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Hej!

Du har just 6ppnat den forsta finlandssvenska broschyren for personer som bér anlag
for Lynchs syndrom. Fint att du hittade den. Den har broschyren ar ett samarbete. Un-
der arbetet med broschyren bjod vi pa patientorganisationen Colores in sakkunnigla-
kare, experter inom par- och familjerelationer och viktigast personer som bar pa anlag
for Lynchs syndrom. Ett stort tack till er alla. Vi hoppas att den har broschyren ger
svar pa dina fragor. Nedan nagra halsningar fran Lynchs syndrombérare som deltog i
arbetet med broschyren.

“Det later kanske konstigt, men upptdckten av Lynchs syndrom
var en slags ldttnad. Min pappa insjuknade i tjocktarmscancer
vid 63 drs dlder och jag vid 48 drs dlder. Det var en Idttnad att
veta vad det var frdga om. Jag gdr pd regelbundna kontroller,
sd att eventuella nya cancertumorer upptdcks i tid.”

- Anna-Kaisa -

“Vetskapen okar inte smdrtan, utan hjdlper dig att forstd
din situation. Ddrmed okar ocksd mdjligheten att pdverka
den egna hdlsan. Och framfor allt medfor det sinnesro”

- Mia -
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Lynchs syndrom

Lynchs syndrom orsakas av en genmodifiering som med 50 % sannolikhet 6verfors
fran gendefektens barare till avkomlingarna. Man har patraffat modifieringar relate-
rade till Lynchs syndrom i minst fyra olika MMR-gener, vars proteiner utgor en del

av systemet som korrigerar fel som uppkommer i samband med kopiering av DNA.
Finland ar de vanligaste gendefekterna MLH1, MSH2, MSH6 och PMS2. Lynchs syn-
drom predisponerar framfor allt for tjocktarmscancer, men aven for livmoderskropps-,
magsacks-, urinvags-, dggstocks-, tunntarms-, brost- och gallgangscancer. Beroende
pa genen ar gendefekten férknippad med en 15-46 procentig risk for tjocktarmscan-
cer, en 43-57 procentig risk for livmoderkroppscancer, och en 10-17 procentig risk for
aggstockscancer vid 75 ars alder.

Om en av foraldrarna har Lynchs syndrom kommer barnet med 50 procents sannolik-
het att arva genmodifieringen for Lynchs syndrom.
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Sannolikheten for att barnen arver Lynchs syndrom &r 50 %

Historiken bakom Lynchs syndrom

Lynchs syndrom upptacktes for mer &n hundra ar sedan (1913). Till en borjan talade
man om Slaktcancer-syndrom (Cancer Family Syndrome). Pa 1980-talet gav en Lynchs
syndrominriktad forskargrupp namnet Arftlig icke-polypotisk tjocktarmscancer-syn-
drom (Hereditary Non-Polyposis Colorectal Cancer Syndrome, HNPCC). Nar syndro-
met ar 2013 fyllde 100 ar fick det namnet Lynchs syndrom efter Henry Lynch, som var
pionjar inom omradet. Henry Lynch var 91 ar gammal nar han dog i juni 2019.

I Finland finns cirka 10 000 barare av gendefekten

I Finland har man redan under flera artionden bedrivit varldsledande forskning om
Lynchs syndrom och samlat in registeruppgifter fran slakten som bar pa gendefek-
terna. Den har registerinformationen anvands for forskning samt vid radgivning och
uppfoéljning. Tidigare baserades upptackten av Lynchs syndrom pa férekomsten av
cancerfall som &r typiska for syndromet hos exceptionellt unga personer under flera
generationer.

Med hjalp av sléktanalys har man uppskattat att ca 3 % av alla tarmcancerfall orsakas
av LS-gendefekten.

Tack vare genforskning och biobanker &r det numera mojligt att géra mer exakta
uppskattningar om férekomsten av gendefekter relaterade till Lynchs syndrom, och
forekomsten uppskattas vara sa hog som 1:200. I Finland finns alltsd 6ver 10 000 ba-
rare av gendefekten och i Europa finns uppskattningsvis éver en miljon personer som
bar pa gendefekten som orsakar Lynchs syndrom.

Gendefekten orsakar inte sjukdom, men 6kar risken for cancer

Man kanner till manga arftliga sjukdomar som orsakas av gendefekter, men de flesta
ar mycket séllsynta och i jamforelse med dem &r Lynchs syndrom ganska vanligt fore-
kommande. Arftligheten har en betydande roll ocksa i samband med ménga allmanna
sjukdomar (folksjukdomar), men sjalva sjukdomsutbrottet &r summan av manga olika
faktorer. Lynchs syndrom befinner sig pa satt och vis i gransomradet mellan arftliga
sjukdomar och folksjukdomar.

Gendefekten &r salunda relativt vanlig bland befolkningen, men den orsakar inte
nagon kand kronisk sjukdom. Gendefekten okar endast bendgenheten att utveck-
la celldelningsrelaterade cancerframkallande forandringar. Man bor notera, att alla
personer som bar pa Lynchs syndrom inte nédvandigtvis under sin livstid insjuknar i
cancer, men uppféljning ar alltid viktig. Det ar ocksa viktigt att man lever halsosamt
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Uppfoljning minskar sjukdomsrisken

Vid Lynchs syndrom arver man en gendefekt, som okar risken for cancer. Man arver
alltsa inte cancern. Med livsstilsval kan man paverka risken for att sjalv insjukna. Det
ar viktigt att personer som béar pa gendefekten férstar den 6kade cancerrisken och
forbinder sig till uppfoljningen. Risken for tumorer relaterade till Lynchs syndrom fore-
faller vara storst i organ med snabb cellregenerering (tarmkanalen, livmoderslemhin-
nan, urinvagarna). I vissa fall har man dven upptackt tumorer i organ dar celldelningen
inte ar lika snabb som exempelvis i slemhinnorna.



