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AKUT PORFYRI

Information for personer med akut intermittent porfyri, porfyria variegata
eller hereditar koproporfyri och deras anhoriga.

INNEHALL

. VAD AR AKUT PORFYRI ?

. VAD AR EN AKUT ATTACK AV PORFYRI ?

. HUR MANGA FORMER AV PORFYRI FINNS DET ?

. HUR ARVS AKUT PORFYRI ?

. HUR STOR AR RISKEN ATT DE SOM ARVT ANLAGET FOR AKUT PORFYRI FAR SYMTOM ?
. HUR DIAGNOSTISERAS EN ATTACK AV AKUT PORFYRI ?

. NAR SKALL MAN LATA TESTA SIG FOR AKUT PORFYRI ?

. HUR SKALL FAMILJEMEDLEMMAR OCH NARA SLAKTINGAR TESTAS FOR AKUT PORFYRI ?
. VAD KAN JAG GORA FOR ATT MINSKA RISKEN FOR EN AKUT ATTACK ?

10. SPECIELLA FRAGESTALLNINGAR

11. SPECIELLA PROBLEM FOR KVINNOR

12. BEHANDLING AV DEN AKUTA ATTACKEN

13. HUDPROBLEM VID AKUT PORFYRI

14. SAMMANFATTNING

15. PATIENTFORENINGAR

CO~NOOUDMWNERE

AKUT PORFYRI
» 1. VAD AR AKUT PORFYRI ?

Akut porfyri ar beteckningen for tre likartade arftliga sjukdomar: akut intermittent porfyri (AIP),
porfyria variegata (PV) och hereditar koproporfyri (HCP). Akuta attacker kan forekomma i var och en
av dem. Dessa attacker ar ovanliga och ibland svara att diagnostisera. | de flesta europeiska lander ar
frekvensen av anlagsbarare 1:75 000. | Sverige ar frekvensen 1:10 000.

Akut intermittent porfyri ar den vanligast forekommande formen. Vid denna sjukdom férekommer
akuta attacker men inga hudsymtom. Nar det géller porfyria variegata eller hereditar koproporfyri kan
ocksd hudsymtom upptrada. Symtom fran huden kan visa sig utan att man samtidigt har en akut
attack.

* 2. VAD AR EN AKUT ATTACK AV PORFYRI ?

Akuta attacker bdrjar nastan alltid med haftiga smartor, vanligtvis i buken men smartor i ryggen och
laren forekommer. lllamaende, krakningar och férstoppning ar vanliga symtom. Det hander att man
blir forvirrad under en pagdende attack och att man sedan har svart att minnas detaljer fran sitt
sjukdomstillstdnd. Kramper och muskelsvaghet som kan leda till forlamningar ar mer sallsynta. Pulsen
och blodtrycket okar ofta, men sallan till farliga nivaer. En akut attack kan vara en till tvd veckor,
vanligtvis inte langre. Den kan emellertid vara livshotande pa& grund av férlamningar eller forandringar i
blodets halt av salter. Férlamningarna slapper langsamt efter hand.

Akuta attacker ar ofta utlosta av lakemedel, alkohol och hormonomstallningar, som t ex &r kopplade till
menstruationscykeln. Infektioner och psykisk och fysisk stress kan ocksa framkalla en akut attack. Den
akuta attacken ar vanligast fran de senare tonaren till cirka 40-arsaldern, men den kan upptrada fran
det att puberteten startar och anda upp i hog alder. Ett fatal drabbas av upprepade attacker, ibland
under flera &r. Svara attacker ar idag sallan livshotande.

De flesta som har haft en eller ett fatal attacker aterhamtar sig helt. De kan da leva ett normalt liv
men bor vidta en del enkla forsiktighetsatgarder for att minska risken for nya attacker. Kvinnor 16per



tre ganger sa stor risk att f4 akuta attacker beroende pa férandringarna i hormonbalansen (se avsnitt
11 om speciella problem for kvinnor).
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3. HUR MANGA FORMER AV PORFYRI FINNS DET ?

Sammanlagt finns det sju olika former av porfyri, inbegripet de tre akuta porfyrierna som namnts
ovan. De 6vriga drabbar mestadels enbart huden. Benamningen porfyri kommer sig av att tillstdnden
kan ge upphov till ansamling i kroppen av réda fargamnen, porfyriner (frAn grekiska for purpur).

