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Sygdommen

Definition

Familizer adenomatgs polypose (FAP)
er en arvelig sygdom forarsaget af en
defekt i apc-genet pa kromosom 5,
som er karakteriseret ved udvikling
af fra 100 til flere tusinde kolorektale
polypper af typen adenomer, samt
adskillige ekstrakoloniske manife-
stationer. Uden behandling udvikles
kolorektalt adenokarcinom hos alle
patienter.

Hyppighed

Incidensraten er 1,3 per million ind-
byggere eller ca. 1:7 000 fadsler per r,
hvilket svarer til, at FAP nydiagnostice-
res hos 5-10 danskere arligt. Kolorek-
tal cancer pa baggrund af FAP udger
nu kun 0,1 % af alle tilfeelde af kolo-
rektal cancer. Der var ved udgangen

af 2008 registreret 191 familier med i
alt 586 polyposepatienter herilandet,
hvoraf 288 erilive.

Arvelighed

Sygdommen er autosomal dominant
arvelig, sdledes at et barn af en pa-
tient med polypose vil have 50 %
risiko for at arve sygdommen. | de
fleste familier nedarves sygdommen
fra generation til generation, men

omkring hver femte tilfaelde opstar
ved nymutation. Bgrn af formodede
mutanter har samme risiko for at arve
sygdommen som bgrn af patienter, i
hvis familie der er mange polyposetil-
feelde. Penetransen er ca. 95 %, men i
praksis springer sygdommen aldrig en
generation over.

Sygdomsgenet er lokaliseret til kro-
mosom nr. 5 (gq21-g22). | de fleste
polyposefamilier med flere afficerede
medlemmer er det lykkedes at iden-
tificere den specifikke mutation ved
DNA analyse, og i disse familier kan
risikopersoner tilbydes undersggelse
af, om de er genbaerere.

Kolorektale adenomer
Adenomerne kan udvikles i den tidlige
barnealder, men opstar hyppigst i
10-20 ars alderen. De opstar sjael-
dent efter 40 ars alderen, men er dog

i enkelte tilfselde set opsta op mod
det 60. &r. Uden behandling udvikles
der hos alle polyposepatienter et eller
flere karcinomer 10-15 ar efter adeno-
mernes opstaen. Antallet af adenomer
varierer fra godt hundrede til 5-7000
med et gennemsnit omkring 1000, og
alle afficerede har adenomer i rectum.
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Ekstrakoloniske
manifestationer

Desmoider er den alvorligste ekstra-
koloniske manifestation. Desmoider
er fibromat@se tumorer, som opstar i
fascie, muskler eller aponeuroser og
ses hos op mod 10 % af polyposepa-
tienter. De kan udvikles i bugveeggen,
intra- eller retroperitonealt, eller pa
ekstremiteterne. Desmoider kan blive
meget store og viser en udtalt ten-
dens til lokalt invasiv vaekst, men de
er principielt benigne og metastaserer
aldrig. De ses hyppigst i abdominale
cikatricer og i tyndtarmskrgset, og
sidstnaevnte kan forarsage obstruk-
tion af tyndtarmen eller ureteres.

Ventrikelpolypper

| ventriklen ses tre typer polypper:
Fundic gland polyposis udvikles hos
halvdelen af patienterne. Ved ga-
stroskopi ses op til flere hundrede fa
mm store kuplede sessile polypper i
fundus og corpus ventriculi.

Biopsi viser cystisk dilaterede fun-
dusglandler uden dysplasi, og da
disse polypper ikke er neoplastiske er
kontrol ungdvendig. Soliteere hyper-
plastiske polypper kraever heller ikke
kontrol, medens kontrolgastroskopi er
indiceret efter fund af adenomer, som
er preemaligne. Der er dog kun fore-
kommet ét tilfaelde af ventrikelcancer
blandt danske polyposepatienter.