I samband med syndromet kan prognosen for tjocktarmscancer forbattras avsevart
genom regelbunden uppféljning med kolonoskopi, och livmodercancer kan nastan
helt forhindras genom forebyggande kirurgi. Darfor ar det viktigt att personer som
bar pa syndromet identifieras i ung alder. Det ar viktigt att man upptacker syndromet,
aven om det skulle ske forst i samband med diagnostisering av den forsta cancern, da
kdnnedomen om syndromet styr de kirurgiska ingreppen och cancerbehandlingen.

Testning av gendefekten och information i sldakten ar viktigt

Man &rver inte cancern, utan gendefekten som okar risken for cancer. Det &r viktigt
att de som bar pa gendefekten forstar den okade risken for cancer, atar sig att delta i
uppfoéljning och informerar sina slédktingar om arftligheten.

Om man missténker att man &r barare av gendefekten for Lynchs syndrom och vill
testa sig, kan man kontakta Lynchs syndrom forskningsregistret i Finland (www.
lynchsyndrooma.fi). Man far testa sig forst da man fyllt 18 ar. For att kunna gora testet
behdver man en remiss till den genetiska kliniken vid det egna omradets universi-
tetssjukhus, och detta dr ndgot som man kan fa hjalp med via forskningsregistret for
Lynchs syndrom.

Var och en har ratt att vélja om man vill bli testad eller inte, och man har ocksa ratt
att valja vid vilken tidpunkt och i vilket livsskede man vill bli testad. Det &r emellertid
viktigt att se till att avkomlingar och andra sléktingar far tillracklig information om
den genetiska bendgenheten for cancer sa att de, om de sa 6nskar, kan stka genetisk
radgivning. Det enda séattet att ta reda pa om man bar pa genen &r via gentestning.

Lynchs syndrom klassificeras som ett allvarligt arftligt syndrom som predisponerar for
flera cancerformer. Med tanke pa cancerpatienters avkomlingar ar det viktigt att den
genetiska benagenheten for cancer identifieras senast nar patienten vardas och att
alla slaktingar i det forsta ledet erbjuds radgivning och maojlighet till ett prognostiskt
gentest. I Finland hanvisas béarare av Lynchs gendefekt till nédvandig uppféljning vid
halsovardscentralen pa hemorten.

@) Om man vet att genmodifieringen kommer fran

X pappans sida ar det troligt att endera av hans foraldrar
och nagon av hans syskon ocksa bér pa

genmodifieringen.

X X Pappa har en @) Mamma har ingen
genmodifiering for X 0.\ genmodifiering for
Lynchs syndrom Lynchs syndrom
Om man vet att genmodifieringen kommer fran X0 00 X Genmodifiering Lynchs syndrom
pappans sida bér alla hans syskon med 50 procents < (MLH1, MSH2, MSH6 eller PMS2)
sannolikhet pa genmodifieringen. 1 \\‘\ O Gen som fungerar normalt
00 X0 00

Sannolikheten for att barnen arver Lynchs syndrom ar 50 %

Vetskap om en arftlig gendefekt kan leda till kris

Vetskapen om en arftlig bendgenhet for cancer kan jamstallas med en psykologisk kris
och det ar viktigt att man vid bearbetningen ger sig sjalv tid och utrymme, och vid be-
hov uppsoker hjalp. I Finland har man gjort uppféljningar och manga undersékningar
om foljderna av genetisk testning for Lynchs syndrom. Man har noterat att testsvaret
medfér angest, men att den i genomsnitt normaliseras inom ett ar.

Om man har barn, kan man kanna angest och till och med skuld 6ver att man even-
tuellt har 6verfort gendefekten till dem. Att veta hur och nér man ska tala om saken
med sina barn och andra slaktingar kan ocksa kannas svart.

Utgangspunkten ér, att ingen ar skyldig till en arftlig bendagenhet. Bland befolkningen
finns otaliga arftliga genmodifieringar som okar risken for ndgon sjukdom, vars exis-
tens man inte kénner till da de inte testas pa samma satt som forandringar relaterade
till Lynchs syndrom.

Vi ar alla individer och varje familj och slakt &r unik. Genom samtal med andra perso-
ner som bar pa Lynchs syndrom kan man fa stéd och lara sig hur och med vilka ord
man kan beratta om en arftlig bendgenhet for cancer, samt hur man lar sig att leva
med vetskapen.

Det &r viktigt att informera sina sldktingar om att man bar pa en gene for Lynchs
syndrom. Var och en har dock aganderétt till informationen om den egna arvsmassan.
Detta stods ocksa av bestammelserna i EU:s dataskyddsforordning, enligt vilken en
persons dganderatt till personuppgifter ocksa omfattar arvsmassan.

Pa lagstiftningsniva har det i flera olika bestammelser framhallits att arvsmassan inte
far skapa ojamstalldhet mellan ménniskor. Den konstitutionella utgangspunkten ar ett
krav pa jamlik behandling och férbud mot diskriminering och annat osakligt bemo-
tande.

Man har ingen skyldighet att informera exempelvis arbetsgivaren om en gendefekt.
Man behover heller inte pa eget initiativ informera forsakringsbolaget om saken, men
de fragor som forsakringsbolaget staller maste man besvara sanningsenligt. Lynchs
syndrom ar en del av en persons arvsmassa — inte ett val.

Identifiering av Lynchs syndrom forutsatter en andamal-
senlig uppfoljning, oavsett om bararen har haft cancer
eller inte. Uppfoljningspraxis kan variera mellan olika
orter, men ocksa i Finland &r malet enhetliga nationella

rekommendationer. De nationella rekommendationerna =
kan variera nagot mellan olika lander.



