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KAPITEL 1
Sammanfattning

Detta vardprogram omfattar handliggning och behandling av icke-epitelial
aggstockscancer vilka bestar av konscellstumoérer och konsstrings-

stromacellstumoérer samt ovanliga icke-epiteliala tumorer.

I vissa delar gors ingen dtskillnad mellan epitelial och icke-epitelial

dggstockscancer, och da hinvisas till vardprogrammet for dggstockscancer.

Det nationella vardprogrammet ska fungera som ett ”paraplyprogram” med
principer f6r handliggning och behandling baserat pa basta méjliga evidens.
Vissa regionala skillnader kan uppsta eftersom en del problemstillningar pa
forskningsfronten kan tolkas pa olika sitt och det finns skillnader i regionala
forutsittningar. Samtidigt ska varden vara likvirdig, sa regionala anpassningar

bor motiveras.

Globalt stir icke-epiteliala dggstockscancer for cirka 10 % av primara maligna
tumorer 1 ovariet. Till skillnad fran epitelial dggstockscancer (ovarialcancer) dr
icke-epitelial dggstockscancer vanligen begransade till ena ovariet och uppticks
1 tidigt stadium. Vissa typer dr mycket snabbvixande och kriver ett snabbt
omhandertagande. Prognosen for kvinnor med icke-epiteliala dggstockscancer
har blivit betydligt battre, sirskilt f6r dem med germinalcellstumorer. Detta
beror sannolikt pa flera faktorer men fraimst cytostatikabehandling. De enskilda
tumortyperna dr ovanliga och darfor dr det svart att bedriva prospektiva
randomiserade studier. Resultat har darfor 1 vissa fall extrapolerats fran andra
tumorsjukdomar med liknande histologi, t.ex. testikelcancer. Det dr angeliget

med internationellt forskningssamarbete och olika konsortium har bildats.

Virdprogrammet for icke-epitelial dggstockscancer har reviderats 2016-2017
och 2024 med uppdaterade data och ny kunskap. Nya referenser har tillagts.

For vardprogramgruppen,

Christer Borgfeldt, ordférande
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KAPITEL 2
Inledning

21 Malgrupp

Virdprogrammets huvudsakliga malgrupp dr professionen, men manga lasare
ar ocksa patienter, narstaende, politiker och andra som dr berérda av svensk
cancervard. Kapitlen Sammanfattning och Epidemiologi ir skrivna med denna
bredare malgrupp i atanke, medan Ovriga kapitel i forsta hand dr skrivna for

professionen.

2.2 Vardprogrammets giltighetsomrade

Aggstockscancer (ovarialcancer) definieras som en malign tumér utgdende fran
vivnaderna 1 en dggstock (en av de tva kvinnliga reproduktiva kortlarna dér
aggen bildas). Icke-epiteliala tumorer 1 ovariet ar en biologiskt mycket
heterogen grupp, och de flesta diagnoser dr mycket sallsynta.

Icke-epiteliala aggstockstumorer delas in 1 tre typer:

e germinalcellstumorer (alternativ bendmning kénscellstumérer)

e konsstrings- och stromacellstumérer (alternativ bendimning gonadala
stromatumorer)

e GOvriga ovanliga icke-epiteliala tumorer (inklusive maligna mesenkymala

tumorer).

Icke-epiteliala tumorer utgar antingen fran dggcellerna

(konscellstumérer = germinalcellstumorer) eller fran stodjevavnaden i
dggstocken (konsstriangs- och stromacellstumérer = gonadala
stromatumorer). Darutover finns en tredje grupp bestiende av ovriga ovanliga
icke-epiteliala tumortyper (inklusive maligna mesenkymala tumérer).

Tumoértyperna forekommer 1 alla aldrar.

Viardprogrammet riktar sig frimst till sjukvardspersonal som utreder och
behandlar dessa dggstockstumérer men kan givetvis som férdjupad lisning

anvindas av patienter, nirstiende eller beslutsfattare inom sjukvardsomradet.

Vardprogrammet dr utarbetat av den nationella arbetsgruppen och version 2.0

ar faststilld av Regionala cancercentrum 1 samverkan 2025-02-25. Beslut om
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implementering tas i respektive region i enlighet med 6verenskomna rutiner.

Stoédjande Regionalt cancercentrum ar Regionalt cancercentrum Vist.

Tidigare versioner av vardprogrammet:

Datum Beskrivning av férandring
2014-02-25 Version 1.0
2018-02-06 Reviderad version 1.1

Tidigare vardprogram publiceras inte men kan begiras ut fran Regionala

cancercentrum, info@cancercentrum.se.

2.3 Forandringar jamfort med tidigare version

Detta dr den tredje uppdaterade utgavan av det nationella vardprogrammet f6r

icke-epitelial dggstockscancer i Sverige.

Uppdaterade epidemiologiska data och patologikapitlet refererar till KVAST-

dokumentet via internetlink.

Uppdaterade nya referenser ir tillagda, och det finns mindre férandringar som

inte avsevirt forindrar handlaggning eller ekonomi.

2.4 Vardering av det vetenskapliga underlaget

I arbetet har vardprogramgruppen utgitt ifran internationella och nationella
kunskapsstod och systematiska Gversikter inom omradet. ESMO:s riktlinjer
fran 2018 har huvudsakligen legat till grund f6r vardprogrammet. Om
GRADZE:s klassificering har anvints for nagot av underlagen har den lagts in
1 vardprogrammet. Gruppen har inte sjilv genomfért en komplett GRADE-
klassificering men principerna har anvints i diskussionerna om det

vetenskapliga underlaget.

I vissa fall har originalstudier anvints som underlag. Nar vetenskapliga
underlag saknas eller vetenskapliga studier har haft lag kvalitet bygger

underlaget pa gruppens beprovade erfarenhet.

GRADZE:s klassificering r6r de sammanvigda resultatens tillforlitlighet och

klassificeras 1 fyra nivaer:

e Det sammanvigda resultatet har hog tillforlitlighet. (++++)
e Det sammanvagda resultatet har mattlig tillférlitlighet. (++4)
e Det sammanvigda resultatet har lag tillforlitlighet. (++)
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e Det sammanvigda resultatet har mycket lag tillférlitlighet. (Det innebir att

det inte gar att bedéma om resultatet stimmer.) (+)

Nir det saknas studier som uppfyller inklusionskriterierna anges studier

saknas”, utan klassificering.

Lis mer om systemet 1 SBU:s metodbok.

2.5 Standardiserat vardforlopp

For aggstockscancer (ovarialcancer) finns ett standardiserat vardforlopp
framtaget som giller sedan 2016. Det finns ingen konflikt mellan innehallet 1
vardprogrammet och det standardiserade vardforloppet. Vardforloppet
beskriver vad som bor goras medan vardprogrammet utvecklar hur, samt
vilken evidensgrund som finns for atgarderna i det standardiserade

vardférloppet f6r dggstockscancer.

Det standardiserade vardférloppet finns delvis integrerat med texten i

vardprogrammet och kan laddas ned 1 sin helhet fran Kunskapsbanken.

2.6 Forkortningar och begreppsforklaringar

Forkortning Begreppsforklaring

AFIP The Armed Forces Institute of Pathology

AFP Alfafetoprotein

AMH Anti-Mdllerskt hormon

BEP Cytostatikabehandlingsregim bestaende av bleomycin, etoposid
och cisplatin.

BIP Bleomycininducerad Pneumonit

CA-125 Cancer antigen 125

CD117 Cluster of differentiation 117 (motsvarar protoonkogenen c-kit)

CD30 Cluster of differentiation 30

CK Cytokeratin

EMA Epitelialt membranantigen

ER Ostrogenreceptor

ESGO The European Society of Gynaecological Oncology

ESMO European Society for Medical Oncology

FANCF Fanconi Anemia, Complementation Group F

10
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Forkortning Begreppsforklaring

FATWO Female adnexal tumor of probable Wolffian origin

FHIT Fragile histidine triad protein

FOXL2 Forkhead box L2

FSH Follikelstimulerande hormon

GCIG Gynecologic Cancer Intergroup

GFAP Glial fibrillary acidic protein

Glyp3 Glypican3

hCG Humant koriogonadotropin

Hpf High power field

hPL Humant placentalaktogen

Ki67 Alternativt MKI67

LD Laktatdehydrogenas

LH Luteiniserande hormon

LKB1 Liver kinase B1

MDK Multidisciplinar konferens

MHT (Menopausal hormonterapi

MIS Mdillerian inhibitory substance

MOGCT Malignant ovarian germ cell tumor

NCCN The National Comprehensive Cancer Network

OCT4 Octamer-binding transcription factor 4

PAD Patologisk-anatomisk-diagnos

PCO Polycystiskt ovariesyndrom

PGR Progesteronreceptor

PLAP Placentalt alkaliskt fosfatas

RMI Risk of malignancy index

RUNX3 Runt-related transcription factor 3

SALL4 Sal-like protein 4

SCCOHT Small cell ovarian carcinoma of the hypercalcemic type
(smacellig aggstockscancer av hyperkalcemisk typ)

SCST Sex-cord stromal tumor (kdnsstrangs- och stromacellstumor)

SCTAT Sex cord tumor with annular tubules (kdnsstrangs- och
stromacellstumér med annulara tubuli)

1
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Forkortning Begreppsforklaring

SIADH Syndrome of inappropriate antidiuretic hormone

SMA Smooth muscle actin

SOE Salpingooforektomi

SOX2 SRY (sex determining region Y) — box 2

TSH Tyreoideastimulerande hormon

TVU Transvaginalt ultraljud

VIM Vimentin

WHO World Health Organization (Varldshalsoorganisationen)

12
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KAPITEL 3
Mal med vardprogrammet

Det 6vergripande malet med vardprogrammet ar att kvinnor med icke-
epiteliala dggstockscancer ska erbjudas en god och jamlik vard, vilket innefattar
att varden ska vara kunskapsbaserad och dndamalsenlig, siker,
patientfokuserad och effektiv samt ges i rimlig tid. Detta innebar att alla
patienter med icke-epitelial dggstockscancer ska fa en likvirdig utredning,
behandling och uppféljning. Det dr ocksa en malsattning att handliggningen

ska vara dandamalsenlig, vil samordnad och effektiv.

Dessa mal {6ljs upp inom ramen for kvalitetsregisterarbetet och vid revision av

vardprogrammet.

13
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KAPITEL 4

Epidemiologi

4.1 Incidens

I Sverige utgdr dggstockscancer 3 % av all kvinnlig malign tumorsjukdom.
Ar 2014 diagnostiserades 700 nya fall (Socialstyrelsen, Cancer incidence in
Sweden 2014), bade tumérer av epitelialt ursprung och icke-epiteliala tumor.
Epidemiologin for gruppen dggstockscancer i sin helhet finns beskriven i det

nationella vardprogrammet for epitelial dggstockscancer.

I Sverige utgor de icke-epiteliala tumérerna drygt 7 % av all primar
dggstockscancer enligt data fran landets sex regionala cancercentrum (RCC).
Antalet nya fall har under de senaste 15 aren legat stabilt (se figur 1).
Incidensen internationellt anges enligt WHO ligga runt 10 % [1].

Diagnoserna dr definierade enligt Snomed-koder och Socialstyrelsens
anvisningar (ICD-O/3). Tumoérer med osiker malignitetspotential r inte

medriknade i denna statistik.

Figur 1. Antalet nya fall av icke-epiteliala maligna dggstockscancer uppdelat
pa germinalcellstumorer, kdnsstrangs- och stromacellstumorer och 6vriga
icke-epiteliala tumorer, per ar under tidsperioden 2008-2022.
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Germinalcellstumérer drabbar i regel flickor och unga kvinnor medan
konsstrings- och stromacellstumérer vanligen drabbar peri- och

postmenopausala kvinnor, se figur 2.

Figur 2. Aldersspecifik incidens. Antalet nya fall av germinalcellstumérer och
konsstriangs- och stromacellstumorer per alder under tidsperioden 2008—2022.

Aldersférdelning per grupp

Germcell Konsstrang

30% 1

20% 1

Procent

10% 1

0% A

25 50 75 25 50 75

Alder

Data bearbetade av Regionalt cancercentrum Vast.

15



REGIONALA CANCERCENTRUM

4.2 Tumortyper

Figur 3. Frekvens, cellursprung och alder vid diagnos for dggstockscancerns
olika subtyper. lllustration: Birgitte Leche-Barlach

Peritaneum

Andra
Primartumérer

Frekvens 90-94% 15-3% 4-8% 5-7%

Huvudtyper Epitelial lcke-epiteliala leke-epiteliala Metastaser
germinalcellstumérer  k8nsstrangs- och
stromacellstumérer

Cellursprung Qvariets ytepitel, Ovariets Owariets stodceller
fimbrierna eller agzbildande celler
peritoneum

Alder vid debut +20 dr (median 0=-25 iir Peri- och Alla Sldrar
alder 65 ar) postmenopausala

Subtyper Hoggradigh serds, Dysgerminom, Granulosa-, tekas, "Kruckenberg”
endometrioid, gulesickstumBrer, sertoli-, Leydig-, kelen, Sndtarm,
klarcellig, ldggradig icke-gestationellt fibroblastcells- brést, lunga,
serds, mucinds korionkarcinom, tumérer endometrium,

embryonalt karcinom melanom, gallblisa,

bukspottkartel

Kélla: Cancersjukdomar, Aggstockscancer, Lund: Studentlitteratur AB 2023 s. 237 Ottander Ulrika;
Dahlstrand Hanna

4.2.1 Germinalcellstumorer

Gruppen germinalcellstumérer som helhet utgoér 20-30 % av alla tumorer 1
ovariet. Av dessa dr dock 95 % benigna och bestir da huvudsakligen av mogna
teratom, Maligna germinalcellstumérer i ovariet 4r ovanliga och utgor enbart
1,6 % av all d4ggstockscancer i Sverige, inklusive de epiteliala. Data ar
sparsamma, men incidensen i Europa verkar ligga nagot ligre (0,12 fall per

100 000 [2] jamfort med 6vriga virden (0,3—0,4 fall per 100 000 [3, 4]. Hogst
incidens rapporteras i Ostasien, Centralamerika och Nordamerika, med
variation mellan olika aldersgrupper [5]. Den hogsta incidensen ses kring 15 till
19 ars alder, och bland kvinnor under 30 ar 4r maligna germinalcellstumoren

den vanligaste typen av dggstockscancer [2, 3].

Av de maligna germinalcellstumérerna dr omogna teratom vanligast och utgor
35-50 % av alla maligna germinalcellstumorer i ovariet [6, 7]. Mogna teratom
(dven kallade dermioidcysta) innehaller vivnad fran alla embryonala lager och
ar benigna, medan omogna teratom ér maligna och graderas utifran mingden
omoget neuroepitel. Dysgerminomen, som motsvaras av testikelcancerns

seminom, utgdr 30-35 % [6-8] och ses framfor allt 1 dldern 10-30 ar;
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medelaldern vid diagnos ar 23 ar. Huvudparten diagnostiseras i tidigt stadium.
Gulesickstumorer drabbar yngre kvinnor, och medianaldern ar 19 dr. Tuméren
vixer fort och dr hégmalign 9, 10]. Utover dessa tumorer ingar icke-
gestationellt koriokarcinom och embryonalt karcinom i gruppen. Bada drabbar
yngre kvinnor och dr hégmaligna men sillsynta. Tumérerna ses ofta i form av
blandtumorer, med olika kombinationer av germinalcellstumérer, och ibland

germinalcells-, konsstrings- och stromacellstumérer. Se tabell 1 nedan.

4.2.2 Konsstrangs- och stromacellstumorer

I denna grupp ingar tumorer som ar uppbyggda av granulosa-, teka-, Sertoli-
eller Leydigceller eller fibroblaster av stromalt ursprung, enbart eller i

kombination.

Granulosacellstumorer 4r vanligast och utgor internationellt 70 % och 1 Sverige
83 % av diagnoserna i denna grupp. De kan utvecklas i alla aldrar, men den
adulta typen dr vanligast (95 %) och medelildern vid insjuknandet 4r 58 ar.

Den juvenila typen debuterar oftast fére 30 ars alder.

Sertoli-Leydigcellstumérer ar sillsynta. Tumortypen kan forekomma i alla
aldrar men drabbar huvudsakligen unga kvinnor; medelaldern dr 25 ar. Dessa

tumorer diagnostiseras ofta tidigt och prognosen ar god.

Tekom-fibromgruppen dr huvudsakligen benigna tumorer men omfattar
fibrosarkom, som ar den vanligaste sarkomat6sa férindringen i ovariet. Den

typen dr mycket malign men ocksa mycket ovanlig.

For 6vriga diagnoser i gruppen och 6vriga sillsynta tumorer, se kapitel 9
Histopatologi.
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Tabell 1. Antal nya fall av maligna icke-epitelial aggstockscancer (enligt
ICD-0-3) som rapporterades till cancerregistret (alla aldrar inkluderade)
under tidsperioden 2008-2022

Ovriga
Snomedférdelning } } icke-
Germcell Konsstrang epitelial Totalt
90803 - Omoget (Malignt) teratom, UNS 60 60
90603 - Dysgerminom 43 43
90843 - Teratom med malign transformation 34 34
90713 - Yolk sac tumor 27 27

90903 - Struma ovarii, malignt (C56.9) 9 9
90911 - Strumal carcinoid (C56.9) 7 7
90853 - Mixed germ cell tumor 4 4
90703 - Embryonalt carcinom; 90723 - Polyembryom 3 3
82433 - Gobletcell carcinoid 1 1

86203 - Adult granulosacellstumor i ovariet (C56.9) 396 396
86313 - Sertoli-Leydigcellstumor, lagt differentierad 22 22
85901 - Konslists- och stromal tumor, UNS 11 11
86311 - Sertoli-Leydigcellstumor, medelhogt diff. 10 10
86703 - Steroidcellstumor, malign 8 8
86221 - Granulosacellstumar, juvenil (C56.9) 6 6
86201 - Granulosacellstumor, misstankt malignt 4 4
86231 - Konslisttumdr med annuldra tubuli (C56.9) 4 4
86310 - Sertoli-Leydigcellstumor, valdifferentierad 3 3
86321 - Gynandroblastom (C56.9) 2 2
86343 - Sertoli-Leydigcellstumor, lagt diff. 2 2
86700 - Steroidcells- (Lipidcells-) tumor i ovariet 2 2
88103 - Fibrosarkom, UNS 2 2
86403 - Sertolicellscarcinom (C62) 1 1
86500 - Leydigcellstumor i ovariet (C56.9) 1 1
82403 - Neuroendokrin tumor, UNS 30 30
82463 - Neuroendokrint carcinom, UNS 14 14
80413 - Smacelligt carcinom, UNS 11 11
88903 - Leiomyosarkom, UNS 9 9
88003 - Sarkom, UNS 5 5
80443 - Smacelligt carcinom intermediart 3 3
82493 - Neuroendokrin tumér, grad 2 3 3
89333 - Adenosarkom 3 3
80133 - Storcelligt neuroendokrint carcinom 2 2
89103 - Embryonalt rhabdomyosarkom, UNS 2 2
90731 - Gonadoblastom 2 2
88153 - Solitar fibrés tumor, malign 1 1
Totalt 188 474 85 747
Antal per ar 13 32 6 50
Procent av totala antalet dggstockstumérer (700) per ar 2% 5% 1%

Data bearbetade av Regionalt cancercentrum Vast.
Fotnot: De forsta fyra siffrorna aterspeglar den morfologiska diagnosen. Den femte siffran anger
malignitetspotential: 0 = benignt, 1 = osaker malign potential/borderline, 2 = cancer in situ, 3 = malign.

4.3 Relativ overlevnad

Relativ 6verlevnad dr det cancerutfall som oftast anvinds i populationsbaserad
cancerstatistik och anger 6verdodlighet jamfort med den forvintade

dédligheten 1 befolkningen Vid jamférelse mellan de bada huvudgrupperna
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germinalcellstumorer och konsstrings- och stromacellstumérer ses ingen

skillnad i relativ 6verlevnad (se figur 4).

Figur 4. Relativ 6verlevnad i germinalcellstumorer och konsstrangs-
stromacellstumorer under tidsperioden 2008—2022
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Data bearbetade av Regionalt cancercentrum Vast.

Jamfort med epitelial dggstockscancer ses betydligt bittre 6verlevnad for
maligna icke-epitelial dggstockscancer, vilket har flera forklaringar. Icke-
epiteliala tumorer diagnostiseras oftare i stadium I, och de flesta tumortyperna

svarar utmarkt pa cytostatika.

4.4 Naturalhistoria och orsak

Det finns begrinsat med information i litteraturen om orsak och riskfaktorer

for icke-epitelial dggstockscancer.

441 Germinalcellstumorer

Germinalcellstumérer uppkommer i de celler (de sa kallade primitiva
germinalcellerna) som bildar 4gg hos kvinnan och spermier hos man, och
germinalcellstumorer 1 dggstocken har sin manliga motsvarighet i testikelcancer
[11]. Ur den primitiva germinalcellen utvecklas embryonala och
extraembryonala strukturer. Majoriteten av germinalcellstumérer uppkommer i
aggstocken, men de kan dven ha extragonadal lokalisation sisom i mediastinum
och retroperitonealt. Det dr oklart vad som orsakar germinalcellstumérer. Den
extragonadala lokalisationen kan méjligen forklaras av en ofullstindig

migration av germinalcellerna fran gulesicken till gonaderna under
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embryogenesen. Den enda etablerade riskfaktorn for att utveckla malign
germinalcellstumor i ovariet dr gonadal dysgenesi, sekundar till
kromosomavvikelser, som kan manifesteras 1 form av férsenad pubertet eller
primir amenorré [12]. Den geografiska variationen och liga insjuknandealdern
antyder att bade genetiska och miljémissiga faktorer har betydelse for
sjukdomsutvecklingen. Liksom vid testikelcancer ses en lag mutationsborda,

medan aneuploidi (kromosomrubbningar) ir vanligt [13, 14].

4.4.2 Konsstrangs- och stromacellstumorer

Granulosacellstumoérer dr den vanligaste formen och uppkommer ur
steroldproducerande granulosaceller i ovarialfollikeln. Tumérerna har
receptorer for bade steroidhormoner och gonadotropiner. Det finns hypoteser
om att forhojda gonadotropinnivaer Okar risken for att utveckla
granulosacellstumorer. I en stor svensk populationsbaserad studie fann man att
kvinnor som fotts for tidigt (< 37 gestationsveckor) hade 6kad risk (HR 1,806)
for att utveckla konsstringstumorer [15]. Detta kan forklaras med att ovariell
hyperstimulering, som svar pa hoga gonadotropinnivder hos for tidigt f6dda
flickor, skulle kunna mediera en proliferativ och steroidogen effekt av FSH och
LH pa granulosa och tekaceller.

Man har ocksa funnit att kromosomavvikelser med trisomi i kromosom 12
eller 14 samt monosomi av kromosom 22 ar vanliga i granulosacellstumérer

[16].

Germinalcellsmutation i LKB1-genen, som ar associerat med Peutz-Jaegers
syndrom, ger 6kad risk for att utveckla granulosacellstumérer [17], liksom en
somatisk mutation av FOXIL.2-genen [18]. Man har sett att FOXL.2-
mutationstestning kan vara till hjélp for att bekrifta diagnosen adult

granulosacellstumér [19].