Duodenale polypper

Naesten alle polyposepatienter har eller
udvikler adenomer i duodenums andet
og gverste del af tredje stykke. Typisk
ses fra fa op til omkring 50 sessile,
hvidlige, landkortagtige polypper, iseer
lokaliseret til slimhindefolderne. Nogle
fa har ikke endoskopisk synlige polyp-
per, men biopsi viser ofte mikroaden-
omer. Polypperne varierer i starrelse

fra fa mm til flere cm og der er oftest
tale om tubulzere adenomer. Dyspla-
sigraden varierer fra let over moderat
til svaer dysplasi i sjaeldne tilfeelde.
Duodenale adenomer indebaerer en
vis risiko for udvikling til karcinom, som
er stigende med dysplasigraden. Med
tiden oges bade starrelsen og dys-
plasigraden. Det anbefales derfor, at
polyposepatienter fra 25 ars alderen
far foretaget gastroskopi (med bade
ligeudkiggende og sidekiggende endo-
skop) med eftersyn af duodenum til og
med 3. stykke. Hvis der findes polypper
tages der multiple biopsier, og safremt
der ikke er synlige polypper tages der
multiple randombiopsier fra slimhin-
defoldernei 2. stykke. Ved anvendelse
af en kombination af endoskopiske

og histologiske variable Spigelman
klassifikation (se overfor) kan duodenal
adenomatose inddeles i 4 stadier med
stigende risiko for malign udvikling, og
klassifikationen danner grundlag for et
kontrolprogram.
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Spigelman klassifikation

Veerdi Score
Ingen polypper &
1-4 polypper 1
Antal polypper
5-20 polypper 2
> 20 polypper 3
I
Ingen polypper &
_ 1-4 mm 1
Sterrelse af polypper i mm 5-10 mm 2
>10mm 3

Ingen adenomer

. . Tubulzere adenomer
Histologisk type .
Tubulo-villose adenomer

w N -, O

Villase adenomer

Ingen dysplasi 0

Dysplasigrad Let dysplasi | 1

Moderat dysplasi 2

Sveer dysplasi 3

|

Samlet score: XX
Score O: Stadium O
' . Score 1-4 : Stadium |
Spigelman stadium Score 5-6 : Stadium I
Score 7-8 : Stadium IlI

Score 9- : Stadium IV
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Tyndtarmspolypper

Adenomer ses af og til, oftestiileum.
Pa grund af den sjeeldne forekomst er
der generelt ikke indikation for profy-
laktisk undersggelse af tyndtarmen,
men ved uforklarlig aneemi anbefales
kapselenteroskopi. | terminale ileum
ses hyppigt benign multifokal lymfoid
hyperplasi, som kan ligne slimhinde-
polypper.

Epidermoidcyster

Polyposepatienter kan udvikle multi-
ple subkutane epidermoidcyster, isaer
i ansigtet, harbunden eller pa ekstre-
miteterne. Cysterne minder klinisk om
ateromer og er helt benigne. Pavisning
af multiple epidermoidcyster hos en
risikoperson er et tegn pa fremtidig
polyposeudvikling.

Osteomer

Klinisk paviselige osteomer kan udvik-
les i ansigtsskelettet eller de lange ror-
knogler. Osteomerne er i sig selv uden
betydning og bliver ikke maligne, men
pavisning hos en risikoperson er et
tegn pa fremtidig polyposeudvikling.

Tandanomalier
Overtallige teender og odontomer ses
hyppigt ved FAP.

CHRPE (Congenital Hypertrophy of
the Retinal Pigment Epithelium)
Langt de fleste polyposepatienter har
medfgdte hyperpigmenterede om-
rader i retina, som kan pavises ved
oftalmoskopi.

Andre sjaldne cancertyper

Papillifert thyreoideakarcinom ses
hos ca. 1 % af isaer kvindelige polypo-
sepatienter. Prognosen er szerdeles
god, hvorfor der ikke er indikation for
profylaktisk undersggelse af thyreo-
idea. Hepatoblastom ses hyppigere i
polyposefamilier end i baggrundsbe-
folkningen, og forekommer isaer i den
tidlige barnealder.

Familizer Adenomates Polypose (FAP)



Symptomer, forlab og prognose

Polypose giver oftest ingen sympto-
mer. Blgdning, slimafgang per anum,
diaré og lette abdominalsmerter ses
dog - og seerlig hyppigt, nar en cancer
er udviklet.

Det spontane og ubehandlede forlgb
ved FAP kan opdeles i 4 stadier:

Det preekliniske stadium, adenom-
stadiet (bestdende af en latent og en
manifest del), og karcinomstadiet.
Den gennemsnitlige alder er 17 ar

for udvikling af adenomer, 34 ar for
det fgrste tarmsymptom, 35 &r for
diagnose af FAP, 40 &r for diagnose af
kolorektal cancer og 44 ar for ded af
kolorektal cancer.