Uppfoljning med koloskopi

Koloskopi, dvs. endoskopi av tjocktarmen, ar den enda uppféljningsmetoden som har
visat sig vara till prediktiv nytta. I Finland ordnas regelbunden koloskopisk uppféljning
med 2-3 ars mellanrum for barare av gendefekten, eftersom ett tatare uppfoljningsin-
tervall varken forhindrar uppkomsten av cancer eller minskar dédligheten. For barare
av gendefekten i MLH1- och MSH2-sldkten paborjas endoskopierna helst fore 25 ars
alder. Uppfdljning av medlemmar av slakterna MSH6 och PMS2 kan pabdrjas senare.

Uppfoljning av livmoder och dggstockar

Det finns inga dokumenterade bevis for att uppféljning bidrar till en minskad risk for
livmodercancer, men prov fran livmoderslemhinnan kan underlatta identifiering av
forstadieforandringar till livmodercancer. Barare av gendefekten for Lynchs syndrom
blir erbjudna uppfoéljning i kombination med gynekologisk undersékning och vaginal
ultraljudsundersékning. For att konstatera eventuella féréandringar i slemhinnan kan
man ta prov fran livmoderslemhinnan i samband med uppféljningen.

Den endometroida aggstockscancern som ar forknippad med Lynchs syndrom, skiljer
sig i fraga om beteende och prognos fran den vanligare férekommande serésa agg-
stockscancern. I Finland finns 400 slékter med konstaterat syndrom och bland dem
har 6ver 30 personer insjuknat i dggstockscancer, utan att ha dott av den. Det finns
nastan inga beldgg for den prognostiska effekten av screening fér andra cancerformer
an tarm- och livmodercancer.

Det &r viktigt att man forbinder sig till uppfoljningen, eftersom tumorer kan upptéckas
tidigt vid regelbundna uppféljningar, vilket gor prognosen mycket god. Man kan-

ske upptacker helt andra symtom eller fynd i samband med koloskopin, vilket leder
till tidig diagnostisering av cancer i ett annat organ. Férutom sjukhusscreening kan
medlemmar av LS-slékten nar som helst vénda sig till forskningsregistret for Lynchs
syndrom for att fa rad av sakkunniglékare och vid behov héanvisas till vidare undersok-
ningar.

I en nyligen genomférd studie av koloskopiuppféljning hade bérare av Lynchs syn-
drom en sammanlagd 6verlevnadsandel pa 87 % tio ar efter sin férsta cancer (inklu-
sive alla cancerformer); 91 % efter tarmcancer, 98 % efter livmodercancer och 89 %
efter dggstockscancer. Uppfoljning med koloskopi eliminerar inte risken for tarmcan-
cer, men har en mycket gynnsam effekt pa behandlingsprognosen.

Kamratstéd som hjalp vid uppféljningsrelaterad angest

Kontinuerlig uppfdljning kan ge en kénsla
av trygghet, men kan ocksa orsaka oséa-
kerhet och oro. Kamratstod, samtal och
erfarenheter fran andra som drabbats av
Lynchs syndrom kan hjdlpa att utharda
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och hantera svara kanslor och osédkerhet. Kamratstod gor det ocksa mojligt att utbyta
erfarenheter om rent praktiska saker, exempelvis om hur man férbereder sig infor en
undersdkning.

Eftersom det saknas beldgg for den prognostiska nyttan av férebyggande tarmkirurgi,
avlagsnas tarmen hos en frisk barare endast vid tumorforandringar. Effekten pa den
forvantade livslangden vid avlagsnande av livmoder och dggstockar i férebyggande
syfte ar kontroversiell. Enligt rdadande internationella rekommendationer skall kvinnor
over 40 ar, samt de som har fétt barn, erbjudas mojligheten.

Barare av Lynchs syndrom kommer att méta profylaktiska, dvs. forebyggande atgar-
der, under olika livssituationer. Om man redan har haft cancer eller om livmodern
och/eller aggstockarna har avlagsnats i samband en canceroperation, skiljer sig situ-
ationen fran en person som annu inte har haft cancer. Livssituationen och erfarenhet-
erna paverkar naturligtvis hur man foérhaller sig till férebyggande atgarder och vilka
kanslor de vacker.

Det finns stora individuella skillnader i hur man forhaller sig till avidagsnandet av organ
sa som livmoder och &ggstockar, som ar starkt férknippade med kvinnlighet. Nagon
kanner sig lika hel som kvinna trots en operation dar de avlagsnas, medan en annan
upplever en stor forlust som kraver ett stort sorgearbete. Som redan har namnts,
paverkas ocksa denna upplevelse i hog grad av livssituation och erfarenheter. Inga
satt att uppleva situationen ér ratt eller fel. Kamratstodssamtal och erfarenhetsutbyte
med andra som bar pa Lynchs syndrom kan vara till hjalp nar man vill fa ordning pa
de egna kanslorna och 6ppna sig for sddant som man funderar pa.

Tarmcancer och tarmkirurgi vid Lynchs syndrom

Vid en operation dar man avlagsnar cancer eller forstadieférandringar kan man opere-
ra bort mer av tarmen an nédvandigt. Det hdr minskar avsevart risken for att drabbas
av ny cancer och underlattar uppféljningsundersokningarna. Man kan avlagsna 2/3

av tjocktarmen utan nagon storre inverkan pa tarmfunktionen, om det &r mojligt att
spara den sista delen av tjocktarmen och omradet vid andtarmen.

