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Indledning

Arvelighed har betydning hos ca. hver femte, der far tarm-
kreeft. Den hyppigste form for arvelig tarmkraeft er HNPCC
(Hereditaer non-polyp@s colorektal cancer). | Danmark var der
i 2016 ca. 4.200 HNPCC familier.

Personer med HNPCC har hgj risiko for at udvikle kraeft |
tyktarm og endetarm. Heldigvis opdages den forhgjede risiko
ofte, inden kraeften opstar. Der er gode muligheder for at fa
fiernet forstadier, inden de nar at udvikle sig til kreeft, hvis
man fglger de anbefalede kontrolprogrammer.

Langt de fleste med HNPCC, som falger kontrolprogram-
merne, lever helt normale liv og bliver lige s& gamle som alle
andre.

| denne pjece kan du f& information om, hvad HNPCC er.

Du kan laese om, hvordan sygdommen opstar, hvordan den
viser sig, og hvad der kan ggres for at undga at fa kraeft. Du
kan ogsa finde information om, hvor du kan & rddgivning.
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Hvad er HNPCC?

Hereditaer non-polypas colorectal cancer (HNPCC) er ikke én bestemt sygdom, men en
betegnelse, der deekker over flere former for arvelig kraeft. Feelles for alle med HNPCC er,
at de har arvet en forhgijet risiko for at fa kreeft, primaert i endetarm og tyktarm. | nogle
familier er der ogsa en gget risiko for kraeft i ivmoderen. | sjseldne tilfeelde forekommer
kreeft i seggestokke, urinveje, tyndtarm, maveseek, galdeveje, hud eller hjerne.

Det kan veere tegn pa arvelig tarmkraeft (HNPCC) hvis:
Der er flere tilfeelde af tarmkraeft hos naert besleegtede familiemedlemmer.
En eller flere i familien har faet tarmkraeft, inden de fyldte 50 ar.

En eller flere i familien har haft tarmkreeft, og andre familiemedlemmer har haft kreeft
i livmoderen.

HNPCC er en arvelig sygdom, der skyldes en andring i et eller flere gener. Det er indtil
videre kun lykkedes at finde den preecise genaendring i nogle af HNPCC familierne.

En &ndring i et gen kaldes en mutation. Generne er de arveanlzeg, der findes i alle celler
i kroppen. De bestemmer vores fysiske kendetegn, som harfarve, gjenfarve, hgjde og
blodtype. Generne indeholder oplysninger i form af DNA, som er en slags kemisk kode,
der beerer arveanlaegget videre fra generation til generation.

Det er forskelligt fra familie til familie, hvor hgj risikoen er, og hvor tidligt i livet man
skal veere opmaerksom pa symptomer pa kreeft og starte i et kontrolprogram. Kontrol-
programmet tilpasses den enkelte families risiko.

Selv om man har arvet en forhgjet risiko for at fa kraeft, er det ikke sikkert, at man udvik-
ler sygdommen. | nogle familier er risikoen for at udvikle sygdommen 20 pct., mens den
i andre familier er 50-80 pct.
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Hvordan far man HNPCC?

HNPCC arves som regel fra den ene af foraeldrene. Hvis man har arvet en genaendring
(mutation) i et HNPCC-gen, har man ikke arvet kraeft, men en forhgijet risiko for at fa
kreeft. Man kan kun give HNPCC videre til sine bgrn, hvis man selv har mutationen. For
hvert barn man far, er der 50 pct. risiko for, at barnet arver mutationen, og dermed ogsa
50 pct. chance for, at barnet ikke arver mutationen.

Forskellige typer af HNPCC

HNPCC kan inddeles i flere grupper alt efter, om man kan finde en mutation hos familien
eller ej, og om man har moderat eller let gget risiko for kraeft i forhold til befolkningen
generelt.

Familier med kendt mutation (Lynch syndrom)

I nogle familier er det muligt at finde en mutation i et af de gener, der reparerer fejl,
der kan opsta, nar celler deler sig (reparationsgenerne). Disse familier kaldes Lynch
syndrom familier, opkaldt efter Dr. Henry Lynch.