Biosyntesen av hem och porfyrisjukdomarna

Glycin Succinyl CoA
ENZYMER PORFYRISJUKDOMAR
» ALA synthas
ALA
ALA dehydratas l ALAD-bristporfyri
PEG
PRG deamings 'L Akut intermittent porfyri (AIP)
Uroporphyrinogen |
Uroporfyrinogen-lll-syntas l Kongenital erytropoetizk porfyri (CEP)
@ Uroporphyrinogen 11
Uroporfyrinogendekarboxylas l Porfyria cutanea tarda (PCT)
EKoproporphyrinogen
Koproporfyrinogenoxidas l Hereditér koproporfyri (HCP)
Protoporphyrinogen
Protoporfyrinogenoxidas l Porfyria varniegata (PV)
Protoporphyrin
Ferrokelatas l Erytropoetisk protoporfyri
Hem

ALA = delta-aminolevulinsyra; PBG = porfobilinogen

Porfyriner &r viktiga for kroppen darfér att de genom att ta upp jarn bildar hem, det réda
blodfargdmnet som har livsviktig funktion for kroppens celler nar det géller att transportera och

utnyttja syre. Varje typ av porfyri beror pa en brist pa ett specifikt enzyml, som bidrar till att bygga
upp hem (se diagram ovan). De akuta porfyrierna &r amnesomsattningsrubbningar som ingriper i
biokemiska processer, huvudsakligen i levern. De ger inte upphov till blodsjukdom. Nar porfyriner
ansamlas i huden blir den mycket kénslig for solljus, vilket ar bakgrunden till hudsymtomen. Ansamling
av enklare kemiska substanser i levern leder till akuta attacker av porfyri.

Om det missténks att du har porfyri &r det viktigt att du tar reda pa vilken typ det ar fraga om.

1 Enzym: | vara celler ar enzymerna de "biologiska arbetare” som mojliggor alla biokemiska processer.

4. HUR ARVS AKUT PORFYRI ?



Den specifika enzymdefekt, som varje typ av porfyri beror pd, ar det slutliga resultatet av en forandring
i arvsanlagen (generna). | varje typ av porfyri ar ett speciellt arvsanlag &ndrat. Varje forandring ar
nedarvd vilket far till foljd att en person med porfyri vanligtvis har slaktingar som arvt samma
forandrade gen. Detta betyder att nar tva eller flera personer i en familj drabbas har de alla samma
sjukdom. En person som fatt en porfyridiagnos har vanligtvis familjemedlemmar och slaktingar som
ocksa arvt den forandrade gen, som ger upphov till den typ av akut porfyri som finns i den familjen.
Manga av dessa slaktingar kanske inte vet om att de har ett anlag for akut porfyri. De I6per darfor risk
att fA en akut porfyriattack eller, om det rér sig om ett anlag for porfyria variegata eller hereditar
koproporfyri, symtom fran huden.

Hur arvs akut intermittent porfyri
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Barn =4 mdjliga kombinationer

. . Pappa och 2 barn har inte fatt porfyri

[l Mamma och 2 barn har akut porfyri och l6per risk att utveckla en akut attack

© lllustrations copyrighted Clare Hollest

Detta ar ett exempel pa arvsgangen for akut porﬁri. I det har diagrammet ar det
mamma som har porfyri. Hon bar pa en normal gen och en forandrad (muterad) gen

I en annan familj kan det naturligtvis vara pappan som har porfyri.
Sannolikheten for varje barn att arva porfyri ar en pa tva (50%0)

Arvsgéngen for den genférandring som &r orsak till varje form av akut porfyri i en slakt kallas
autosomalt dominant. Generna, som innehaller ritningarna pa alla bestandsdelar som kroppen behover,
upptrader i par. | varje par arver vi en gen frdn mamma och en fran pappa. Ibland kan det uppsta fel
vid kopieringen av en av dessa gener som resulterar i en bestdende genférandring. Detta kallas for en
mutation. Nar en mutation som finns endast i den ena av generna i paret fororsakar en sjukdom, vilket
ar fallet med akut porfyri, kallas den en autosomalt dominant mutation. Denna forédndrade gen
(mutation) kan ga i arv fran foralder till barn och risken att en person med sjukdomsanlaget
vidarebefordrar den skadade genen till ndgot av sina barn ar en pa tva (se diagram ovan). Risken ar
densamma aven om anlagsbararen aldrig har haft ndgra symtom av sin porfyri. Det verkar darfor ofta



som om sjukdomen har ”hoppat 6ver en generation”. Sa forhaller det sig inte. Om du inte arvt den
forandrade genen, kan du inte heller féra den vidare till dina barn.