Forebyggande effekt av acetylsalicylsyra vid tarmcancer

CAPP2-studien visade, att ett regelbundet dagligt intag av 600 mg acetylsalicylsyra
(ASA) under tva ars tid férhindrade incidensen (frekvensen) av tarmcancer med unge-
far halften jamfort med placebopreparat (bada grupperna genomgick regelbunden
koloskopisk uppfoljning). Darfor kan profylaktisk behandling med ASA 6vervéagas hos
personer med Lynchs syndrom, och lakaren kan ordinera exempelvis 250 mg per dag.
Tills vidare har effekt pa cancerdédligheten inte rapporterats. I CAPP3-studien som
inleddes ar 2014 faststalls den optimala dosen i férhallande till riskerna med ASA. I
Finland har omkring 200 personer deltagit i CAPP2- och CAPP3-studierna.



Livsstilens betydelse for sjukdomsrisken

Fetma mer an dubblerar risken for tarmcancer vid Lynchs syndrom varfor man upp-
manar patienterna att leva hdlsosamt. Profylaktisk anvandning av acetylsalicylsyra
tycks motverka den fetmarelaterade riskdkningen. Ett hogt viktindex, fysisk inaktivitet
och roékning har visat sig 6ka incidensen for tarmcancer, och darfér uppmanas perso-
ner som bar pa syndromet att inte roka och att hallas normalviktiga. Ocksa efter en
aggstocks- eller livmoderoperation ar det skal att satsa pa en hélsosam livsstil och en
mangsidig kost och regelbunden motion &r att foredra. Symptomen besvérar min-
dre nér kroppen och sjal mar bra. Det ar ocksa viktigt att halla koll pa vikten. Motion
forbattrar humoret och sjalvkanslan och bidrar samtidigt till att halla vikten under
kontroll.

Livmodercancer vid Lynchs syndrom

Det finns inte beldgg for att uppfoljning bidrar till att minska risken for livmodercan-
cer, men prov fran livmoderslemhinnan kan underlatta upptackten av forstadieforand-
ringar till livmodercancer. I tidigt skede upptrader livmodercancer vanligtvis som ore-
gelbundna blédningar och prognosen for behandlad cancer &r god. Darfér har studier
inte tydligt kunnat pavisa nagon egentlig paverkan av uppféljningen pa livslangden.
Finland rekommenderas barare av Lynchs syndrom att vénda sig till en gynekologisk
poliklinik for att konsultera en gynekolog med erfarenhet av arftliga cancerformer. Pa
mottagningen kommer man 6verens om en individuell uppféljningsplan och man far
information om operation av livmoder och dggstockar, som enligt rekommendation
utfors vid 40-45 ars alder. Vid ett uppfoljningsbesdk gors bade vaginal ultraljudsun-
dersokning och provtagning fran livmoderslemhinnan.

Livmodersoperation

I stéllet for regelbunden uppféljning rekommenderas en riskreducerande livmoder-
soperation for kvinnor som passerat aldern for att fa barn. Att avlagsna livmodern
eliminerar praktiskt taget risken for livmodercancer.

En livmodersoperation kan ge komplikationer. Férutom eventuella komplikationer

i samband med operationen (inflammationer, séllsynta komplikationer som opera-
tionsblodningar eller urinvagsskador) kan biverkningarna fran en livmoderoperation
ocksa vara langvariga. Manga oroar sig 6ver atgardens inverkan pa sexualiteten. Den
kvinnliga sexualiteten har manga dimensioner och ar darfor svar att definiera och
mata. Nyligen genomforda studier visar att avlagsnandet av livmodern av godartade
skl inte tycks ha nagon storre inverkan pa den kvinnliga sexualitetens delomraden:
sexuell njutning, orgasmernas antal eller kvalitet, vaginal fuktighet under férspelet
eller beldtenhet med partnern eller den egna sexualiteten. Det I6nar sig dock att for-
halla sig nagot kritiskt till forskningsresultaten och fundera pa egna erfarenheter och
sin instéllning i fragan. Samtal med kvinnliga Lynchs syndrombarare som genomgatt
en livmodersoperation ger individuell erfarenhetsbaserad information.

Aggstockscancer vid Lynchs syndrom

Aggstockscancer relaterad till Lynchs syndrom har inte samma upptradande eller
prognos eller beter sig inte som den vanligaste formen av dggstockscancer. Vid
Lynchs syndrom ar aggstockscancern vanligtvis begransad till aggstockarna och av
endometroid celltyp, till skillnad fran den allmant férekommande serésa dggstock-
scancern. I finlandska syndromslakter har 6ver 30 personer drabbats av dggstockscan-
cer, men ingen har dott av den.

Aggstocksoperation

Att avlagsna aggstockarna bidrar till en avsevard minskning av mangden kvinnliga
hormoner som 6strogen, vilket leder till ett fortidigt klimakterium. Precis som vid na-
turlig menopaus kan detta paverka kvinnans sexualitet. Det vanligaste och mest kdnda
symptomet i samband med klimakteriet &r sa kallade varmevallningar, alltsa plotsliga
svettningar. Varmevallningar férekommer hos 70-80% av kvinnorna, men endast var
femte kvinna upplever riktigt svara symtom. Symtomen &r individuella och kan paga
mellan allt fran nagra manader till 6ver 10 ar. Symtomen ar oftast kraftigast i borjan av
klimakteriet. Varmevallningar antas ha samband med en stdrning i kroppens tempera-
turreglering till foljd av séankt 6strogenkoncentration.

Sémnstorningar ar ocksa vanliga och har ofta (men inte alltid) samband med nattliga
svettningar. S6mnldsa natter kan atfoljas av dagtrotthet och irritation. Depression, hu-
morsvangningar och bristande initiativférmaga forknippas med klimakteriesymptom,
men sambandet mellan symptomen och bristen pa 6strogen ar oklar.

