
Chirurgische 
Identifikationsstudie zu 

HNPCC – Lynch - 
Syndrom 



LS – assoziierte kolorektale 
Karzinome 

• 80 % - iges Lebenszeitrisiko für ein kolorektales Karzinom 1 

• Karzinome oft in einem jungen Lebensalter 

• Gesamtes kolorektales Epithel instabil und wegen des 
zugrundeliegenden genetischen Defekts mutagen 

• Synchrones kolorektales Karzinomrisiko von 15 – 20% 

• Metachrones kolorektales Karzinomrisiko von 10 – 40% 

• (18% n. 12 J, 36% n. 23 J,>50% bei MSI+ n. 26 J) 

• In Deutschland (57.000 Neuerkrankungen) entsprechend zw. 
1.710 – 2.850 / Jahr! 

• (+ Endometrium, Magen, Blase, Ovar, Haut…) 

 

 



Terminologie 

Lynch – Syndrom =  

HNPCC mit nachgewiesener MMR-Mutation 



Tumoren von Patienten sollen auf das Vorliegen einer genomischen Instabilität in folgenden Fällen 
untersucht werden (ein Kriterium muss zutreffen): 

Patienten mit kolorektalem Karzinom (CRC) vor dem 50. Lebensjahr. 
 
Patienten mit synchronen oder metachronen kolorektalen Karzinomen oder 
anderen HNPCC-assoziierten Tumoren, unabhängig vom Alter. 
 
Patienten mit CRC mit MSI-H Histologie vor dem 60. Lebensjahr.* 
 
Patient mit CRC (unabhängig vom Alter), der einen Verwandten 1. Grades mit einem 
CRC oder einem HNPCC-assoziierten Tumor vor dem 50. Lebensjahr hat. 
 
Patient mit CRC (unabhängig vom Alter), der mindestens zwei Verwandte 1. oder 2. 
Grades hat, bei denen ein CRC oder ein HNPCC-assoziierter Tumor (unabhängig vom 
Alter) diagnostiziert wurde. 
 
*Hohe Mikrosatelliteninstabilität (MSI-H) bei Vorliegen von Tumor-infiltrierenden 
Lymphozyten, Crohn-ähnlicher lymphozytärer Reaktion, muzinöser / Siegelring-
Differenzierung oder medullärem Wachstumsmuster. 

Revidierte Bethesda-Kriterien  
(Umar et al., 2004) 



MSH2 MSH6 

MLH1/PMS2 

Sequence QMPSF/MLPA Splicing Assay 



 
ADT Erfassungsbogen 

ADDZ 



Chirurgische Identifikationsstudie  
HNPCC - Lynch 

Patient mit einem Kolon- oder 
Rektumkarzinom, Aufnahme zur OP 

Aufnahmegespräch durch Assistenzarzt 

Kurze Erhebung der Familienanamnese 

Aufnahmetag 

V.a. HNPCC – Lynch - S 

Chirurgische Studie? 

Unklar oder nicht 
sehr auffällig 

Postoperativ vor 
Entlassung 

Bogen einholen, Gespräch 



 







• Beispiel Risikokategorie 2 

•Textbaustein „2“ in den Entlassungsbrief 

•Stammbaumbogen an Referenz-Humangenetik Düsseldorf  

•Rückseite muss ausgefüllt sein! Einverständnis! 

•Rückfragen telefonisch  

Humangenet. Beratung 

          Ja, V.a. HNPCC -Lynch        nein, Verdacht 
           entkräftet 





• Beispiel Risikokategorie 2b = 

 Brief mit Textbaustein 2a von Humangenetik zu Patient und 
Chirurgisches Zentrum 

 Patient erhält Nachsorgepass und Infomaterial 
 Empfehlung: Beratung in einem Zentrum des Verbundprojektes 

 
• Dokumentation i  

 Ă V.a. HNPCC ï Lynch -Syndromñ 

 

• Kopie Stammbaumbogen hinterlegen (Vorderseite!) 
 

• Nachdokumentation der Mutationsanalyse 
 

 

 



ÅBeispiel Risikokategorie 3 
•Textbaustein „3“ in den Entlassungsbrief 

•Dokumentation in dem Register  

Å ĂV.a. HNPCC ï Lynch ï Syndromñ 

•Kopie Stammbaumbogen hinterlegen (Vorderseite!) 

•Patientenpass + Infomaterial aushändigen und erläutern! 

•Empfehlung: Beratung in einem Zentrum des Verbundprojektes 
          oder 

•Heimatortnahe humangenetische Beratung  

• Nachdokumentation der Mutationsanalyse 



15 
St. Josefs-Hospital Bochum-Linden 

Schlussfolgerungen 1 
 

ÅHNPCC ï Lynch ï Syndrom ist häufig 

ÅIdentifikation der Indexpersonen führt zu Familie!  

ÅEndometriumkarzinome bei Lynch häufig (Bewusstsein!) 

Å Signifikantes Risiko eines Zweitkarzinoms bei Lynch 

Å Gyn. Untersuchung präop bei vermutetem/gesichertem Lynch 

Å Ovarialkarzinome? 

Å Chirurgische Therapie: Erfassung des OP 

Å (Simultane) Prophylaktische gynäkologische Chirurgie 

Å Prospektive QoL-Studie 

Ovarial- und Endometriumkarzinome bei Lynch-Syndrom-HNPCC, M. Gelos 



16 
St. Josefs-Hospital Bochum-Linden 

Schlussfolgerungen 2 
 

•Chirurgen können einen wesentlich besseren Beitrag zu der 
Identifikation von HNPCC – Lynch-Patienten (Familien) leisten 

•MSI – Ergebnise präoperativ? 

•Weiterentwicklung Netzwerke (Humangenetik Gastroenterologie) 

•Arbeitsgruppe DGAV gegründet (Sprecher: G. Möslein A. Fürst) 
Vorschlag Identifikationsstudie 

– Familienanamnese durch Patient erheben 

– Unterstützung Triage der Risikokonstellation 

– Zusatzbogen HNPCC – Lynch  (kurz!) 

– Patientenpass 

– (Nachsorge) 

•Modellprojekt Zusammenarbeit ADDZ – DGAV?  

 

Ovarial- und Endometriumkarzinome bei Lynch-Syndrom-HNPCC, M. Gelos 


