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Lenke til registerets arsrapport 2023

Arsrapporten til Norsk porfyriregister for 2023 finner
du pa registerets sider pa8 www.napos.no

Lenke til kvalitetsregistre.no

P& nettsiden www.kvalitetsregistre.no kan du finne
resultater fra Norsk porfyriregister og selv velge
hvordan de skal presenteres.
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NORSK PORFYRIREGISTER
ble opprettet i 2002, og er
lokalisert ved Nasjonalt
kompetansesenter for
porfyrisykdommer (NAPOS)
pd Haukeland universitets-
sjukehus.

FORMALET til registeret er &
bidra til & bedre diagnostikk,
forebygging, behandling og
oppfelging av personer som
har eller er genetisk
disponert for porfyrisykdom.
Registeret samler opp-
lysninger om sykdomsforlgp,
behandling og oppfalging.
Registerdata brukes til fort-
Igpende lzering og forbedring
av kvaliteten pa helse-
tjenester, samt & gi grunnlag
for forskning.

NYHETSAVISEN NAPOSTEN
blir arlig sendt ut fra
registeret til alle deltakerne
i registeret, og til deres
oppfglgende lege hvis
legeopplysninger er oppgitt
i spgrreskjemaet.
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Nytt fra Norsk porfyriregister

Elektroniske pasientskjema for alle diagnoser

Fra januar 2024 ble det 8rlige pasientskjemaet sendt ut elektronisk til alle SMS om arlig skjema:
i Norsk porfyriregister. Utsendingen skjer via den sikre, nasjonale

lgsningen ePROM. Du har fatt et skjema.

Logg inn pa Helsenorge.no

ePROM-skjema sendes ut via Helsenorge.no eller til digital postkasse, og og g3 til Innboks for & fylle
du fr varsel pd e-post/SMS om at du har fatt et skjema til utfylling. De det ut. Du kan ikke svare
som ikke er brukere av Helsenorge.no eller har digital postkasse, vil fa pa denne SMSen.

tilsendt papirskjema.

Reservasjonsbasert register

2] RV — Norsk porfyriregister er fra 20.08.2024 et reservasjonsbasert
JEI—:L‘: o A register. Det vil si at registeret har gatt bort fra 8 be om
bl\é i skriftlig samtykke, og at personer med porfyrisykdom ma
X reservere seg dersom de ikke gnsker & bli inkludert i

registeret. Alle som kan bli inkludert i registeret vil motta

o
3 a® . skriftlig informasjon om dette.
x Dersom du gnsker a reservere deg fra deltagelse i registeret
ARRIRAR

ma& du sende oss skriftlig melding om dette. Du kan fylle ut
° 8 s skjema for reservasjon som finnes pa vare nettsider
‘ www.napos.no. Det er ogsd mulig & std i registeret uten 8 fa
= 6 u @ © . tilsendt spgrreskjema. Ta kontakt med registeret pa telefon

dersom du gnsker dette.
Illustrasjon: Colourbox.com

Rapporteringsgrad

Hvert ar presenteres resultater fra registeret i 5rsrapporten. For at disse
resultatene skal bli mest mulig palitelige, er det viktig at flest mulig sender inn
3rlig spgrreskjema.

Det er ogsa viktig 8 fa inn legekontrollskjema fra de arlige kontrollene som blir som blir mottatt =
gjort. Grafene under viser andel mottatte pasientskjema og legekontroliskjema. Rapporteringsgrad

Andel mottatte pasientskjema gikk ned fra 72 % i 2022 til 69 % i 2023. Men vi D b
ser allerede na at i 2024 sa vil andelen gke, noe som henger sammen med at en bgr veere
ePROM ble tatt i bruk for AIP, PV, HCP og EPP. over 80 %.

I 2023 mottok registeret legekontrollskjema for 59 % av kontrollene som ble
utfort. Dette er en nedgang fra 68 % i 2021 som var det beste aret hittil. Det er
gnskelig at andelen blir over 75 %.

Andel skjema

Mottatte pasientskjema Mottatte legekontrolliskjema
(AHP = AIP, PV og HCP) for pasienter som gar til arlig kontroll
100% 100%
80% PCT 78% 80% EPP 71%
60% i AHP 54% 60% @ AHP 63%
40% EPP 52% 40% PCT 56%
20% 20%
0% 0%
2019 2020 2021 2022 2023 2019 2020 2021 2022 2023


http://www.napos.no

Ngkkeltall fra Norsk porfyriregister 2023

Hvert ar samler Norsk porfyriregister inn spgrreskjema fra registerdeltakere og deres oppfglgende
leger. Her presenterer vi en oppsummering av resultatene fra 2023.