Ostrogenbristens effekter i kroppen

Brist pa Ostrogen leder till att slidans slemhinna tunnas ut, vilket framtrader som
torrhet och ibland som sveda och smarta vid samlag. Manga drabbas ocksa av sexuell
ovilja. Uttorkning och uttunning av urinréret och slidans slemhinna kan ocksa orsa-
ka andra sjukdomar, sdsom aterkommande infektioner i slidan eller urinblasan, da



bakteriestammen i slidan forandras och inte skyddar mot infektioner lika bra som
forut. Aldrandet och bristen p& éstrogen férsvagar backenbottenmusklerna, vilket gor
inkontinens kan bli vanligare.

Ostrogenbrist &terspeglas ocksé i ménga andra vavnader och organ i kroppen. Hor-
monella forandringar tycks paverka kroppens fettfordelning. Fettvavnad i buken, alltsa
midjefett, ar skadligt. Studier visar daremot att minskad hormonfunktion i &ggstock-
arna i samband med menopausen inte dr den mest avgorande faktorn nar det galler
kvinnans vikt, utan livsstilsfaktorer, framfér allt bristen pa motion, paverkar mest.
Mangsidig motion och néaring haller kroppen fast och férhindrar viktokning i samband
med klimakteriet.

En minskning av 0strogenet paskyndar ocksa hudens aldrande och forandrar harets
struktur och tillvaxtsatt. En minskning av 6strogenet forsvagar skelettet och 6kar
risken for osteoporos. Under klimakteriet kan man ocksa kénna symptom i stod- och
rorelseorganen, ledvark och 6mhet i lederna. Symptomen kan forvarras hos patienter
med reumatism och fibromyalgi. Att 4ggstockarnas funktion upphor i fortid leder till
en okad risk for kranskarlssjukdom och en tidigarelagd sjukdomsincidens. Nar 6stro-
genhalten i kroppen sjunker, stiger den totala kolesterolhalten i blodet och andelen
nyttig kolesterol minskar, medan andelen skadligt kolesterol 6kar. Ostrogen har ocksa
direkta gynnsamma effekter pa artarvaggarna.

Klimakteriesymptom kan behandlas effektivt med 6strogen

Ostrogenet spelar en viktig roll fr kvinnans hélsa. Om
aggstockarna avldagsnas fore klimakteriealdern rekom-
menderas hormonbehandling fram till den normal
menopausen. Kontinuerlig hormonersattning efter
klimakteriet rekommenderas egentligen inte, men om
kvinnan upplever klimakteriebesvar kan en hormonbe-
handling forbattra livskvaliteten. Ostrogenbehandling
skall kombineras med behandling med gulkropps-
hormon (s.k. kombinationsbehandling) for att skydda
livmoderslemhinnan ifall livmodern inte har blivit bortopererad. Numera finns klara
beldgg for att enbart 6strogenbehandling inte innebar nadgon specifik risk for brost-
cancer, men i proportion till anvandningstiden ar kombinationsbehandling med hor-
mon foérenad med en 6kad risk for brostcancer. Av den hér anledningen rekommen-
deras generellt inte hormonbehandling under nadgon langre tid efter menopausen.

Rekommendationerna for hormonbehandling géller dven barare av
Lynchs syndrom

Rekommendationerna fér hormonbehandling géller &ven personer som béar pa gende-
fekten for Lynchs syndrom och efter en operation av livmodern och dggstockarna re-
kommenderas 6strogenbehandling fram till klimakteriet. Darefter &r det kvinnan sjalv

som avgor om hon vill fortsatta behandlingen. Det naturligaste och sakraste sattet att
genomféra 6strogenbehandling &r via huden, dvs. som plaster eller gel. Dosering via
huden minimerar risken for blodpropp vid 6strogenbehandling. For behandling av
slemhinnor rekommenderas lokala 6stradiolpreparat.

Hinder for substitutionsbehandling med 6strogen

De centrala hindren for substitutionsbehandling med 6strogen &r brostcancer och
djup ventrombos eller lungemboli. Det ar skal att fundera 6ver behandlingen om det
finns bakomliggande orsaker som allvarlig hypertoni, hjarninfarkt, hjart- eller lever-
sjukdom, speciellt om varden inte &r i balans. [ dessa situationer finns det inga goda
specifika medicinska alternativ for lindring av typiska klimakteriesymptom som varme-
vallningar, men man kan prova anvandning av serotoninaterupptagshammare. Det ar
skal att diskutera annan medicinsk behandling an hormonbehandling av klimakterie-
symptom med en gynekolog.

Substitutionsbehandlingens for- och nackdelar

Forutom effektiv eliminering av klimakteriesymptom har hormonbehandling en
skyddande inverkan pa benstommen och férhindrar osteoporosrelaterade frakturer.
Slidans och urinbldsans slemhinna form bibehalls; med tanke pa detta fungerar lokal
vaginal behandling lika bra som oral 6strogenbehandling. Vanliga biverkningar vid
hormonbehandling ar 8mhet och svullnad i brosten, ibland huvudvark. Det mest an-
markningsvirda ar den 6kade risken fér bréstcancer vid l&ngtidsbehandling. Ostrogen
medfor ocksa en liten risk for ventrombos. Behandlingens langd bestams individuellt
utgéende frdn symptomens intensitet och varaktighet. Ostrogenbehandling rekom-
menderas for ndrvarande endast under tiden for klimakteriebesvar.

Man kan ocksa sjalv forsoka minska riskerna vid hormonbehandling. Viktkontroll,
halsosam kost och regelbunden motion minskar risken fér brostcancer, dven under
hormonbehandling. Risken for blodpropp &r mindre om man ger akt pa riskfaktorer
for vaskulara sjukdomar sasom hogt blodtryck, hogt kolesterol eller diabetes.

Att avlagsna livmodern och dggstockarna &r ett stort och svart beslut. Erfarenhetsba-
serad information och statistik ar inte alltid ett tillrackligt stod for det egna beslutet.
Samtal med personer som genomgatt samma atgard, dvs. kamratstod, kan underlatta
beslutsfattandet och ge praktiska rad och konkret hjalp.