5. HUR STOR AR RISKEN ATT DE SOM ARVT ANLAGET FOR AKUT PORFYRI
FAR SYMTOM ?

Det ar inte alltid som personer med mutationen for ndgon av de akuta porfyrierna drabbas av en akut
attack. Man beraknar att endast en fjardedel av de personer som har anlaget for akut porfyri far en
attack. Det forefaller som om ytterligare faktorer maste till for att framkalla symtom. Var kunskap om
dessa faktorer ar ofullstindig men vi vet med sakerhet att ett antal lakemedel, dven sddana som
anvands mycket, samt alkohol &r utlésande faktorer. En akut attack kan emellertid ndgon gang
forekomma utan att ndgon utlésande faktor kan identifieras. Manga ars erfarenhet har visat att om den
som har anlaget for ndgon av de akuta porfyrierna ar noga med att undvika farliga lakemedel, alkohol
och andra kanda faktorer som kan utlésa attacker, s& minskar risken betydligt att bli sjuk.
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6. HUR DIAGNOSTISERAS EN ATTACK AV AKUT PORFYRI ?

For att diagnostisera en attack av akut porfyri beh6vs bara ett urinprov. For att sdkerstélla vilken form
av porfyri det ror sig om behévs aven ett blodprov och ett avféringsprov (faecesprov), som skall
analyseras pa ett laboratorium med specialkunskap om porfyri (mer om specialistkliniker for
porfyri). | proverna méats halten av porfyriner och porfyrinférstadierna ALA och PBG som alltid ar
forhojda under en attack. Det ar viktigt att proverna tas s snart som mojligt efter att attacken startat
eftersom det kan vara svart att stalla en riktig diagnos efter tillfrisknandet.

Det kan ibland vara svart att hos en kand anlagsbarare av akut porfyri sakert sdaga om
sjukdomssymtom ar fororsakade av porfyrianlaget eller om det ror sig om nidgon annan sjukdom. |1
sadana situationer kan ett urinprov och ibland andra prover hjalpa lakaren att avgora om det ar fraga
om en porfyriattack eller ndgon annan sjukdom. Det ar viktigt att personer med porfyrianlag inte tolkar
alla krampor som ett utslag av detta anlag. De kan d& riskera att forbise ett mer vanligt men eventuellt
farligt tillstdnd, exempelvis en blindtarmsinflammation.

7. NAR SKALL MAN LATA TESTA SIG FOR AKUT PORFYRI ?

Om man tillhér en familj dar det finns anlag for akut porfyri b6r man s snart som mojligt lata
undersbka om man sjalv ar barare av anlaget. Detta betyder i sjdlva verket att medlemmar i familjer
dar en slakting visat sig vara anlagsbarare snarast bor erbjudas att bli testade. Nar den ena foraldern
redan vet att han eller hon &r anlagsbarare, bor barnen testas sa snart det &r praktiskt mojligt. Det kan
vara bra att namna detta redan under graviditeten sd att lakaren kan beddma nar barnet behover
testas. | vissa fall, nar den anlagsbérande féralderns mutation ar kand, &r det mojligt att testa barnet
redan i samband med forlossningen. Ibland ar det emellertid nédvandigt att véanta till dess barnet har
fyllt ett &r eller i vissa fall annu langre.

Det finns tva fordelar med en tidig diagnos. For det forsta kan den som visat sig ha arvt anlaget for
akut porfyri f& information och rdd om hur man minskar risken att fa en akut attack. Fér det andra, om
man drabbas av en akut attack, kan lakaren béattre stalla ratt diagnos och tidigt starta den verksamma
behandlingen. Symtomen vid en akut attack ar inte alltid latta att k&dnna igen. Om inte diagnosen
redan ar stalld finns det risk att lakaren satter in lakemedel som forsvarar attacken eller till och med
tror att det ar nédvandigt att operera.