Metylering av promotorregioner kan leda till att tumérsuppressorgener
undertrycks. I en studie var 68 % av granulosacellstumérerna hypermetylerade i
atminstone en gen, till exempel RUNX3, FANCEF eller FHIT [20].
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KAPITEL 5
Primar prevention

Det finns inga studier som talar for att levnadsvanor paverkar risken for

uppkomsten av icke-epiteliala dggstockscancer.
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KAPITEL 6

Screening och arftlighet

6.1 Screening

Icke-epiteliala dggstockscancer ir sillsynta och det finns ingen typ av screening

for tidig upptackt.

6.2 Arftlighet

Arftlighet kan vara en faktor vid bilaterala germinalcellstumérer,
germinalcellstumérer kopplade till underutvecklade genitalia, Sertoli-
Leydigcellstumérer och smacellig dggstockscancer av hypercalcemisk typ.
Dessa patienter bor remitteras till onkogenetisk mottagning for att ta stallning

till vidare utredning.

6.2.1 Germinalcellstumorer

Peutz-Jeghers syndrom (PJS) idr ett ovanligt autosomalt dominant syndrom

(1 fall per 50 000-200 000 f6dda) med en germlinemutation 1
tumorsupressorgenen STK77. Syndromet forknippas med hamartom,
slemhinnepigmentering, tumorer 1 gastrointestinalkanalen, brosten och cervix
samt germinalcellstumorer. De senare har annulira tubuli och ar oftast
bilaterala och benigna och har forkalkningar. Kvinnor med PJS
rekommenderas gynekologisk kontakt inklusive ultraljud, fran 25 drs dlder [21].

6.2.2 Stromacellstumorer

6.2.2.1 Sertoli-Leyligcellstumorer
Aven DICER1-syndromet ir ovanligt (1 fall per 2 500—10 500 f6dda) och

autosomalt dominant. Syndromet férknippas med pleuropulmonira blastom
och cystnjurar samt benigna och maligna tumérer, diribland SLCT. Aven
somatiska mutationer dr vanligt férekommande vid SLCT. For flickor och
kvinnor med syndromet rekommenderas ultraljud (pelvint eller vaginalt var
0:e—12:e manad fran 8 ar och upp till cirka 40 ars alder [22].

6.2.2.2 Smacellig dggstockscancer av hyperkalcemisk typ (SCCOHT)

”Rhabdoid tumour predisposition”-syndromet (RTPS) orsakas av en
germlinemutation 1 genen SAMARCBT eller SMARCA4. Den senare
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mutationen férknippas med den ovanliga tumérformen SCCOHT. Mutationen
kan dven vara somatisk. Mutationerna finns i 6ver 95 % av tumorerna.
Sjukdomen dr ovanlig och star f6r 0,01 % av all dggstockscancer. Kvinnor som
bar pa germlinemutationen kan insjukna redan fore 20-25 drs alder. Alla
patienter som drabbas ska screenas for germline SMARCA4-mutation. Unga
birare riskerar dven att drabbas av rhabdoida tumérer. I utvalda fall kan
profylaktisk bilateral ooforektomi vara indicerat. Det dr viktigt med
multidisciplinart omhindertagande och diskussion om fertilitetsbevarande
atgirder [23].

6.2.2.3 von Hippel-Lindaus syndrom (VHL)

von Hippel-Lindaus syndrom (VHL) ér ovanligt och innebir att en autosomalt
dominant mutation finns i ["HI _-genen. Syndromet kan innefatta
hemangioblastom, njurcancer och feokromocytom. I gynsfiren kan patienten
ha klarcelliga papillira cystadenom 1 mesosalpinx, men dven
hormonproducerande steroidcellstumérer kan férekomma, vilket kan ge

virilisering [24].

6.2.2.4 Gorlin-Goltz syndrom (G-GS)

Gorlin-Goltz syndrom (G-GS) ir ett ovanligt syndrom som férekommer hos
bade min och kvinnor. Det nedarvs autosomalt dominant via mutationer 1
PTCHT- eller SUFU-generna. Syndrombararna kan utveckla nevoida
basalcellskarcinom, anomalier 1 skelettet, kikcystor och ovariella fibrom som
vanligtvis (75 %) ar bilaterala. Kvinnor med syndromet och fibrombildning kan
behova regelbunden gynekologisk uppfoljning (ultraljud och eventuell
extirpation av fibrom) [25].
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KAPITEL 7

Symtom och tidig
utredning

7.1 Symtom germinalcellstumorer

Maligna germinalcellstumorer édr ofta snabbvixande, till skillnad frin de mer
langsamtvixande epiteliala dggstockscancrarna. Cirka 80 % av patienterna har
en palpabel resistens och buksmartor vid diagnos. Akuta buksmartor, oftast
orsakade av torsion eller tumorruptur med blédning, kan ibland misstolkas
som akut appendicit. Andra symtom ar vaginal blédning och trycksymtom fran
urinbldsa och tarm. Ascites kan produceras vid avancerat stadium, vilket kan ge

Okat bukomfang. Spridning sker vanligen till lymfkoértlar, lungor och lever. En

palpabel resistens 1 lilla bickenet utreds sa som beskrivs 1 kapitel 8 Diagnostik,
men det viktigaste dr en snabb handliggning. Eventuellt far kompletterande

radiologisk utredning géras postoperativt.

Betydelsen av en fullstindig kirurgisk procedur for stadieindelning vid
féormodad tidigt stadium 4r mindre studerat vid maligna germinalcellstumorer
jamfort med tidig epitelial dggstockscancer. Germinalcellstumorer med spridd
sjukdom, stadium III-IV, har simre prognos dn andra [20, 27]. Metastasering
till retroperitoneala lymfkortlar férekom hos 18 % av patienterna i den storsta
publicerade studien som inkluderade 613 lymfkortelutrymda kvinnor. Vid
stadium I, II, IIT och IV fann man metastaser i lymfkortlarna hos 10 %, 24 %,
37 % respektive 43 % av patienterna [26]. Patienter med dysgerminom utan
lymfkortelmetastasering rapporterades ha en 5-arséverlevnad pa 99 % jamfort
med 91 % f6r dem med lymfkortelmetastasering. F6r omogna teratom angavs
en 5-arsoverlevnad pa 96 % utan lymfkortelmetastasering och 86 % med
lymfkortelmetastasering. Motsvarande andelar f6r embryonala karcinom var
96 % respektive 57 % [206]. I en amerikansk retrospektiv registerstudie
omfattande 1 083 kvinnor med malign germinalcellstumér genomgick

493 patienter lymfkortelutrymning. Av dessa hade 89,5 % stadium I och

10,5 % metastasering enbart till lymfkortlarna (stadium IIIC). En multivariat
analys visade att varken lymfkortelutrymning eller férekomsten av
lymfkortelmetastaser var oberoende prognostiska riskfaktorer f6r 6verlevnad
hos patienter vars sjukdom enbart engagerade ovariet [28]. En sammanfattning

av behandlingen vid germinalcellstumér framgir av tabell 2.
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7.2 Symtom konsstrangs- och
stromacellstumorer

Konsstrings- och stromacellstumorer dr en heterogen grupp och de ir ofta
hormonproducerande. bade feminiserande (granulosa och tekaceller) och
maskuliniserande (Sertoli- och Leydigceller) former férekommer. De olika
typerna kan férekomma som rena tumérer eller som blandformer. Tumérerna
kan vara benigna, ha en malign potential eller vara maligna, med olika
differentieringsgrader. Fér nirmare specifikation av tumértyper hanvisas till

kapitel 9 Histopatologi. Det dr avgorande fOr den fortsatta handliggningen att

kartligga vilken tumor patienten drabbats av. Behandlingsplaneringen och
beslutet om eventuell fertilitetsbevarande kirurgi maste individualiseras och

baseras pa tumérens specifika karakteristika.

De flesta tumoérformer har ett langsamt tillvixande sjukdomsférlopp med
mycket god prognos. De fa aterfallen kommer ibland efter ling latenstid pa
3040 ar.

Minga tumorformer ér sallsynta, och det finns begrinsad kunskap om vad som
ar bista behandling. Stadieindelning bygger pa principerna for epitelial

dggstockscancer men lymfkortelutrymning rekommenderas inte.

De maligna koénsstrings- och stromacellstumérerna ar sillsynta och inkluderar
bland annat granulosacellstumoérer (utgor 70 % av gruppen) och Sertoli-

Leydigcellstumorer.

Adulta granulosacellstumérer dr den vanligaste typen av konsstrang- och
stromacellstumoérer. Mer an 90 % ér unilaterala och 90 % av tumoérerna
diagnostiseras i stadium I. Storleken kan variera avsevirt, fran en érta till ett
manshuvud, men medeldiametern 4r 12 cm. 1 cirka 70 % av fallen utsondrar
tumoren 6strogen, vilket innebar 6kad risk f6r endometriecancer. Da bér man

overviga preoperativ endometriebiopsi.

De vanligaste symtomen dr onormal blodning, buksmarta eller en resistens 1
lilla backenet. Brosten kan bli 6mma och spianda. Oregelbundna blédningar
och Ostrogenstimulerat endometrium efter menopaus ska alltid vicka
misstanke om en granulosa- eller tekacellstumér. Ostrogenstimuleringen av
endometriet medfor en 6kad risk f6r endometriehyperplasi (25-50 % av fallen)
och endometriecancer (5-13 % av fallen), och sannolikt ocksé f6r brostcancer
[29-31]. Symtomen kan ocksé presenteras som en akut buksmarta orsakad av

adextorsion eller tumérruptur.

Granulosacellstumérer sprids per continuitatem och genom utsadd

intraperitonealt. Hematogen spridning férekommer, och tuméren kan spridas
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till lungor, lever och hjirna flera ar efter den initiala diagnosen. Avancerad
metastatisk sjukdom med ascites férekommer i cirka 10 % av fallen. Spridning
till retroperitoneala lymfkortlar dr ovanligt, 0—9 % enligt litteraturen [32-30].
Studierna inkluderar dock endast totalt 219 patienter som lymfkortelutrymdes,
och analysen omfattar 10—11 lymfkortlar 1 backenet och 3—4 paraaortalt.

De flesta granulosacellstumérersom klassificeras som stadium II1 har spridning

1 bukhalan medan endast upp till 9 % har spridning till lymfkortlar.

7.3 Ingang till standardiserat vardforlopp

Vid misstanke om dggstockscancer (icke-epitelial och epitelial) ska patienten
remitteras till en gynekologisk undersokning enligt instruktioner i det

standardiserade vardférloppet.
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KAPITEL 8

Diagnostik

8.1 Bilddiagnostik

Vid adnextumér med misstanke om icke-epitelial dggstockscancer gar
bilddiagnostisk utredning och remittering till pd samma sitt som vid epitelial

dggstockscancer, se Nationellt vardprogram dggstockscancer, epitelial.

De stora internationella organisationerna ger olika rekommendationer om
bilddiagnostik vid icke-epitelial dggstockscancer [36-38]. Méanga av
rekommendationerna avseende bilddiagnostiken i det hir vardprogrammet

bygger dirfér dven pa beprovad erfarenhet och konsensus [39].

8.1.1 Adnexexpansiviteter

8.1.1.1 Ultraljud

Transvaginalt ultraljud (TVU) av likare med god erfarenhet av gynekologiskt
ultraljud 4r av virde vid diagnostik av adnexexpansiviteter, for att skilja benigna
tumorer fran maligna. Vid spridd cancer kan man utreda vidare med
mellannalsbiopsi om primariteten ar oklar eller om patienten inte bedéms vara
primirt operabel. Pa alla patienter med misstinkt dggstocksmalignitet utférs
aven en systematisk transabdominal undersckning for att fa en fullstindig bild,

eftersom manga resistenser ar stora och stricker sig ovanfor bickenet.

Minga icke-epiteliala adnextumorer har ett karakteristiskt utseende med

ultraljud (se bilaga 1 Ultraljudsdiagnostik icke-epiteliala dggstockscancer), vilket

tillsammans med analys av icke-epiteliala tumormarkorer gor att den specifika
diagnosen ofta kan misstinkas redan pre-operativt. I bilaga 1 sist i rapporten
finns en detaljerad beskrivning av ultraljudsfynd vid olika icke-epiteliala

tumorer.

8.1.1.2 Magnetkamera

Magnetresonanstomografi (MRT) har hég diagnostisk sakerhet nir det giller
att skilja mellan maligna och benigna adnexexpansiviteter enligt O-RADS
MRI-system [39]. I en nyligen publicerad europeisk multicenterstudie
inkluderande 1 340 kvinnor med sonografiskt oklara adnexexpansiviteter hade
MRT en sensitivitet pa 93 % och en specificitet pa 91 % [40]. Med MRT kan

man oftast avgéra om en adnexexpansivitet utgdrs av en benign férindring
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samt dess karaktir, exempelvis om den ir teratom eller fibrom/tekom, vilket
gOr att specificiteten oftast redovisas hogre jamfort med liknande
ultraljudsstudier.

MRT inriktas, i detta sammanhang, pa lilla biackenet, men det édr tekniskt
mojligt att gora diagnostiska MRT-unders6kningar av hela buken och dven i
viss man av thorax (mediastinum) [41]. For att inte undersékningstiden ska bli
for lang far man da valja MRT-protokoll som inte dr sirskilt inriktade pa lilla

backenet.

MRT-unders6kningen ska vara multiparametrisk, dvs. omfatta grundsekvenser
men aven diffusionsviktade och kontrastmedelsforstirkta sekvenser.
Detaljerade rekommendationer f6r MRT-protokoll f6r undersékning av

gynekologiska expansiviteter i lilla backenet finns pa Svensk férening for

medicinsk radiologis (SFMR:s) webbplats, se Metodbocker fran Svensk
ureogentitalradiologisk férening (SURF).

8.1.2 Bild- och funktionsmedicinsk och annan preoperativ
utredning vid misstankt icke-epitelial
aggstockscancer

8.1.2.1 Generella reckommendationer

e Gynekologiskt ultraljud ar forstahandsmetod for undersokning av
adnextumor. Ultraljudsfynd som kan tala for icke-epitelial dggstockscancer

beskrivs i bilaga 1 Ultraljudsdiagnostik icke- epiteliala dggstockscancer.

e Cytologi bor utféras vid ascites eller pleuravitska.

e Preoperativ biopsi bor enbart utforas vid tecken pa spridd sjukdom.

e Vid klinisk misstanke om malign dggstockscancer hos kvinnor < 40 ar bor
man ta prov for alfafetoprotein (AFP), humant koriongonadotropin (hCG)
1 serum och laktat-dehydrogenas (LD), férutom CA 125. Darutéver kan
placentalt alkaliskt fosfatas (PLAP) ibland vara f6rhéjt vid dysgerminom.
Inhibin B och Anti-Miillerskt hormon (AMH) kan vara f6rhojt vid
granulosacellstumorer, och bada bor analyseras vid misstinkt
granulosacellstumér. Ett alternativ dr att frysa ner preoperativt serumprov
for senare analys efter histologiskt svar. Vid férhéjda tumérmarkorer bor
dessa foljas tills de normaliserats. S-kalcium ar viktigt vid misstanke om
smacellig cancer av hyperkalcemisk typ.

e DT thorax-buk bor utforas preoperativt for att kartligga tumorutbredning.
Vid 6verraskningsdiagnos utférs DT torax-buk postoperativt infér
ytterligare behandling.
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¢ MRT kan utféras om ultraljud inte dr konklusivt, eller om mer information
onskas om lokal tumérutbredning infér avancerad kirurgi.
e Definitiv diagnos kan endast stallas genom histopatologisk undersokning

av adnexexpansivitet.

8.1.2.2 Ovrig utredning

e Vid misstanke om gonadoblastom bor karyotypbestimning utforas
eftersom dessa kan ha kromosomavvikelser och tumoéren kan utvecklas
fran outvecklade gonadanlag [42].

e Vid misstanke om granulosacellstumor och tekom bor endometriebiopsi
tas fOr att utesluta samtidig endometriecancer.

e Vissa smacelliga karcinom kan ge hyperkalcemi, hyponatremi och
inadekvat ADH-sekretion (SIADH) som kan ge trétthet, illamaende,
huvudvirk och krikningar samt kramper [43].

e Vissa germinalcellstumorer (gulesickstumorer, embryonala karcinom och
koriokarcinom) dr hogmaligna tumorer och kriver ett snabbt

omhindertagande (inom 2 veckor).

DT thorax-buk med intravenos kontrastmedelstillf6rsel ger information om
tumorspridning som ar viktig for den preoperativa bedémningen med
behandlingsbeslut under den multidisciplinira konferensen (MDK).

Om det i enskilda fall 4r intressant att visualisera urinvagarna i detalj, och fa
information om utséndring, bor detta anges pa remissen, sa att
unders6kningen inkluderar bilder enligt DT-urografiprogram. Vid gravt nedsatt

njurfunktion kan MRT besvara denna fragestillning.

Tumérgenomvixt till tarm kan 1 viss man pavisas med DT, men vid oklarhet
bor 1 forsta hand MRT utforas.

Vardprogramgruppen anser att det 1 dag inte finns evidens for att
rekommendera positronemissionstomografi (PET-DT) vid all utredning fére
behandling. PET-DT kan dock 6vervigas om utbredd metastasering inte har
pavisats med tidigare metoder och stor kirurgi planeras, eller vid andra

sarskilda situationer som diskuterats pa MDK.

8.1.3 Remissinformation

Av remissen for radiologisk undersokning bor det framga om patienten tidigare
ar opererad i buk eller bicken eller har genomgatt stralbehandling, om och var
det finns tidigare bilddiagnostiska undersékningar samt om det finns
kontraindikationer f6r de olika unders6kningarna, t.ex. kontrastmedelsallergi,

njursvikt eller vissa typer av pacemaker eller andra implantat. Kortfattad
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beskrivning av fynd vid den gynekologiska undersokningen med ultraljud samt
uppgifter om eventuell drftlighet och tumérmarkérer/hormonellt status dr

virdefull tilliggsinformation 1 remisstexten.

8.2 Tumormarkorer vid icke-epitelial
aggstockscancer

8.2.1 Germinalcellstumdrer (tumormarkorer)

Rekommendationer

e Tumoérmarkorer har en viktig roll i diagnostik, behandling och
uppfdljning av germinalcellstumorer.

e Preoperativt serumprov f6r bestimning av AFP, hCG, LD och CA 125
rekommenderas vid misstanke om malign adnextumér hos kvinnor < 40
ar.

e Vid gulesickstumor dar AFP-nivierna ofta mycket hoga och anvinds for
att styra behandlingen. Samma giller hCG vid koriokarcinom. Vid
embryonalt karcinom och blandtumérer kan mattligt f6rhéjda virden av
den ena eller bada markorerna forekomma.

e Vid rent dysgerminom dr AFP normalt och hCG normalt eller endast litt
forhojt.

e Falskt forhojda virden 1 serum av AFP och hCG ir sillsynta, men kan
torekomma om heterofila antikroppar mot djurprotein finns hos
patienten. Forsiktighet rekommenderas i fall dir laboratorieresultat inte
stimmer med kliniska fynd.

e Olika testmetoder ger ofta olika resultat vid analys av markorer, sirskilt
tor hCG.

e Serumvirden av tumormarkorer fran olika sjukhuslaboratorier kan skilja

sig at avsevart.

8.2.1.1 Alfafetoprotein (AFP)

Alfafetoprotein (AFP) ir ett onkofetalt antigen och transportprotein med

molvikt 70 kD, och ir fostrets motsvarighet till albumin. AFP produceras hos
fostret i gulesicksvavnad, gastrointestinal vivnad och lever och férekommer i
riklig méingd 1 gulesick och amnionvitska. AFP ar f6rho6jt hos 60-70 % av alla

patienter med testikelcancer av icke-seminomtyp.

AFP ir en kanslig markor fOr vissa varianter av maligna germinalcellstumorer 1
ovariet (tabell 2). Vid gulesickstumoér (malign endodermal sinustumor) dr AFP-

nivderna ofta mycket héga och anvinds for att styra behandlingen. AFP dr
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ocksa latt till mattligt f6rhojt 1 flera fall av embryonala karcinom och maligna
teratom av blandtyp, och kan dé anvindas kliniskt tillsammans med hCG som
markor. Vidare kan f6rhoéjt AFP bero pa gastrointestinal malignitet,
leversjukdom, graviditet eller arftlig persisterande AFP [44].

8.2.1.2 Humant koriongonadotropin (hCG)

Hormonet hCG produceras under graviditet av moderkakans
cytotrofoblastceller. Det dr ett glykoprotein med molvikt 36 kD och bestar av
en alfa- och en betaenhet samt atta olika sido-sockerkedjor. Kombinationen av
dessa resulterar i stor variabilitet 1 strukturen av hCG. I serum och urin
torekommer ordindrt hCG men ocksa minst fem ytterligare former. Niar hCG
anviands som tumérmarkér vid mola, malign trofoblastsjukdom och
germinalcellstumorer dr det viktigt att anvanda en metod som korrekt miter
alla varianter av hCG och beta-hCG. Vissa metoder kan ge falskt laga virden
vid persisterande sjukdom efter behandling. Man kan heller inte jamféra
analysresultat fran olika laboratorier utan vidare, vilket har betydelse nir

patienter remitteras mellan olika sjukhus [45, 46].

Vid malign germinalcellstumér av blandtyp férekommer ibland stegring av
hCG-niva (tabell 2). I dessa fall kan markéren anvindas 1 kombination med
AFP. Vid embryonala karcinom dr hCG f6rhojt i cirka halften av fallen, och
vid koriokarcinom dr hCG kraftigt f6rhojt och anvinds for att monitorera
behandlingseffekten. Vid rena dysgerminom kan hCG-nivan vara litt f6rhojd.
Om denna markoér dr mera patagligt forh6jd 1 serum ar det inte fraga om ett
rent dysgerminom, och en patolog bor konsulteras f6r kompletterande

diagnostik.

Tabell 2. Tumoérmarkorer vid maligna germinalcellstumorer i ovariet

AFP hCG LD CA-125

Dysgerminom _ + + +
Gulesackstumor +++ B + +
Omoget teratom (rent) _ _ + +
Embryonalt karcinom + + + +
Koriokarcinom _ +++ + -+
Blandad + + + +
germinalcellstumor

+ + +: HOg niva i serum.

+: Forhojd eller normalniva i serum.
AFP: Alfafetoprotein

hCG: Koriongonadotropin

LD: Laktatdehydrogenas
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8.2.1.3 Anvandning av AFP och hCG i serum for att monitorera
behandlingseffekt

Om AFP- och/eller hCG-nivén i serum ér f6rh6jd preoperativt eller
postoperativt vid germinalcellstumor 1 ovariet, kan den ena eller bada av dessa
markorer anviandas for att monitorera behandlingseffekten efter kirurgi och
under cytostatikabehandling. Halveringstiderna dr < 7 dygn f6r AFP, och 3
dygn f6r hCG efter radikal kirurgi eller under effektiv cytostatikabehandling.
Om inte markorvirdena foljer denna halveringsakt kan det innebara att det
finns en resttumor eller att cytostatikabehandlingen har otillricklig effekt. Vid
testikelcancer av icke-seminom-typ har f6rlingd halveringstid av nagon av de
tva markérerna i serum visat sig vara prognostiskt ogynnsamt. Den svensk-
norska SWENOTECA-gruppen rekommenderar dirfor noggrann
monitorering av AFP och eller hCG i serum under pagiende
cytostatikabehandling [47], se dven fordjupningslitteratur pa SWENOTECA.