Tidigare daliga erfarenheter av hormonpreparat kan 6ka oron for hormonella férand-
ringar som foljer efter en operation av dggstockarna. Det &r viktigt att fora detta pa
tal vid planeringen av profylaktiska atgarder och hormonbehandling. Hormonprepa-
rat som anvands for behandling av klimakteriebesvar skiljer sig fran preventivpiller
genom att 6strogenet vid behandling av klimakteriesymptom alltid bestar av naturlig
Ostradiol, dvs. samma hormon som &ggstockarna producerar. Fraga efter och forsakra
dig om att fa information och vagledning om hormonbehandling redan vid diskus-
sionstillfallet om profylaktiska atgarder. Kamratstod, samtal och erfarenhetsutbyte



med andra barare av Lynchs syndrom kan gora det lattare att utharda och hantera
svara kanslor och osékerhet. Vid kamratstdd kan man ocksa utbyta erfarenheter om
praktiska och vardagliga fragor i samband med hormonbehandling.

Livsstilens betydelse efter férebyggande atgarder

Ocksa efter en operation av dggstockar och livmoder &r det skal att satsa pa en hal-
sosam livsstil och en mangsidig kost och regelbunden motion &r att féredra. Sympto-
men blir lindrigare nar kropp och sjal mar bra. Det &r ocksa viktigt att kontrollera vik-
ten. Motion forbattrar humor och sjalvkanslan och bidrar samtidigt till att halla vikten
under kontroll. Undvik rikligt med kaffe, starkt kryddad mat och rékning eftersom de
forvarrar klimakteriet. Kalcium och D-vitamin forebygger osteoporos. Om du inte far
tillrdckliga méngder av dem via kosten ar det skél att anvanda preparat fran apoteket.

Rok inte!

Om du anvénder alkohol — drick mattligt eller helst inget.

Hall dig normalviktig.

Ror dig mangsidigt, rask motion 2,5 timmar i veckan och tréning

av muskelkondition 2 ganger per vecka. Allt andrum ar bra!

Forsakra dig om att din kost ar tillrackligt mangsidig. Vand dig till en
naringsterapeut om en tarmoperation orsakar problem med kosten.
Stressa mindre.

Se till att du far tillrackligt med vila och s6émn.

Om du har en grundsjukdom (diabetes, hjartsjukdom, kolesterol,
hypertoni, leversjukdom eller ndgot annat), se till att den &r under kontroll.
Diskutera en eventuell medicinering med ASA

(acetylsalicylsyra) med din lakare.

Beréatta for dina slaktingar om Lynchs syndrom. Kom ihag

att man inte kan testa sig innan man ar myndig.

Se till att du har en personlig plan for uppféljnings.

Om du har svara klimakteriebesvar, undvik da

rikligt med kaffe och kryddad mat.

Sok hjalp for dina klimakteriebesvar.

Se till att du far tillrackligt med kalcium och D-vitamin via kosten.
Din livsstil gor skillnad! Bade for din hantering av
klimakteriebesvaren och for cancerrisken.

Man saknar vissa av de organ som medfor en 6kad risk fér cancer i samband med
Lynchs syndrom. Manliga Lynchs syndrombarare |6per ddremot en storre risk att
drabbas av tarmcancer, och cancern utvecklas i yngre alder an hos kvinnor. Detta gal-
ler framfor allt om mannen har en MSH6-variant. Dessutom 16per man hogre risk att
drabbas av mag-, urinblase- och prostatacancer. Det finns inga belagg eller allmédnna
rekommendationer for hur uppféljning bidrar till att minska risken for dessa cancer-
former. Familjens cancerhistoria och genvarianten man bar pa kan underlatta plane-
ringen av individuell uppfoljning.

Efter en kirurgisk cancerbehandling kan eventuella nerv- och karlskador och exem-
pelvis arrvavnad fran stralbehandling leda till sexuella stérningar. Manga sexuella
storningar kan behandlas och bor diskuteras med den ansvariga lakaren.

Vardagen féréandras pa manga satt nar man far vetskap om en arftlig sjukdomsbe-
nagenhet, for att inte tala om nar man insjuknar. Parférhallandets eller hela familjens
framtid blir osdker. Situationen utmanar partnerna att aktualisera parforhallandet sa
att det motsvarar den nya livssituationen. En sjukdom eller dverraskande vetskap om
en arftlig sjukdomsbenégenhet leder ofta till kris i parforhallandet, och partnerna kan
reagera vid olika tidpunkter och pa olika satt. Nar den ena aktivt borjar reda ut prak-
tiska saker, kan den andra bli helt passiv. En utmanande situation kan féra partnerna
langre ifran varandra, men den kan ocksa bidra till mer narhet och 6ppenhet i forhal-
landet. I ett parforhallande ar forandringarna olika och individuella. De paverkas av
partnernas livshistoria och aktuella livssituation och resurser.

Inverkan pa parférhallandet

Till foljd av olika symptom, mediciner och atgarder forandrar sjukdomen var upp-
fattning om oss sjalva, var kapacitet och var funktionsformaga. Detta paverkar ocksa
parforhallandet. En person som bar pa en arftlig sjukdomsbenédgenhet eller en sjuk
partner kan kédnna sig bristfallig och otillracklig, vara arg och besviken pa sitt liv och
sig sjalv. En partner kan kanna till exempel frustration, ilska, hopploshet, hjalplos-

het. Ihallande ilska och besvikelse riskerar med tiden att foérvandlas till bitterhet och
cynism. Hur kan man acceptera det svara som en del av livet och dnda férsoka leva ett



bra liv?