Findes en mutation i reparationsgenerne i din familie, er det muligt ved hjeelp af en
blodpreve at undersgge, om du eller andre i din familie har arvet den. Hvis du ikke
har arvet mutationen, har du ikke hgjere risiko for at udvikle kreeft end alle andre. Det
samme galder dine eventuelle barn.

Personer med Lynch syndrom har en hgij risiko for at udvikle tarmkraeft (50-80 pct.).
Kvinder med Lynch syndrom har derudover en hgj risiko for at udvikle livmoderkreeft
(40-60 pct.) samt kraeft i aaggestokkene (10 pct.). | Lynch syndrom familier vil sygdom-
men ofte udvikle sig far 50-ars alderen (hos enkelte allerede fra 25-ars alderen), hvis
ikke man fglger et regelmaessigt kontrolprogram.

Familier uden kendt mutation

Der arbejdes hele tiden pa at finde nye mutationer, der kan forklare, hvorfor nogle fami-
lier har en forhgijet risiko for arvelig tarmkraeft. | de fleste HNPCC familier har man endnu
ikke fundet den eller de forandringer/mutationer i generne, der er skyld i den forhgjede
risiko. DNA test af resten af familien er derfor ikke mulig. Hvis du tilherer en saddan fami-
lie, bliver din risiko vurderet ud fra din families kreefthistorie.

Din risiko for at udvikle tarmkreeft i Igbet af livet kan blive vurderet til at veere enten
moderat forhgjet (15-20 pct.) eller let gget. Personer fra familier med ukendt mutation
udvikler typisk kraeft i en hgjere alder (over 50 ar) end familier med kendt mutation.

0gsa for personer fra familier med ukendt mutation geelder det, at deres risiko for kraeft
nedseettes betydeligt ved at folge et regelmaessigt kontrolprogram.
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Hvordan bliver man
undersogt for HNPCC?

Din egen laege eller en lsege pa hospitalet kan henvise dig til en klinisk genetisk afdeling,
hvis der er mistanke om arvelig risiko for tarmkraeft. Du kan ogsa selv henvende dig

til HNPCC registret og fa rdd og vejledning. Hvis du er informeret om mulig risiko af en
sleegtning eller har faet tilsendt et informationsbrev fra HNPCC registret, kan du ogsa
henvende dig direkte til HNPCC registret eller en klinisk genetisk afdeling. Du kan finde
kontaktoplysninger bagerst i pjecen.

Undersggelse af om du har risiko for arvelig tarmkraeft, foregar pa en klinisk genetisk
afdeling evt. i samarbejde med HNPCC registret. Her vil din families kreefthistorie blive
kortlagt. | den forbindelse kan du blive bedt om oplysninger om kraeft i din familie, og
familiens stamtree vil blive tegnet. | nogle tilfaelde vil registeroplysninger blive brugt

for at sikre, at oplysningerne om kraeft er sa korrekte som muligt. Ud fra stamtraeet og
vaevsanalyser (se nedenfor) vil laegen vurdere din families risiko for arvelig kraeft, og
hvorvidt det er relevant at tage en blodprgve til undersggelse af generne (se nedenfor).
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Ved radgivningen pa den Kklinisk genetiske afdeling informerer lsegen om, hvad arvelig-
hed betyder for dig og din familie, og om fordele og ulemper ved at fa taget en blod-
prave. Du vil blive henvist til et kontrolprogram, hvis det er relevant. Det kan tage flere
maneder, nogle gange op til et &r, at fa en samlet konklusion, da det er tidskreevende
at f& information samlet om alle i en familie, og det kan tage lang tid at f& blodprgver
undersggt for forandringer i generne.

Veevsanalyse

Det eridag rutine, at alle patienter, der bliver opereret for tarmkraeft, far foretaget en
speciel veevsanalyse af kraeftknuden. Det er ogsa muligt at undersgge kraeftknuder fra
personer, der tidligere er opereret for kraeft. Hvis denne analyse er positiv, kan det tyde
pa, at kreeften kan veere arvelig, og man vil blive tilbudt at f& det undersggt neermere
ved genetisk radgivning og eventuelt undersggelse af generne (DNA-analyse).