Prov f6r AFP och eller hCG tas dag 1, dag 5 och dag 15 1 varje
behandlingscykel och halveringstiden mits utifran detta peak-varde enligt
figur 5. I praktiken plottas markorvirdena i semilogaritmiska nomogram, se
figur 6. Vid cytostatikabehandling mot manifest sjukdom eller vid resttumor
efter operation, kan dock en ut svimning av AFP eller hCG ske i serum direkt
efter cytostatikakuren med ett temporirt peak-virde. Detta ska inte ska tolkas
som behandlingssvikt. Vidare kan man vid mycket hég tumérmarkorniva fére
cytostatikabehandling (3-hCG >100 000 IE/L och AFP > 50 000 ug/L)
notera att minskningstakten foljer halveringskurvan de férsta 2-3
cytostatikacyklerna for att avta efter den 3:e eller 4:e kuren och f6rbli nagot
f6rh6jd (hCG- eller AFP-virden runt 30-50 ug/L ), och direfter bara lingsamt
minska. Detta fenomen ska inte betraktas som behandlingssvikt. Vid tecken pa
bristande respons eller om tolkningen dr osiker rekommenderas radgivning
med kollegor 1 vardprogramsgruppen och med onkologer som ar experter pa

testikelcancer.
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Figur 5. Exempel pa forhojt peak-varde av hCG i serum pa dag 5 efter 1:a
cytostatika cykeln vid avancerad testikelcancer (SWENOTECA lll och IV, 1999)
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Figur 6. Logaritmiska nomogram for plottning av AFP och hCG i serum under
cytostatikabehandling (SWENOTECA ViIil, 2012)
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8.2.2 Konsstrangs- och stromacellstumorer
(tumormarkarer)

Rekommendationer

e Vid konsstrings- och stromacellstumorer ar nivaerna av inhibin, sérskilt
inhibin B, och Anti-Mullerskt hormon (AMH) f6rhéjda i serum i
majoriteten av fallen, sdrskilt vid granulosacellstumér. For att 6ka
sensitiviteten rekommenderas att bada dessa hormoner analyseras.

e Preoperativt serumprov for bestimning av inhibin B, AMH och CA 125
rekommenderas. Alternativt kan fryst serum forvaras i vintan pa
histologisk bedomning av operationspreparaten och senare analys.

e Inhibin B och AMH kan dven anvindas 1 uppfoljningen under och efter
behandling.

8.2.2.1 FSH och ostradiol

Follikelstimulerande hormon (FSH) ir ett hypofyshormon som utséndras i
kraftigt f6rh6jda nivder efter menopaus pa grund av upphivd feedback fran
ovariet via 6stradiol och inhibin. Granulosacellstumérer dr 1 manga fall
ostrogenproducerande. Patienter med dessa tumérer kan dirfér fa symtom pa
ostrogenproduktion, till exempel blédningar efter menopaus. I serum

konstateras dé inte sillan f6rhojd 6stradiolniva och sinkt FSH-niva.

Den kliniska nyttan av rutinmiéssiga hormonbestimningar dr tveksam och
rutinmissig hormonbestimning rekommenderas inte. Diremot kan dessa
analyser vara av visst varde vid klinisk misstanke om granulosacellstumor. I dag
finns dock kinsligare och mer specifika serummarkorer (inhibin och AMH) f6r

granulosacellstumorer.

8.2.2.2 Inhibin

Inhibin ar ett peptidhormon med en alfa-kedja och en beta-kedja, och det
produceras i testikelns Sertoliceller och 1 ovariets granulosa- och tekaceller i
folliklarna. Inhibin 4r involverat i de hormonella feedbackmekanismerna som
styr ovarierna. Normalt himmar inhibin FSH-sekretionen 1 hypofysen. Inhibin
B bildas fysiologiskt i primirfolliklar och sma folliklar under utveckling, medan
inhibin A bildas 1 den fullt utvecklade, dominanta follikeln samt i corpus
luteum efter ovulationen. Fysiologiska serumnivéer av inhibin A (< 150 ng/L)

och B (< 200 ng/L) fluktuerar under menstruationscykeln.

Hos friska kvinnor som genomgétt menopaus it inhibin A < 5 ng/L och
inhibin B < 15 ng/L.
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Vid granulosacellstumér 4r halten av inhibin patologiskt f6rhéjt 1 majoriteten
av fall. Inhibin B 1 serum, mitt med modern metodik, ar mer forhojt 6ver
tysiologiska nivaer (cirka 60 ganger) dn inhibin A (cirka 6 ganger) vid klinisk
progressiv tumoérsjukdom [48-50], Inhibin B limpar sig darfor bast att méta vid
granulosacellstumor och andra kénsstrings- och stromacellstumérer. I en
studie pavisades inhibin B-nivéer i intervallet 327-22 520 ng/L vid
granulosacellstumorer. I andra studier [48, 51] har sensitiviteten for inhibin B i
serum, nar det giller att pavisa granulosacellstumor, varit 89—100 %. Falskt
negativ serumniva av inhibin B kan dock férekomma. Specificiteten for
inhibin B var 4 andra sidan 100 % i de studierna. Inhibin sjunker till liga eller ¢
pavisbara nivéer efter kirurgi [51, 52].

8.2.2.3 Anti-Miillerskt hormon (AMH eller MIS)

Anti-Millerskt hormon (AMH, édven kallat “miillerian inhibitory substance”,
MIS) tillhor (liksom inhibin) tillvaxtfaktorfamiljen TGF-beta. AMH ir ett
glykoprotein som fysiologiskt modulerar ovariets follikeltillvixt genom att
selektera en dominant follikel och reducera 6vriga folliklars kinslighet f6r
stimulerande FSH. I motsats till inhibin 4r AMH-nivan i serum konstant under
menstruationscykeln. Efter menopaus sjunker AMH till lag eller ej pavisbar
niva. AMH 1 serum sjunker dven fére menopaus i takt med att det finns allt

farre aktiva folliklar i ovariet.

En f6rhojd serumniva av AMH ir mycket specifik for granulosacellstumor [53,
54] men férekommer dven vid Sertolicellstumér. Forhojd AMH-niva har inte
pavisats vid nigon annan benign eller malign dggstockscancer eller vid annan

typ av cancet.

I en studie fann man f6rhéjda nivaer av AMH hos 8 av 9 patienter (89 %) med
progressiv granulosacellstumor [54]. I andra studier var sensitiviteten for AMH
for att pavisa sjukdomsprogress, vid granulosacellstumér 76-91 % [49, 50, 53],
sa falskt negativ AMH-niva kan férekomma vid granulosacellstumor [51].
I ytterligare en studie féreslogs darfor att bade inhibin B och AMH skulle
maitas for att Oka sensitiviteten [55]. AMH i serum har inte korrelerat med

tumorstadium och tycktes inte heller korrelera med inhibin-nivan [49, 53].

Efter framgangsrik kirurgi eller annan behandling sjunker AMH-nivan i serum
till mycket ldg eller ej pavisbar niva pa nagra fa dagar. AMH kan ddrmed
anvindas for att bedéma kirurgisk radikalitet och for att forutsiga

sjukdomsiterfall.
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8.3 Diagnosbesked

Rekommendation

e Patienter bor fa saklig individuellt anpassad information om sjukdomen,
dess behandling och férvintat resultat, sa att de kan gora ett grundat
stallningstagande till den behandling som erbjuds. Vid diagnosbeskedet
som lidkare ger, bor kontaktsjukskéterska narvara.

e Patienter bor fa ett eller flera uppfoljande samtal som upprepar och

kompletterar informationen fran diagnosbeskedet.

Oftast dr inte diagnosen helt sikerstalld vid undersokningen hos gynekolog
eller vid forsta besoket pa en kvinnoklinik eller ett tumorkirurgiskt centrum.
Patienten bor fa sa noggrann information som méjligt och hur utredningen
och planeringen kommer att fortga, frain beskedet om att man misstinker
dggstockscancer tills en definitiv diagnos finns. Informationen bor vara bade

muntlig och skriftlig.

Framgangsrik patientinformation kan mitas i kortare vardtid och sjukfranvaro,
postoperativt mer fysisk aktivitet och rérlighet, mindre smartupplevelse och

analgetikakonsumtion samt mindre oro [56, 57].
Hallpunkter for diagnosbeskedet och uppfoljande samtal:

e Uppmana patienten att ha en nirstiende med sig. Den nirstaende har da
mojlighet att efter beséket komplettera med information som patienten
inte har uppfattat eller kunnat ta till sig.

e Ge information om sjukdomen och behandlingen: férvantat
sjukdomsforlopp, behandlingsméjligheter, komplikationer och
tidsperspektiv.

e Ta upp paverkan pa arbetsformagan. Beritta om de sjukskrivningsregler

som giller enligt rekommendationer fran Socialstyrelsen samt om olika
hogkostnadsskydd.

Alla inblandade vardaktorer ska fa del av den information som ar viktig for

patientens sjukdom och behandling.
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KAPITEL 9

Histopatologi

9.1 Kategorisering av tumoren

Mer information om histopatologisk diagnostik finns i ett dokument fran

Kwvalitets- och standardiseringskommittén (KVAST) via Svensk forening for
patologi.

9.2 Patologins roll i den diagnostiska
processen

Patologisk diagnostik dr ofta behandlingspaverkande, antingen preoperativt
(for att bestimma operationsmetod) eller postoperativt (for att besluta om
eventuell reoperation, stralbehandling eller cellgiftsbehandling). For att detta
ska fungera sa bra som moijligt dr det viktigt att visentlig anamnestisk
information 1 remissen och att materialet ar tillrackligt omfattande, haller hog
kvalitet och 4r anpassat till fragestillningen (kort ischemitid och snabb och god

fixering, samt i vissa fall, farskt material f6r specialanalyser).

Manga av de icke-epiteliala dggstockscancertyperna dr ovanliga, och tumérer
inom de olika diagnosgrupperna kan likna varandra bade morfologiskt och
immunhistokemiskt. Darfor kan det ibland vara svart att sub-typa tuméren,
framfor allt 1 pre-operativt skede. Manga av tumorerna har dessutom ett
prognostiskt forlopp som kan vara svart eller omojligt att forutsaga utifran

histopatologiska parametrar.

9.3 Anvisningar for hantering av provet

9.3.1 Preoperativ morfologisk eller cytologisk diagnostik

Preoperativ diagnos gor bast pa histologiskt material (tumorresektat eller

biopsier).

Vissa preparat skickas firskt for speciellt omhandertagande enligt lokala
instruktioner, men ofta skickas materialet i 4 % buffrad formaldehydlosning.
For optimal fixering ska formaldehydvolymen vara minst 10 ganger
preparatvolymen, och kylférvaring f6rdréjer nedbrytningen. Omraden med

speciella frigestallningar kan markeras.
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Mycket sma eller smala px-bitar (1-3 mm) kan liggas pa filterpapper, for
optimal identifiering och orientering vid paraffininbiaddning.

Cytologiskt material, kan vara material som finnalspunktat, bukskoljvitska,
ascites, cystvitska och pleuraexsudat. Tappade vitskor skakas om ordentligt, sa
att bottensatsen slammas upp innan vitskan hilles i ett tattslutande provkarl.

Heparin ska tillsittas omgaende for att undvika koagulering.

Materialet ska kylskapsforvaras vid vintetid, t.ex. om operationen gors utanfor
kontorstid.

Om preoperativ diagnostik gors pa cytologiskt material, istillet for
vivnadsmaterial, bor man vara medveten om att morfologin kan vara paverkad
och materialmingden sparsam. Dessutom kan det vara svarare att gora en
viabilitetsbedomning, och de tekniska mojligheterna att diagnostisera med hjilp

av immunhistokemi dr begrinsade eller osikra.

9.3.2 Peroperativ diagnostik (fryssnitt)

Det finns ett fatal studier av fryssnittsdiagnostik vid icke-epiteliala tumorer,
och det tycks finnas en hog risk for inkorrekt diagnos, vilket kan vara kopplat
till att tumoérerna ofta dr heterogena och att enbart en valdigt liten del av
tumoren undersoks vid fryssnittsdiagnos. I regel krivs darfor undersokning av
formalinfixerat material inklusive immunfirgningar, och ibland
mutationsanalyser, innan det gar att uttala sig om diagnos och prognos. Av 60
pediatriska tumérer med slutdiagnos kénscellstumér (gulesidckstumor,
koriokarcinom och embryonal cancer) blev 38,3 % inkorrekt diagnostiserade
vid fryssnitt [58].

I en vuxen population bedomdes 31 kénsstrangs- och stromacellstumorer som
benigna pa fryssnitt, och 1 av dessa fick malign diagnos 1 slutsvaret. Av 23
maligna konsstrings- och stromacellstumérer var 2 diagnostiserade som
benigna pa fryssnitt. Bland kénscellstumérer tolkades samtliga 54 teratom som
benigna pa fryssnitt, men 4 av dessa visade sig vara omogna vid slutdiagnos.
Samtliga 9 konscellstumorer som fick malign diagnos redan vid fryssnitt hade

aven malign slutdiagnos [58, 59].

9.3.3 Operationsmaterial, kvalitetsrutiner

Pa en del sjukhus finns maojlighet att skicka preparatet farskt direkt till
patologen, varefter en initial bedomning kan goras. Efter en primar
makroskopisk bedémning kan preparatet skivas i tunnare delar och en storre
andel vivnad kan fixeras under kort tid. Dessutom kan patologen ta tillvara

tarsk vivnad for infrysning och specialanalyser.
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Vid riklig mingd tumor finns det ocksa mojlighet f6r kirurgen att under
operation ta tillvara farsk viavnad for infrysning. I dessa fall kan en liten
nirliggande bit fixeras i formalin som referensmaterial fOr att verifiera

tumorforekomst i det frysta provet.

Det dr viktigt att vivnaden fixeras snabbt och vil, vid excision av bade
tumérbitar och storre preparat med hela organ. Annu ir det oklart vilken roll
tiden f6r ’varm ischemi” spelar, dvs. tiden fran att tumorens blodférsérjning
avslutas till pdborjad fixering (formalin och/eller nedkylning), och dirfér finns

det anledning att notera bada dessa tider pa remissen.

Rutinmassigt lages preparatet i 4 % buffrad formaldehydlosning (s.k. formalin),
innan det skickas till patologen. Formaldehyden konsumeras under
fixeringstiden, och for att den ska ricka beridknas en formalinmingd
motsvarande 20 ganger provets volym beh6vas. Detta dr dock svarhanterligt
for stora preparat sa en praktisk grins pa minst 10 ganger preparatets storlek

anvands.

Formaldehyd tranger in ytterst lingsamt i preparat, framfor allt 1 blodrika
organ. Tjocka preparatbitar hinner dirmed inte fixeras till dagen efter
operation och materialet riskerar att degraderas innan det hanteras av
patologen, sa att vivnaden blir tekniskt suboptimal f6r vidare analys

(immunfirgningar, PCR m.m.)

Ett sitt ar bevara preparatets kvalitet ar att stilla det i kylskap 6ver natten,
eftersom den laga temperaturen effektivt sinker hastigheten av vivnadens
nedbrytning. Detta har betydelse f6r immunhistokemiska firgningar (Bass BP—
2014), och framfor allt om preparatet riskerar att sta 6ver helgen innan det kan

hanteras av patologen.

9.3.4 Genetiska analyser

I takt med att utvecklingen gar framat 6kar ocksa 6nskemalen om molekylar
patologiska analyser. En del av dessa dr behandlingsprediktiva, men vid icke-
epitelial cancer dr det ocksa vanligt att tumoérerna dr kopplade till vissa

syndrom som man kan Onska klarlagga.

Beroende pa friagestillning kan det vara aktuellt med immunhistokemiska eller
molekylarpatologiska metoder sisom polymeraskedjereaktion eller massiv
parallellsekvensering med Next Generation sequencing (NGS). Pavisad
forekomst av en punktFOXIL-2 mutation kan t.ex. vara en forutsittning for att

sitta en saker diagnos vid adult granulosacellstumér. Vidare kan analyser av
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genfusioner vara aktuella, bland annat vid vissa sarkom. Mer information finns

1 bilagan gynekologiska sarkom i Nationellt vardprogram fér buksarkom.

Fo6r behandlingspredicerande analyser och diagnostiska analyser bor testen
genomfoéras pa tumorvivnad eftersom vissa mutationer uppstar direkt i
tumoren. Ofta gir det bra med formalinfixerad vivnad, om fixeringen varit
god och snabb i enlighet med instruktionerna ovan. Aven firsk vivnad gir att
anvinda, vilket forutsitter att det finns rutiner fOr att ta vara pa sadan 1
samband med operation. Mojligheten finns att vid utvalda fall genomféra en
bredare genetisk profilering av tumorens arvsmassa, da detta kan vara av virde
for patientens fortsatta behandling, samt eventuell inklusion i
likemedelsstudier. I Sverige finns saval en bred, nationellt utvecklad genpanel
med ca 560 cancerassocierade gener (GMS560), som andra tumorgenpaneler
att tillga.

Vid fragestillningar om arftliga syndrom eller tumorsyndrom kan man med
tordel analysera blod och jimféra med eventuella resultat fran analyser av
tumorvivnaden, en utredning som vanligtvis remitteras till klinisk genetik. Vid
vissa diagnoser sasom konsstraingstumor med annulira tubuli innebiér
torekomst av Peutz-Jaeghers syndrom en bittre prognos, och vid Sertoli-
Leydigcellstumorer ses ofta en germlinemutation i DICER1. Genetisk

utredning kan vara av virde 1 dessa fall.

9.4 Anamnestisk remissinformation

For att tolka de histologiska foérandringarna i icke-epiteliala aggstockscancer ar
det viktigt att veta omstindigheterna kring patienten, framfor allt eftersom
hormonella faktorer samspelar med olika diagnoser och dessutom paverkar

morfologin.

Det ir viktigt att notera hormonell status samt vilka blodprover inom denna

kategori som tagits och vilka som varit avvikande.

Provet ska skickas med information om:

e patientens namn och personnummer

e insindande likare och avdelning, samt eventuellt Annan betalande

avdelning

e datum da preparaten togs.

Anamnesen ska vara littldslig och innehalla tillricklig anamnestisk

information:

e sjukhistoria, inklusive Hormonell status, graviditet, hormonella symtom,
medicinering och hormonspiral samt vilka blodprover inom denna kategori

som tagits och varit avvikande eller normala (hormoner, tumérmarkérer
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och kalcium som frimst 4r viktigt vid den ovanliga och svardiagnostiserade

varianten SCCOHT)
e tidigare relevanta PAD
e rftlighet

e rontgenfynd

e preoperativt diagnosforslag

e fragestillning

e beskrivning av de preparat som medfoljer inklusive operationsmetod och
sidoangivelse, samt tidpunkt 1 formalin

e cventuella Onskemal om svarsdag, enligt Lokal verenskommelse

eventuella 6nskemal om molekylira patologiska analyser.
Preparatmirkningen ska 6verensstimma med beskrivningen pa remissen.

Om remissen skickas elektroniskt ska det finnas ett identifikationsnummer som

kopplar remissen till ritt preparatburkar.

9.5 Klassificering av tumoren

Icke-epiteliala aggstockstumorer delas in 1 tre typer:

e germinalcellstumorer (alternativ bendmning kénscellstumérer)

e konsstrings- och stromacellstumér (alternativ bendmning gonadala
stromatumorer)

e GOvriga ovanliga icke-epiteliala tumorer (inklusive maligna mesenkymala

tumorer).

Konscells- eller germinalcellstumoérer utgar fran primordiala germinala celler
som under fosterutvecklingen migrerar fran gulesicken till den primitiva
gonadala listen och blir inkorporerade i primitiva konsstrangar. Likheter ses
mellan germinalcellstumorer hos kvinnliga och manliga individer. En
modifierad WHO-klassifikation (2020) av icke-epiteliala dggstockstumérer
framgir av tabellen nedan [59]. En férandring 1 denna version ir att all
torekomst av gulesickstumo6r medfor att tumoren klassificeras som mixed
germinalcellstumor, jamfort mot den tidigare WHO-klassifikationen da upp till

3 mm stora foci av gulesickstumor var tillitna i omogna teratom.
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Tabell 3. Modifierad WHO-klassificering (2020) av icke-epiteliala

aggstockstumorer [59]

WHO klassifikation

Morfologikod

Engelskt namn

Germinalcellstumorer, och

blandade germinalcells-konsstromatumorer

Moget teratom M90800 Mature teratoma
Omoget teratom, grad 1-3 M90803 Immature teratoma, grade 1-3
Monodermala teratom, ex. M90900 Monodermal teratoma
struma ovarii
Teratom med malign M90843 + Teratoma with malignant
transformation tumorspecifik | transformation

kod
Dysgerminom M90603 Dysgerminoma
Gulesackstumor M90713 Yolk sac tumour
Embryonal cancer M90703 Embryonal carcinoma
Choriocarcinom M91003 Choriocarcinoma
Blandad kdncellstumor M90853 Mixed germ cell tumour
Blandad kdéncells- M85941 Mixed germcell-sex chord-
konsstrangs- stromal tumour
stromacellstumor
Gonadoblastom M90731 Gonadoblastoma

Konstrangs-stromacellstumorer

Fibrom M88100 Fibroma

Tekom M86000 Thecoma

Adult granulosacellstumor M86203 Adult granulosa cell tumour
Juvenil granulosacellstumor M86221 Juvenile granulosa cell tumour
Cellrikt fibrom M88101 Cellular fibroma

Fibrosarkom M88103 Fibrosarcoma

Luteiniserat tekom med M86010 Luteinized thecoma w sclerosing
skleroserande peritonit peritonitis

Skleroserande stromatumor M86020 Sclerosing stroma cell tumour
Mikrocystisk stromatumor M85900 Microcystic stromal tumour
Signetring-stroma tumor M85900 Signet-ring stromal tumour
Sertoli-Leydigcellstumér M86311 Sertoli-Leydig-cell tumour
G1-3 samt ev. heterologa

element

Sertolicellstumar M86401 Sertoli cell tumour
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Gynandroblastom M86321 Gynadroblastoma
Blandade/oklassificerbara M85901 Sex cord stromal tumors, mixed
stromala tumorer or unclassified types
Kénsstrangstumor med M 86231 Sex cord tumour with annular
“annular tubules” tubules
Gonadal stromatumér UNS M 85901 Sex cord tumor, NOS
Steroidcellstumor M 86700 Steroid cell tumors
Malign steroidcellstumor M86703 Malignant steroid cell tumor
Leydigcellstumor M86500 Leydig cell tumor
Andra, icke-epiteliala tumorer
Smaécellig aggstockscancer, M 80443 Small cell carcinoma,
hypercalcemisk typ hypercalcemic type
Maligna mesenkymala Se NVP
tumorer (stromasarkom) uterina sarkom
Adenosarkom Adenosarcoma
Endometriestromasarkom .

Endometrial stromal sarcoma
Leiomyosarkom .

Leiomyosarcoma

9.6

Innehall i ett PAD-utlatande

Ett utlitande om patologisk-anatomisk diagnos (PAD) bor innehalla foljande

information:

e DPreparat: Ovarier hoger, vinster, tubor, uterus, oment, lymfkortlar,

peritonealbiopsier m.m.

e Tumdr: Utseende (cystisk/multicystisk, solid komponent, firg, blédning,

nekros). Matt (tredimensionellt vid solida tumérer).

e Tumorlokalisation: Hoger, vinster, bilateral.

Kapselengagemang: Genomvixt av kapseln och/eller ytvixt pa ovarier
eller inte. Adherenser och rifter.