Vetskapen om en érftlig sjukdomsbenédgenhet eller sjukdom kan utlésa manga svara
kanslor, till exempel radsla, ovisshet eller en stark kansla av orattvisa. Vetskapen kan
ocksa medféra att man blir uppgiven pa samma satt som man ofta blir nar man in-

sjuknar — man blir tvungen att avsta fran gemensamma vardagsplaner eller drommar.

Att ge upp ér inte latt, och det atfoljs ofta av svara kanslor som sorg, besvikelse och
hat. Sddana kanslor &r vanliga. Det &r viktigt att urskilja att kdnslorna galler situatio-
nen, syndromet eller sjukdomen och inte partnern. Det kan vara svart att visa sina
kanslor for en partner eller nérstdende. Men det ar viktigt att man pa ett 6ppet och
tryggt satt kan tala om utmanande kénslor bade i ett férhadllande och i nara relationer.

Samtalet underlattas ofta om bade den som bér eller lider av syndromet och partnern
far personligt stod for sig sjélva, sina kanslor och sin bearbetning, till exempel genom
individuell terapi, parterapi eller genom patientorganisationernas kamratstod.

Syndromets inverkan pa sexualiteten

Vetskapen om en érftlig sjukdomsbendgenhet och aven sjélva sjukdomen gor att en
person ofta andrar sin sjélvuppfattning och sin sjalvbild. Det paverkar ocksa uppfatt-
ningen om den egna sexualiteten och dess roll i ett forhallande. Nar man far stod att
hantera kénslor, tankar och erfarenheter som uppkommit, kan man med tiden ac-
ceptera syndromet som en del av sig sjalv och sin identitet. Att acceptera situationen
starker sjalvkanslan och forverkligandet av den egna sexualiteten. Man kan fa stod av
sin partner, halso- och sjukvardspersonal, terapeuter, sakkunniga inom patientorgani-
sationer och andra personer som befinner sig i samma situation.

Man vet att smarta ofta 6kar sexuella ovilja. Nar man ar sjuk kan man skammas for att
man inte klarar av att géra som man brukar. Kanslor av skam kan leda till ovilja och till
att man drar sig ur ett férhallande och undan sexuellt umgange och annan vardaglig
narhet. Detta Okar ofta avstandet mellan partnerna och leder latt till att man undviker
narhet. Oppenhet och kommunikation &r viktigt, dven nar det kinns svért. I vardagen
ar det bra att soka efter ostorda tillfallen d& man tillsammans kan séka nya satt att
visa dmhet och ha sex. Sex ar mycket mer an bara samlag, och det ar viktigt att kunna
samtala om hur bada kan uppleva sexuell narhet trots sjukdom eller en kroppslig
forandring. Ibland kan en liten andring av en sexstallning eller ett nytt hjalpomedel for-
andra bada partnernas upplevelser av sex och narhet. Ingen ar heller tankelasare nar
det géller sexuella fragor. Darfor ar det viktigt att man kan diskutera och stélla fragor
om sina egna eller partnerns 6nskemal om narhet och sex. Korta beréringsdvningar
dér man under nagra minuter vidror en partner pa ett satt som hen 6nskar kan till
exempel ge nya sexuella upplevelser.

Lynchs syndrom och foraldraskap

Att fa barn eller vara barnlds ar alltid ytterst kansliga och intima fragor som ingen
utomstaende kan besvara pa réatt satt. Infor en forhojd genetisk sjukdomsbendgenhet

maste partnerna ocksa diskutera mojligheten att den genetiska defekten overfors till
barnen. Detta kan vara en av de svaraste fragorna som partnerna nagonsin stélls infor.
Darfor ar det viktigt att beslutet fattas gemensamt, att alla aspekter diskuteras tillsam-
mans och att man delar med sig av information, kénslor och tankar.

Eftersom partnerna upplever och reagerar pa olika satt ar det viktigt att kédnna igen
och beratta om sina egna kéanslor for att pa sa satt oka forstaelsen och kénslan av
samhorighet. Det kan dnda kannas svart. Vi kan vara radda for att sara den andra, vi
vill inte belasta eller oroa hen, vi kan tycka att vara kanslor &r dumma, vi &r inte vana
att uttrycka vara kanslor eller &r radda for att bryta ihop om vi stannar upp och funde-
rar pa hur vi mar. Infor ett viktigt beslut [6nar det sig att soka stdd i form av expert-
hjalp for att fa information och diskutera. Man ska inte férbli ensam i en svar situation
nar hjalp finns att fa.

Lynchs syndrom vid fosterdiagnostik

Den offentliga halso- och sjukvarden i Finland erbjuder inte personer som bar gen-
forandringen for Lynchs syndrom fosterundersokningar eller embryodiagnostik. Detta
kan ge upphov till oro och upplevelser av ojamlikhet. Partnerna kan stéllas infor ett
svart beslut: hur ska man forhalla sig till drommen om barn? Ofta kan partnerna ocksa
kanna stor oro 6ver det kommande barnets hélsa. I ett parférhallande kan oro dver
barnets hélsa leda till att man fjarmar sig fran sin partner. Det ar viktigt att man till
exempel pa radgivningen diskuterar hur sjukdomsbendgenheten paverkar en eventu-
ell graviditet.

Om en foralder insjuknar

Aven om en féralder insjuknar férsvinner inte foréldraskapet och hen far heller inte
frantas foraldraskapet. En foralder behdver ocksa trost. En foralder kan kénna skuld
for att ha misslyckats med att skydda sina barn fran lidande.

Foraldraskapet kan forandras, men det ar viktigt att foraldern finns dar for barnet, ar
narvarande och nara saval kdnsloméssigt som fysiskt. Barn i alla aldrar behover en
foralder, som kan hantera sina egna upprorda kanslor, som forutse det kommande,
forklara och beradtta om exempelvis kommande behandlingar och ansvara for att var-
dagen fungerar. Barn behéver en féralder som ocksa sjélv kan ta emot hjalp.