DNA-analyse - blodpreve
For at finde en forandring i et af reparationsgenerne vil llegerne fgrst analysere en blod-
prave fra et familiemedlem, som har eller har haft kreeft. Hvis der bliver fundet en
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genzendring, er det muligt at teste andre familiemedlemmer, hvis de selv gnsker det.
Laegerne vil tilbyde en test, ndr der er mistanke om, at en familie har hgj risiko. Hvis ingen
af de kraeftramte familiemedlemmer er i live, vil det ofte ikke veere muligt at gennemfare
en DNA-analyse. | nogle tilfselde kan det dog lade sig gare, at udfgre DNA-analyse pa
veev fra en afdgd.

Har jeg foraget risiko, og skal
jeg folge et kontrolprogram?

Den genetiske udredning afsluttes med, at du far resultatet af undersegelserne og
svaret pa en eventuel blodprave.

Resultatet af udredningen kan vise:

1. Atduog din familie ikke har gget risiko for tarmkreeft i forhold til den generelle
befolkning.

2. Atduogdinfamilie har en let gget risiko.

3. At duog din familie har en moderat gget risiko (familizer colorektal cancer uden
kendt genaendring).

4. At du og din familie har en hgj risiko (Lynch, med kendt genaendring).

Vurderingen af risikoen har betydning for hvilket kontrolprogram du og din familie far
tilbudt. Laegen eller en genetisk assistent vil fortaelle dig om kontrolprogrammet og
hjeelpe dig med at fa kontakt til de steder, hvor kontrolundersggelserne foregar.

Undersogelse og kontrol af
familien

Hvis der er fundet en forandring i et af reparationsgenerne, er det muligt at teste gvrige
familiemedlemmer. HNPCC registret og den Klinisk genetiske afdeling kan hjeelpe med
at informere de gvrige familiemedlemmer om muligheden for dette.

Hvis din familie har arvelig tarmkraeft uden forandring i reparationsgenerne, anbefaler
vi, at alle bgrn, foreeldre og sgskende til én, der har haft tarmkreeft, folger det forebyg-
gende kontrolprogram. Feetre, kusiner, onkler og tanter skal kun i kontrol, hvis de selv er
barn, foraeldre eller seskende til et familiemedlem, der har haft kreeft.

Hvordan kan jeg undga at fa
tarmkraeft?

Tarmkraeft begynder som regel med en lille udvaekst pa indersiden af tyktarmen eller
endetarmen. Med tiden kan der i udvasksten opsta celleforandringer. Hvis ikke disse
fiernes, kan de over nogle ar udvikle sig til forstadier til kraeft og senere til en kreeftknude.
| familier med den hgjeste risiko kan forandringerne vise sig allerede fra 25-ars alderen. |
enkelte familier, endda endnu tidligere.

Regelmaessige kikkertundersggelser af tarmen (koloskopi) er den mest effektive
made at undga at fa tarmkraeft. Nar koloskopi foretages regelmaessigt, kan forstadier
til kreeft opdages og fiernes. Det er derfor vigtigt at finde ud af, om der er arvelig risiko
for kraeft i familien, sa alle, der er i risiko, kan fa tilbud om at deltage i de forebyggende
undersggelser.

Koloskopi
Koloskopi er en kikkertundersggelse, hvor lzegen under selve undersggelsen kan opdage
og fierne eventuelle forstadier til kreeft i tarmen, oftest inden de nér at udvikle sig til kraeft.

Undersggelsen foregar ved, at der fares en tynd bgjelig slange med en kikkert i spidsen
ind gennem endetarmen. Det kan fales ubehageligt og gore ondt, saerligt nar der pustes
luft ind i tarmen. Det er muligt at fa smertestillende og beroligende medicin under
undersggelsen, som varer mellem % og 1 time. Det er meget individuelt, om der er
behov for medicin i forbindelse med undersagelsen.

For at f& bedst muligt overblik over indersiden af tarmen skal den vaere tom ved
undersggelsen. Udrensningen sker ved, at du drikker noget vaeske, som far tarmen til
at temme sig. Dette foregar i lobet af to dage inden undersggelsen. Udtemningen af
tarmen er for nogle den mest generende del af undersggelsen.