Histopatologisk subtyp: Malignitetspotential, om mojligt, alternativt
Information om de histopatologiska variabler som paverkar prognosen.
Spridning utanfér ovariet: Andra organ, peritoneum, lymfkortlar (antal
totalt och antal med metastas).

Kompletterande analyser: For vissa tumortyper kan det behovas
kompletterande analyser f6r fullstindig diagnos (t.ex. f6r FOXL2-mutation

vid adult granulosacellstumor.
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KAPITEL 10
Multidisciplinar
konferens (MDK)

Under en multidisciplindr konferens (MDK) samlas flera professioner for att
gora en samlad bedémning av patientens utredning och faststilla en
individanpassad behandlingsplan. Denna samverkan mellan olika experter 6kar
den diagnostiska precisionen, optimerar valet av behandling och ger en mer
patientcentrerad vard [42, 60-63].

De deltagande likarna bor representera bild- och funktionsmedicin,
gynekologisk tumérkirurgi, gynekologisk onkologi och patologi eller cytologi.
En kontaktsjukskéterska bor ocksa nirvara vid konferensen. Dirutéver deltar
andra specialiteter och professioner vid behov, till exempel genetiker,

fertilitetsexpert, barnonkolog och urologisk onkolog [64].

Eftersom germinalcells- och stromacellstumorer i aggstockarna (icke-epitelial
dggstockscancer) dr sillsynta och ofta drabbar unga kvinnor med 6nskemal om
bevarad fertilitet bor samtliga fall diskuteras pa regional MDK bade infér och
efter kompletterande kirurgi, med definitiv histologisk bedomning infor
behandlingsbeslut. Svarare fall bor diskuteras dven med nationell och ibland
med internationell expertis inom omradet. Nationellt finns sedan varen 2024
regelbundna MDK f6r ovanliga gynekologiska tumorer. Om man efter en
nationell diskussion behéver ytterligare stod 1 behandlingsrekommendationer
gar det att anmala komplicerade fall f6r diskussion pa internationell MDK
inom europeiska referensnitverken for sillsynta tillstaind EURACAN G2 [65].
I dag kan man anmiila fall f6r ovanliga gynekologiska tumérer till nationell och
internationell MDK (EURACAN) via sektionen for gvnekologisk

cancerkirurgi/onkologi pd Karolinska Universitetssjukhuset.
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KAPITEL 11
Primar behandling

11.1 Kirurgisk behandling av
germinalcellstumorer

Rekommendationer

e Fertilitetsbevarande kirurgi kan utféras vid alla stadier.

e Om patienten inte 6nskar bevarad fertilitet utférs laparoskopi eller
laparotomi med bukskoéljvitska for cytologi, bilateral SOE total
uterusexstirpation och omentresektion. Multipla peritoneala biopsier tas
fran bukens 6vre och nedre delar.

e Lymfkortelutrymning rekommenderas inte (inte heller vid f6rmodat

stadium I), diremot rekommenderas exstirpation av kliniskt férstorade

lymfkortlar.

De maligna ovariella germinalcellstumérerna (mOGCT) diagnostiseras ofta
efter ovarialresektion eller ooforektomi pa grund av oklar cysta eller solid
dggstockscancer. For siker stadieindelning behéver man dda komplettera med
en stagingoperation for kartliggning av bukhalan. Detta ingrepp utfors ofta i

en andra seans [30].

Kirurgi bade vid primaroperation och eventuell sekundir kirurgi f6r
stadieindelning kan utf6ras i forsta hand via laparotomi eller, om man kan
undvika tumérspill, med minimalinvasiv teknik. Iatrogen cystruptur bor
undvikas [36]. Minimalinvasiv kirurgi har i studier visat sig vara ett sakert
alternativ till 6ppen kirurgi vid tidig mOGCT. I en kanadensisk studie pa

918 patienter med mOGCT férmodat stadium I genomgick 294 (32 %)
minimalinvasiv kirurgi antingen med laparoskopi eller robotassisterat ingrepp.
Trots att firre patienter i den minimalinvasiva gruppen genomgick
omentresektion och nagon typ av lymfkoérteldiagnostik fann man ingen skillnad
1 6verlevnad (p=0,81), diremot kortare vardtid och minskad risk f6r
aterinlaggning [60]. Dessa resultat stods av en koreansk studie pa 165 patienter
med stadium I icke-epitelial dggstockscancer, dir man inte fann nagon paverkan
pa total 6verlevnad hos de 28 (17 %) som genomgick minimalinvasivt ingrepp
[67].
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Det stadieindelande ingreppet bestar av atminstone infrakolisk omentektomi,
systematiska peritoneala biopsiser fran 6vre och nedre bukhailan och
bukskéljvitska for cytologi. Systematisk lymfkortelutrymning i tidiga stadier har
inte visat sig paverka den totala 6verlevnaden, och rekommenderas dirfor inte.
Mahdi et al jimforde data fran 1 081 patienter med mOGCT registrerade vid
National Cancer Institute, varav 493 genomgick lymfadenektomi och 590
opererades utan lymfkértelingrepp. De fann att varken lymfadenektomi eller
forekomst av lymfkortelmetastaser hade nagon prognostisk betydelse for
overlevnad [27]. Andra studier har péavisat att systematisk lymfadenektomi hos
patienter med tidiga stadier mOGCT sakert definierar tumorstadium, men inte
har nagon paverkan pa prognosen [68]. Eftersom majoriteten av alla mOGCT
ar uttalat cytostatikakinsliga kan de flesta inadekvat stadieindelade patienter och
patienter med recidiv behandlas med cytostatika med utmarkt 6verlevnad

oberoende av omfattningen av den initiala kirurgiska stadieindelningen [69].

For kvinnor som avslutat sitt barnafédande rekommenderas komplett kirurgi
inklusive hysterektomi och bilateral salpingo-ooforektomi. Fér unga kvinnor ér
dock fertilitetsbevarande kirurgi med unilateral salpingo-ooforektomi och
sedvanlig staging men bevarande av det kontralaterala ovariet och uterus
standardforfarande vid mOGCT i tidigt stadium. I en svensk nationell
populationsbaserad kohortstudie pa 73 kvinnor med icke-epitelial
dggstockscancer, varav hilften mOGCT, fann man ingen skillnad 1 vare sig
progressionsfti eller total 6verlevnad hos kvinnor som genomgitt
fertilitetsbevarande kirurgi jaimfort med radikal kirurgi [70]. Sparande av uterus
och en del av det ena ovariet rekommenderas dven vid tumoérengagemang av
bada ovarier [36, 65]. Biopsi av ett makroskopiskt friskt ovarium
rekommenderas inte vid icke-dysgerminom, diremot har dysgerminomen
omkring 10 % risk for bilateralitet och en ovarialbiopsi kan i dessa fall
overvigas eftersom den adjuvanta behandlingen kan paverkas [65]. Mot
bakgrund av den generellt h6ga kinsligheten for cytostatika bor man efterstriva
maximal cytoreduktiv kirurgi med bevarande av fertiliteten aven hos kvinnor
med mer avancerade stadier av mOGCT [65, 71]. Av samma anledning

rekommenderas inte kompletterande kirurgi efter avslutat barnafédande [65].

Samtliga fall bér bedomas vid MDK, se kapitel 10 MDIK.
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Figur 7. Kirurgi vid germinalcellstumorer
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11.1.1 Gonadoblastom

Gonadoblastom ir en ytterst sallsynt tumoér som nastan alltid uppstar 1
dysgenetiska gonader hos individer med rubbningar i kénsutvecklingen, i

de flesta fall 1 10—20-arsildern. De drabbade har en kvinnlig fenotyp med
virilisering och 90 % har Y-kromosom. Gonadoblastom ir i regel < 8 cm och 1
40 % av fallen identifieras de i bada ovarierna. Kromosomanalys bor utforas.
Gonadoblastom idr en blandad germinalcells-, konsstringscells-och
stromacellstum6r med tva olika maligniteter som har distinkta histopatologiska
skillnader. Behandlingen ir kirurgisk med bilateral SOE, men pa senare tid
kommer allt fler 6nskemal om konservativ handligening och f6rdr6jd
gonadektomi. Den konservativa handliggningen motiveras av att prevalensen
av gonadoblastom hos individer med Turners syndrom 4r 12,8 % medan
incidensen av malignitet i gonadoblastom ér 22 %. Det rekommenderas

gonadektomi, dvs. bilateral SOE, vid férekomst av en hel Y-kromosom.

Se dven kapitel 9 Histopatologi.
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11.1.2 Germinalcellstumorer hos barn

Barn och tonaringar med maligna germinalcellstumorer rekommenderas
fertilitetsbevarande kirurgi utan lymfkoértelutrymning, och med bevarande av
ipsilateral tuba om den dr utan tumérengagemang |72, 73]. Kontakt bor tas

med barnkirurg eller barnonkolog vid behov.

I en studie av 119 flickor med maligna germinalcellstumérer var 5-
arsoverlevnaden mycket god (stadium I 95 %, 11 94 %, 111 98 % och IV 93 %).
Lymfkortelmetastasering hittades 1 19 av 46 lymfkortlar som togs bort pa
grund av att de var forstorade eller férhardnade. I en annan studie analyserade
man dven forekomsten av lymfkortelmetastasering hos kvinnor under 18 ar
med germinalcellstumérer, och fann att 20 % (30 av 150) hade
lymfkortelengagemang [20].

11.2 Lakemebehandling behandling av
germinalcellstumorer

Germinalcellstumorer dr i mycket hég grad platinumkinsliga likt testikelcancer.
Cirka 90 % av patienterna i stadium I och 75-80 % av patienterna i stadium II—
IV dr langtidsoverlevare. Platinumkombinationen cisplatin, vinblastin,
bleomycin (PVB) var den forsta som studerades. Senare studier kunde dock
visa att om vinblastin byttes ut mot etoposid sa gav det mindre toxicitet
(neurotoxicitet, buksmairtor, férstoppning), men dven battre effekt, varefter
bleomycin/etoposide/cisplatin (BEP) blev en standard [73, 74] . Hogdos
cisplatin férbittrar inte resultatet av behandlingen. Det finns inga
randomiserande studier som jimfort dubbel kombination av kemoterapi
(cisplatin + etoposid) med trippelkombination BEP regimen, vilka bada ges 1
5-dagars kur (se nationella regimbiblioteket) [75-77]. Med tanke pa

karboplatinets skonsammare biverkningar sa ersitter ibland (barn eller skora

patienter) karboplatin cisplatin i BEP regimen [73].

11.2.1 Primar lakemedelsbehandling vid dysgerminom

Rekommendation

e Alla patienter med dysgerminom stadium > IA b6r behandlas med
postoperativ BEP enligt nedan:

— Vid adjuvant behandling stadium IB—C1 ges 2 cykler.
— Vid adjuvant behandling stadium 1C2—C3 ges 3 cykler.

— Vid stadium II-IV ges 3—4 cykler: 3 cykler i adjuvant situation och 4
cykler vid resttumor eller spridd sjukdom.
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e Opererade dysgerminom i stadium IA ges ingen adjuvant
cytostatikabehandling.

11.2.1.1 Stadium |

Ingen adjuvant behandling rekommenderas vid rena dysgerminom stadium IA
efter kirurgi. For patienter med tumor i stadium IB—C1 rekommenderas
adjuvant behandling med 2 cykler BEP, och f6r patienter med stadium 1C2—C3
rekommenderas 3 cykler BEP [75, 77].

11.2.1.2 Stadium lI-IV

Vid dysgerminom stadium II-IV rekommenderas postoperativ
cytostatikabehandling med BEP, med 3 cykler i den adjuvanta situationen och
4 cykler 1 6vriga fall (utan bleomycin efter kumulativ dos pa 300 000 IU) |75,
7.

11.3 Primar lakemedelsbehandling av ovriga
germinalcellstumorer (omogna teratom,
embryonala karcinom, gulesackstumor,
icke-gestationella koriokarcinom)

Rekommendation

e Patienter med opererade omogna teratom stadium IA, grad 1-3 boér inte
fa cytostatikabehandling.

e Patienter med samtliga Ovriga stadier av omogna teratom, embryonala
karcinom, icke-gestationella koriokarcinom och gulesickstumorer bor fa
postoperativ cytostatikabehandling med BEP.

e Gulesickstumor stadium 1A och omogna teratom IB—IC1 ges 2 cykler.
Vid stadium 1C2-C3 ges 3 cykler. Vid stadium II-IV ges 3-4 cykler.

11.3.1 Stadium |

Omogna teratom stadium IA, grad 1-3 som genomgatt korrekt kirurgisk
stadieindelning med normaliserade tumérmarkorer postoperativt, behover
ingen adjuvant cytostatikabehandling [75, 77]. Ovriga omogna teratom stadium
IB-IC1 samt gulesickstumérer stadium IA rekommenderas adjuvant
behandling med BEP-regim 1 2 cykler, forutsatt att tumormarkorerna ar
normaliserade enligt halveringstidskurvan [75, 77]. Alla embryonala karcinom,
gulesickstumérer stadium IB—C och icke-gestationella koriokarcinom
rekommenderas postoperativ BEP-regim i 3 cykler [78]. Behandlingen bor

starta sa snart efter genomgangen kirurgi som moijligt, helst inom 2 veckor,
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framfor allt om embryonal differentiering beskrivs i histologin [79, 80].
Det finns flera sma icke-randomiserade studier dir Gver 90 % av patienterna
torblir dterfallsfria efter adjuvant BEP.

11.3.2 Stadium [I-1V

For stadium II-IV rekommenderas postoperativ cytostatikabehandling med
BEP-regim, i 3—4 cykler. Kumulativ maxdos av bleomycin maste beaktas vid
fjarde cykeln. For patienter med omoget teratom och radiologiska tecken pa
resttumor efter primérbehandling rekommenderas reoperation med radikal
resektion for att undvika growing teratoma syndrome (se avsnitt 11.3.4).

Om histologin visar enbart mogen vivnad ar patienten fardigbehandlad och
ingen ytterligare cytostatikabehandling behovs. Emellertid ar det viktigt med
radikalitet eftersom de mogna teratomresterna kan tillvaxa och bli icke-
resektabla samt ge trycksymtom [81]. Ett annat skil till resektion 4r att mogna
teratomrester 1 sillsynta fall kan genomga malign transformation till exempelvis

adenokarcinom eller sarkom.

Hos patienter med avancerade stadier av icke-resektabel tumor kan primar
cytostatikabehandling med 4 cykler BEP vara ett alternativ, oavsett histologi
[82] med stillningstagande till senare kirurgi. Dessa patienter bor diskuteras pa
nationell MDK.

11.3.3 Mogna teratom med malign transformation

Upp till cirka 2 % av mogna ovariella teratom har en komponent med malign
transformation [7, 83], frimst hos kvinnor 6éver 50 ar [84]. Malign
transformation till skivepitelcancer ar vanligast, men samtliga vivnadstyper 1
det mogna teratomet kan transformeras (exempelvis till tyreoideacancer eller
adenokarcinom). I dessa fall bér den onkologiska behandlingen anpassas och
riktas mot den typ av malign tumér som det rér sig om. Overlevnaden for
mogna teratom med malign differentiering beror pa subtypen av den maligna

komponenten [85-87].

11.3.4 Gliomatosis peritonei

Gliomatosis peritonei ar ett séillsynt benignt tillstind som ér associerat till
mogna ovariella teratom och kinnetecknas av peritoneala implantat
innehallande mogen glial vivnad [88]. Gliomatosis peritonei utvecklas genom
metaplasi av submesoteliala celler, vilka genomgar transformering pga.
paverkan av tillvaxtfaktorer som utsondras fran den ovariella tuméren [89].
Aven om gliomatosis peritonei har en tendens att orsaka aterfall verkar det inte

paverka 6verlevnaden negativt [90].
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11.3.5 Vaxande teratomsyndrom

Vixande teratomsyndrom (“growing teratoma syndrome”) dr en
transformering av omoget till moget teratom under och efter
cytostatikabehandling. Tidigare f6rhojda tumormarkorer ska vara
normaliserade och enbart mogna teratomkomponenter far finnas vid
histologisk undersokning. Incidensen dr oklar men har beskrivits hos upp till
20 % av alla patienter med omogna teratom [70, 91] Rekommenderad
behandling ir komplett kirurgi med extirpation av all tumérvavnad, da det
annars kan orsaka svéra lokala problem. For att undvika growing teratoma
syndrome ir kirurgisk resektion av all tumorvivnad som kvarstar efter avslutad
cytostatikabehandling starkt rekommenderad vid omoget teratom eller mixed

germinalcellstumo6r med inslag av teratom.

11.4 Kirurgisk behandling vid konsstrangs- och
stromacellstumorer

e Primirbehandling utgors av kirurgi enligt principerna for epitelial

aggstockscancer men utan lymfkortelutrymning.

e Fertilitetsbevarande kirurgi kan utféras i tidigt stadium vid 6nskemal om

bevarad fertilitet

11.4.1 Granulosacellstumorer

11.4.1.1 Stadium |

Behandlingen av granulosacellstumorer dr framst kirurgisk. Syftet med
primirkirurgin dr att faststilla diagnosen och utvirdera tumorutbredning och
stadium. Det rekommenderade ingreppen ir bukskoéljvitska f6r cytologi,
bilateral SOE, total hysterektomi, omentresektion och multipla peritoneala
biopsier frin bukens 6vre och nedre delar. Iatrogen cystruptur boér undvikas.
Till skillnad fran kirurgi vid epitelial dggstockscancer rekommenderas inte
rutinmissig lymfkortelutrymning 1 biackenet och paraaortalt vid tidigt
sjukdomsstadium. Anledningen ir att 6verlevnaden dr god vid férmodat tidigt
stadium utan lymfkortelutrymning och att det ar ovanligt med
lymfkortelmetastasering vid granulosacellstumérer. Kliniskt suspekta
lymfkortlar skall dock exstirperas [92]. En noggrann stadieindelning ér
prognostiskt viktig och de patienter som diagnostiserats efter en unilateral SOE
bor genomga kompletterande kirurgi f6r korrekt stadieindelning. Ett flertal
studier har kunnat visa att en inkomplett stadieindelning ér associerat med
samre prognos och kortare sjukdomsspecifik 6verlevnad [93, 94]. De flesta

patienter uppticks och forblir i stadium I dven efter en eventuell
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stadieindelande reoperation. I en europeisk multicenterstudie pa adult
granulosacellstumor undersokte man 168 patienter, varav 82.1 %
diagnostiserades i stadium I och 17.9 % i stadium II-IV. Tvi tredjedelar
(n=112, 66.7 %) genomgick kirurgisk restaging, varefter 20 (17.9 %)
uppgraderades avseende tumérstadium.[36] Det finns inga studier som belyser
valet av kirurgisk teknik, dvs. laparoskopi eller laparotomi, men den bedémda
risken fOr iatrogen cystruptur avgor. Det finns heller inga publicerade studier
som rapporterar eventuell férekomst av porthalsmetastaser efter laparoskopisk

kirurgi av granulosacellstumorer.

11.4.1.2 Kirurgi vid stadium |

Aven om radikalkirurgi med systematisk stadieindelning ir den
rekommenderade behandlingen vid adulta granulosacellstumorer diagostiseras
majoriteten i tidigt stadium och méjligheter finns f6r konservativ
fertilitetsbevarande kirurgi, med bevarande av uterus och det kontralaterala
ovariet. I en kinesisk studie pa 113 patienter med granulosacellstumorer i
stadium 1 genomgick 61 patienter fertilitetsbevarande kirurgi och 52 radikal
kirurgi. Man kunde inte pavisa nagon skillnad i sjukdomsfri éverlevnad mellan
grupperna. Av 22 patienter med graviditetsénskan blev 19 (86.4 %) gravida och
frekvensen levande f6dda barn var 95 % [94]. En europeisk studie har dock
pavisat en simre sjukdomsspecifik 6verlevnad vid stadium 1C jimférbar med
senare stadier, varfor man konkluderar att fertilitetsbevarande kirurgi dr ett
sakert alternativ endast i stadium 1A [95].

I studier som undersékt hela gruppen kénsstings- och stromacellstumorer har
man kommit till liknande slutsatser. I en 6versiktsartikel, som innefattande 900
patienter, fann man jimforbara utfall mellan patienter som behandlats med
konservativ- jamfort med radikal kirurgi [96] medan man hos 255 patienter fran
SEER databas drog slutsatsen att cancerspecifik- men inte total 6verlevnad var
battre efter radikal kirurgi jamfért med fertilitetsbevarande kirurgi (p=0,015)
[27].

Cystenukleation (20,5 % fall 1 denna analys) f6r adult granulosacellstumor
visade sig vara associerad med en signifikant hogre risk for aterfall jimfort med
unilateral salpingo-ooforektomi (70 % mot 16 %, p<0,001, motsvarande) [96].
I CORSETT studien lika manga (20,8 %) patienter med kénsstringstumorer
genomgitt cystenukleation [98]. Patienter som genomgatt cystenukleation foljd
av unilateral salpingooforektomi, hade en bittre prognos avseende édterfall
jamfort med gruppen som genomgatt cystenukleation enbart (10 ar — 70 %
jamfort med 41 %, p=0,05), samtidigt paverkades inte totaléverlevnaden [96].
Vid FIGO stadium IC, cystenukleation ledde till en signifikant férsimrad

prognos for aterfallfri 6verlevnad [96].
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Patienter med granulosacellstumorer i stadium 1A kan saledes sikert genomga
fertilitetsbevarande kirurgi, medan patienter i stadium 1C bor involveras i
behandlingsbeslutet och monitoreras noga om man viljer konservativ

behandling.

Endometriebiopsi bor utféras vid konservativ kirurgi vid granulosacells-

tumor for att utesluta endometriecancet.

Det finns ingen konsensus internationellt avseende kompletterande kirurgi dvs.
kontralateral salpingo-ooforektomi och hysterektomi efter avslutat
barnafédande [71].

11.4.1.3 Stadium IB-IV

Vid hogre stadium och hos postmenopausala kvinnor rekommenderas kirurgi
med bukskoljvitska f6r cytologi, bilateral SOE, total uterusexstirpation,
omentresektion, multipla peritoneala biopsier fran bukens 6vre och nedre delar
[30] Tatrogen cystruptur bor undvikas. Rutinmassig lymfkortelutrymning para-
aortalt och bilateralt i bickenet rekommenderas inte. Vid kliniskt suspekta

kortlar ska dessa exstirperas.

Hos premenopausala kvinnor kan fertilitetssparande kirurgi 6vervigas. Var god
se diskussion i avsnitt 11.4.1.2 ovan. Det finns inga studier som belyser frigan
om kirurgisk teknik dvs. laparoskopi eller laparotomi. Avgorande ar hur stor
risken bedéms vara for iatrogen cystruptur. De allra flesta patienter uppticks
och forblir i stadium I dven efter reoperation. Det finns heller inga publicerade
studier som rapporterar eventuell forekomst av porthalsmetastaser efter

laparoskopisk kirurgi av granulosacellstumorer.