8. HUR SKALL FAMILJEMEDLEMMAR OCH NARA SLAKTINGAR TESTAS FOR
AKUT PORFYRI ?

Nar det galler nara slaktingar som inte haft ndgon attack, i synnerhet barn, ar ett urinprov oftast inte
till ndgon storre hjalp. For dessa personer fordras att ett blodprov tillsammans med urin- och
avforingsprov skickas till ett speciallaboratorium for porfyridiagnostik (mer om specialistkliniker for
porfyri). For de flesta familjer i Sverige ar det numera majligt att gora ett direkt test pa arvsanlaget,
dvs. ett DNA-test, for att upptécka den mutation som ger upphov till slaktens eller familjens porfyri.
DNA-test ger ett sékrare svar an andra analysmetoder men ar mer komplicerade att genomfdra och
finns inte tillgangligt for alla familjer. Din doktor kan se till att det gérs en porfyriutredning pa dig.
Proverna skickas per post tillsammans med remiss till speciallaboratoriet enligt sarskilda direktiv.



9. VAD KAN JAG GORA FOR ATT MINSKA RISKEN FOR EN AKUT ATTACK ?

Manga porfyriattacker utloses av faktorer som gar att undvika som exempelvis farliga lakemedel,
alkohol, fasta och bantning, stress eller tillférsel av kvinnliga kénshormon.

Lakemedel

Personer med akut porfyri maste noga tianka sig for nar de tar mediciner eftersom manga kemiska
substanser kan utlésa en akut attack. Det ar ALLTID mycket viktigt att kontrollera med lakaren
om det lakemedel du ska ta ar sakert (mer om lakemedelslistor). Detta galler bade
receptbelagda och icke receptbelagda preparat och s.k. stdrkande mediciner. Halsokostpreparat bor
man ocksad vara forsiktig med. Manga lakemedel anses farliga men det finns nastan alltid andra
preparat tillgangliga som utgér goda alternativ.

Det hander ibland att en person med akut porfyri p4 grund av nagon annan allvarlig sjukdom behover
ett lakemedel, som &ar forknippat med en viss risk eller som &r s nytt att det annu inte finns nagon
information ifall det utan risk gar att anvanda vid akut porfyri. | ett sddant lage boér ldkaren noga
Overvaga risken och diskutera med en porfyrispecialist och da vaga in patientens kéanslighet i
bedémningen av risken. Om lakaren bestammer sig for att skriva ut preparatet, bér det goras en
uppfoljning med aterkommande urinprover. Risken kan ocks& minskas genom okat intag av kolhydrat.
Aven om barn ar mindre kansliga fore puberteten och akuta attacker mycket sallan forekommer, bor
de om det ar mojligt, undvika lakemedel som anses osakra.

Det forekommer ej sallan att personer med akut porfyri som tar ett lakemedel vilket har rapporterats
kunna utldsa en attack hos andra inte reagerar negativt. Skalet ar att kansligheten varierar fran person
till person, och ocksa hos en person fran tillfalle till tillfalle. Nar det blir en reaktion ar det i form av en
akut attack, som upptrader en dag eller tva efter det man tagit den utlésande medicinen. Reaktioner
som yrsel, trotthet, allergier och kortvariga hudutslag, som kan intraffa precis i anslutning
till eller strax efter att man tagit ett lakemedel, &r vanligt och har inte med porfyri att gora.

Alkohol

Manga lakare med stor vana att ta hand om personer med akut porfyri avrader starkt sina patienter
frAn att dricka alkohol. Manga porfyriker tycker det &ar svart att folja den rekommendationen.
Erfarenheten visar att den som en gang haft en akut attack kan minska risken for att f& flera attacker
genom att helt avsta fran alkohol. Aven den som aldrig haft en akut attack méar bast av att avsta fran
alkohol. Om detta visar sig alltfor svart kan en mojlig kompromiss vara att méngden alkohol ar sé liten
som mojligt och att i synnerhet rétt vin eller fargade spritsorter, t ex cognac, whisky och likérer
undvikes.

Diet

Lagkaloridieter som anvands for att ga ner i vikt, liksom perioder av fasta, kan framkalla en akut
attack. Det ar viktigt att halla sig till ett normalt kosthall med regelbundna maltider anpassade for att
halla en onskvard kroppsvikt. Om du har benagenhet for porfyrisymtom bor kosten vara kolhydratrik
och nagot fettreducerad. Den som haft en akut attack bor inhamta rad fran dietist for att anpassa sitt
kosthall efter sitt individuella behov. Man bor ata tre lagade mal per dag. Nagra personer, i synnerhet
kvinnor med besvar fore menstruationer, foredrar sma maltider flera gdnger om dagen, framfor stora
mal.

