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REGIONALA CANCERCENTRUM

KAPITEL 6

Arftlighet och kontrollprogram
for familjar pankreascancer

Rekommendationer for familjir pankreascancer
(giller ej arftliga syndrom)

e Onkogenetisk konsultation kan Gvervigas hos:
— familjer med 2 eller fler fall av pankreascancer i samma sliktgren, oavsett alder. (++)
— en patient med pankreascancer samt minst 2 fall av malignt melanom i familjen —
antingen hos patienten eller hos slidktingar i samma slaktgren (++)
e Endast patienter med markant riskékning (> 15 % livstidsrisk) f6r pankreascancer enligt
nedan bor inkluderas i kontrollprogram. (++)
e Kontrollprogram for familjar pankreascancer kan 6vervigas hos:
— individer med tre nira sliktingar med pankreascancer, varav en ir forstagradsslikting till
individen och de 6vriga forstagradssliktingar till varandra (t.ex. pappa, faster och farfar)
— individer med tva forstagradssliktingar med pankreascancer, varav en insjuknat fore
40-arsaldern. (++)

Patienter med érftlig pankreascancer kan delas in 1 tva grupper. Den f6rsta gruppen ér de
patienter som har en f6rhojd risk for pankreascancer som del av ett syndrom dir dven andra
symtom ingar, t.ex. familjirt malignt melanom (se nationellt vardprogram malignt melanom),
Peutz-Jeghers syndrom eller drftlig pankreatit. Detta dr en mycket liten grupp och om man
misstanker ett drftligt syndrom bor familjen remitteras till en onkogenetisk mottagning. Den
andra och storre gruppen ér patienter med familjir pankreascancer. Definitionen av denna grupp
ar tva forstagradssliktingar, eller tre slaktingar oavsett slaktskap i samma sliktgren, med
pankreascancer [37]. Ofta ser man angivet i litteraturen att 5—10 % av alla fall av pankreascancer
har érftliga faktorer, men en svensk studie dar man mer noggrant verifierat diagnoser visar att
andelen troligen ér lagre dn 5 % [22].

Anamnesen bor alltid innehalla vilka cancersjukdomar som férekommer i slikten. Framkommer
da misstanke péd annat arftligt cancersyndrom t.ex. brost, dggstock eller tjocktarm bor patienten
remitteras till onkogenetisk mottagning. For att sikra att en sidan utredning kan genomfoéras i
alla dess delar bor blodprov (5-10 ml EDTA) arkiveras. Blodprovet skickas till Klinisk genetik.

Detta mojliggér onkogenetisk utredning dven om patienten avlidit.

I dagsliget kinner vi till ett antal gener med svag koppling till familjiar pankreascancer [37]. En
variant i nagon av de kdnda cancergenerna BRCA2, ATM, PAIL.B2 och Lynch-associerade gener,
tillsammans med en férstagradsslikting med pankreascancer, innebir en viss riskokning for
pankreascancer [38, 39]. Annu kinner man dock inte till ndgon gen i vilken mutationer ger den
riskbkningen (> 15 % livstidsrisk) f6r familjar pankreascancer, vilket i dag ar inklusionskriteriet
tor kontrollprogram. Detta innebir att riskbedomningar f6r individer i en sldkt, dir det finns en
ansamling av pankreascancer, 1 dagsliget oftast far goras utifran slidktbilden i stillet f6r med
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genetiskt test. Om en individ har tva respektive tre forstagradsslaktingar med pankreascancer ar
livstidsrisken 3—5 % respektive 1425 % for att personen sjilv ska insjukna (populationsrisken
0,8 %) |25, 40]. Tidig debut verkar 6ka risken for édrftlig pankreascancer och det finns data pa 16
% livstidsrisk om man har tva forstagradssliktingar varav en insjuknade fore 40 ars alder [25, 41].
Magnetkameraundersokning (MR och MRCP) och endoskopisk ultraljudsundersékning ar de
vanligaste modaliteterna for screening [42].

For individer med f6rhojd risk for pankreascancer 6nskar man erbjuda ett kontrollprogram som
med stor sidkerhet kan uppticka tidiga cancrar dir intervention leder till att patienten botas. Tva
aspekter maste beaktas for att utvirdera kontrollprogrammen. For det forsta finns fortfarande
oklarheter i naturalférloppet for en stor del av de identifierade forindringarna 1 pankreas. For det
andra dr kirurgi det enda sittet att intervenera for att minska cancerrisken, och det dr associerat
med betydande sjuklighet men ocksa en viss postoperativ dodlighet. For varje individ som
opereras med en premalign eller malign lesion ér det flera individer med benigna férindringar
som genomgar ingreppet, och de riskerar direfter att fa en betydligt simre livskvalitet [43].

Studier visar att screening kan identifiera maligna eller premaligna férindringar men en stor del
av fynden bedéms postoperativt som benigna [44].

Kontrollprogram som ér utvirderade i vetenskaplig litteratur kan fortfarande inte sakert visa
nagon sinkt doédlighet 1 gruppen med familjir pankreascancer [43, 44], och dirfér bor man dven
framover endast inkludera patienter med markant risk6kning (> 15 % livstidsrisk) 1
kontrollprogram. Dessa individer behéver fa information om kontrollprogrammets f6r- och
nackdelar. Screeningen paborjas 1 50-arsaldern, eller tio ar fore forsta insjuknandet (indexfallet i
familjen), och utfors arligen [38]. Undersékningarna kan avslutas nir ett kirurgiskt ingrepp inte
lingre bedoms genomfoérbart pa grund av patientens funktionsstatus.

Alla patienter bor informeras om att r6kning okar risken for pankreascancer och kan ge en
tidigare debut av sjukdomen [45].
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