11.4.2 Tekom

Tekom ir benigna [99]. Rena tekacellstumérer forekommer inte fore
puberteten, och medelaldern vid insjuknandet dr 60 ar. Tumorstorleken
varierar, fran mycket sma till 20 cm i diameter. De flesta tekacellstumorer
utséndrar 6strogen och huvuddelen av patienterna far vaginala blédningar.
Cirka 20-30 % av patienterna utvecklar endometriecancer. Manga
tekacellstumorer uppticks som bifynd 1 samband med behandling av en
endometriecancer. Behandling av post- och perimenopausala kvinnor bor vara
bilateral SOE och hysterektomi. Yngre kvinnor behandlas med ensidig
ooforektomi, om malet ar att bibehalla fertiliteten. Ibland férekommer Meigs
syndrom, som bestar av ovarialresistens, ascites och pleuraexsudat med benign

cytologi.
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11.4.3 Fibrom

Fibrom ir benigna, oftast ensidiga tumorer, och de vanligast forekommande
konsstrings- och stromacellstumérerna. Aven dessa kan variera i storlek, frin
minimala férandringar till stora tumérmassor. De ger ofta ett malignt intryck
vid palpation; man kiinner en hard resistens pa ovariets plats. Aven vid fibrom
térekommer ibland Meigs syndrom. Fibrom behandlas kirurgiskt med

avligsnande av tumorfoérindringen.

11.4.4 Fibrosarkom

Fibrosarkom dr en ytterligt sillsynt hégmalign tumorform som behandlas med

radikal kirurgi. Nagon vedertagen adjuvant cytostatikabehandling finns inte.

11.4.5 Sertoli-Leydigcellstumorer

Rekommendationer

e Primirbehandling utgérs av kirurgi enligt principerna for epitelial
dggstockscancer men utan lymfkortelutrymning.

e Vilj fertilitetsbevarande kirurgi om patienten vill f6da barn.

Sertoli-Leydigcellstumérer (SLCT) drabbar framfor allt kvinnor yngre dn 40 ar
(medelalder 25 ar) och de producerar i regel androgener. Virilisering noteras 1
7085 % av fallen; i viss man gir den tillbaka nir tuméren har avldgsnats.
Symtomen inkluderar oligomenorré och amenorté, hirsutism, akne och djupare
rost. Patienten utvecklar manligt harfaste, klitorisférstoring och
larynxforstoring. Det dr ocksa vanligt med f6rhojda virden av testosteron och
androstendion. Merparten av de rena Sertolicellstumorerna utséndrar 6strogen
och patientens symtom iér relaterade till detta. I mindre 4n 1 % av fallen ar

tumorerna bilaterala.

SLCT ir som grupp ligmaligna men vissa lagt differentierade former kan ha ett
mer aggressivt forlopp. Majoriteten tumorer diagnostiseras i stadium IA. Den
kirurgiska behandlingen ar densamma som f6r adult granulosacellstumér hos
kvinnor i barnafédande dlder och de som genomgatt menopaus. Enligt en
studie 4r ruptur en prediktor f6r simre prognos med en 6kad aterfallsrisk.
Hogt stadium, lag differentieringsgrad och forekomst av heterologa element 1
tumorvivnad medfor forsaimrad prognos. I riktlinjerna fran European Society
for Medical Oncology rekommenderas adjuvant cytostatikabehandling vid
forekomst av tva kriterier av dessa vid stadium I [65, 87]. Kunskapen om mest
effektiva cytostatikabehandling vid SLCT dr begrinsad, men det ar framfor allt
BEP-regim som har anvants [100].
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Olika rapporter uppvisar en 5-arséverlevnad pa 70-90 % [99]. I en retrospektiv
studie inkluderande 21 kvinnor med SLCT rapporteras en total
5-arséverlevnad pa 100 % for patienter med hogt differentierade tumorer och
77,8 % for medelhogt till lagt differentierade tumorer som behandlats med
postoperativ cytostatikabehandling [101]. Den totala 5-arsoverlevnaden var
92,3 % for stadium I och 33,3 % f6r mer avancerade stadier. Nyligen
publicerades en retrospektiv studie inkluderande 40 patienter med SLCT [100].
Aven dessa resultat talar for att adjuvant cytostatikabehandling bér
rekommenderas vid stadium I och ldg differentieringsgrad eller heterologa

komponenter, samt for patienter med stadium II-IV.

Molekylirbiologiska studier har rapporterat om férekomsten av DICER1-
mutationer vid SLCT [102]. DICER 1 kodar ett enzym som kravs for att
producera mogna mikro-RNA, som dr kritiska f6r normal organutveckling.
Fyndet kan tala f6r en association mellan SLCT och pleuropulmonart blastom,

en barncancerform som uppkommer frin mesenkymet i pleura.

11.4.5.1 Fertilitetsbevarande kirurgi vid granulosacellstumorer

Se avsnitt 16.1 Fertilitetsbevarande kiruroi.

11.5 Primar lakemedelsbehandling for
konsstrangs- och stromacellstumorer

11.5.1 Adulta granulosacellstumorer

Rekommendationer

e Patienter med tumérer i stadium I som blivit korrekt kirurgiskt
stadieindelade bor inte fa adjuvant cytostatikabehandling.

e Patienter med tumérer i stadium II-III som blivit radikalopererade bor
ta adjuvant behandling med 3 cykler BEP, alternativt 4 cykler etoposid
och cisplatin eller 6 cykler karboplatin och paklitaxel.

e Patienter med tumérer 1 stadium IV eller icke-radikalt opererade

patienter bor fa 4 cykler BEP, alternativt 6 cykler etoposid och cisplatin

eller 6 cykler karboplatin och paklitaxel.

Vid adult granulosacellstumor stadium I rekommenderas i regel ingen adjuvant
behandling, forutsatt att patienten genomgatt korrekt stadieindelande kirurgi.
Inhibin B eller AMH kan f6ljas om dessa varit initialt férh6jda. Fler dterfall har
rapporterats hos patienter med adult granulosacellstumorer 1 stadium 1C2-3,
och dirfér rekommenderar ESMO i ”Clinical Practice Guidelines” antingen
aktiv uppfoljning eller cytostatikabehandling (3 cykler BEP eller 6 cykler
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karboplatin och paklitaxel) f6r dessa patienter [39]. I likhet med detta
rekommenderar National Comprehensive Cancer Network (NCCN) 1 sina
riktlinjer f6r maligna konsstrings- och stromacellstumorer antingen
observation eller cytostatikabehandling f6r patienter med stadium I och hég
eller intermediir risk for dterfall. European Society of Gynaecological
Oncology (ESGO) och European Society of Paediatric Oncology (SIOPE) har
gett ut riktlinjer f6r behandling av icke-epitelial dggstockscancer hos tonaringar
och unga vuxna, och i dem rekommenderas adjuvant cytostatikabehandling f6r

adult granulosacellstumorer stadium 1C2-3 [103].

I en fransk retrospektiv studie frain 2023, som inkluderande 469 patienter med
konsstrings- och stromacellstumdorer, verkade adjuvant cytostatikabehandling
inte ge forlingd progressionsfri 6verlevnad vid stadium I-1I [104]. Dock fick
endast 14,7 % av patienterna adjuvant cytostatikabehandling, och endast 33
kvinnor hade stadium 1C2-3, sa dessa data ar osikra. Vardprogramgruppen
rekommenderar ingen adjuvant cytostatikabehandling till patienter med
stadium I. For juvenila granulosacellstumorer stadium I1C rekommenderar
internationella riktlinjer, inklusive ESGO-SIOPE och ESMO, adjuvant
cytostatikabehandling i samrad med barnonkolog och nationella natverket f6r

icke-epitelial dggstockscancer.

For kvinnor med stadium II-IV rekommenderas platinumbaserad
kombinationsbehandling: antingen BEP, endast etoposid och cisplatin eller

karboplatin och paklitaxel. For antal cykler, se rekommendationsruta.

Pa 1980-talet bestod kombinationsbehandlingen av cisplatin, doxorubicin och
cyklofosfamid med tumorsvar hos 63 % av étta behandlade patienter.

Under 1990-talet 6vergick man till BEP baserat pa studier av testikelcancer
med motsvarande histologi. I en mindre prospektiv studie svarade 83 % av
patienterna med konsstrings- och stromacellstumérer pa BEP [105]. Effekten

av BEP-regimen har bekriftats 1 en storre prospektiv studie [106]

BEP innebitr stor risk f6r biverkningar, och taxanbaserade regimer har
utvirderats i syfte att hitta en lika effektiv men mindre toxisk regim.

En retrospektiv jimférelse mellan BEP och taxanbaserad behandling, med eller
utan platinum, inkluderade 222 patienter med antingen nyupptickt
konsstrings- och stromacellstumér eller aterfall i sjukdom. Tumérsvaret och
den progressionfria 6verlevnaden var likartad f6r de bada behandlingarna men

taxanbehandlingen hade en mer foérdelaktig biverkningsprofil [107].
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11.5.2 Sertoli-Leydigcellstumorer

Rekommendationer

e Vid stadium IA med hog differentieringsgrad och utan heterologa
komponenter bor patienten inte fa adjuvant cytostatikabehandling.

e Vid stadium IA med lag differentieringsgrad eller heterologa
komponenter, samt vid stadium IB—III efter radikal operation, bor
patienten fa adjuvant cytostatikabehandling med 3 cykler BEP, alternativt
4 cykler etoposid och cisplatin eller 6 cykler karboplatin och paklitaxel.

e Vid stadium IV eller icke-radial operation rekommenderas 4 cykler BEP,
alternativt 6 cykler etoposid och cisplain eller 6 cykler karboplatin och
paklitaxel.

Sertoli-Leydigcellstumérer (SLCT) drabbar framfor allt kvinnor yngre dn 40 ar
(medelalder 25 dr) och de producerar i regel androgener. Virilisering noteras 1
7085 % av fallen; i viss man gir den tillbaka nir tuméren har avldgsnats.
Symtomen inkluderar oligomenorré och amenorré, hirsutism, akne och djupare
rost. Patienten kan dven utveckla manligt hérfiste, klitorisforstoring och
larynxforstoring. Det dr ocksa vanligt med f6rhojda virden av testosteron och
androstendion. Merparten av de rena Sertolicellstumorerna utséndrar 6strogen
och patientens symtom ir relaterade till detta. I mindre 4n 1 % av fallen ar

tumorerna bilaterala.

SLCT ir som grupp ligmaligna men vissa lagt differentierade former kan ha ett
mer aggressivt forlopp. Majoriteten av patienterna diagnostiseras 1 stadium IA.
Alla med SLCT bor screenas f6r den édrftliga DICERT7-genen. Det ar oklart
vilken cytostatikabehandling som 4r mest effektiv vid SLCT, men det finns
rapporter om respons efter behandling med framfor allt BEP [100]. Vid risk
for toxicitet kan etoposid och cisplatin vara ett alternativ, eller karboplatin och

paklitaxel.

Enligt olika rapporter dr 5-arsoverlevnaden 70-90 % [101]. I en retrospektiv
studie som inkluderande 21 kvinnor med SLCT var den totala
5-arséverlevnaden 100 % for patienter med hogt differentierade tumérer och
77,8 % for medelhogt till lagt differentierade tumorer som inte fatt
cytostatikabehandling postoperativt [101]. Den totala 5-arséverlevnaden var
92,3 % for stadium I och 33,3 % f6r mer avancerade stadier. Resultaten av en
retrospektiv studie inkluderande 40 patienter med SLCT talar ocksa for att
adjuvant cytostatikabehandling bor rekommenderas vid tumorer med stadium I
och lag differentieringsgrad eller heterologa komponenter, samt vid tumorer
med stadium II-IV.
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11.6 Behandling ovriga ovanliga icke-epiteliala
aggstockstumorer

11.6.1  Smacellig cancer, hyperkalcemisk typ

Smicellig dggstockscancer av hyperkalcemisk typ ("small cell ovarian
carcinoma of the hypercalcemic type”, SCCOHT) ir en sillsynt och aggressiv
dggstockscancer som framfor allt drabbar yngre kvinnor. Risken for
extraovarial spridning dr hog varfér prognosen ofta ar simre [39]. De flesta
diagnostiseras med en unilateral tumér utan spridning, men 6verlevnaden i
stadium IA dr 30—40 % [108]. Debutsymtomen skiljer sig inte nimnvirt fran de
vid epitelial dggstockscancer men cirka 70 % av patienterna uppvisar

hyperkalcemi.

SCCOHT kan skiljas fran andra dggstockscancerformer med
immunhistokemisk fargning f6r SMARCA4 [109]. Dessa tumoérer omfattar
alltsda mutationer i SMARCA4-genen och uttrycker dirfér inte SMARCA4-

protein, till skillnad fran de flesta andra cancerformer.

11.6.1.1 Kirurgisk behandling

Eftersom sjukdomen har ett aggressivt forlopp rekommenderas radikal kirurgi 1
de flesta studier [110]. Kirurgisk behandling omfattar hysterekomi, bilateral
SOE, bedéomning av peritoneala ytor och lymfkortelutrymning for
stadieindelning, dven f6r de med makroskopiskt stadium I [39]. Data dr
otillrackliga nir det giller fertilitetsbevarande ingrepp, men konservativ kirurgi
kan Overvigas 1 utvalda fall [108]. Den allra storsta dataserien kommer fran
1994 och rapporterade minskad Gverlevnad hos patienter som behandlats
konservativt, utebliven funktion av kvarlimnade gonader efter onkologisk

behandling och inga graviditeter [39, 111].

11.6.1.2 Likemedelsbehandling

Det finns inga prospektiva studier som belyser vilken typ av postoperativ
behandling patienter med SCCOHT bér erbjudas. Endast sma retrospektiva
studier finns publicerade. I en retrospektiv studie fran 2006, inom ramen for
Gynecologic Cancer Intergroup, redovisas utfallet f6r 17 patienter. Man fann
en bittre 6verlevnad foér patienter 1 stadium I dn vad som tidigare redovisats,
med sju av tio patienter i livet efter en uppfoljningstid pa 40 manader 1 median.
Alla patienter fick postoperativ platinumbaserad cytostatikabehandling, varav
tio 1 kombination med cisplatin och etoposid. Fem av dessa patienter var
langtidsoverlevare som édven fick postoperativ stralbehandling. Fem patienter
fick en kombinationsbehandling med paklitaxel och karboplatin, men fick
aterfall under pagaende behandling eller kort tid efterat [112].
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Ytterligare en retrospektiv studie omfattande 47 patienter med SCCOHT, som
behandlades 1990-2014, visar att cytostatikabehandling och eventuellt
stralbehandling kan 6ka Gverlevnaden [113].

Fall av SCCOHT boér diskuteras pa MDK, helst pa nationell niva.
Rekommendationen i dag dr att erbjuda dessa patienter postoperativ

cytostatikabehandling med en kombination av etoposid och cisplatin.

11.6.2 Smacellig cancer, pulmonell typ

Smacellig cancer av pulmonell typ (Psmall cell carcinoma of the ovary,
pulmonary type”, SCCOPT) ir en extremt ovanlig och hégmalign typ av
aggstockscancer. Vid en genomgang av 21 fall (stadium IA-IV) var

5 aterfallsfria vid uppfoljning 21-90 manader efter postoperativ
kombinationscytostatikabehandling innehallande dtminstone etoposid och ett

platinumpreparat [114].

Fall av SCCOPT boér diskuteras pa MDK och vid behov radgér man med
lungonkologer. Rekommendationen dr om méjligt radikal kirurgi och
postoperativ cytostatikabehandling med en kombination av etoposid och

platinumpreparat (cisplatin eller karboplatin) [108].

11.6.3 Storcellig neuroendokrin cancer

Storcellig neuroendokrin aggstockscancer, eller odifferentierat karcinom av
icke- smacellig neuroendokrin typ, ir en sillsynt form av dggstockscancer med
farre an 50 fall beskrivna i litteraturen [115]. Oftast uppvisar tumoren en
epitelial komponent (ofta endometrioid) och ursprunget tros vara monoklonalt
[116]. Mer sillan ses tumoren som en del av ett teratom eller som en renodlad
neuroendokrin tumér. Storcellig neuroendokrin dggstockscancer ir en
hogmalign cancer med en ytterst dalig prognos, och en majoritet av patienterna

avlider inom ett ar fran diagnos [117, 118].

Det saknas konsensus om hur dessa patienter bér behandlas, men med tanke
pa det epiteliala ursprunget och den rapporterad effekten av platinum [119]
rekommenderas cytoreduktiv kirurgi f6ljt av adjuvant platinumbaserad

cytostatikabehandling.

11.7 BEP:standardbehandling av icke-epiteliala
aggstockstumorer

BEP-regimen bestar av en 5-dagarskur med bleomycin 30 000 IE (dag 1, 5 och
15), etoposid 100 mg/m” (dag 1-5) och cisplatin 20 mg/m* (dag 1-5) i en 21-

dagarscykel. De vanligaste biverkningarna ar illamaende, férstoppning,
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haravfall, neutropeni, njurfunktionspaverkan, horselpaverkan, tinnitus och
Reynauds fenomen samt bleomycin-inducerad pneumonit, som ar
dosberoende. Det dr angeldget att full dos BEP ges med det rekommenderade
intervallet, f6r att behalla den kurativa effekten. Behandling med
granulocytstimulerande tillvixtfaktorer férkortar den neutropena perioden och
rekommenderas alltid vid spridd sjukdom, och bor dven 6vervigas adjuvant
[120, 121].

Eftersom icke-epiteliala aggstockstumorer 1 hogre grad drabbar kvinnor i fertil
alder maste man beakta risken f6r prematur ovariell svikt och infertilitet, och
diskutera det med patienten fére behandling. Paverkan pa fertiliteten har
samband med antalet cykler BEP, dir mer dn tre cykler ger en 6kad risk for
ovariell svikt [120]. Efter remittering till en fertilitetsenhet bor man 6verviga
att tillvarata obefruktade eller befruktade dgg, alternativt ovarialvivnad, se dven

kapitel 16 Fertilitet, graviditet och dggstockscancer. Andra biverkningar vid

behandling av yngre individer 4r hypertoni och kardiovaskulir paverkan med
Okad risk for hjartinfarkt samt sekundirt metabolt syndrom 1 form av
adipositas och insulinresistens [121]. Sekundira maligniteter sisom leukemi
torekommer efter etoposid behandling. Den kumulativa dosen ér avgorande
med 6ver 5 % riskékning om den kumulativa dosen etoposid Gverstiger

2 000 mg/m?*[122].

11.7.1 Cisplatin

Hydrering dr avgorande for att f6rhindra cisplatininducerad nefrotoxicitet.
Cisplatin ska inte ges vid eGFR < 40 ml/min/1,73 m®), utan da
rekommenderas 1 stillet karboplatin och etoposid (5 dagars kur, se nationella
regimbibliotetet). Vid aGFR 40-49 ml/min ges cisplatin i 100 % endast i

3 dagar, och vid aGFR 50-59 ml/min ges cisplatin i 100 % endast i 4 dagar.

11.7.2 Etoposid

Mer dn 90 % av etoposid dr bundet till plasmaproteiner [123] Risken foér
hematologisk toxicitet 6kar med 6kad andel obunden etoposid, sisom vid

hypoalbuminemi [124], sa vid P/S-albumin < 30 g/L rekommenderas att

minska etoposiddosen till 75 %o.

11.7.3 Bleomycin

Bleomycin ges med en kumulativ maxdos pa 300 000 IE, vilket i praktiken
brukar innebira att bleomycin seponeras efter dag 11 cykel 4. Den moijliga
risken for bleomycininducerad pneumonit (BIP) [125] maste beaktas och andra
regimer Overvagas hos patienter med okad risk f6r BIP. Symtom pa BIP kan

uppsta flera veckor eller manader efter behandlingsstarten.
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Bleomycin bor inte ges till patienter med

e nedsatt njurfunktion (aGFR < 40 ml/min) eftersom det paverkar
elimineringen av bleomycin och 6kar risken f6r BIP; vid aGFR 40—49
reduceras bleomycindosen till 50 %

e nedsatt lungfunktion (lungsjukdom, storrékare)

e en kumulativ dos > 300 000 IE eftersom den ir associerad med 6kad
toxicitet [126].

11.7.4 Behandling av bleomycininducerad pneumonit (BIP)

Behandlingen av BIP inkluderar steroider (t.ex. 0,5-1 mg prednisolon/kg/dag)
under 3—6 manader. Pneumocystisprofylax med trimetoprim-sulfa krivs om
hoga doser steroider paborjas. Vid svarare fall av BIP bor man overviga
imatinib (300 mg, 1 x 1) tidigt i behandlingen for att lindra pneumoniten och

minska risken f6r utveckling av lungfibros.
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KAPITEL 12
Tumorutvardering,

uppfoljning och
behandling av aterfall

12.1 Tumorutvardering

Grunden f6r att utvirdera antitumoralbehandling ar

e Klinisk unders6kning inklusive gynekologisk undersékning
¢ bedomning av funktionsstatus enligt ECOG

e mitning av tumormarkorer

e Dbild- och funktionsdiagnostik

e Dbiverkningsbedomning inklusive rapportering.

Dessa undersékningar utfors vanligen infér behandlingsstart, efter tre cykler

och nir behandlingen ska avslutas. Se aven kapitlet om Tumoérmarkorer.

Vid adjuvant cytostatikabehandling av tumér i tidigt stadium racker det med
undersokningar innan behandlingen ska starta och sedan nir den ska avslutas.

Biverkningar bor dock féljas upp infér varje cykel.

Att mita forandringar i tumorbordan ér viktigt for att kliniskt utvirdera
effekten av antitumoral behandling, i form av bade minskad tumorstorlek
(objektiv respons) och sjukdomsprogress. I regel anvinds DT torax-buk som
underlag for att utvirdera tumoérrespons. DT thorax-buk bor darfér ha utforts
innan den antitumorala behandlingen startade. Enligt RECIST version 1.1
kategoriseras tumorlesioner och lymfkortlar som matbara eller icke-mitbara.
Summan av alla diametratr av de mitbara lesionerna betriknas, och denna
summa anvands som referensvirde i studiesammanhang. Radiologer
rekommenderas att 1 den kliniska verksamheten med utlitanden ange det
storsta tvira (transaxiala) mattet pa de tva stOrsta lesionerna inom olika
lokalisationer, exempelvis peritoneal carcinomatos eller levermetastaser. For
torstorade lymfkortlar giller kortaste transaxiala mattet [127]. Vid férekomst av
omentkaka kan den storsta tvira tjockleken av kakan vara ett anvindbart

referensmatt. For mer systematiserad rapportering enligt RECIST
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1 studiesammanhang krivs en specifik 6verenskommelse med radiologin.
Definition av responskriterier enligt RECIST 1.1 finns 1 bilaga 5 i.Nationellt

vardprogram Agostockscancer, epitelial.

Det rekommenderas att anvinda patientskattad biverkningsrapportering och

(Common Terminology Criteria for Adverse Events) version 6.0.

12.2 Prognostiska faktorer vid
granulosacellstumorer

Karakteristiskt for granulosacellstumorer ér risken f6r mycket sent uppkomna
aterfall, upp till 37 ar efter primérdiagnosen. De flesta dterfall uppkommer
dock 5-10 ér efter avslutad primarbehandling.

Den mest tillforlitliga prognostiska faktorn vid granulosacellstumérer dr
stadium, eventuell resttumor efter operationen [128, 129] och cytosektomi
[130]. Eftersom tumoren i de flesta fall dr begransad till ovariet dr prognosen
mycket god. Total 5-arséverlevnad inkluderande alla stadier rapporteras vara
88-100 % och 10-ars6verlevnaden 78-95 % [1206, 131]. For kvinnor med
stadium I dr 5-ars6verlevnaden 6ver 90 % och 10-arsoverlevnaden 85-95 %.
Efter 20 ar lever 60-75 % av patienterna fortfarande, vilket aterspeglar risken

for sent uppkomna aterfall [126, 132].