Patienter med svar porfyri och som har upprepade attacker kan behéva speciella dietrad fran sin lakare
och dietist. Den som har anlaget for akut porfyri och ar 6verviktig men vill g& ner i vikt bér konsultera
sin doktor for att fa rd&d om en avmagringsdiet som &r langsamt verkande och utan risk.

Varningskort / MedicAlert :

PORFYRI "‘1"'_”-:‘ Det ar av storsta vikt att alltid bara med sig

‘l:--uf varningskortet som upplyser om att du har anlaget
for akut porfyri. Detta kort ar sarskilt betydelsefullt i

Pemonnummar J de kritiska situationer nar du sjalv inte kan tala om
i bliears av anisget for att du har akut porfyri. Varningskortet skrivs ut till

den patient som fatt en sakerstalld porfyridiagnos.
Kortet skrivs under av den lakare som stéllt
diagnosen och som tjanstgor pa en specialistklinik
for porfyri (mer om specialistkliniker for
porfyri). Om man vill ha ett varningssmycke, t.ex.
re—y ett armband eller ett halsband, kan man vanda sig
1 ey e Govrge 00 till MedicAlert Foundation, www.medicalert.co.uk.
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10. SPECIELLA FRAGESTALLNINGAR
E=IAnestesi och kirurgiska ingrepp

Infér en operation maste man upplysa kirurgen och narkoslakaren om att man har anlaget for akut
porfyri. Speciella narkosmedel som ar sakra for en porfyripatient maste anvandas.

Hos tandlakaren

Man bor tala om for sin tandldkare att man ar anlagsbarare av akut porfyri. Tandlakaren anvander ofta
lokalbeddévningsmedel och det rader osakerhet om hur lampliga vissa av dessa medel ar for en
porfyriker.

Vaccinationer

Vaccinationer ar ofarliga for personer med anlag for akut porfyri.

11. PROBLEMES PARTICULIERS POUR LES FEMMES

Risken for kvinnor att drabbas av akuta attacker ar tre ganger sa stor som for man, vilket mest beror
pa de kvinnliga kénshormonerna, framst progesteron. Detta hormon finns bade i kombinations-p-piller
och i lakemedel som anvands vid 6strogenbehandling av kvinnor i 6vergangsaldern (menopausen). P-
piller och menopausbehandling med lakemedel som innehaller progesteron eller liknande hormon
(gestagener) bér om mdojligt undvikas av kvinnor med anlag for akut porfyri. Injektioner och implantat
av hormonpreparat med langtidsverkan &r riskfyllda och bér undvikas.

| vissa fall, dar risken ar liten och foérdelarna stora, kan din ladkare 6vervaga att skriva ut ett lakemedel
innehallande gestagen, helst i form av hormonplaster. Detta kan ske forst efter en diskussion med
patienten och i samrad med porfyrispecialist (mer om preventivmedel och menopausbehandling).

Premenstruella symtom

Hos en del kvinnor kan man tydligt se att attackerna ar kopplade till menstruationscykeln. | sadana fall
kan lakaren overvaga flera behandlingsalternativ, exempelvis en typ av hormonbehandling som
hammar menstruationerna i 1-2 ar. Om den typen av behandling anvands maste den goéras under
noggrant éverinseende av lakare och med regelbundna kontroller.

Graviditet

Aven om flertalet graviditeter ar utan komplikationer, finns det en nagot 6kad risk for en akut attack
under eller direkt efter graviditeten. Risken minskar emellertid om diagnosen redan ar kand och om
lakaren och barnmorskan som har hand om dig vet att du ar anlagsbérare for akut porfyri.

12. BEHANDLING AV DEN AKUTA ATTACKEN
Vikten av att tidigt k&dnna igen symtomen och att stalla en riktig diagnos :

Ratt behandling kan snabbt sattas in om symtomen kénns igen. De tidiga symtom som férebadar en
akut attack ar ofta latta att kanna igen for den som har tidigare erfarenhet av attacker (se avsnitt 2
”Vad ar en akut attack?”). Nar dessa symtom uppkommer skall man upphéra med utlésande
faktorer, exempelvis medicinering. Att s& snart som mojligt dricka sota drycker eller dta sockerbitar
eller dextrosoltabletter kan forhindra att attacken blir svarare.