80 0/0 av pasientene

o) T,
74 /0 gikk til arlig kontroll var forngyd med kontrollen

Arlig kontroll

alle diagnoser

56 0/0 fikk undersgkt

59 0/0 av kontrollene sykdomsaktivitet (prove
sendt til porfyrianalyse)

ble innrapportert med
legekontrollskjema

97 O/O av legene som fylte ut
legekontrollskjema benyttet
anbefalinger for kontroll

Porphyria cutanea tarda (PCT) 706 deltakere
Akutt intermitterende porfyri (AIP) 292 deltakere

Erytropoietisk protoporfyri (EPP) 51 deltakere
Porphyria variegata (PV) 37 deltakere
Hereditzaer koproporfyri (HCP) 13 deltakere

Akutt intermitterende porfyri ¢ Porphyria variegata ¢ Herediteer koproporfyri

76 % har diagnosen registrert som kritisk informasjon i kjernejournal

66 % fikk utfgrt halvarlig bildeundersgkelse av lever som anbefalt

20 % hadde hatt akutt porfyrianfall
4 % var innlagt med akutt anfall

82 % brukte kun trygge legemidler

Erytropoietisk protoporfyri

44 % brukte kalsiumtilskudd

87 % brukte vitamin-D tilskudd

92 % var vaksinert for hepatitt A+B

48 % talte mindre enn 30 minutter sollys

Porphyria cutanea tarda

82 % av nydiagnostiserte fikk behandling innen 2 maneder

65 % var i biokjemisk remisjon (normale porfyriniva i prove)
5 % rapporterte tilbakefall med blemmer og sar/skjgr hud

15 % av dem som fikk behandling, ble behandlet pga. nye symptomer (tilbakefall av PCT)

Illustrasjon: Colourbox.com




Kontroll av porfyrisykdommen

NAPOS anbefaler arlig kontroll for alle som har eller har hatt symptomatisk porfyrisykdom. En
viktig del av kontrollen er 8 sende inn prgve til porfyrirelaterte analyser. Registeret fglger med pa
hvor mange av deltagerne som far utfgrt dette som anbefalt.

Anbefalinger fra NAPOS
NAPOS anbefaler &rlig kontroll for alle med:

PCT. Malet er d pavise et eventuelt
biokjemisk tilbakefall og kunne behandle
dette for pasienten far hudsymptomer.

AIP, PV, HCP som har eller tidligere har
hatt symptomatisk porfyrisykdom. M3let er &
redusere risiko for symptomatisk
sykdom samt pavise/forebygge
langtidskomplikasjoner.

EPP. Malet er a redusere
alvorlighetsgrad av sykdom
samt & pavise og
forebygge langtids-
komplikasjoner.

Pasienter med AIP, PV
eller HCP som ikke har
hatt symptomer (latent
sykdom), anbefales a ga
til kontroll hvert 3.- 5.
dr. Disse er derfor ikke

Andel som gar til arlig kontroll

I &rsrapporten folger registeret med pa andel
deltagere som oppgir & g& til kontroll for
porfyrisykdommen minst en gang i aret.

Samlet var det 74 % som gikk til kontroll i 2023.
Dette er et godt resultat, men registeret har satt som
mal at andelen skal veere over 80 %.

Figuren til venstre nedenfor viser at andelen var

hgyest blant dem med EPP (91 %),

etterfulgt av dem med aktiv AIP, PV,

HCP (75 %) og dem med PCT (72 %).

Andelen som gar til &rlig kontroll
varierer litt mellom de fire
helseregionene, som vist i figuren
til hgyre. Hvilken helseregion som
har den hgyeste andelen varierer
ogsa fra ar til ar.

tatt med i figurene.

Andel som gér til &rlig kontroll
(AHP = AIP, PV og HCP)

100%
91%
80% ?-é 75%
72%
60%
40%
20%
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Arlig kontroll per helseregion
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Aktiv Helse Vest

AHP Helse Midt-Norge

Helse Nord
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Analysert kontrollpregve

Innsending av prgve til porfyrianalysering er viktig
for alle diagnosene. Disse prgvene brukes til 3
vurdere den ndvaerende sykdomsaktiviteten, og de
vil veere et sammenligningsgrunnlag dersom
sykdommen skulle forverre seg. Derfor fglger
registeret med p3 andel deltagere som har fatt
analysert kontrollprgve.

I 2023 var det totalt 56% av deltagerne som fikk
sendt inn og analysert kontrollprgve for porfyri-
sykdommen. Dette resultatet har veert stabilt siste
3 3r.