Hur berattar man om syndromet eller sjukdomen fér en ny partner?

Né&r man talar om en allvarlig sjukdom och en mgjlig arftlig bendgenhet att insjukna,
stalls bararen infor en svar valsituation. Om man redan i ung alder kanner till att man
bar pa sjukdomsbenagenheten kan det paverka relationsbildandet. I synnerhet i bor-
jan av ett forhallande eller nar man forst lar kanna varandra ar det manga som undrar
nar och hur man ska berdtta om syndromet eller sjukdomen. Man kan kanna oro eller
till och med radsla infor den nya personens gensvar och reaktion eftersom man inte
med sakerhet vet hur den andre ser pa saken. Genom 6ppen diskussion undviker man
missforstand. Om man berattar om syndromet eller sjukdomen redan i ett tidigt skede
undviker man missforstand framover. En 6ppen diskussion om amnet underlattar ofta
situationen for alla parter: nar man talar om amnet blir det lattare for den andra att
forsta. Men det ar inte alltid 1att att diskutera den egna situationen. Om det kdnns
svart att samtala, kan man anvanda andra satt att kommunicera. Patientorganisatio-
nerna tillhandahaller tillf6rlitlig och begriplig information och eventuellt ocksa separat
material som riktar sig till narstaende. Att lasa tillforlitlig information kan utgora en
god grund for en diskussion. Det ger ocksa den andra parten tid att smélta informa-
tionen, vilket kan gora diskussionen angenamare for bada, samtidigt som det blir
lattare att satta ord pa kénslor och tankar.

Hur informerar man nérstaende om syndromet eller sjukdomen?

Ett insjuknande eller en vetskap om en sjukdomsbenégenhet ar ofta omvalvande for
alla narstaende. Informationen kan leda till manga olika slags reaktioner. Det ar viktigt
att tdnka pa att reaktionerna beror pa manga olika faktorer, till exempel tidigare sjuk-
domserfarenheter eller utmaningar i livet, livssituationen och vardagsresurser samt
emotionella fardigheter. I samband med informationen &r viktigt att vara medveten
om att vissa direkt vill ha fakta om syndromet eller sjukdomen, medan andra vill bear-
beta sina kédnslor och forst darefter ta emot information. De manga olika kédnslomas-
siga reaktionerna kan skapa forvirring eller oro. Det ar viktigt att barn far aldersenliga
forklaringar om syndromet eller sjukdomen: en bra regel &r att beratta allteftersom
barnet stéller fragor. Ibland kan det kdnnas svart att dryfta en sjukdom eller ett syn-
drom med en narstaende, och da ar det bra att begrénsa diskussionsémnet. Man kan
komma Gverens om att man talar om @mnet vid en viss tidpunkt och att man dare-
mellan fokuserar pa normala saker som 6kar och uppratthaller vdlmaende i vardagen.
Man kan ocksa bearbeta oron 6ver sjukdomsbenagenheten pa andra sétt, till exempel
genom bildkort, konst eller motion. Ifall vetskapen om sjukdomen eller sjukdomsbe-
nagenheten vacker stark oro eller svara kanslor ar det skél att soka sig exempelvis till
en familjeterapidiskussion for att tillsammans med en sakkunnig samtala om sadant
som orsakar oro eller néd.

Respekt for den andras grianser

Det &r ocksa bra att diskutera spelreglerna for hur man talar. Den &rftliga sjukdomsbe-
nagenheten, liksom ocksa ett insjuknande, ar personliga och ofta intima angelagen-

heter, och darfor ar det inte mer an ratt att samtalen framskrider med tillborlig hdnsyn
och respekterar granserna. Det kanns inte alltid naturligt att samtala och forklara, och
det kan vara svart for en partner att forsta hur den andra upplever det.

Det allra viktigaste for en barare av gendefekten, ar &nda att vara medveten om, att
aven om den egna situationen ar svar att forsta, om sjukdomen har svara symptom
eller krdver omfattande behandling, behdver hen inte finna sig i att bli sémre behand-
lad. Var och en av oss fortjanar en partner, narstdende och vanner som kan ge stéd
och trygghet. Det ar viktigt att inse att parterna i ett forhallande ar jamlika, har ratt att
uttrycka sina asikter och delta i beslutsfattandet. Man har all rétt att satta sina egna
granser i ett parforhallande.

Sjukdomen kan ibland intensifiera och férdjupa parférhallandet

JIbland kan det vara omvélvande att inse, att en sjukdom eller sjukdomsbenagenhet
inte stjal allt gott ur livet aven om vardagen férandras pa manga satt. Man kan klara
av en kris orsakad av sjukdom eller sjukdomsbenagenhet genom att starka det som ar
bra och fungerande i livet, vare sig det galler nara relationer, fritidsintressen, vanner
eller en partner. Sjukdomen kan leda till en helt ny form av samtal och kénslomassig
kontakt i vardagen, om partnerna far det stod de behover och verkligen upplever att
de blir hérda och forstadda.
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Kondunpoiston komplikaatioita — Duodecim Kaypa hoito, https://www.kaypahoito.fi/nix00395

Seksuaalisuus gynekologisen leikkausken jalkeen (Terveyskyld), https://www.kaypahoito.fi/
nix00395

Vaihdevuodet, https://www.terveyskirjasto.fi/dlk00179
Vaihdevuosien vaikutukset kehossa, https://www.terveyskirjasto.fi/dIk01160
Vaihdevuodet ja elintavat, https://www.terveyskirjasto.fi/dlk01155

Vaihdevuosien hormonihoito, https://www.terveyskirjasto.fi/dlIk00178
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