarn i kroppen for att forbattra funktionen hos UROD och minskar
darmed méangden porfyriner i kroppen. Sker 1 gang/vecka eller 1 gang varannan
vecka. Vid varje tappning tappas 4 deciliter blod vilket &r samma mangd som tappas
fran blodgivare. Blodtappningen pagdr under 2-5 manader beroende pa hur snabbt
jarnmangden i kroppen sjunker. Detta ar individuellt.

Vad hdnder efter behandlingen?

Inom 3-6 manader efter avslutad behandling (=avslutad blodtappning) brukar skérheten
i huden ha férsvunnit och den eventuella fjuniga ansiktsbehdringen och pigmenteringen
ha minskat. Gamla bldsor efterlamnar ibland mm-stora vita &rr som kallas milier. Aterfall
2-4 3r efter avslutad behandling kan ske. Behandlingen &r d@ densamma. Det faktum att
sjukdomssymtom kan dterkomma gor att det &r viktigt att du ldmnar blod- och urinprov
regelbundet och traffar lakare. Hur ofta det bor ske @r individuellt men oftast varje till
vartannat ar. Om du kan minska pa de méjliga utlésande faktorer som du kan kontrollera
sjalv (sol, alkohol, jarnrik kost) kan tiden till &terkommande symtom férlangas.

Vad ar PCT inte?
PCT tillhor INTE de akuta porfyrierna som kan ge kraftiga buksmartor och neurologiska
symtom.

PCT och lakemedel mot andra sjukdomar

PCT utldses i de allra flesta fall inte av ldkemedel (undantag éstrogen och jarntabletter)
men du bér alltid upplysa om att du har PCT nér Du séker sjukvard. Du bér inte ta
barbiturater som ibland anvdnds av narkoslakare vid sévning och som lugnande. I 6vrigt
gar det bra att anvdnda de flesta |dkemedel. Notera att FASS anger att manga ldkemedel
ska undvikas vid porfyri. D3 avses i regel akut porfyri vilket inte ar samma sak som PCT.

Om du kanner dig tveksam kring lampligheten ur porfyrisynpunkt att bérja med ett nytt
ldkemedel s& ska du alltid ta kontakt med var mottagning for att diskutera. Samma sak
galler for den lakare som skriver ut lakemedel till dig.

Lankar
Riksféreningen mot porfyrisjukdomar (RMP) https://porfyri.se/

Sahlgrenska Universitetssjukhuset Sida3av3
413 45 Goteborg
031-342 10 00 - sahlgrenska.se M. Alsterholm 2026-03-17


https://porfyri.se/