Andel som far analysert kontrollprgve
100%

80%
60% — — oo
40% 22%
20%
0%
2021 2022 2023

PCT Aktiv AHP em==EPP




EPP: Hvor lenge kan en veere i solen?

Det varierer fra person til person hvor raskt en far symptomer hvis man
utsetter seg for sollys. Figuren under viser tall fra 2023 over hvor lenge
deltagere med EPP rapporterte at de talte & vaere ute i solen, gitt at det

var midt pa dagen, en skyfri dag i slutten av juni. Omtrent halvparten

tdler mindre enn 30
Hvor lenge kan personer med EPP vare i solen for de far . .
symptomer? minutter i solen far de

far symptomer pG EPP,
mens omtrent 1 av 4
taler mer enn 60
minutter.

= 0-5 minutter

= 5-15 minutter

15-30 minutter

30-60 minutter Flere har kommentert at hvor lenge
de kan vaere ute ogsa avhenger av
= Mer enn 60 minutter hvor mye lys de har vaert utsatt for i
) dagene fgr.
Vet ikke

Har man utsatt seg for mye lys en
dag, viser erfaring at man taler
mindre lys dagen etter. Dette kalles
primingfenomen.

PCT: Arsak til behandling

I registeret innhenter vi informasjon om hvilken behandling deltagerne far. Figuren under viser oppgitte
arsaker til nylig gjennomgatt behandling hos 100 personer med PCT i 2023.

40 % fikk behandling fordi en kontrollprgve viste at behandling burde startes. Slik forebyggende
behandling kan da gjgre at en unngar & fa nye symptomer.

45 % oppgav at de ble tappet jevnlig. Endel pasienter tappes jevnlig for & holde jernlageret lavt, blant
annet pga. samtidig hemokromatose (arvelig betinget sykdom som gir jernoverskudd).

Arsak til behandling for PCT siste 12 maneder Tilbakefall
15 % fikk behandling fordi de fikk
50% 45% symptomer pa nytt.
40% M3let er at denne andelen skal
40% veaere lavest mulig, og at en heller
gar til regelmessig kontroll og
30% starter behandling for en far nye
symptomer.
20% 7 % oppgir at de gar fast pa
15% tabletter. Normalt skal det ikke
veaere behov for fast bruk av
10% 7% 6% tabletter mot PCT, da anbefales
’_‘ ’_I det heller & ta &rlige
0% kontrollprgver for 8 se om det er
Blir tappet Kontrollprover  Fikk PCT- Gar fast pd Annen grunn behov for ny behandling eller
jevnlig viste at jeg symptomer pa tabletter ikke.
burde tappes nytt



Leverundersgkelse hvert halvar ved akutt porfyrisykdom

Alle som har eller er disponert for akutt porfyrisykdom (AIP, PV eller HCP) og som er
over 50 8r, anbefales bildeundersgkelse av leveren en gang hvert halvar.

Hos de fleste vil undersgkelsen vare en ultralydundersgkelse, som er en
ukomplisert og risikofri prosedyre. I 2023 viste tall fra registeret at stadig
flere far utfert halvarlig ultralydundersgkelse av lever, men det er
fortsatt mange som ikke far utfgrt leverundersgkelse som anbefalt.

@kningen i andel pasienter som far utfort lever-

undersgkelse hvert halvdr. Andelen er doblet siden 2019.

100%

80%
64%

60% 519

40%

40% @ 33%

20%

66%

Har du

AIP, PV eller HCP

og er over 50 dr,
anbefales det
ultralydundersgkelse
hvert halvdr.

Informasjonskampanje

I januar og juli i 2023 og 2024 sendte NAPOS
ut brev med paminnelse om bilde-
undersgkelse av lever til alle over 50 ar med
akutt porfyrisykdom. Malet med denne
informasjonskampanjen er at flere skal fa
utfgrt halvarlig leverundersgkelse.

Hvorfor bildeundersgkelse?

Primaer leverkreft er en sveert sjelden kreft-
form som har sitt opphav i leveren. Studier
viser at personer over 50 ar med en akutt
porfyrisykdom har hgyere risiko for a fa

0%
2019 2020 2021

2022 2023

primaer leverkreft enn den generelle
befolkning. Derfor anbefales regelmessig
bildeundersgkelse av lever.