CT- eller MR-koloskopi

Hvis det ikke er muligt at gennemfgre en kikkertundersggelse, kan tarmen underseges
ved hjeelp af en scanningsundersggelse, enten en CT- eller MR-koloskopi. Disse under-
sogelser er imidlertid ikke helt s& gode til at opdage forstadier til kreeft, og det er ikke
muligt at fierne forstadier eller tage vaevsprgver i forbindelse med disse undersggelser.

Arvelig tarmkraeft
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Hvilke andre kraeftformer skal
jeg muligvis kontrolleres for?

Kraeft i livmoderen og aeggestokkene

Kvinder med Lynch syndrom, det vil sige med en kendt forandring i reparationsgenerne,
bar kontrolleres ved almindelig gynaekologisk undersggelse og med ultralydsscanning
gennem skeden fra 35-ars alderen. | nogle tilfaelde vil der veere grund til at foretage en
lille udskrabning med sugkateter (vabrasio). Denne undersggelse kraever ikke bedgvelse.
Her fiernes slimhinden i livmoderhulen, s& den kan blive undersggt for mulige spor af
kreeft. Slimhinden i livmoderhulen gendannes af sig selv.

Vaer opmaerksom pé at den celleprave (smear-test), som de fleste kvinder far foretaget
hvert 3. &r, ikke er en undersagelse for kraeft i livmoderen, men kun for kraeft i livmoder-
halsen.

Enkelte familier har en forgget forekomst af kreeft i andre organer. Disse familier kan
tilbydes yderligere kontroller. Det kan dreje sig om:

Kraeft i urinvejene

Her kan tilbydes forebyggende undersggelser med urinprgver og ultralydsscanning af
de gvre urinveje. Hvis der findes blod eller celleforandringer i urinen, foretages supple-
rende undersggelse af nyrerne og kikkertundersggelse af urinbleeren.

Kreeft i mavesaekken
Her kan tilbydes kikkertundersggelse af mavesaekken (gastroskopi), hvor der kan tages
Vaevsprover.

Kraeft i huden
Her kan tilbydes regelmaessig undersggelse af hud ved en hudspecialist.
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Hvilket kontrolprogram skal
jeg folge?

Laegen vil altid foretage en individuel vurdering af risiko for kreeft hos de enkelte med-
lemmer af din familie. P4 baggrund af dette vil | blive radgivet om, hvilket kontrolpro-
gram | bar falge, og hvorndr | ber begynde. Som regel vil det se sadan ud:

Lynch syndrom (arvelig tarmkraeft med kendt forandring/mutation i

reparationsgenerne)

- Alle: Kikkertundersggelse (koloskopi) af tarmen hvert 2. ar fra 25-ars alderen og
livslangt.

- Kvinder: Gynaekologisk undersggelse og ultralyd hvert 2. ar fra 35-ars alderen og
livslangt.

Moderat risiko for tarmkraeft uden kendt mutation

Kikkertundersegelse af tarmen anbefales hvert 5. ar begyndende ved den alder, der
svarer til 10 &r for diagnosealderen pa den yngste person i familien med kraeft - dog
senest fra 50-ars alderen. Det betyder, at hvis den yngste i familien med kreeft var 45 &r,
da han/hun fik diagnosen, skal familiemedlemmer begynde kikkertundersggelser, nar de
fylder 35 ar. Kontrollen tiloydes livslangt.

Let aget risiko
- kikkertundersggelse af tarmen som 50-arig. Herefter befolkningsscreening for tarm-
kreeft ved affaringsprove hvert 2. &r til 75-ars alderen.

Symptomer pa kraeft

Det er altid vigtigt at vaere opmaerksom pa signaler fra kroppen (symptomer), som kan
tyde pa kreeft eller forstadier til kraeft. Hvis du tilhgrer en HNPCC familie er det ekstra
vigtigt, at du kontakter din laege, hvis du maerker aendringer eller er bekymret.

Symptomer pa tarmkraeft kan vaere:

-+ Blagdning fra endetarmen.

- Blodiafferingen eller i toiletkummen efter affaring.

- Diarre eller forstoppelse gennem flere uger.

- Andringer i afferingsmgnster, som varer flere uger.

- Smerter nedadtil i maven.