Prognosen (over all 10-year survival) i
Danmark er aktuelt 94 % efter ope-
ration af asymptomatiske patienter
fundet ved profylaktisk undersggelse.
Overlevelsen adskiller sig dermed ikke
fra baggrundsbefolkningen, hvilket
skyldes, at hyppigheden af kolorektal
cancer blandt opsggte asymptomati-
ske kun er 3 %. Hos patienter, som har
faet stillet diagnosen FAP pa grund af
symptomer ses derimod kolorektal
cancer hos 67 % med en deraf fal-
gende dérligere prognose. Forskellen

i overlevelse demonstrerer effekten
af den opsg@gende undersggelse og
behandling.

Attenuated FAP (AFAP)

AFAP (dvs en afsvaekket form) kan
forekomme hos enkelte medlemmer

i familier med klassisk FAP, men ses
ogsa som gennemgaende traek i nogle
fa familier. Sammenlignet med klassisk
FAP opstar de kolorektale adenomer

senere, antallet er mindre, og adeno-
merne er ligeligt fordelt i colon-rectum.
Risikoen for kolorektal cancer er ogsa
mindre, og cancer udvikles i en hgjere
alder end ved klassisk FAP.
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Diagnose

Colon og rectum

Diagnosen polypose stilles ved sig-
moideoskopi med fleksibelt skop. Der
er hos asymptomatiske risikoperso-
ner ikke indikation for koloskopi, idet
adenomerne naesten altid udvikles
fgrstirectum. Findes der polypper
fiernes flere af disse til histologisk
undersggelse for at sikre, at det drejer
sig om adenomer, idet mulige diffe-
rentialdiagnoser er juvenil polypose,
Peutz-Jeghers syndrom eller pseudo-
polypose ved kronisk inflammatorisk
tarmsygdom.

Nar adenomdiagnosen er sikret fore-
tages der koloskopi med polypektomi.
Pa basis af polyppernes antal, ster-

relse og dysplasigrad kan der herefter
foretages en samlet vurdering af syg-
dommens aktuelle sveerhedsgrad
med henblik pa planlaegning af be-
handlingsmetode og -tidspunkt.

Desmoid

Ved klinisk mistanke om desmoid
(udfyldning i bugveeggen, intraabdo-
minalt eller i periferien) verificeres
diagnosen ved perkutan biopsi vejledt
af ultralyd- eller CT skanning. Sidst-
naevnte anvendes til bedemmelse af
udbredning og relation til naboorganer,
medens MR skanning er den bedst eg-
nede metode til at bedgmme graden
af vaekst.

Familizer Adenomates Polypose (FAP)



Behandling

Kirurgisk behandling i form af kolek-
tomi er den eneste behandling, som
effektivt kan hindre fremtidig cancer-
udvikling. Kemoterapi og stralebe-
handling har ingen kurativ effekt.

Klassisk FAP

Voksne bgr opereres snarest efter at
diagnosen er stillet.

Barn opereres seedvanligvisi 15-18
ars alderen og i den alder overstas
operationen let. Der er ikke grund til
at operere tidligere, med mindre der
er generende tarmsymptomer, idet
risikoen for cancerudvikling farst
begynder at stige omkring det 18. ar.
Det praecise tidspunkt for operation af

born vaelges i samrad mellem patien-
ten, foraeldrene og kirurgen ud fra bl.a.
hensyn til skolegang, uddannelse og
andre personlige forhold. Der er ikke
grund til inden kolektomi at forsage
at oprense rectum for adenomer, da
man ofte efter kolektomi ser langvarig
spontan remission af disse.

