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Porphyria

• Hepatic porphyria

(porphyria cutanea tarda)

• Variegate porphyria

• Hereditary coproporphyria

• Erythropoietic protoporphyria

• Congenital porphyria

• Acute intermittent porphyria



Porfyrin-dannelse
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Mitochondria



Porphyria cutanea tarda (PCT)

• Leverlidelse (1:25.000)

(nedsat uroporfyrinogen decarboxylase)

• Provokation
• Alkohol

• Østrogen

• Medikamina

• Hepatitis C

• Genetisk betinget



Symptomer ved PCT

• Skør hud, der brister ved små stød (sår)

• Rødme, blærer og sår ved soleksponering

• Langsom sårheling

• Ar, milier og øget spættet pigmentering

• Fin hårvækst på kinder

• Negleløsning

• Leverskade (jern)

• Leverkræft



Porphyria cutanea tarda



Porphyria cutanea tarda

soludløst bulladannelse



Porphyria Cutanea Tarda

Milier ved 

opheling er 

karakteristisk 
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Hypertrikose



Porphyria cutanea tarda

Vigtigste prøver
• Urinporfyrin

• Hæmoglobin

• Ferritin

• ALAT

• Basisk fosfatase

• Hepatitis C

• Gamma-GT

Behandling

• Stop østrogen og alkohol

• Blodtapning hver 2.-3. uge

• Jernrestriktion

• Evt. lavdosis chloroquin

125 mg x 2 ugentlig



Urinanalyse

Patient A



Uroporfyrin efter intervention

Patient A



Dato Ferritin Jern Uroporfyrin/kreatinin

Nov 2017 128 19 54,1 

Okt 2018 28 18 37,4

Nov 2018 - - 28,1*

Porphyria cutanea tarda

60-årig kvinde ophørt med vaginalt østrogentilskud og alkohol.

Tapning 400 ml blod hver 4. uge

*Hudsymptomer svundet.



Ferritin efter venesectio

Patient A



Hæmoglobin – Ferritin

Ferritin er en fasereaktant

Patient A



Familiær ophobning af PCT
DNA – Genetisk Analyse

Patient B



Pseudoporfyri

• Kliniske symptomer på porphyria cutanea

tarda

• Normal uroporfyrin/kreatinin



Diagnose: PCT?

Patient B



Høj ferritin – lav uroporfyrin

Undersøgelse for Hæmokromatose – DNA analyse

Patient B



Pseudoporfyri

53-årig kvinde med flg. symptomer
• Blærer og sår på hænder, arme og fødder. 

• Løse tænder. Menstruationsophør. 

• Træthed. Muskelsmerter

• Jernmangel, multivitaminmangel

• Normal uroporfyrin

• Infusioner med jern fjerner de fleste symptomer

• Infusioner med vitaminblanding fjerner alle symptomer

• Malabsorption



79-årig mand med porphyria cutanea tarda

• 2008 Porphyria cutanea tarda, forhøjet urinporfyrin

• 2010 Normal urinporfyrin, fortsat symptomer

• 2014 Lav plasma C-vitamin <3,0 i 2017 (26-85 µmol/l). 

Normaliseret (87 µmol/l) efter massivt tilskud af 

C-vitamin.

• Diagnose: Skørbug

• Stor bedring, men fortsat symptomer

• 2016 Bulløs pemfigoid

• Beh. uden væsentlig bedring

• Kroniske skader efter mange års C-vitaminmangel



Lysfølsomhed i barndommen

Erytropoietisk Protoporfyri? 

Følgende 

skal 

udelukkes:

Zinkmangel

Aktinisk

prurigo



Symptomer på EPP

• Påfaldende opførsel 

• Stikkende, brændende smerter i huden i op 
til 2-3 døgn efter soleksponering

• Hævelse og blæredannelse med sår

• Varme/kulde-problemer

• Små stregformede ar i ansigtet

• Træthed og irritabilitet

• Blodmangel

• Galdesten

• Leverskade (2 - 5%)



Ingen dannelse af PpIX

i røde blodlegemer
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Mitochondria

Ingen cellekerne eller mitochondrier i røde blodlegemer



Erytropoiese –

Dannelse af røde blodlegemer

Erytrocytterne taber langsomt PpIX i deres levetid 



Erytrocyt PpIX

Patient C



Zink-Porfyrin

øger ikke lysfølsomheden

Hæmoglobin Zink Porfyrin



EPP sværhedsgrad

Sværhedsgrad Erytrocyt PpIX (µmol/L)

Lav 2 – 30

Middel 30 – 60

Høj 60 – 90

Meget høj 90 – 120

Ekstrem >120  



PpIX fluorescens

• Excitationsmaksimum: 407 nm

• Emissionsmaksimum: 635 nm og 710 nm

P.Juzenas



Rød PpIX fluorescens i blåt lys



Diagnose på navlesnorsblod

• Fluorescens i erytrocytterne ved mikroskopi

• Erytrocyt-PpIX koncentration

• Genetisk analyse (DNA) 



Navlesnorsblod

Patient E



DNA på navlesnorsblod

Patient E



DNA på perifert blod

Patient F



Familie-genetik

Far

Mor

Barn 1

Barn 2

Barn 3



Erytrocyt PpIX før 

levertransplantation

Patient G



Leverinsufficiens/levertumor

hos ca. 2-3% af EPP-patienter

½ år efter transplantation

Ultralyd af lever hvert 3.-4. år. 



Typisk lavt jernniveau ved EPP

Patient H



Under graviditet: 40% reduktion i PpIX

og jern - kraftigt mindsket solfølsomhed
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EPP behandling

• Betacaroten

• Beklædning

• Solcreme

• Glucocorticosteroid/antihistamin

• Zink

• Aktivering af PpIX

• Scenesse (Melanotan)

• Selvbruner



Jern og Lysfølsomhed

• Jernindgift kan øge lysfølsomheden

• Graviditet kan mindske lysfølsomheden

– evt. ved at mindske jern?