Det ar svarare for en person som arvt anlaget fér akut porfyri men som aldrig haft en attack att tidigt
kanna igen symtomen. Man maste komma ihag att personer med porfyri kan drabbas av magbesvar pa
samma satt som de som inte har den sjukdomen. Lakaren maste ha andra diagnoser, som kan orsaka
magsmartor, i atanke. Dessa inkluderar en rad olika bukbesvar, urinvagsinfektion och ibland allvarliga
medicinska problem, t.ex. blindtarmsinflammation. | saddana situationer kan diagnosen akut porfyri
vanligen bekréaftas eller avskrivas med hjalp av ett urinprov dar man maéater utsdndringen av
porfobilinogen (PBG).



Behandling av en akut attack:

Om du drabbas av en akut attack som verkar utveckla sig i allvarlig riktning maste du kontakta en
lakare for att snabbt f& komma till sjukhus.
Foljande atgarder skall vidtagas:

# Undersokning av ett urinprov for att faststalla utséndringen av PBG
# Tidig start av specifik behandling av attacken, till exempel med Normosang®

# Insattande av andra lakemedel for att behandla symtom som kan atfélja attacken. Har ingar
mediciner mot smarta, illamaende och oro. Det ar ocksa viktigt att uppratthalla ett
tillfredsstallande kaloriintag. Detta kanske maste ske med hjalp av dropp eller en slang via
nasan.

Normosang® hjalper till att f& bukt med bristen p4 hem i levern. Det tar dessutom bort kroppens
forsok att 6ka mangden av de kemiska substanser (porfyriner och forstadier) som behévs for att bilda
hem. Normosang® ar den behandling som bor viljas i forsta hand. Om detta inte gar att skaffa fram
fort nog, kan man under en tid satta in en stor mangd glukos som har en likartad men svagare effekt.
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13. HUDPROBLEM VID AKUT PORFYRI

Symtom frdn huden forekommer aldrig vid akut intermittent porfyri. Hudproblem upptrader hos 10-
20% av vuxna personer som arvt anlaget for porfyria variegata och det ar ofta det enda symtom de
far. Hudpartier som utsétts for solljus, sarskilt handryggar, ansikte och ben, blir skéra, gar sénder och
blasor kan bildas. S&dan hud kan bli infekterad, lakas lAngsamt och mindre arr kan uppsta.

Om du har problem med huden, skall du skéta den mycket noga. Undvik solljus s& mycket som mojligt,
aven solljus som passerar genom fonsterrutor och bilrutor. Skydda huden frdn solen genom att ha
bomullsvantar, langa armar, langbyxor och en skyddande hatt nar du ar utomhus. Det ar inte alla som
tycker att detta ar acceptabelt eller nédvandigt; anpassa din kladsel pa ett satt som du sjalv tycker ar
béast. Vanliga solkramer ar inte effektiva. De enda som hjalper ar de tadckande produkterna med hogsta
mdjliga solskyddsfaktor, faktor 60, som skyddar mot bade UVA- och UVB-stralning. Forsok att skydda
handerna mot skador. Anvand handkram och gummihandskar nar du arbetar i kéket. Hall hud, som
fatt sar eller blasor, ren med hjalp av mild tval och vatten; undvik starka antiseptiska medel.

Liknande hudproblem kan forekomma vid hereditar koproporfyri men vanligtvis endast under en akut
attack. Dessa hudproblem ar sallan ihallande.

14. SAMMANFATTNING

Man skall komma ihag att de flesta personer som &arvt anlaget for akut porfyri kan leva ett normalt liv
med bibehallen halsa. Allt som fordras ar att man foljer de enkla regler och rad som givits har, for att
minska risken for utbrott av sjukdomen. Ocksa de personer som blir sjuka aterhamtar sig vanligtvis
helt. De brukar inte f& mer an en eller tva attacker tidigt i vuxen alder. Nar man blir dldre minskar
risken for akuta attacker i synnerhet efter det att man fyllt 40 ar, men den forsvinner aldrig helt.