AFAP

Behandlingsmetoden og tidspunktet
afhaenger af adenomantallet. Som
hovedregel anbefales kolektomi, men
i udvalgte tilfeelde med et begraenset
antal adenomer kan gentagne kolo-
skopier med fijernelse af alle polypper
komme pa tale.
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Operationsmetoder

Kolektomi med ileorektal anastomose
(IRA) indebeerer, at godt 12 cm af rec-
tum efterlades og anastomoseres til
terminale ileum. | forbindelse med
anleeggelse af anastomosen tilstrae-
bes det at excidere adenomer i de
gverste cm af rectum for at undga
adenomveekst i selve anastomosen.
Ved laparoskopisk operation kan der
foretages prasoperativ endoskopisk
spotmarkering af delingsniveauet
samt fijernelse af de naermeste polyp-
per. Den postoperative mortalitet i
Danmark har siden tresserne vaeret

0 og komplikationsfrekvensen er lav,
isaer hos unge patienter. Risikoen for
peroperativ nervelaesion med deraf
folgende seksuel dysfunktion eller
vandladningsgener er naesten 0.
Umiddelbart efter operationen vil
patienten have hyppig tynd affaring,
men allerede efter f& maneder har
patienten grgdet affgring 2-3 gange
dagligt. Evt. behandles symptomatisk
med loperamid (Imodium®, Travello®,
Propiden®) og/eller Husk med kalk.
Efter operationen skal patienten

kontrolleres livslangt med regelmaes-
sig sigmoideoskopi inkl. fiernelse af
nye polypper > 5 mm, medens der
ikke er indikation for at fjerne alle
synlige sma polypper pga. risikoen for
udbredt ardannelse og deraf falgende
affgringsproblemer. Uden kontrol vil
naesten alle IRA patienter udvikle rec-
tumcancer, men trods kontrol er der
en kumuleret risiko for cancerudvikling
pa 32 % efter 40 &r. En rectumcancer
efter IRA vil dog - forudsat regelmaes-
sig endoskopi - naesten altid blive
diagnosticeret i et tidligt stadium og
prognosen er derfor god.

Proktokolektomi med ileoanal j-pouch
(JP) indebeerer fiernelse af bade colon
og rectum med bevarelse af den anale
sfinkter. De nederste ca. 30 cm af ter-
minale ileum omdannes til et J-formet
reservoir (J-pouch), som anastomo-
seres til anus. Ved denne metode re-
duceres risikoen for fremtidig polyp-
dannelse i rectum meget betydeligt,
men ikke totalt. Ulempen ved meto-
den er, at operationen naesten altid
ma udfares i to seancer, idet der ved

Familizer Adenomates Polypose (FAP)



konstruktion af pouchen anlaegges en
midlertidig ileostomi for at nedseette
risikoen for infektigse komplikatio-
ner. lleostomien nedlzegges ved en
fornyet operation 3 maneder senere.
Det endelige funktionelle resultat op-
nas gradvist efter 6-12 maneder og
indebaerer bevarelse af fuld kontinens
og i gennemsnit 4-5 daglige affgringer
uden imperigsitet hos mere end 90 %.
Risikoen for peroperativ nervelasion
med deraf fglgende seksuel dysfunk-
tion eller vandladningsgener er < 1 %.

Total proktokolektomi med fiernelse
af sfinkterapparatet og permanent
ileostomi anvendes nutildags kun ved
anal sfinkterinsufficiens og hos de fa
patienter, som allerede har udviklet en
lavtsiddende rectumcancer. Risikoen
for peroperativ nervelaesion med deraf
folgende seksuel dysfunktion eller
vandladningsgener er noget starre

end ved JP.

Valg af operationsmetode bor ske i
samrad med og efter grundig informa-
tion af patienten (patientinformations-
brochure) pa basis af patientens alder,
endoskopiske og histologiske fund,
familieanamnesen (herunder antal-

let af kolorektale adenomer hos de

naermeste afficerede familiemedlem-

mer) og lokalisationen af patientens
mutation i apc-genet. Hos kvinder er
fertiliteten efter JP (men ikke IRA) let
nedsat, men dog i langt mindre grad
end ved ulcergs kolit. Fertilitetsproble-

met bgr draftes med patienten, og i

nogle tilfaelde kan IRA vaelges som en

midtertidig Igsning, indtil en konverte-
ring til JP nar patienten har faet sine
gnskede barn.

De generelle retningslinier er:

IRA: Patienter under ca. 25 ar med
hgjst ca. 20 rektale adenomer
<5 mm og en familieanamnese
forenelig med en fredelig faeno-
type, herunder AFAP.

JP: Patienter, som ikke opfylder krite-
rierne for IRA, samt alle med mu-
tation i codon 1309.