- Folelse af ubehag eller kraftig trang til at have affgring, ndr der ikke er behov for det.

Symptomer pa kraeft i livmoderen kan vaere:

-+ Blagdning fra skeden mellem menstruationer.

- Kraftigere menstruationsbladning end vanligt.

« Forlaenget menstruationsbladning i forhold til vanligt.
- Blgdning efter overgangsalderen.

11
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Er forebyggende operation
aktuel?

| Danmark anbefaler man generelt ikke forebyggende operation, hvor tarmen fjernes.
Det skyldes, at kikkertundersggelse af tarmen, hvor man fjerner eventuelle forstadier,
normalt er s effektiv, at forebyggende operation ikke er ngdvendig.

Kvinder, der har szerlig hgj risiko for kraeft i underlivet, kan, nar de ikke laengere har men-

struation eller ikke @nsker at fa flere barn, fa fiernet livmoderen og seggestokkene. Det
er en operation, den enkelte kvinde skal tage stilling til i samrad med sin laege.

Hvordan lever jeg med
HNPCC?

Behandlingsresultaterne i Danmark er rigtig gode, og personer med HNPCC lever lige sa
laenge som alle andre danskere, hvis de fglger kontrolprogrammerne.

Det er meget individuelt, hvordan mennesker lever med viden om, at der er arvelig
tarmkreeft i deres familie. Hos nogle fylder det meget i tankerne, mens det for andre
bliver en naturlig del af deres liv. Hvis du oplever, at det er svaert at leve med viden om
risiko for kreeft og har mange spergsmal og tanker om kraeft, er det vigtigt, at du seger
at fa svar pa dine spergsmal. Du kan finde adresser og telefonnumre bagerst i denne
brochure.
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Kost og livsstil

Det er generelt vigtigt at have en sund livsstil. En sund livsstil er med til at forebygge
kreeft generelt, men har ogsa betydning ved de arvelige kreeftformer. Man ved i dag, at
det iseer er godt at spise mange fibre, f.eks. i form af groft brgd og grentsager, holde en
normal vaegt og ikke mindst lade veere med at ryge.

HNPCC registret

Det danske register for arvelig tarmkraeft - HNPCC registret - er et landsdaekkende
register, der koordinerer de forskellige undersggelser og giver opdateret information om
principper for diagnostik, kontrolprogrammer og forebyggelse.

HNPCC registret er i henhold til Sundhedsministeriets bekendtgarelse af 4. december
1995 et offentligt register med Region Hovedstaden som registeransvarlig myndighed.

Det er godkendt af Videnskabsetisk Komité og Datatilsynet.

Der er forskere tilknyttet registret, som samarbejder med forskere fra andre lande om at
skabe mere viden om arvelig kraeft.

Du er meget velkommen til at kontakte registret med spgrgsmal om behandling og fore-
byggelse, se kontaktinformation pa naeste side.

Oplysninger til forsikrings-
selskab

Forsikringsselskaber ma ikke bede om oplysninger om en persons arveanlaeg og syg-
domesrisici.

Hvis du ikke har vaeret syg af kreaeft, er du i felge loven om forsikringsselskabers brug af
helbredsoplysninger ikke forpligtet til at meddele forsikringsselskaber, at du er tilmeldt
HNPCC registret.

Hvis du har eller har haft kraeft eller forstadier til kreeft, skal du oplyse det til forsikrings-
selskabet. Selskabet kan s rette henvendelse til det relevante hospital og indhente

journaloplysninger derfra.

Hvis HNPCC registret far en fuldmagt fra dig, kan vi sende oplysninger om din aktuelle
sygdom, men ikke om andet.

Pa baggrund af lovgivningen @nsker HNPCC registret af princip ikke at videregive oplys-
ninger om personers risiko for at padrage sig sygdomme til forsikringsselskaber.
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Hvor kan jeg fa hjalp og
radgivning?

HNPCC registret
Du er altid velkommen til at skrive eller ringe til HNPCC registret for at fa rad og vejled-
ning. Du kan ogsa besgge vores hjiemmeside pa www.hnpcc.dk.