Majoriteten av tumorerna uppticks 1 stadium I, 60-90 %, s 1 princip alla
studier av prognostiska faktorer rér enbart stadium I-tumorer. Eftersom
tumorerna dr relativt sillsynta och tillvixer lingsamt finns stora brister i de
studier som publicerats, och det saknas prospektiva studier. Nagra sikra och
validerade prognostiska faktorer, forutom stadium, finns darfor inte.
Tumoérstorlek, tumoérruptur, morfologiskt monster, karnatypi, mitotiskt index
och DNA-ploidi har utvirderats retrospektivt men resultaten ar
motsigelsefulla [132].

Avancerad sjukdom och éterfall innebir en betydligt simre prognos, snarlik
den for epitelial dggstockscancer [101, 133]. Sjukdomsforloppet dr vanligen
lingdraget. Patienter med spridd sjukdom eller dterfall dr i regel inte sa

paverkade av sin tumor.
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12.3 Uppfoljning

Kontrollintervall

Ar1-2

Ar 3-5

Ar6-10

Maligna germinalcells-
tumorer

1. Patienter som

Var 3:e manad:
Klinisk kontroll
TVU

Var 6:e manad:
Klinisk kontroll
TVU

Arligen:
Klinisk kontroll
TVU

behandlats med Tumormarkaorer Tumormarkorer | Tumormarkorer
enbart kirurgi
2. Patienter som Var 6:¢ manad:
behandlats med DT torax alt
fertilitetsbevarande . p
ki ) lungréntgen
irurgi
DT buk alt. MRT
buk
3. Radikalopererade Var 3:e manad: Var 6:e manad: | Ej indicerat
patienter som fatt Klinisk kontroll Klinisk kontroll
adjuvant cytostatika- | 1\ TVU
behandling Tumodrmarkdrer Tumdrmarkdrer
Var 6:e manad:
DT torax alt.
lungréntgen’
DT buk alt. MRT
buk
Granulosacellstumor Var 6:e manad: Var 6:e manad: | Arligen:
Klinisk kontroll Klinisk kontroll Klinisk kontroll
TVU? TVU? TVU?
Tumormarkorer Tumormarkorer | Tumormarkorer
Ovriga maligna Var 3:e manad: Var 6:e manad: | Ej indicerat
konsstrangs- och Klinisk kontroll Klinisk kontroll
stromacellstumorer TVU2 TVU2
1. Radikalopererade Tumdrmarkorer Tumdrmarkdorer
2. Patienter som Var 3:e manad: Var 6:e manad: | Arligen:
behandlats med Klinisk kontroll Klinisk kontroll | Klinisk kontroll
fertilitetsbevarande TVU2 TVU2 TVU2
SIE] Tumormarkorer Tumormarkorer | Tumormarkorer

"Lungréntgen eller lag-dos DT thorax i kombination med MRT buk kan vara ett alternativ vid upprepade
undersokningar for yngre kvinnor (< 30 ar) som inte hade mediastinal spridning vid den priméara DT-

undersokningen.

2 Hos kvinnor som genomgatt fertilitetsbevarande kirurgi.

Den initiala handlaggningen och behandlingen av maligna

germinalcellstumorer ar likartad den f6r maligna kénsstrings- och

stromacellstumérer, men tumorgrupperna har olika aterfallsmonster. Aterfall

av germinalcellstumérer och Sertoli-Leydigcellstumérer kommer vanligtvis

inom 2 ar efter diagnos, medan aterfall av granulosacellstumorer i genomsnitt

uppstar efter 4-6 ar, och undantagsvis dnnu senare [134, 135].
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Det finns inga prospektiva studier som belyser frigan om hur patienter med
icke-epitelial malign dggstockstumor ska foljas upp. Organisationer sisom
ESMO, ESGO och NCCN har publicerat uppdaterade kliniska riktlinjer dir
rekommendationer fattats genom beslut i expertkonsensus [36, 115, 136]. Fran
Storbritannien kommer rekommendationer om titare kliniska och radiologiska
kontroller f6r patienter med maligna germinalcellstumérer, framfor allt de som
inte fatt adjuvant cytostatikabehandling eftersom dessa patienter har en hogre
aterfallsrisk [137].

DT thorax-buk ér forstahandsmetod vid eventuell bilddiagnostisk
undersokning i uppféljningsskedet (enligt ovan). Om patienten ar ung och
formodas genomga ett stort antal upprepade undersékningar kan man
overviaga MRT buk 1 straldosbegrinsande syfte, och da bor denna félja
principerna for diagnostik av adnexexpansiviteter med MRT, dvs. MRT buk
med sarskild inriktning pa lilla bickenet, se avsnitt 8.1.1.2 Magnetkamera. For

DT thorax-buk giller generellt att man bor striva efter att halla straldosen pa
sa lag niva som mojligt utan att ge avkall pa den diagnostiska sikerheten, nagot

som mojlige6rs med modern DT-teknik.

Sammanfattningsvis finns ett begransat vetenskapligt underlag f6r hur patienter
med maligna germinalcellstumérer och maligna kénsstrings- och
stromacellstumorer bor f6ljas upp. 1 de studier och riktlinjer som vi tagit del av
gors heller ingen atskillnad mellan patienter som genomgitt fertilitetsbevarande
kirurgi eller radikal kirurgi nir det géller hur linge de bor féljas upp.
Granulosacellstumorer vixer dock langsammare och ger senare aterfall, sa det
verkar rimligt med lingre uppfoljningstid f6r dessa patienter. Eftersom det r6r
sig om sillsynta tumorgrupper, med olika karaktiristika, dr det mindre
sannolikt att vara rekommendationer inom en snar framtid kommer ha storre

vetenskaplig tyngd.

12.4 Utredning av aterfall

Rekommenderad utredning av aterfall:

e Tumdérmarkorer som varit forhéjda vid primir diagnos bor kontrolleras

e DT thorax-buk bor utforas for att kartligga tumdérutbredning infér
behandlingsbeslut.

e Om man 6verviger aterfallskirurgi rekommenderas PET-DT och
eventuellt MRT lilla backenet, pa samma sitt som vid epitelial
dggstockscancer.

e Laparoskopisk kartliggning kan vara virdefull f6r histopatologisk
diagnostik och kartliggning av tumérutbredning infér MDK och
behandlingsbeslut.
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12.5 Behandling av aterfall

12.5.1 Aterfallsbehandling vid germinalcellstumorer

Risken for aterfall efter genomgangen platinumbaserad behandling ar cirka

18 % enligt en italiensk och en brittisk multicenterstudie, och de flesta fall
intraffar inom ett ar [37, 138]. Prognosen vid aterfall 4r dalig, endast 10 % av
patienterna far sjukdomskontroll och lingtidséverlevnad [37, 139]. Undantag édr
aterfall hos tidigare obehandlade patienter med medstadium IA som behandlas
med BEP med mycket gott resultat: 5-arséverlevnaden ar 6ver 90 % [37]
Behandlingen vid aterfall inkluderar konventionell cytostatikabehandling,
kirurgi och hégdosbehandling med autolog stamcellstransplantation (ASCT),
men standardiserade behandlingsrekommendationer saknas. Internationellt
pagar studier dir bade unga kvinnor och min med germinalcellstumérer
inkluderas. [140].

Aterfall som uppstar mer 4n ca 3-6 manader efter avslutad primirbehandling
anses vara platinumkiansliga och kan da behandlas med platinumbaserad
cytostatika, exempelvis TIP (paklitaxel, ifosfamid och cisplatin), VelP
(vinblastin, ifosfamid och cisplatin), PEI (etoposid, ifosfamid och cisplatin)
eller PVB (cisplatin, vinblastin och bleomycin) [6, 39, 139, 141]. Vid
platinumresistenta aterfallstumorer kan VAC (vinkristin, actinomycin-D och
cyklofostamid) eller paklitaxel och gemcitabin vara behandlingsalternativ [39].
Retrospektiva studier har pavisat god effekt av hogdos cytostatikabehandling
toljt av ASCT vid aterfall i ovariella germinalcellstumorer [6]. I en liten
amerikansk studie uppnadde 7 av 13 patienter (54 %) komplett remission,
varav samtliga 5 med platinumkiénsliga aterfallstumorer, och 4 patienter var
sjukdomsfria vid 12, 22, 120 och 270 manaders uppfoljning [142]. Exempel pa
hoégdosregimer dr karboplatin och etoposid samt TI-CE (paklitaxel och
ifosfamid foljt av karboplatin och etoposid) [0].

Vid germinalcellstumérer hos min, testikelcancer, dr chansen till bot hég,
vilket ger hopp om att férbittrad prognos kan uppnas dven hos kvinnor med
aterfall da dessa tumérer biologiskt dr mycket likartade. Enligt svenska riktlinjer
rekommenderas behandling med TIP (paklitaxel, ifosfamid och cisplatin) vid
aterfall i testikelcancer med lag riskgradering, medan hogriskpatienter
rekommenderas hogdosbehandling med cytostatika med autolog
stamcellstransplantation [143]. Det finns ingen etablerad malstyrd behandling
vid dterfall i ovariell germinalcellstumor. Studier av angiogeneshimmare och
tyrosinkinashdmmare har inte visat nagra lovande resultat [144]. Studier av

immunbehandling vid testikuldr germinalcellscancer pagar [39, 145, 146].
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Kirurgisk behandling rekommenderas for att ta bort resektabel resttumor,
sarskilt for patienter med normala tumérmarkérer men en tumoér som gar att
uppticka radiologiskt. Eftersom prognosen vid progress och aterfall dr sa pass
dalig har kirurgin ocksa ett diagnostiskt syfte for att uppticka viabel tumor som
kriver fortsatt behandling. Efter behandling f6r omogna teratom kan
sjukdomen dterkomma 1 form av mogna teratomkomponenter, s.k. vixande

teratomsyndrom, se avsnitt 11.3 Primar likemedelsbehandling av 6vriga

germinalcellstumorer (omogna teratom, embryonala karcinom, gulesidckstumor,

icke-gestationella koriokarcinom). Behandlingen ér da alltid kirurgisk.

Tillvixande mogna teratom har beskrivits sa sent som 19 ar efter avslutad
primirbehandling [147]. I en fransk studie pa 196 kvinnor som behandlats f6r
immatura teratom utvecklade 38 patienter (19 %) recidiv i form av mogna
teratomkomponenter.efter en mediantid pa 7 manader (384 manader). Av dessa
opererades 25 patienter till makroskopisk radikalitet, och endast en patient
avled av sjukdomskomplikationer [148]. Gliomatosis peritonei dr en annan
form av peritoneal spridning i form av mogen gliaviavnad 1 peritoneum som kan
uppsta efter behandling for icke-epitelial dggstockscancer, och da 1 forsta hand
immatura teratom, men ocksa i sillsynta fall vid ovariella mogna teratom. Till
skillnad fran tillvixande mogna teratom har man sett att gliomatosis peritonei
kan vara stationdra under lingre tid och ibland upptickas vid biopsier av till
synes normal peritoneum, varfér den hir entiteten behandlas mer konservativt.
Expektans dr ofta tillradligt, framfor allt vid utbredda forindringar som inte kan
tas bort eller tas bort endast med omfattande kirurgi innefattande ett flertal
resektioner [149].

Alla aterfall av maligna ovariella germinalcellstumérer bor diskuteras pa MDK,
och vid behov bér man konsultera gynonkologer med expertkunskaper inom
icke-epitelial dggstockscancer och/eller onkologer som it specialiserade pa

testikelcancet.

12.5.2 Stralbehandling vid aterfall

I en Oversiktsartikel fran 2023, med en genomgéng av publicerade studier
(samtliga retrospektiva eller fallbeskrivningar) av icke-resektabel sjukdom eller
aterfall (totalt 31 patienter), beskrivs straldoser pa 20—60 Gy med olika
staltekniker. I de tva enskilt storsta studierna (totalt 22 patienter) svarade 43 %
respektive 50 % pa stralbehandling, och forfattarna menar att stralbehandling
kan vara ett rimligt alternativ vid icke-resektabel sjukdom eller aterfall [150].

Stralbehandling ar dock associerat med en 6kad risk for sekundéra maligniteter

[8].
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12.5.3 Aterfallsbehandling vid kdnsstréangstumorer

Konsstraingstumorer ger ofta sena aterfall, i median 4-6 ar efter avslutad
behandling. Aterfall i bukhalan ir vanligast med 55-70 % av fallen, och éterfall
1 backenet star for 30—45 % av fallen [151].

Det finns ingen standardbehandling vid aterfall av granulosacellstumérer.

Man bor 6verviga sekundir tumorreducerande kirurgi, cytostatikabehandling,
stralbehandling och hormonell behandling, och planera behandlingen pa
MDK. ”Debulking”-kirurgi (maximal tumorreduktion) ar fortfarande den mest
effektiva behandlingen.

Om kvinnan inte tidigare fatt cytostatikabehandling rekommenderas BEP-

regim eller karboplatin och paklitaxel. Man kan ocksa Gverviga andra regimer

sdsom paklitaxel veckovis i kombination med bevacizumab [152].

Palliativ stralbehandling kan vara effektiv vid icke-operabla isolerade aterfall
eller f6r symtomlindring [153]. Hormonell behandling ger milda biverkningar
och ir dirmed en tilltalande behandling. Flera sma retrospektiva studier och
fallrapporter talar for att granulosacellstumorer uttrycker ostrogenreceptorer 1
viss man, men framfor allt progesteronreceptorer. Behandling med tamoxifen,
gestagener, GnRH-analoger eller aromatasinhibitorer (anastrozol och letrozol)

har anvints, och i vissa fall har langtidsremission uppnatts [151, 154-150].

68



REGIONALA CANCERCENTRUM

KAPITEL 13
Understodjande vard

13.1 Hormonsubstitution (MHT) efter avslutad
primarbehandling

Rekommendationer

e En klar majoritet av patienterna som genomgitt fertilitetsbevarande
kirurgi och cisplatinbaserad cytostatikabehandling aterfar regelbundna
menstruationer och kommer inte att beh6va hormonsubstitution.

e Patienter i iatrogen menopaus bor erbjudas hormonsubstitution upp till
naturlig menopausalder 1 enlighet med rekommendationerna for epitelial
dggstockscancer. Kvinnor med kvarvarande uterus rekommenderas
kombinationsbehandling.

e For patienter med granulosacellstumdr bor hormonsubstitution endast

erbjudas efter noggrant 6évervigande.

En klar majoritet av alla patienter med germinalcellstumorer som genomgatt
fertilitetsbevarande kirurgi och efterféljande cisplatinbaserad kemoterapi
kommer att aterfa regelbundna menstruationer som tecken pa bevarad ovariell
funktion [80].

Det finns inga studier avseende sikerhet vid hormonsubstitution

(MHT = menopausal hormonterapi) till kvinnor efter behandling av
germinalcellstumérer och SCST. I genomgéngen litteratur rekommenderas
generellt att patienter i iatrogen menopaus bor erbjudas hormonsubstitution.
Somliga forfattare menar dock att patienter med granulosacellstumorer bor
undantas pa grund av tumorernas endokrina natur medan andra hivdar
motsatsen [157-159].
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KAPITEL 14
Omvardnad och

rehabilitering

14.1 Kontaktsjukskoterska

Rekommendation

e Patienten bor fa en kontaktsjukskoterska redan vid diagnosbeskedet.

Den nationella cancerstrategin styrker att varje patient ska erbjudas en
kontaktperson pa den cancervardande kliniken med syfte att forbéttra
informationen och kommunikationen mellan patienten och viardenheten och
stirka patientens moijligheter till delaktighet 1 varden (SOU 2009:11). Inom
cancervarden ar det beslutat att kontaktsjukskoterska dr den fasta
kontaktpersonen. Patienten kan komma att ha olika kontaktsjukskoterskor fran

olika kliniker under sjukdomsférlopp och behandling.

Sedan 2010 finns en lagstadgad ritt till fast vardkontakt (hilso- och
sjukvérdslagen 2017:30).

Staten och Sveriges Kommuner och Regioner har enats om en gemensam
generell beskrivning av kontaktsjukskéterskans roll och funktion. Den finns att
lisa pa RCC:s webbplats.

Kontaktsjukskéterskan har den samordnande funktionen i teamet runt
patienten och ansvarar for aktiva 6verlimningar. Teamet runt patienten dr
viktigt for ett personcentrerat omhindertagande. Kontaktsjukskoterskan édr
med vid diagnosbesked, informerar om fortsatt behandling och ser till att
térmedla stéd och insatser till patienten och de nirstiende efter deras behov.
Hen samordnar vardplanering for patienter som behéver fortsatt omvardnad

efter utskrivningen och bevakar ledtider.

Vid diagnosbeskedet och under uppféljande samtal har kontaktsjukskoterskan
féljande uppgifter:

e Uppritta "Min vardplan” i samband med diagnosbeskedet eller sikerstall

pa annat sitt att patienten far bade skriftlig och muntlig information.
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Identifiera patientens sociala nitverk och sociala stéd. Om patienten har
kommit ensam, ta reda pa om det finns ndgon som gar att kontakta direkt
eller vid hemkomst. Erbjud kontakt med kurator om det behovs.

e Informera om aktuella patientféreningar, mer information finns i Min
Vardplan.

e Bekrifta patientens kdnslor under samtalet, till exempel ’detta ir inte sant”
och ”det hinder inte mig”.

e Vid en krisreaktion: Hjilp patienten att uttrycka sina kinslor, oavsett vilka
de dr, genom att finnas till hands och lyssna. Kontakta kurator om det
behovs.

e Friga om patienten har ndgra erfarenheter av hot och vald.

e Var uppmirksam pa sjalvmordstankar. Inom en vecka fran
diagnosbeskedet l6per cancerpatienter en hogre risk for sjalvmord dn
normalbefolkningen. Sjukvardspersonal kan felaktigt tro att det dr riskabelt
att ta upp tankar om sjalvmord, medan patienterna ofta uppfattar det som
en littnad att fa prata om det.

e Vid uppfoljande samtal: Komplettera informationen fran diagnosbeskedet.

Be patienten att sjlv beritta vad han eller hon vet om sin diagnos och den

planerade behandlingen. Komplettera darefter med ytterligare information.

14.2 Min vardplan

Min vardplan ir ett av RCC:s kunskapsstod. Planen dgs av patienten, och
upprattas och utformas gemensamt av patient och vardprofession. Min
vardplan dr patientens verktyg for att kinna delaktighet och trygghet och foérsta
vardprocessen. Om det finns en nationell Min vardplan bor den anvindas och
erbjudas patienten, och den finns i sa fall tillganglig digitalt pa 1177:s e-tjanster
och fo6r pappersutskrift frin cancercentrum.se. Att patienten har Min vardplan
bér journalforas, och sjukvarden bér anvinda de KVA-koder som finns for att

uppritta och revidera vardplanen. Las mer pa Min vardplan pa

cancercentrum.se.

Virdplanen ska innehalla individanpassad information om sjukdomen och vard
och behandling, kontaktuppgifter till vardande klinik och kontaktsjukskéterska
samt rad om egenvard. Om det beh6vs ska den dven innehalla en

rehabiliteringsplan med sammanfattning, huvudmal, planeradinsatser/atgirder,

uppfoljning och avslut. Lis mer om rehabiliteringsplan 1 avsnitt 5.7 1 Nationellt

vardprogram f6r cancerrehabilitering.

Individanpassning av innehallet forutsitter ett strukturerat arbetssitt med

aterkommande behovsbedémningar, bedomningssamtal och uppdateringar av
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innehallet i Min vardplan vid nyckeltillfillen i vardprocessen. Virdplanen gor

det lattare att halla samman information och tydligt ange vem som gor vad.

14.3 Aktiva overlamningar

Rekommendation

e Alla 6verlimningar ska vara ”aktiva”.
e Det dr extra viktigt att 6verlimningar mellan olika regioner dr aktiva.

e Patienten bor ha méjlighet att vara delaktig i informationsurval som

overfors.

Under patientens tid i cancervarden férekommer ofta 6verlimningar mellan
olika virdgivare, kliniker, regioner eller primarvarden. Det dr av vikt att
patienten gors delaktig i vilken information som 6verférs. Vilken information
som 6verfors bestims utifran vad som ér viktigt just for denna patient. For att
skapa en sammanhallen vardkedja f6r patienten och de nirstiende ska alla

overlimningar vara “aktiva”.

Aktiv 6verlimning innebir att den som har ansvaret for patienten tar kontakt,
muntligt och skriftligt, med nista instans. Den som aktivt 6verlimnat har
fortsatt ansvar till dess att mottagande instans bekriftat att de tagit kontakt
med patienten, se aven RCC:s webbplats.

14.4 Lopande cancerrehabilitering

Cancerrehabilitering syftar till att férebygga och reducera de fysiska, psykiska,
sociala och existentiella foljderna av en cancersjukdom och dess behandling.
Insatserna ska ge patienten och de nirstaende stéd och férutsittningar fOr att

leva ett sa bra liv som méjligt. Se Nationellt vardprogram for

cancerrchabilitering och Nationellt virdprogram f6r bickencancerrehabilitering.

I rehabiliteringen kan patienten ha nytta av de olika patient- och

nirstaendeforeningarna som finns, sa de bor nimnas, se kapitel 21 Relevanta

lankar.

14.4.1 Aterkommande behovsbeddmning for patienter och
narstaende

Cancerrehabilitering kan vara aktuellt fore, under och efter cancerbehandling,
fran misstanke om cancersjukdom och framat. Behovet av rehabilitering ska
dirfér bedomas regelbundet, och patienten och de nirstiende ska

aterkommande fa information om och st6d i grundliggande rehabilitering och
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egenvard. Patientens Min vardplan ska omfatta cancerrehabilitering. Vissa

rehabiliteringsbehov kan vara livslinga.

Rehabiliteringsinsatserna kan omfatta bade patienter och deras nirstiende,
exempelvis partner, barn, forilder, syskon eller annan person som patienten
anser sig ha nira relation till. Barn har en sirstillning eftersom hilso- och
sjukvarden dr skyldig att ge information och st6d till barn som anhoriga, enligt
5 kap. 7 § hilso- och sjukvirdslagen (2017:30).

14.4.2 Grundlaggande och specialiserad rehabilitering

Det team som ansvarar f6r patientens cancervard ska gora grundliggande
behovsbedomningar och ge grundliggande insatser inom cancerrehabilitering.
Vid mer avancerade behov ska patienten alltid erbjudas insatser fran
professioner med specialistkompetens inom rehabilitering, exempelvis
arbetsterapeut, dietist, fysioterapeut, kurator, psykolog och sexolog. Aven
andra professioner sasom sjukskoterska, likare och tandlikare kan arbeta

specialiserat med cancerrehabilitering.

Cancerrehabiliteringens organisering varierar mellan regionerna. For radgivning
kan den behandlande likaren och kontaktsjukskéterska exempelvis vinda sig
till Regionalt centrum f6r cancerrehabilitering i den egna regionen eller, om

detta saknas, kan annan region kontaktas for rad eller remiss f6r Oppenvard.

14.4.3 Bedomningsinstrument

Strukturerade och aterkommande behovsbedémningar dr grunden i
rehabiliteringsprocessen. Centrala delar 4r bedomningsinstrument och sjilva
bedémningssamtalet som anvands for att, tillsammans med patienten, kartligga
patientens behov och komma 6verens om en gemensam planering. Foljande
bed6mningsinstrument kan anvindas vid kartliggning, behovsbedomning och

samtal: Halsoskattning (f.d. Hilsoskattning for cancerrehabilitering) och

Hantering av dngest (f.d. Distresstermometern).