Polyposeregistret Hvidovre Hospital & Danish Colorectal Cancer Group 1 1
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Behandling af ekstrakoloniske manifestationer

Desmoider i bugvaeggen og i periferien
kan excideres med relativt lav recidiv-
hyppighed. Elektiv kirurgisk fiernelse af
intra- eller retroperitoneale desmoider
er oftest teknisk umulig pa grund af
diffus veekst omkring starre centrale
kar og frarddes derfor generelt, idet
alvorlige per- og postoperative kompli-
kationer er hyppige og recidivtenden-
sen meget hg;j. | tilfaelde af tyndtarm-
sileus anbefales det at undlade forsgg
pa resektion af desmoidet og i stedet
anlaegge en eller flere tyndtarms-by-
pass. Ureterkompression kan ngdven-
diggare oplaeggelse af J-J kateter.
Elektiv medicinsk behandling af store
intra- eller retroperitoneale desmoider
kan forsgges med en kombination af
sulindac (Clinoril®) 200 mg x 2 (aktuelt
ikke p& markedet i Danmark, men kan
skaffes gennem Merck) og Tamoxifen
20 mg x 1, som i mange tilfeelde har
effekt. Ved manglende virkning kan
man hos patienter med et stort og
voksende desmoid, som afklemmer
tyndtarmen og evt. ureteres, overveje
egentlig cancerkemoterapi.

Ventrikeladenomer bgr forsgges
fiernet endoskopisk (varm slynge eller
argon beaming).

Duodenale adenomer behandles i ud-
valgte tilfaelde endoskopisk med ar-
gon beaming, men i de fleste tilfaelde
er kontrol alene tilstraekkelig (se
overfor). Ved Spigelman grad IV eller
blot sveer dysplasi kan behandling
med celecoxib forsgges, forudsat at
endoskopisk ultralydscanning ikke
giver mistanke om invasiv vaekst, men
som alternativ bar kirurgisk behandling
drgftes med patienten. Behandlingen
bestar i pancreasbevarende duode-
nektomi, dvs. en modificeret Whipples
operation, som udfgres pa Rigshospi-
talet, afd. C.

Duodenalt karcinom behandles med
pancreatico-duodenektomia. m.
Whipple.

Osteomer

Radiologisk paviste f& mm store
osteomer i ansigtsskelettet kraever
ingen behandling, medens store klinisk
paviselige osteomer kan fjernes kirur-
gisk, safremt de giver funktionelle eller
kosmetiske problemer.

Epidermoidcyster kan excideres.

Familizer Adenomates Polypose (FAP)



Kontrol

Gastroduodenale adenomer
Ventrikeladenomer bar fijernes og kon-
trolleres med gastroskopi med 1-2 ars
mellemrum afhaengig af sterrelse og
dysplasigrad.

Duodenale adenomer

Intervallet mellem kontrolgastroskopier
med biopsier afhaenger af Spigelman
stadiet:

Stadium O: 5ar,

Stadium I-Il: 3 ar.

Stadium Ill:  1-2 &r. Behandling med
celecoxib (Onsenal®) 400
mg X 2 kan overvejes.
Endoskopisk ultralydsska-
nning for at udelukke inva-
siv vaekst, og herefter be-
handling med Onsenal®
400 mg x 2. Hvis der ved
ny gastroskopi med bio-
psier efter 3 maneder
findes uaendrede forhold
bar patienten tilbydes pro-
fylaktisk kirurgisk behand-
ling. Samme program anbe-
fales ved sveer dysplasi
alene.

Stadium IV:

Desmoid

Kontrol af vaekst anbefales med 3-6
maneders mellemrum ved klinisk
undersggelse og CT skanning, evt. sup-
pleret med MR skanning.

Efter IRA

Omkring 3 maneder efter operationen
foretages den fgrste sigmoideoskopi
efter udrensning med klyx 240 ml
umiddelbart inden undersggelsen. Der
pavises ofte en spontan regression af
adenomerne, der kan vare flere ar. Det
anbefales kun at fierne polypper > ca.
5 mm ved elkoagulation eller argon
beaming. De starste polypper sendes
til histologisk undersggelse.

