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Indledning:

Denne guideline er udarbejdet som midlertidig guideline” mens der pagar et analysearbejde af
indberettede data til HNPCC registeret. Indberetningen sgges desuden gjort elektronisk, hvilket vil fa
indflydelse pa skemaets udformning, samt — forhabentlig — maengden af indberettede data.



Litteratur sggningsmetode:
Pubmed, engelsksproget litteratur for perioden 1980-2005. De i litteraturlisten forekommende artikler

er fremskaffet, laest og diskuteret.
Da guideline ikke er endelig udformet er referencerne ikke indfart i teksten i denne version.

Resumé af kliniske rekommandationer

For perioden 2006 — 2008 foretages en prospektiv registrering af den aktuelle N,
screeningsmetode:

For kvinder > 25 ar foretages hvert 2 ar gynakologisk undersggelse inklusive transvaginal
ultralydsscanning af ovarierne.

Pa mistanke om endometriepatologi (blgdningsmanster eller ultralyd) foretages endometribiopsi |
CA 125 tages kun ved patologisk scanningsfund . v
HNPCC skema udfyldes og indsendes i forbindelse med hvert besag v
Pa hver gynakologisk afdeling udpeges en HNPCC ansvarlig leege, der sikrer information om v
HNPCC i afdelingen og er ansvarlig for skemaindsendelse.

Ved colorectal kirurgi hos HNPCC patienter bgr samtidig hysterektomi overvejes. \
Disponerede kvinder bgr tilbydes hysterektomi og bilateral salpingoophorectomi i relation til v
deres familieanamnese og fertilitetsanamnese.

Problemstilling

Baggrund

I HNPCC-familier (Herediteer Non Polypose Colorektal Cancer) er der en gget risiko for colorektal
cancer savel som gget risiko for ekstrakoloniske cancere, herunder endometrie- og ovariecancer.
Livstidsrisikoen for endometriecancer er 40-60 % hos kvinder i HNPCC familier mod 3 % i
baggrundsbefolkningen. Median alder ved diagnosen er henholdsvis 48,3 ar og 61,8 ar hos kvinder i
HNPCC familier og ved sporadisk endometriecancer. Ovariecancer optraeder med en livstidsrisiko pa




8-12% hos kvinder i HNPCC familier mod 1-2% i baggrundsbefolkningen og median alder ved
diagnose er henholdsvis 49 ar og 65 ar.

Siden 1991 er kvinder i HNPCC familierne blevet anbefalet screening for endometriecancer med
gynakologisk undersggelse og transvaginal ultralydsundersggelse hvert andet ar pa baggrund af den
ggede forekomst af endometriecancer.

Det er vigtigt at fa belyst veerdien af den etablerede gynakologiske screening for kvinder i HNPCC
familier.

Ved vurdering af et screeningsprogram ma man tage hensyn til:
* risiko for cancer udvikling
* sensitivitet og specificitet af screeningsundersggelser
* bivirkninger og ubehag ved screeningsundersggelser
» mulighed for forebyggelse og behandling
* sundhedsgkonomi

Som baggrundmateriale angives i nedenstaende tabel forekomst og debutalder ved gynakologiske
cancere i HNPCC-familier kendt i HNPCC-registret ssmmenlignet med debutalder for sporadiske
gynakologiske cancere.

HNPCC | Sporadiske
Lokalisation Antal Median alder Alder
(% af afficerede) (range)
Endometrie 155 - (11%) 51 - (27-81) 65
Ovarie 61 - (4%) 49 - (27-83) 65
Cervix uteri 39 - (3%) 48 - (29-82) 55
Vulval/vagina 6 - (<1%)
| alt 261 - (20%)

Gynakologer vil typisk mgde to kategorier af HNPCC-patienter:
1. HNPCC-patienter der er henvist til screening for gynakologisk cancer.
2. Patienter, hvor man som gynakolog skal fa mistanke om HNPCC eller anden arvelig disposition
(ung alder ved debut eller flere cancertilfeelde i familien) til gynakologisk cancer, og derfor
henvise til genetisk udredning.

Definition af HNPCC-patienter
» Amsterdam positive familier: tre farstegradsslaegtninge med cancer i colon, rektum, endometrium,
gvre urinveje eller tyndtarm, hvor mindst én er <50 ar pa diagnosetidspunktet.

o Familier med pavist mutation i MMR-gen (MLH1, MSH2, MSH6, PMS2), hvor henviste patient
enten har faet pavist mutationen eller er farstegradsslegtning til mutationspositiv person.
* Personer med familieanamnese, der er suspekt for HNPCC.



Resumé af evidens

Endometriecancer:

| ingen af de foreslaede kontrolprogrammer (transvaginal ultralydscanning, hysteroskopi og
endometriebiopsi) er effekten dokumenteret.

Transvaginal ultralydscanning giver mulighed for at visualisere ovarierne, men er veerdilgs som
screeningsmetode for endometriecancer far menopausen.

Profylaktisk hysterektomi er foreslaet pa grund af den hgje livstidsrisiko, men risikoen for
bivirkniner/komplikationer bgr afvejes i forhold til den gode prognose for endometriecancer.

Ovariecancer:
Der findes ingen evidens for vaerdien af screeningsprogrammer for ovariecancer ved HNPCC
risikopersoner.
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