NB: Kan nedsat jern i organismen 

mindske lysfølsomheden?



Aktivering af PpIX in-vivo

• Normalt intet PpIX i epidermis/dermis

• Ved soludsættelse frigives PpIX fra 

erytrocytterne

• PpIX giver lækage i blodkar ved belysning

• PpIX siver derefter ind i epidermis/dermis

(priming)

• Symptomer ses primært på dag 2 ved fortsat 

soleksponering



Betacaroten behandling

Vetter et al. In: Carotenoids (ed. O. Isler). Birkhauser Verlag, 1971: p. 194

Virkning:

• Absorption af blåt lys

• Quenching af frie ilt-

radikaler i huden

Kun få har effekt



Hæmoglobin absorberer primært blåt lys -
systemisk betacaroten giver ringe beskyttelse



Sun protection by Fabrics/clothes

Clothes Fabrics SPF

Blouses, shirts Acrylic

Mixed cotton 

and polyester

Cotton

5-7

11-30

11-1000

Silk blouses Silk 18-125

Leather >1000

Denim jackets Cotton >1000

Parka Coat >1000

Trousers Cotton/mixed >300
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P20 Sunscreen

PpIX absorption

PpIX absorbtion

Solcreme SPF 50+ med fysisk solfilter

giver ca. 44% reduktion i effekt af dagslys 



Formål med zinkbehandling

a) Øge Zn-PpIX og dermed reducere PpIX

b) Sænke jern

c) Reduktion af frie iltradikaler i huden

Resultat:

a) Fører det til at man tåler solen bedre?

b) Hvor længe skal det gives, før der er effekt?

c) Hvor længe virker det?



Zink og lysfølsomhed

PpIX

Fototoksisk

Zn-PpIX

Ikke 

Fototoksisk

NB: Kan zinkindtag mindske lysfølsomheden?



Hvor længe lever røde blodlegemer?

• Røde blodlegemer lever ca. 120 dage i 

gennemsnit

• En sænkning i PpIX vil altså tage tid – flere 

måneder!

• Blodmangel ved at sænke jern?

• Sænkning i jern kunne mindske antallet af 

røde blodlegemer



Effekt efter 2-3 måneders 

behandling med zink

• Stigning i zink var 64%

• Stigning i Zn-PpIX var 5%

• Faldet i jern var 14%

• Faldet i ferritin var 12%

• Faldet i PpIX var 6%

• Ingen ændring i hæmoglobin 



1O2

Damage to :

-amino acids

-unsat. fatty acids

-cholesterol

1O2:

lifetime: <0.04 ms

diffusion:10-20 nm
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Zink-quenching af frie iltradikaler fjerner smerter



Ny behandling af årsager:

Ekstrakorporal erytrocyt PDT 

(ECE-PDT)

• Inaktiverer PpIX i erytrocytter

• Øger udskillelsen af PpIX i leveren



Tyndt blodlag der ikke fluorescerer



Belysning med 

rødt lys af 

plade med 

tyndt blodlag.

Rødt lys absorberes 

i PpIX, ikke i 

hæmoglobin. 



Metode
• 26 patientbehandlinger af 2-3 timers varighed pr. 

behandling

• ca 2-3 liter blod bestråles per gang.

• 3 behandlinger i foråret

Resultat:

• Reduceret PpIX i erytrocytter med 30%

• 1 patient fik forværrede symptomer

• 2 patienter fik let bedring

• 6 patienter fik dramatisk bedring i lysfølsomhed

– Flere rejste til syden i sommerperioden



Bivirkninger

• Influenzalignede symptomer i få timer efter 

behandling. Varighed ca. 2 timer.

• ALAT-stigning i nogle tilfælde pga. stor 

PpIX udskillelse i fæces



Bivirkninger efter 

3 timers ECE-PDT

Person PpIX i erytrocyt Maks. Fæces PpIX Maks. ALAT

Raske < 0,5 < 38 10-70

Ubehandlet 

EPP
6-105 40-135 10-70

1 85 1543 743

2 105 725 386

3 83 3934 459



Scenesse® behandling

• Melanocytstimulerende hormon –

(Afamelanotide 16 mg)

• Der gives ca. 3-5 implantater per sæson –

indlægges dybt i huden 



Scenesse® øger pigmenteringen og 

absorberer lyset, der aktiverer PpIX



Test af effekt
• Man bliver brun, særligt hvor man er brun i forvejen

• Melanin øges ca. 30%

• Subjektiv bedring 0.8 – 12 gange

• 60-70% behandles over flere sæsoner



Bivirkninger

• Kvalme

• Hovedpine

• Modermærker

• Fregner

• Pris ca. 125.000 kr. per behandling



Selvbruner med 

12% Dihydroxyacetone
• Spraybehandling cirka hver 10. dag fra april til juli 2018

• 20 personer med EPP blev behandlet

• Den beskyttende farve ligger i stratum corneum og 

giver dermed maksimal beskyttelse af epidermis



Patientangivet effekt
2018 var meget varm og solrig

• Bliver pænere af behandlingen

Ja: 85% Nej: 5%

• Har haft glæde af behandlingen

Ja: 75% Nej: 15%

• ‘Ved ikke’ gruppen har ikke turdet øge 

soleksponeringen



Udsagn om spraybehandling

1. Stor effekt

2. Bedst de først dage efter behandlingen -

1000 tak

3. Mærker stor forskel. 

Det stikker ikke i hænder og fødder. 

Jeg har haft en hel ny oplevelse af sommer 

uden symptomer.
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