Herefter anbefales regelmaessig og
livslang endoskopisk kontrol med
intervaller fra 3 til hojst 12 maneder,
afhaengig af antal, starrelse og dys-
plasigrad. Som tidligere naevnt bar
man ikke tilstraebe en totalt polypfri
rectum, da multiple koagulationer pa
langt sigt giver risiko for funktionelle
problemer pa grund af tiltagende
ardannelse, samt vanskeligheder ved
evt. reoperation med konvertering

til JP. Ved tiltagende rektal polypose
kan forsgges behandling med Onse-
nal® 400 mg x 2. Udvikles der svaer
dysplasi bar snarlig rectumfjernelse og
konvertering til JP overvejes.
Fertiliteten er ikke nedsat efter IRA, og
graviditet og fadsel forlgber normalt.

Polyposeregistret Hvidovre Hospital & Danish Colorectal Cancer Group 13
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Efter JP

Pa grund af risikoen for adenomdan-
nelse i pouchen og i den pouch-anale
anastomose anbefales livslang kontrol
én gang arligt med fleksibelt endoskop
og rektaleksploration. Udrensning sker
med klyx 240 ml givet umiddelbart
inden undersggelsen.

Ved tiltagende polypose i pouchen
kan overvejes behandling med Onse-
nal® 400 mg x 2.

Efter JP er fertiliteten nedsat, forment-
lig p& grund af adhaerencedannelse.
Som hovedregel tilrades fadsel ved
sectio for at undga risikoen for sfink-
terruptur og deraf folgende inkonti-
nens.

Profylaktisk undersogelse af

risikopersoner

Nar polypose er konstateret bgr patienten og hans/hendes sgskende, barn >
10 ar samt foraeldrene (risikopersonerne) tilbydes genetisk radgivning og DNA

analyse.

1. Familier med kendt apc-mutation
Risikopersonen henvises til klinisk ge-
netisk radgivning pd et af de regionale
kliniske genetiske centre (Odense
Sygehus, Arhus Universitetshospital,
Vejle Sygehus, samt i @stdanmark i
Polyposeregistret pa Hvidovre Hospi-
tal). | forbindelse med den farste sam-
tale tilbydes DNA analyse som med
100 % sikkerhed kan afklare, om den

pagaeldende er genbeerer eller ej, og
der tages evt. blodprave. Nar svaret
foreligger informeres risikopersonen
af den kliniske genetiker om resultatet
og konsekvenserne i forbindelse med
en fornyet samtale. Ikke-genbaerere
kontrolleres ikke yderligere med endo-
skopi, medens genbzerere henvises

til en af de fire kirurgiske afdelinger
(Hvidovre, Odense, Arhus og Alborg)

Familizer Adenomates Polypose (FAP)



som varetager behandling af FAP mhp
sigmoideoskopi én gang arligt indtil
adenomudvikling.

Ved AFAP pabegyndes sigmoideo-
skopii 12 ars alderen. | 15 ars alderen
udfares koloskopi, som fra 20 ars
alderen bgr udfgres én gang arligt og
livslangt, eller til kolektomi.

Den kombinerede klinisk genetiske
rddgivning og DNA analyse kraever
kaution til den regionale klinisk gene-
tiske afdeling. Kautionen sgges af den
praktiserende laege eller den lokale
kirurgiske afdeling. Nar kautionsbe-
villingen foreligger, fremsendes den
sammen med en henvisning til den
regionale klinisk genetiske afdeling (se
adresseliste pa side 17).

2. Familier uden kendt mutation
Risikopersoner fglges med sigmoideo-
skopi hvert andet ar fra omkring 10
ars alderen. Ved den ferste under-
sogelse foretages blot eftersyn af

de nederste ca. 10 cm for at vaenne

barnet til undersggelsen. Profylaktisk
regelmaessig sigmoideoskopi tilrddes
derefter udfert hvert andet ar til det
40. ar og herefter med 3-5 ars mel-
lemrum til det 60. ar, hvorefter risikoen
for adenomudvikling er sa ringe, at
kontrollen kan ophgare.

Undersogelsen foretages ambulant
efter udrensning med 240 ml klyx to
timer for skopien. Undersggelsen kan
foretages i kirurgisk speciallaegeprak-
sis eller pa en kolorektalkirurgisk af-
deling. Polyposeregistret udbeder sig
resultatet (kopi af journalkontinuation)
tilsendt per fax pa: 3632 3200.