Om Nasjonalt kompetansesenter for porfyrisykdommer

NAPQS er ett av ni nasjonale kompe-

tansesentre som er samorganisert

under Nasjonal kompetansetjeneste

for sjeldne diagnoser (NKSD) i Oslo.
nNapos

NAPOS holder til p& Haukeland uni-
versitetssjukehus i Bergen, og samarbeider med
Norsk porfyriregister. Senteret utarbeider retnings-
linjer for diagnostikk, behandling og oppfglging av
porfyrisykdom.
NAPOS tilbyr blant annet kurs, radgivning og veiled-
ningstjenester rettet mot pasienter og helse-
personell.

Finn informasjon pa nettsidene

Nettsidene www.napos.no har til enhver tid opp-
datert informasjon om de forskjellige diagnosene og
anbefalt behandling, oppfglging, rettigheter, kurs og
relaterte forskningsprosjekt.

De siste nyhetssakene fra NAPOS sine nettsider:

— Nytt fra den internasjonale kongressen om
porfyrisykdommer

— Oppsummering av kurs for personer med akutt
porfyrisykdom
- Lansering av ny versjon av legemiddeldatabasen

Du kan melde deg pa nyhetsvarsel dersom du gns-
ker & fa tilsendt e-post med lenker til de siste ny-

hetssakene samt annen informasjon som er aktuell
for personer med porfyrisykdommer og behandlere.

Fagkurs om porfyrisykdommer

NAPQOS arrangerer fagkurs for helsepersonell 28. og
29. januar 2025 i Bergen. Les mer om kurset og pa-
melding p& www.napos.no (Porfyrisykdommer/
porphyrias - fagkurs).


http://www.napos.no
https://www.helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/nyhetsarkiv/nytt-fra-den-internasjonale-kongressen-om-porfyrisykdommer/
https://www.helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/nyhetsarkiv/nytt-fra-den-internasjonale-kongressen-om-porfyrisykdommer/
https://www.helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/nyhetsarkiv/oppsummering-av-kurs-for-personer-med-akutt-porfyrisykdom/
https://www.helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/nyhetsarkiv/oppsummering-av-kurs-for-personer-med-akutt-porfyrisykdom/
https://www.helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/nyhetsarkiv/lansering-av-ny-versjon-av-legemiddeldatabasen/
https://www.helse-bergen.no/nasjonalt-kompetansesenter-for-porfyrisykdommer-napos/nyhetsarkiv

Om Norsk porfyriregister

Norsk porfyriregister skal bidra til & bedre
diagnostikk, forebygging, behandling og
oppfalging av personer som har eller er genetisk
disponert for porfyrisykdom.

Registeret samler opplysninger om
sykdomsforlgp, behandling og oppfglging.
Registerdata brukes til fortlgpende laering og
forbedring av kvaliteten p3 helsetjenester, samt
& gi grunnlag for forskning.

Innsamling av data

Opplysninger samles fgrst og fremst inn
ved hjelp av spgrreskjema som fylles
ut av registerdeltager og lege,
dersom du tar med skjema til

legen. Husk @ ta med

legekontrollpakken

ndr du skal kontroll
av sykdommen!

I tillegg til opplysningene fra
spgrreskjemaene, registreres
opplysninger om diagnose og
porfyrirelaterte pr@gvesvar, og
opplysninger innhentet i
forbindelse med eventuelle
sykehusinnleggelser relatert til akutte
porfyrianfall ved AIP, PV eller HCP.

Utsending av skjema

Fgrste skjema sendes ut ved
diagnosetidspunktet. Deretter vil det i starten
av januar hvert ar sendes ut et spgrreskjema og
en legekontrollpakke til deltageren.

Deltagere med PCT far tilsendt et
behandlingsskjema ca. 1,5 ar etter diagnosen,
og deretter arlige skjema.

Skjema til lege
Legekontrollpakken sendes deltager tidlig i januar.

Deltagerne oppfordres til & ta pakken med til legen
nar skal til kontroll for porfyri-sykdommen.

Pakken inneholder legekontrollskjema og en fran-
kert returkonvolutt. Dette skjemaet skal fylles ut og
sendes inn av lege.

Som hjelp til legen er det i ogsa lagt ved an-
befalinger for arlig kontroll, rekvisisjonsskjema og
prgveinnsendingskonvolutt.

,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,,

Legekontroliskjema
Porphyria cutanea tarda (PCT)

Skjemadel 1 - fylles ut av pasient
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Legekontrollskjema er inkludert i
legekontrollpakken.

Tusen takk for alle bidrag til Norsk porfyriregister!

& @
Illustrasjon: Colourbox.com

KONTAKTINFORMASJON TIL NORSK PORFYRIREGISTER
Telefon: 5597 3170
E-post: porfyri@helse-bergen.no

Nettside: www.napos.no