14.5 Omvardnad

Mer information om symtom och egenvardsrad finns i den nationella

Min vardplan fér Aggstockscancer.
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14.5.1 Fatigue

Rekommendationer

e Informera patienter och nirstiende om cancerrelaterad fatigue.
e Bedom och utvirdera graden av fatigue.

o Overvig ytterligare stdd av arbetsterapeut, dietist, fysioterapeut eller

kurator.

Fatigue ar den trotthet som patienten kan drabbas av 1 samband med
cancersjukdom och behandling. Det dr en pafrestande, thallande, subjektiv
kinsla av fysisk, psykisk, kidnslomissig och kognitiv trotthet eller utmattning
som inte star i proportion till de aktiviteter som patienten nyligen utfort.
Fatigue ar vanligt vid cancerdiagnos och inverkar negativt pa patientens
livskvalitet [160].

Bedém och utvirdera fatigue:

e Upplever du nagon trotthet?

e Hur skulle du uppskatta din trotthet under den senaste veckan pa skalan
0-10 (NRS, numerisk skala)?
e Vid 0-3: Informera om orsak och handlingsstrategier.
e Vid 4-10: Informera om orsak samt utred och behandla eventuella
bakomliggande orsaker.

e Hur paverkar tréttheten dig 1 ditt dagliga liv?

Rad till patient:

e Att forsoka planera aktiviteter till den tid pa dagen da hen har som mest
energi.
e Att prioritera lustfyllda saker som ger energi. Att spara energi till det hen

vill gbra.

e Att var fysiskt aktiv efter egen formaga, hellre kortare pass varje dag 4n
lingre pass mer sillan. Fysisk aktivitet har mest evidens nir det galler sitt
att minska fatigue [161-164].

e Vid behov av vila, att f6rsoka ta flera korta stunder i stillet for en lang.

e Att ta hjilp av andra, och att eventuellt raidgéra med arbetsterapeut eller
tysioterapeut.

Se mer i avsnitt 8.1 i Nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering och pa
www.NCCN.org.
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14.5.2 Fertilitet

Rekommendationer

e [ samband med operation, strilbehandling eller cytostatikabehandling
som kan paverka fertiliteten bor patienter 1 fertil alder erbjudas
radgivning hos en reproduktionsmedicinsk specialist fOr att ta stillning
till mojliga fertilitetsbevarande atgirder.

e Unga patienter som diagnostiseras med icke-epitelial dggstockscancer har
inte alltid funderat pa om de vill ha barn eller inte. Det ar viktigt att ge
dem flera mojligheter att samtala om detta.

e Det ir viktigt att informera om att anvinda preventivmedel under

pagaende behandling.

Studier har visat att cancerorsakad infertilitet kan upplevas som svarare att
acceptera och hantera an infertilitet av andra orsaker. Behovet av tidig
information ar stort, men flera studier har visat att manga patienter inte tycker
att de far tillrackligt med information och stéd [165, 166].

For den framtida bearbetningen 4r det ofta virdefullt om patienten far
mojlighet att diskutera fragan med en fertilitetsklinik fore primarbehandlingen,
dven om fertilitetsbevarande atgirder inte dr méjliga [167]. Patienten ska
informeras om att anvinda preventivmedel under behandlingen och 6 méanader

efterat eftersom den kan paverka fostret negativt.

Se mer gillande fertilitet i kapitel 16 Pertilitet, graviditet och dggstockscancer.

14.5.3 Nutrition

Rekommendationer

e Patientens nutritionsstatus bor bedémas i samband med in- och
utskrivning pa vardavdelning, och vid mottagningsbesok, enligt de
riktlinjer som finns for verksamhetsomradet.

e Alla verksamheter ska ha rutiner f6r att bedéma nutritionsstatus.

e Patienter med nutritionsproblem bor erbjudas kontakt med dietist

eftersom det dr angeldget med tidig bedémning och insats.

Patienter med gynekologisk cancer kan drabbas av nutritionsproblem siasom
nedsatt aptit, smakférandringar, illamaende, diarré och férstoppning i samband
med sjukdom, kirurgi och onkologisk behandling. Detta leder till minskat
matintag och viktférlust. Naringsproblem kan dven bero pa nedsatt
allmintillstand, psykiska faktorer och behandlingsuppligget. Aven munhilsan

kan paverka dtandet, for vissa cytostatika kan paverka slemhinnorna i munnen
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och vissa likemedel kan orsaka muntorrhet, se avsnitt 14.8.1.11

Slemhinnebiverkningar. Orsaken maste utredas och behandlas.

Det dr viktigt att optimera patientens nutritionsstatus infér, under och efter
behandling samt sitta in atgarder for att motverka viktnedgang. Vikt och
niringsintag behover bedémas infor varje fas av behandlingen for att finga
upp riskpatienter. Viktférlust 6ver 10 % for vuxna eller 6ver 5 % for édldre
(6ver 65 ar) under de senaste 6 manaderna ska alltid géra att man

uppmirksammar patientens naringstillstind.

Om patienten har nidgot av nedanstaende finns risk for underniring,
och en atgirdsplan ska upprittas:

e ofrivillig viktforlust

e undervikt, dvs. BMI < 20 f6r vuxna patienter upp till 70 ar och < 22 for
patienter dldre dn 70 ar

e aptitloshet, illamdende och problem att svilja och tugga.

Patienter med nutritionsproblem bor ha kontakt med en dietist.
Lankar f6r mer information:

Nutrition — Utredning i Vardhandboken

Dietister inom onkologi (DIO) har en webbplats med bra rad och information

till personal, patienter och nirstaende.

Avsnitt 9.4 i Nationellt virdprogram fér cancerrehabilitering

14.5.4 Psykosocialt stod

Rekommendation

e Behov av psykosocialt stéd bor bedomas 16pande och dir behov finns,
erbjuda adekvata insatser.
e Unga patienter kan beh6va ett anpassat psykosocialt stod nir det giller

skola, arbete, ekonomi och relation till nirstiende.

Alla professioner i cancervirden behéver kunna samtala om psykisk hélsa och
tidigt fanga upp patienter som behover psykosocialt stod. Vid ett cancerbesked
ar de psykologiska och sociala konsekvenserna ofta lika stora som de fysiska
for patienten, men dven for de nirstiende som ocksa kan behéva stod. Att

stodja nirstiende ar att stodja patienten
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Det psykosociala omhidndertagandet ar viktigt genom hela
behandlingsprocessen och dven efter avslutad behandling. Varje patient bor
kontinuerligt bedémas och erbjudas psykosocialt stéd vid behov. Insatser kan

ske genom kontaktsjukskoterska, kurator etc.

Svir sjukdom kan fa férédande sociala och ekonomiska konsekvenser. Manga
beh6ver information om sina samhilleliga rittigheter, bade patienter och

nirstiende. Vid behov av utdkat stéd, férmedla kontakt med kuratot.

Minga kvinnor med icke-epitelial dggstockscancer kinner sig ofta ensamma
eftersom diagnosen ér ovanlig och kunskapen ofta bristfillig, dven bland
vardpersonal. Sjukdomen drabbar 1 regel unga kvinnor som kan ha andra
behov in dldre patienter, och de behover ett anpassat psykosocialt stod nir det

giller skola, arbete, ekonomi och relation till nérstiende.

Diagnosspecifika patientféreningarna kan vara ett stod den drabbade. Det

finns ocksa sirskilda féreningar som riktar sig till unga vuxna.

Ung Cancer ar en ideell organisation f6r unga vuxna som sjilva drabbats eller
lever niara nagon som drabbats av cancer. Syftet dr att ge medlemmarna
psykosocialt stéd och fylla det glapp som uppstir mellan livet pa sjukhuset och
livet utanfér. Organisationen arbetar for att forbéttra unga vuxna
cancerdrabbades levnadssituation och ge de bista méjliga forutsittningar bade
under och efter sjukdomstiden. Ett sitt dr att skapa motesplatser dar
cancerpatienter och narstaende kan triffa andra i liknade situation, bade pa

internet och 1 verkliga livet.

Aven andra féreningar kan ha stéd riktat mot yngre drabbade, se avsnitt

Kapitel 21 Relevanta linkar.

For fordjupning se kapitel 10 i Nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering.

14.5.5 Sexuell halsa

Rekommendationer

e Den behandlande likaren och kontaktsjukskéterskan bor informera om
behandlingens inverkan pa sexualitet och sexuell funktion innan
behandlingen startar.

e Informationen bor ges tidigt, for att underlitta vidare radgivning och
torebygga sexuell dysfunktion. Det dr nédvindigt att dessa patienter har
tillgang till sexologisk kompetens eller sexolog.

77


https://ungcancer.se/
https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/psykiska-insatsomraden/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzozNTMwOWVmMDVlMjBkYzRlNjU3YjNkNjIwYmFkZDY4ODo2OjVlMmE6NDFkYzkxMGJkMWJjMDc0YjI3OGVkZTVkNjlmZTFmYTM5M2I5YzQxYjVkMzZhNmUyZTRjNjE4MjRhOGZjNWFjMjpwOlQ6Tg

REGIONALA CANCERCENTRUM

Det sexuella behovet upphér inte i och med en allvarlig sjukdom, men det kan
férindras. Sjukdomen och behandlingen kan ge kroppsliga forindringar som
paverkar sjilvbilden, sjalvfortroendet och den sexuella hilsan, vilket i sin tur
kan paverka 1 individens liv, samliv, arbete och sociala kontakter [168].
Sexualiteten kan dven paverkas av psykologiska skil, med nedsatt sensibilitet,
lubrikation och minskad lust [169].

Sexuell dysfunktion, nir man upplever en konstant nedsatt formaga och att
den sexuella funktionen péaverkas negativt och skapar lidande. Det ar ofta
férenat med tabun och kinslan av att misslyckas och vara onormal. Bade
kirurgisk och medicinsk behandling kan ge biverkningar som paverkar den
sexuella hélsan. Manga patienter kdnner ocksa att detta ir ingenting man talar
om inom sjukvarden. Den som virdar patienten bor vara lyhérd och
nirvarande for patientens behov, samt sjilv ta upp dessa fragor och bjuda in
till samtal [170].

14.5.5.1 Samtal om sexualitet

Det ir viktigt att se kvinnan i sitt sociala sammanhang for att forsta vilka rad
och vilken information hon kan bli hjilpt av. Samtalet kring sexualitet behéver
inte vara svart om man dr van att stilla dessa fragor. Att tidigt i behandlingen
visa en 6ppenhet kring fraigor om sexuell funktion gor det littare f6r patienten

att vid senare dysfunktioner vaga ta upp fragan [171].

PLISSIT-modellen 4r en rekommenderad samtalsmetod som anvinds brett
inom olika medicinska sjukdomar. Modellen dr utvecklad f6r samtal med
patienter om sexualitet. Den har visat sig vara effektiv, enkel och anvindbar

vid samtal rérande sexuell hilsa [172].
Modellen PLISSIT star for:

P — permission, tillatelse (niva 1)
LI — limited information, begrinsad information (niva 2)
SS — specific suggestions, specifika forslag (niva 3)

IT — intensive therapy, intensiv terapi (niva 4)

Vid uttalade sexuella besvar bor patienten erbjudas kontakt med klinisk
sexolog. Om barnmorska med kompetens inom gynekologisk cancer finns kan

det vara ett alternativ att remittera till.

Bade patienten och hennes eventuella partner behéver information om tinkbar
sexuell paverkan pga. sjukdom och behandling [173]. Att tinka pa ar att manga

patienter dr unga och har kanske inte haft ett sexuellt umginge. Det kan ocksa
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vara svart att inleda ett sexuellt férhillande nar man ér eller har varit sjuk.

Det ir viktigt att erbjuda enskilt samtal utan nirstaende narvarande.

De som tidigare har haft ett fungerande sexliv aterfar i stérre utstrickning ett

fungerande sexliv dven efter behandling [174].
Fordjupning:

Avsnitt 9.5.1 Sexuell hilsa i Nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering

Kapitel 7 i Nationellt vardprogram fér backencancerrehabilitering

14.5.6 Smarta

Rekommendation

e Still regelbundet fragor om smiirta till alla patienter med cancersjukdom.

e Be patienten f6ra smirtdagbok, eftersom det kan hjilpa bade patient och

likare att anpassa smartbehandlingen.
e Sikerstill att patienten foljer likemedelsordinationen.

e [6lj upp medicinering och biverkningar.

Smirta ar ett vanligt symtom vid cancer. Om smartan uppticks och
diagnostiseras tidigt 6kar méjligheten for patienten att tolerera och fullfélja
behandlingen och uppritthalla optimal fysisk aktivitet.

Patienter med cancer bor smartbedomas 1 varje kontakt med sjukvarden. Efter
smirtbedémning erbjuds behandling for att lindra och férebygga smirta. All
behandling ska viljas i samrad mellan patienten och vardteamet, med
fortlopande utvirdering av effekt och biverkningar. Smartlindringen anpassas
individuellt och dokumenteras i patientens journal enligt visuell analog skala
(VAS) eller NRS [175]. Om patientens skattning enligt VAS eller NRS ér > 4
b6r man anvinda ett utvidgat validerat bedomningshjilpmedel, se Skalor f6r

smiartskattning (Virdhandboken).

Se avsnitt 8.6 Smirta i Nationellt vardprogram fér cancerrehabilitering.

14.6 Prehabilitering

Cancerprehabilitering kan definieras som en sammanhingande vardprocess
mellan diagnos och behandlingsstart som omfattar fysiska och psykologiska
bedémningar for att faststilla ett funktionellt utgangsstatus, identifiera
funktionsnedsittningar och erbjuda malinriktade atgirder for att forbittra
patientens hilsa och minska férekomsten och svarighetsgraden av

komplikationer.
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Det finns ett vixande vetenskapligt stéd for interventioner till
nydiagnostiserade cancerpatienter infor behandlingsstart, for att optimera deras
hilsa och sjukdomsprognos. Studier tyder pa att ett multimodalt
torhallningssatt med bade fysiska och psykologiska interventioner kan vara mer
effektivt dn enbart det ena eller det andra, men mer forskning behovs for att
utvirdera vilka som dr de mest effektiva prehabiliteringsinterventionerna och
kombinationerna [176, 177].

14.7 Omvardnad vid kirurgisk behandling

14.7.1 Preoperativ omvardnad

Patienter som planeras for kirurgisk primarbehandling vid gynekologisk cancer
bor fa utforlig information i samarbete med kontaktsjukskoterskan och den
behandlande likaren. Informationen ska omfatta den planerade operationen,
pre- och operativa forberedelser och den postoperativa varden med bland
annat mobilisering, smartlindring, nutrition, elimination, hormonella
térindringar och sexuell hilsa. Om patienten kan fa postoperativt lymflickage
behover man forklara det. Hinsyn behover tas till patientens individuella
behov. Malet ir att skapa trygghet, minska oro och vara ett stod f6r patienten
och de nirstiende. Informationen boér ges bade skriftligt och muntligt.

Finns minderariga barn i familjen maste detta uppmirksammas och

dokumenteras i journalen.

Om patienten ar i fertil alder b6r man fraga om hon 6nskar barn och vilka
tankar hon har om fertilitet. Patienten bor erbjudas kontakt med en

fertilitetsmottagning tidigt i vardforloppet.

14.7.1.1 Tobak och alkohol

Patienten bor informeras om hur tobak, alkohol och andra droger paverkar
kroppen i samband med kirurgiska ingrepp. Patienten bor erbjudas hjilp att
sluta roka och/eller avstd alkohol [178] inf6r operationen [179].

14.7.1.2 Fysisk aktivitet

Systematiska Gversikter visar att preoperativ fysisk traning har goda effekter pa
postoperativa utfallsmatt sisom Okad livskvalitet, kortare vardtid och firre
lungkomplikationer [180-184]. Sikerstill att patienten har fatt tydlig
information om hur patienten kan férbereda sig infér kommande operation

genom att Oka den fysiska aktiviteten innan operation.
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14.7.1.3 Nutrition

Infor planerad kirurgi dr det viktigt att bedéma patientens nutritionsstatus,
eftersom underniring i samband med kirurgi ar en oberoende riskfaktor f6r

komplikationer, férsimrat immunforsvar, lang vardtid och 6kad dodlighet

[185].

Se vidare gillande ERAS i bilaga 7 i Nationellt virdprogram Aggstockscancer
epitelial.

b)

Se vidare i kapitel 7 Prehabilitering 1 Nationellt vardprogram f6r

cancerrehabilitering.

14.7.2 Postoperativ omvardnad

Omfattningen av det kirurgiska ingreppet styr vilka omvardnadsatgirder som

blir aktuella f6r patienten. Folj lokala anvisningar.

Patienten bor dta ndgot kort tid efter operationen (inom 2—24 timmar beroende
pa ingreppets art) eftersom det ger snabbare dterhimtning av tarmfunktionen
utan risk f6r anastomoslickage samt firre infektioner, kortare vardtider och
ligre dodlighet. Midngden mat bor anpassas till patientens situation och alder
och ingreppets art [180].

Det finns riktlinjer f6r smartbehandling och behandling av 6vriga vanliga
postkirurgiska symtom, se ERAS (International validation of Enhanced

Recovery After Surgery Society guidelines on enhanced recovery for

aynecologic surgety) [1806] och Nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering.

I samband med utskrivning bor patienten fa muntlig och skriftlig information
om férhallningssitt och restriktioner efter operation, smirtlindring, férvintade
symtom och besvir samt vilka symtom som tyder pa komplikation och nir det
ar dags for uppfoljning. Vid iatrogen menopaus, da bada ovarierna opererats
bort i fertil alder, kan hormonsubstitution vara aktuellt, se kapitel 13
Understédjande vird.

14.7.2.1 Uppfoljningssamtal

Kontaktsjukskoterskan bor f6lja upp patienten ett par dagar efter hemkomsten
for att se om hon har ndgra kvarvarande postoperativa symtom. Samtalet bor

omfatta:
e mobilisering

e tarmfunktion

e Dblasfunktion
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e vaginala blodningar eller flytningar
e lymfsvullnad eller lymflickage

e nutrition

® smarta

e sirets utseende och likning

e feber eller tecken pa infektion

e trombosprofylax

e psykosocial hilsa

e sexuell halsa.

14.8 Omvardnad vid onkologisk behandling

14.8.1 Cytostatikabehandling

Information om olika cytostatikaregimer och biverkningar finns i nationella
regimbiblioteket. Hir beskrivs olika generella biverkningar och
rekommendationer om hur de ska hanteras. Referenserna i detta kapitel giller

Regimbiblioteket, om inget annat anges.

For egenvardsrad nar det galler biverkningar finns mer att ldsa i Min vardplan

Agostockscancer.

14.8.1.1 Benmargspaverkan

Benmairgen paverkas vid cytostatikabehandling och risken for laga blodvirden
Okar. Patientens blodvirden ska dirfor kontrolleras kontinuerligt. Informera

patienten om symtom vid anemi.

Rad till patient:

e Att kontakta sjukvirden vid feber 6ver 38 °C och/eller frossa eller andra

tecken pa infektion.

e Att kontakta sjukvarden vid ndsblédning, tandkottsblodning eller annan

blédning som inte gar att stoppa (symtom pa trombocytopeni).

e Att undvika infekterade personer och folksamlingar de dagar da

leukocytnivaerna beraknas vara som lagst.

14.8.1.2 Fatigue

Fatigue ar en vanlig biverkan vid cytostatikabehandling.

Det kommer fler och fler studier som visar pa goda resultat av trining under

cytostatikabehandling. De patienterna klarar behandlingen battre och har
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mindre besvir av biverkningar som fatigue. De studier som finns dr mest pa
patienter med brostcancer, men bor dven kunna vara applicerbara pa patienter
med gynekologisk cancer. Fler studier kridvs dock pa denna grupp [171, 187,
188],

Las mer 1 avsnitt 14.5.1 Fatigue.

14.8.1.3 Hosta och andnod

Bleomycinbehandling kan ge upphov till hosta och andnéd. Uppmana

patienten att beritta om dessa symtom uppkommer.

14.8.1.4 Hud och naglar

Cytostatikabehandling kan ge hudbesvir och skéra naglar. Patienten bor
informeras om sitt att férebygga symtomen. Bleomycin kan aven ge upphov

till lingvarig men 6vergaende hyperpigmentering eller missfirgning av huden.

Rad till patient:

e Att undvik solljus i férsta hand,annars tickande klider och
solskyddsmedel.

e Att inspektera huden regelbundet och rapportera nytillkomna

férindringar.

e Att tvitta huden varsamt med oparfymerad tval eller barnolja och sedan

smorja med mjukgorande kram.

e Att anviand handskar vid arbete som dr smutsigt eller sliter pa

naglarna, exempelvis diskning och tridgardsarbete.

e Att pensla nagelbanden med olja eller mjukgorande kram.

14.8.1.5 Haravfall (alopeci)

Haravfall (alopeci) dr en biverkan vid vissa cytostatikaregimer, se nationella
regimbiblioteket, och f6r manga patienter ir det den svaraste biverkningen.
De flesta tappar all kroppsbeharing gradvis efter den férsta behandlingen, men
tillstandet 4r temporirt och haret vixer ut igen efter avslutad
cytostatikabehandling. Kontaktsjukskoterskan bor forbereda patienten pa
haravfall och ge rad och stéd [189].
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Rad till patient:

e Att uppmana patienten att bestilla peruk innan haravfallet borjar, och ge

rad om vart hon kan vinda sig.
e Att informera patienten om att
— det kan gora ont eller klia i hiarbotten nar haret lossnar
— haret kan fa annan struktur och firg nir det vixer ut.
e Tipsa patienten om att

— raka av sig haret eller klippa det kort innan det borjar falla, eftersom det

kan ge en kinsla av kontroll

— ldgga en kompress eller sil 6ver avloppet i duschen for att minska risken

for stopp.

14.8.1.6 Horsel

Cisplatin (cytostatika) kan ge horselskador. Patienten ska uppmanas att beratta
om hon far 6ronsusningar, pipljud eller férsimrad horsel. Audiogram bor

utféras vid sidana symtom.

14.8.1.7 lllamaende

Rekommendationer

e Utfor en individuell riskbedomning infor cytostatikabehandling.
e Informera om antiemetikabehandling.

e Utvirdera insatt antiemetikabehandling infor nésta kur och justera vid
behov.

Ilamaende dr en av de vanligaste biverkningarna vid cytostatikabehandling, sa
inf6r behandlingsstart ska patienten informeras om antiemetikabehandling.
Kontaktsjukskoterskan eller den ansvariga sjukskoterskan bor ocksa bedoma
risken for illamaende i samband med behandlingen [190]. Risk f6r illamaende 1
samband med behandling paverkas av flera faktorer, ex. val av behandling,

alder och kon. Anvand stoddokumentetAntiemetika vuxen Nationella

regimbiblioteket — stoddokument. Dokumentet ger vigledning gillande

riskbedomning och behandlingsstrategi.

Insatt antiemetikabehandling ska utvirderas infér nasta kur, och justeras vid
behov.
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Rad till patient:

Att folja schemat med ordinerad antiemetika.
Att 4ta mindre maltider, men oftare.

Ata nagot litet exempelvis, kex eller rostat bréd innan du kliver upp pa

morgonen.
Att dricka rikligt men mellan maltiderna.
Att f6rsoka med kall och salt mat om det édr besvirligt med varm mat.