Der er ikke grund til primaert at foreta-
ge koloskopi, da adenomerne nzesten
altid udvikles fgrst i rectum - koloskopi
udfgres derfor forst, nar der er udviklet
adenomer over rectumniveau.

Da sygdommen som naevnt aldrig
springer en generation over, er der

kun grund til at undersgge barn af

en patient med polypose, og ikke
barnebgrn.
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Registrering

Polyposeregistret pa Hvidovre Hospi-
tal blev opretteti 1971 og ledes af
overlaege, dr. med. Steffen Bllow.
Helle Hajen er registrets sekretaer.
Registret omfatter oplysninger om alle
danske polyposepatienter og disses
familiemedlemmer. Formalet med
registret er:

¢ at koordinere den forebyggende
undersggelse og behandling af med-
lemmer af polyposefamilier, saledes
at alle der kan have arvet sygdom-
men bliver undersggt og opereret i
tide.

* at tilbyde information og radgivning
om sygdommen til polyposepatien-
ter, deres familiemedlemmer og til
leeger.

¢ at fungere som basis for forskning
i sygdommen. Registret deltager i
internationalt samarbejde gennem
medlemskab i International Soci-
ety of Gastrointestinal Hereditary
Tumours (INSiGHT).

Polyposeregistret henvender sig ikke

uopfordret direkte til polyposepa-

tienter eller familiemedlemmer, kun
via egen laege eller lsegerne pa den
behandlende afdeling. Oplysningerne

i registret anvendes udelukkende til

ovennavnte formal og oplysninger

om enkeltpersoner videregives ikke til
andre end leegelige instanser uden til-
ladelse fra patienten selv. Registret er
godkendt af Videnskabsetisk Komité
og af Datatilsynet.

Registret udbeder sig venligst lgbende
oplysninger fra egen laege eller den
behandlende kirurg om ny udvikling (fx
operation) hos patienterne, sdledes at
registret kan holdes lgbende opdate-
ret.

En patientinformationsbrochure er ud-
arbejdet i samarbejde mellem Polypo-
seregistret og Kraeftens Bekaempelse.
Brochuren kan rekvireres i Polypo-
seregistret, og den kan ogsa lseses

pa Kraeftens Bekeempelses website

www.cancer.dk

Polyposepatienter, familiemedlemmer
og leeger er velkomne til at henvende
sig om polyposespgrgsmal til:

Polyposeregistret
Gastroenheden,
Kirurgisk sektion, afsnit 435
Hvidovre Hospital,
2650 Hvidovre
TIf. 3632 2236
e-mail: fap@hvh.regionh.dk

Familizer Adenomates Polypose (FAP)



Klinisk genetisk radgivning

Henvisning til klinisk genetisk radgivning afhaenger af patientens bopae!:

Region Midtjylland

Arhus Universitetshospital og Arhus
Sygehus

Klinisk Genetisk afdeling
Narrebrogade 44, bygning 12

8000 Arhus C.

TIf: 8949 4363

Fax: 8949 4250

Region Syddanmark
Sygehus Lillebazlt - Vejle
Klinisk Genetisk afdeling
Kabbeltoft 25

7100 Vejle

TIf.: 7940 6556

Fax: 7940 6871

Region Syddanmark

Klinisk Genetisk afdeling
Odense Universitetshospital
Sdr. Boulevard 29

5000 Odense C.

TIf.: 6541 1725

Ost for Storebaelt
Polyposeregistret
Gastroenheden, Kirurgisk Sektion
Hvidovre Hospital

2650 Hvidovre

TIf: 3632 2236

Fax: 3632 3200

Polyposeregistret Hvidovre Hospital & Danish Colorectal Cancer Group
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Patientforening

Interessegruppen FAP er oprettet under stomiforeningen COPA med stgtte af
Kreeftens Bekeempelse. Formalet er at skabe et forum, hvor fzelles problemer og
spergsmal om polypose kan drgftes.

Henvendelse til gruppen kan ske til:
Susanne Jakobsen,
Elsdyrvej 15,
6000 Kolding,
susanne.elsdyrvej@gmail.com

Oplysninger findes ogsa hos Kraeftens Bekseempelse pa www.cancer.dk

Familizer Adenomates Polypose (FAP)