Vores adresse er:

HNPCC registret

Afsnit 056

Hvidovre Hospital

Kettegard Allé 30

2650 Hvidovre

E-mail: hnpcc-registret.hvh@regionh.dk

HNPCC registret har en facebook gruppe "HNPCC forum”, som alle med HNPCC og de-
res naermeste pargrende er velkomne til at vaere med i. Her kan du blive opdateret med
det seneste nye om arvelig tarmkraeft og stille spargsmal. Der er ogsd mulighed for at fa
kontakt til andre med HNPCC.

Af hensyn til medlemmernes ret til fortrolighed er gruppen hemmelig. Det betyder, at du
ikke kan sgge den pa facebook. Men ring eller e-mail til HNPCC registret med oplysning
om dit navn og den e-mail-adresse, du har knyttet til facebook. Sa sender vi dig en
invitation.

Genetiske radgivningscentre i Danmark

Region Hovedstaden og Region Sjzelland

Klinisk Genetisk Klinik

Rigshospitalet, Juliane Marie Centret

Indgang 4, 6. sal

Blegdamsvej 9

2100 Kgbenhavn @

E-mail: genetik.rigshospitalet@regionh.dk TIf. 3545 40 62

Klinisk Genetisk Klinik

Nationalt forsknings- og radgivningscenter for genetik, synshandicap og mental
retardering, Kennedy Centret

Gl. Landevej 7

2600 Glostrup

E-mail: kennedy@kennedy.dk TIf. 43 26 01 00

Region Syddanmark

Klinisk Genetisk Afdeling

Odense Universitetshospital

Sdr. Boulevard 29

5000 Odense C

E-mail: ode.kga@ouh.regionsyddanmark.dk TI. 654117 25

Klinisk Genetisk Afdeling

Vejle Sygehus

Kabbeltoft 25

7100 Vejle

E-mail: klinisk.genetisk.afdeling@rsyd.dk TIf. 79 40 65 56
Region Midtjylland

Klinisk Genetisk Afdeling

Arvelig tarmkraeft

Aarhus Universitetshospital

Brendstrupgardsvej 21C

8200 Aarhus N

E-mail: aarhusuniversitetshospital@auh.rm.dk TIf. 78 45 55 10

Region Nordjylland

Klinisk Genetisk Afdeling

Aalborg Universitetshospital

Ladegardsgade 5, bygning E, 5. sal

9000 Aalborg

E-mail: klin.gen@rn.dk TIf. 97 66 49 99

Kraeftens Bekampelse

Kraeftens Bekeempelse har kraeftradgivninger forskellige steder i landet. Her kan du fa
personlig radgivning ved at ringe eller made op personligt. Du kan fa radd og vejledning
eller dele erfaringer og viden pa nettet med andre patienter og pargrende pa
www.cancerforum.dk

Du kan ogsa ringe til Kraeftlinjen. Det er Kraeftens Bekeempelses gratis telefonradgivning
for kraeftpatienter og pargrende. Du finder den kraeftradgivning, der er taettest pa dig
pa www.cancer.dk/kraeftraadgivninger eller ved at ringe til Kraeftens Bekeempelse pa
tIf. 3525 75 00.

Kraeftradgivninger

www.cancerforum.dk

Cancerforum er Kreeftens Bekaempelses online forum for kraeftpatienter og parerende.
Her kan du oprette din personlige profil og udveksle erfaringer med andre, der har kreeft
teet inde pa livet.

Telefonrddgivningen Kraeftlinjens abningstider

Hverdage 9.00-21.00

Lordag - sgndag 12.00-17.00

Helligdage lukket TIf. 80 30 10 30

Stomiforeningen COPA

Sekretariatet

Jyllandsgade 41

4100 Ringsted

E-mail: sekretariatet@copa.dk TIf. 57 67 3525
www.copa.dk

Laes mere pa internettet
Hvis du gerne vil vide mere om kraeft, anbefaler Kreeftens Bekaampelse ogsa internatio-

nale hjemmesider:

MacMillan Cancer Support er en af Europas ledende hjemmesider med information om
kraeft: www.macmillan.org.uk

www.cancer.gov: National Cancer Institute (NCI) er det amerikanske sundhedsministeri-
ums kreeftorganisation.
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