Att undvika matlagning som ger matos; att hellre dta kokt eller kall mat

an stekt.
Att vidra fore maltiden.
Att undvika starka dofter och starkt kryddad mat eller alltfor fet mat.

Att undvika favoritmaten vid illamiende for att den senare inte ska

forknippas med illamaendet.
Att testa att dricka kolsyrat vatten, vissa tycker att det hjilper.

Att kontrollera vikten regelbundet.

En dietist kan ge ytterligare rad och eventuellt férskriva niringsdrycker.

14.8.1.8 Kognitiv paverkan

Rekommendation

Informera patienten och de nirstiende om att kognitiv paverkan kan

vara en biverkning av sjukdom och behandling.

Studier har visat att 75 % av de patienter som behandlats med

kombinationscytostatika upplevt kognitiva storningar under eller efter

behandlingen [191]. For 35 % kvarstod denna biverkning i flera méanader eller

ar efter avslutad behandling. Dessa kognitiva forindringar dr ofta subtila och

ror olika omraden av kognitionen, sisom:

e simre formaga att komma ihag och bearbeta ny information, bade muntlig
och skriftlig

e simre formaga att planera

e forsimrad mental uthallighet

e gvarare att fokusera

e Jattare att distraheras av konkurrerande stimuli

e simre reaktionsformaga.
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Den 6kade frisittningen av cytokiner har en neurotoxisk effekt och férmodas
vara en av de faktorer som leder till kognitiv paverkan [192], men sinkta nivaer
av 6strogen kan ocksa paverka kognitionen. Riskfaktorer for att utveckla
kognitiva problem tros vara en genetiskt simre férméga att skydda cellerna

mot giftiga imnen och simre férmaga att reparera DNA-skador.

Det har tidigare antagits att de flesta cytostatika inte passerar blod- och
hjirnbarridren. Senare studier med PET har dock visat detekterbara halter av

exempelvis cisplatin och paklitaxel i hjarnan efter intravends administrering.

Det finns ingen evidens for atgirder som kan minska den kognitiva paverkan
av cytostatika. Det ar dock viktigt att informera patienten och de nirstiende
om att denna biverkning kan uppsta och att den oftast dr reversibel.

Rad till patient:

e Att féra minnesanteckningar pa lappar eller i mobilen, och bocka av

utférda uppgifter.

e Att aterberitta det som sdgs for att kontrollera att informationen ar ratt

uppfattad.
e Att be andra upprepa informationen flera ganger.

e Att stimulera tankeverksamheten genom till exempel korsord och

sudoku.

e Att vara fysiskt aktiv.

14.8.1.9 Muskelsmarta och ledviérk

Muskel och ledvark upptrider efter behandling med viss typ av cytostatika
(frimst paklitaxel). Symtomen kommer oftast 2-3 dagar efter behandling och
kan kvarsta 1 upp till en vecka. Virken édr 6vergaende och intensiteten ar
individuell. Den kan oftast lindras med analgetika, som girna kan tas

forebyggande for bist effekt.

14.8.1.10Perifera neuropatier

Rekommendationer

e Vid behandling med cancerlikemedel som orsaka neuropati bor
patienten informeras om risken fér bade neuropati och

neuropatirelaterad smarta.
e Fysisk aktivitet under behandlingen bér rekommenderas (+).

e Vid smirta b6r man préva lindrande likemedelsbehandling (+).
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Neuropatier kan upptrida i form av stickningar, domningar och kinselbortfall i
tingrar, tar och fotter. Vanligtvis 4r symtomen Overgiende, men en del

patienter har kvar symtomen dven efter avslutad behandling.

I dagslaget finns inga kinda effektiva behandlingar att erbjuda, men vid
smirtsamma neuropatier kan man overviaga medicinsk behandling med

exempelvis duloxetin [193].
Fordjupning:

Stéddokument Cytostatikaorsakad perifier neuropati, pa RCC:s webbplats.

Rad till patient:

e Att regelbundet underscka hinder och fotter for kinselnedsittning.
e Att anvinda handskar eller vantar vid koldkanslighet.

e Attanvianda bekvima och stabila skor.

e Att anvianda giangstavar vid balanssvarigheter.

e Att smorja hinder och fotter med mjukgorande kram.

e Att vid besvir, tala med likare eller kontaktsjukskoterska.

e Att ta hjilp av en fysioterapeut eller arbetsterapeut.

14.8.1.11 Slemhinnebiverkningar

Rekommendationer

e Informera patienten och de nirstiende om slemhinnebiverkningar som

kan férekomma i mun, 6gon och vaginalslemhinna.

e Bedom och utvirdera slemhinnebiverkningarna.

Slemhinnor i exempelvis nidsa, mun och 6gon samt vaginalslemhinna ér sarskilt
kansliga for cytostatikabehandling. Sar och irritationer uppstar latt dér

slemhinnorna inte hinner nybildas tillrickligt snabbt.

Svamp kan blossa upp och handliggs da utifran symtom, féretridelsevis via
peroral administrering nér lakemedel 4r indicerade (antimykolytika eller

antivirala medel).
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Rad till patient:

e Att vara extra noga med munhygienen under behandlingsperioden for att

férebygga, behandla och lindra besvir.

e Att undvika tandlagningsarbeten och besck hos tandhygienist pga. risken

tor infektioner och blédningar.
e Att undvika tval i underlivet f6r att forhindra uttorkning.

e Att Anvinda 6strogenkrim, mjukgorande krim eller olja mot torr

vaginalslemhinna.
e Att anvinda glidmedel vid sexuell aktivitet.

Mer information om handldggning av mukosit sekundart till cancerbehandling

finns 1 en sammanfattande 6versiktsartikel av Elad et al. [194, 195].

14.8.1.12 Smakforandringar

Vissa cytostatika, men dven svamp i munnen, kan ge smakforindringar.
Smaken kan férdndras pa olika sitt, och en del upplever exempelvis att allt
smakar metall. Patienten ska informeras om att detta f6rekommer och att
kosten kan beh6va anpassas. Smakforandringar kan ocksa ge minskad aptit

med viktnedging som foljd.
Fordjupning:

Mat vid cancer (1177.se)

Dietister inom onkologi: Rad vid smak och luktférindringar (pdf)

14.8.1.13Tarmpaverkan eller risk for tarmpaverkan

Rekommendationer

e Infor cancerbehandling bor man dokumentera uppgifter om patientens
tarmfunktion och eventuella besvir.

e Patienten bor informeras muntligt och skriftligt om risken f6r stérd
tarmfunktion i samband med cancerbehandling samt om

rekommenderad behandling.

Minga cancerpatienter far férstoppning pa grund av minskad fysisk aktivitet,
torindrad kost, smirta, cancerbehandling eller annan likemedelsbehandling.
Forstoppning vid cytostatikabehandling édr oftast en sidoeffekt av
antiemetikabehandlingen. Patienten bor informeras om sitt att minska risken

tor forstoppning och diarré.
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Rad till patient:

e Att dricka mycket.

e Att ata en fiberrik kost.

e Att vara fysiskt aktiv.

e Att ta ordinerade bulk- och laxermedel de forsta dagarna efter

behandling eller tills avforingen har kommit 1 gang.

Se mer i Vardhandboken — Atgirder vid férstoppning.

Det finns alltid risk for ileus (tarmstopp/tarmvred) i samband med sjukdom
och behandling. Tecken pa detta ir akut insattande kolikartad buksmiirta 1
intervaller, illaméende, krikning och/eller utebliven gasavgang, utebliven
avforing. Subileus med nedsatt tarmpassage, kan ge likartade symtom med
illamdende, krikning och utebliven avféring. Alla patienten bor vara
informerade om att s6ka kontakt med varden f6r bedéomning vid dessa

symtom.
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KAPITEL 15
Egenvard

Rekommendationer

e Patienten bor rekommenderas att avsta fran rokning och att vara
uppmirksam pa sina alkoholvanor.

e Hgenvirdsrad till patienter finns samlade 1 ”Min vardplan”.

15.1 Levnadsvanor

Patientens levnadsvanor (tobaksbruk, alkoholbruk, fysisk aktivitet och
matvanor) samt nutritionsstatus bor identifieras och bedémas regelbundet fran
diagnosbeskedet till uppfoljning. En del ohilsosamma levnadsvanor kan
paverka behandlingen, exempelvis ge negativ effekt eller interaktion med

medicinsk eller kirurgisk behandling.

I bedémningen boér man ocksa avgéra om stod fOr att fordndra levnadsvanorna
ingar 1 behandling och rehabilitering samt om levnadsvanorna innebar en risk

for att patienten ska aterinsjukna eller insjukna i andra sjukdomar.

Patientens levnadsvanor och dtgirder vid ohilsosamma levnadsvanor bor
dokumenteras i patientens journal, enligt regionens rutin f6r dokumentation av

levnadsvanor.

Se dven Nationellt vardprogram for cancerrehabilitering och information om

Levnadsvanor pa 1177 £6r virdpersonal.

Nationella riktlinjer - utvardering - sjukdomsforebyggande metoder -

Rekommendationer, bedémningar och sammanfattning dr anvindbara dven

under cancerbehandlingen. De innehéller kunskaps- och beslutsstod i motet

med patienten och rekommendationer om olika typer av radgivning.

15.1.1 Rokning

Om patienten dr rékare bor vardpersonalen informera om rokningens negativa
effekter vid operation och stralbehandling, och hinvisa patienten till
rokavvinjning via primirvarden eller den specialiserade viarden som kan ge

hjalp med rokstopp.

Se Nationellt virdprogram vid ohidlsosamma levnadsvanor.
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15.1.2 Alkohol

Vardpersonalen bor rekommendera patienten att vara uppmarksam pa sina
alkoholvanor under alla typer av cancerbehandling. Alkohol kan 6ka risken f6r

komplikationer och biverkningar.
Se Nationellt vardprogram vid ohilsosamma levnadsvanor.

15.1.3 Fysisk aktivitet

Virdpersonalen bor rekommendera patienter som har eller haft cancer att f6lja
de rekommendationer om fysisk aktivitet som giller for friska individer. Dock

bor aktiviteten anpassas till individens forutsittningar.

Se Nationellt vardprogram vid ohalsosamma levnadsvanor.

15.2 Komplementar och integrativ medicin

Manga personer med cancer anvinder metoder som inte tillhandahalls inom
den vanliga hilso- och sjukvirden (komplementir medicin). I regel sker denna
anvindning i egenvardssyfte for forbattrat vilmaende och symtomlindring.

I och med 6kande forskning pa omradet integreras en del av de
komplementirmedicinska metoderna allt mer inom cancervarden (integrativ
medicin). Grinsen mellan komplementir- och integrativ medicin (KIM) ar
flytande. Studier visar att tva av tre patienter som anvinder komplementir
medicin inte pratar om detta med cancervarden, trots att majoriteten av
patienter vill kunna diskutera detta [196, 197]. Det kommer allt fler
forskningsresultat om specifika metoders kliniska effekter och risker. For att
mota patienters behov och virna om patientsikerheten behéver cancervarden
kunna bemota fragor om komplementir och integrativ medicin (KIM) och ge

situationsanpassade rad.

Vardpersonalen bor informera patienten om att komplementar och integrativ

medicin kan paverka effekterna av cancerlikemedel [198, 199].

Se mer i kapitel 14 i Nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering.
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KAPITEL 16

Fertilitet, graviditet och
aggstockscancer

16.1 Fertilitetsbevarande kirurgi

Fertilitetsbevarande kirurgi dr standardbehandling f6r germinalcellstumérer

dven for avancerade stadier [75, 200, 201].

Konservativ kirurgi diar man sparar livmodern och det kontralaterala ovariet
anses vara en siker behandling vid konsstrings- och stromacellstumorer 1
stadium IA, men rekommenderas inte f6r mer avancerade stadier. I utvalda
och vilinformerade fall dr konservativ behandling méjlig hos unga kvinnor i
stadium IC med anledning av den laga aterfallsrisken 1 denna undergrupp. Vid
stadium I B eller recidiv pa den kvarvarande dggstocken kan uterussparande
ingrepp vara en mojlighet f6r embryo- eller dggdonation i framtiden. Vid
behov bor kontakt med fertilitetsklinik eller reproduktionsspecialist tas.

Kunskapslaget bygger pa sma retrospektiva studier och ska tolkas med
torsiktighet [70, 89, 90]. Utredning av karyotyp bor 6vervigas frimst hos
kvinnor med dysgerminom, for att utesluta genetiska avvikelser [202]. Pga. risk
tor gonadoblastom och dysgerminom, om dysgenisk gonad, ESGO-SIOPE
guidelines rekommenderar bilateralt salpingooforektomi. Om initialt
tumoreresektion, rekommenderas reoperation med borttagning av hela
ovarium [115]. I dessa fall kan man spara uterus f6r mojlighet till embryo eller
aggdonation i framtiden. . Bilateralt salpingooforektomi med besparing av

uterus paverkar inte 6verlevnaden [97].

16.2 Fertilitetsbevarande atgarder

Unga kvinnor som har genomgatt fertilitetsbevarande kirurgi, bor, dven om det
inte foreligger behov av adjuvant behandling, erbjudas remiss till ett
Reproduktion Medicinskt Centrum f6r radgivning avseende
fertilitetsbevarande atgarder, oavsett partnerstatus. Parallellt med utvecklingen
av nya behandlingar for assisterad befruktning har utvecklingen av nya metoder
for att, med bibehallen funktionalitet, frysa dggceller, embryon och

dggstocksvivnad varit central.
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e Nedfrysning av oocyter (obefruktade dgg) eller embryon (befruktade dgg)
ger med dagens vitrifieringsteknik likartad mojlighet till senare graviditet.
Owariell hyperstimulering med dggskord och frysférvaring av oocyter ar
idag den etablerade fertilitetsbevarande tekniken. Numera innebar
ingreppet ingen pataglig fordrojning av cancerbehandlingens borjan. Ett
behandlingsforlopp tar 2 till 3 veckor.

e Kiryopreservering av aggstocksvavnad for senare retransplantation
besparar mer dn 95 % av endokrina funktionen och har en ca 28 %
graviditetsutfall, och kan vara en mojlighet f6r unga patienter (< 35 ir)
nir behov av snarast behandlingsstart foreligger. For patienter 6ver 35 ar,
ar graviditetsutfaller runt 18 % [203]. Reimplantation av dggstocksvivnad
fran det tumorbirande ovariet kan innebira en risk for aterinférande av

maligna celler och rekommenderas inte.

16.3 Fertilitet efter cytostatikabehandling

Faktaruta

For patienter i fertil alder som har genomgatt fertilitetsbevarande
kirurgi:

e Risken for permanent ovariell svikt och infertilitet efter
cytostatikabehandling 6kar med aldern. Risken borjar 6ka fran 30 ars
alder och ir stor hos kvinnor 6ver 40 ar.

e Unga kvinnor < 30 ar, som far platinumbaserad cytostatikabehandling
far vanligen temporir amenorré.

e Ovarialfunktion, regelbundna menstruationer och fertilitet aterkommer
hos de flesta inom ett dr efter avslutat cytostatikabehandling men
menstruationer garanterar inte agglossningar.

e Mainga av kvinnor som erhallit cytostatika kan bli gravida utan assistans
eller med ovariell stimulering eller IVE.

e Man kan ge profylax mot ovariell svikt under cytostatikabehandlingen
med ovulationshimmande p-piller av kombinationstyp eller GnRH-
agonister, men vardet 4r inte bevisat.

e Fertila patienter rekommenderas att anvinda preventivmedel under och

till och med 6 manader efter avslutat cytostatikabehandling.

Rekommendationer:

e F6r maligna germinalcellstumorer ar risken for dterfall storst de forsta
2 aren efter diagnos varfér en individuell bedémning och

graviditetsplanering utifrin patientens alder rekommenderas. For unga
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kvinnor med manga fertila ar framfor sig rekommenderas att inte bli
gravida under de forsta 2 aren efter diagnos eftersom risken for dterfall
ar storst da. I bedomningen bér man viga in patientens alder och
onskemal. Under dessa tva ar kan ddremot fertilitetsbevarande
atgird/dggfrys goras, helst 6 manader efter avslutat
cytostatikabehandling [204].

For mer detaljerad information, se bilaga 3 i Nationellt vardprogram

Agostockscancer, epitelial.

Cisplatinbaserad cytostatika betraktas som mattligt gonadotoxiskt, men regimer
som anvinds vid maligna germinalcellstumérer brukar generellt innebira goda
chanser till framtida barnaf6édande. Manga patienter slutar att menstruera under
cytostatikabehandlingen, men ovulationerna aterkommer hos 85-95 % av
patienterna, med hogre risk f6r amenorré med stigande alder [205]. For att
minska risken f6r gonadotoxicitet och dggstockssvikt kan dggstockssuppression
med GnRH-agonister anvindas [206], men det dr osakert om detta paverkar
fertiliteten. Kontroll av AMH kan goras for att utvirdera dggstocksfunktionen
efter avslutad cytostatikabehandling. [202]. M6jligheten till graviditet och att
toda ett friskt barn dr god: minst 75 % av kvinnor som férsokt bli gravida har
lyckats [121, 205], och infertilitetsfrekvensen ar jamfoérbar med kvinnor som

inte genomgitt cancerbehandling [122].

16.4 Cancer under graviditet

Se St6ddokument f6r cancer under graviditet och Nationellt vardprogram

Agostockscancer, epitelial, kapitel 14.
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KAPITEL 17
Palliativ vard och

insatser

I de fall sjukdomen inte ir botbar behéver palliativa vardbehov
uppmirksammas tidigt, redan parallellt med att sjukdomsbromsande
behandling ges. Symtomlindring och livskvalitet samt nérstiendestdd har hég
prioritet. Samtal vid allvarlig sjukdom ir ett verktyg for att tidigt identifiera
patientens 6nskemal, prioriteringar och behov. Om svara fysisk, psykiska,
sociala eller existentiella behov féreligger bor kontakt tas med den
specialiserade palliativa varden. Samverkan mellan olika personalkategorier och

vardgivare dr nddvindigt.

Se Nationellt vardprogram for palliativ vard.
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KAPITEL 18

Underlag for
nivastrukturering

Diagnoserna inom gruppen icke-epiteliala dggstockscancer dr ovanliga eller
mycket ovanliga och bor handldggas pa eller i samrad med
universitetssjukhusen. Dirfor finns mojlighet att gemensamt presentera och
diskutera fall pa MDK genom de lokala regionala MDK och om det beh6vs
ytterligare konsultation diskutera fallen pa internationell MDK inom
europeiska referensnitverken for sillsynta tillstind, EURACAN G2, se kapitel
10 Multidisciplinir konferens (MDK).
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KAPITEL 19
Kvalitetsregister och

indikatorer

De nationella kvalitetsindikatorer som foreslas ska stodja kvalitetsjimforelser,
sikerhets- och forbittringsarbete och forskning och utveckling. Indikatorerna
bor avspegla de sex perspektiv som ryms inom begreppet god vard, det vill
siaga varden ska vara kunskapsbaserad och dndamalsenlig, siker,
patientfokuserad, effektiv och jamlik samt ges i rimlig tid. Det bor finnas med
namngiven kontaktsjukskoterska, uppdaterad vardplan och patientrapporterade
matt som indikatorer och variabler i kvalitetsregistret. For ovrigt hianvisas till

Nationella vardprogrammet f6r dggstockscancer.

Svenska kvalitetsregistret f6r gynekologisk cancer (SQRGC) innefattar de fyra
gynekologiska cancersjukdomarna, diribland dggstockscancer som omfattar
ovarial-, tubar- och peritonealcancer samt cancer abdominis eller pelvis. Aven
borderlinetumorer ingar. Registreringen startade med prospektiv registrering
2008 med varierande uppstart 1 de olika regionerna 1 Sverige. I dag deltar alla
regioner 1 registreringen och SQRGC styrs av en nationell styrgrupp i
samarbete med RCC Vist. Information och dokumentation om SQRGC, t.ex.
styrdokument, variabellista, interaktiva rapporter och arsrapporter, finns pa
RCC:s webbplats.

Nir ett nytt fall av dggstockscancer anmails 1 SQRGC via INCA-plattformen

tas informationen omhand av en monitor pa RCC som identifierar och
kontrollerar data och direfter kopplar dem till en post i Cancerregistret.

Om data saknas eller dr felaktiga skickas uppgifterna tillbaka till rapportoren,
vanligtvis den gynekolog som utfor den tumorkirurgiska operationen eller
diagnostiken. Nir en patolog anmiler ett cancerfall i Cancerregistret
kontrollerar monitorerna att det finns en anmalan i SQRGC. Om inte skickas

en paminnelse 1 SQRGC att inkludera och anmiila fallet i kvalitetsregistret.

Via INCA-systemet gors en tickningskontroll gentemot Cancerregistret, och
data analyseras i samrad med statistisk expertis, i fOrsta hand fran RCC Viist.
Anvindare kan se avidentifierade data for landet och identifierade data f6r den

egna enheten.
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Det finns 10 formulir och flikar i SQRGC:

e Anmilan (cancerregistreringsblankett)
o Kirurgi

e Kirurgisk komplikation

e [edtider

e Tumor och sjukdomsdata

e Efter primirbehandling

e Radioterapi

e  Uppfoljning

e Recidiv

e Likemedel (koppling till Likemedelsregistret)

19.1 Cancerregistret

Det svenska cancerregistret startade redan 1958. Registret ger underlag for

savil planering och utvirdering av sjukvard som forskning.

Cancerregistret r inrattat enligt lag och samtliga vardgivare dr skyldiga att
rapportera till registret (se Socialstyrelsens foreskrifter och allmidnna rad HSLF-
FS 2016:7 och HSLF-FS 2023:306). I foreskrifterna beskrivs vilka tumortillstand
som ska rapporteras. Trots registrets namn omfattar det aven forstadier till

cancer, misstinkta cancerfall och vissa godartade tumorformer.

Canceranmilan ska skickas till Regionalt cancercentrum (RCC) 1 respektive
sjukvardsregion sa snart diagnosen ar stilld och uppgifterna f6r en anmalan
tinns tillgingliga. RCC kodar och vidarebefordrar uppgifterna till

Socialstyrelsen.

Fran och med 2024 behéver kliniker inte lingre géra en canceranmalan for
epiteliala in situ-tumorer. For dessa tumorer ar det bara patologilaboratoriet

som gor anmalan.

Samtliga tumorer som beskrivs i detta vardprogram ska rapporteras till
cancerregistret. Undantag finns for foljande diagnoser (enligt avsnitt

9.5 Klassificering av tuméren, tabell 3):

e Moget teratom M90800

e Fibrom M88100

e Skleroserande stromatumér M86020
e Mikrocystisk stromatumor M85900
e Signetring-stroma tumor M85900

For ytterligare information, se sidan Cancerregistret pa cancercentrum.se.
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KAPITEL 21
Relevanta lankar

Nationella virdprogrammet fér Aggstockscancer, epitelial, frin 2023.

Ung Cancer — En organisation for unga vuxna cancerberorda

Nitverket mot gynekologiskcancer: gyncancer.se

Gyvncancerforbundet

1177.se

INCA — Regionalt cancercentrums plattform f6r kvalitetsregister

Svensk férening f6r medicinsk radiologis (SFMR:s) webbplats, Metodbocker

framtagna av Svensk ureogentitalradiologisk forening (SURE)
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KAPITEL 22
Vardprogramgruppen

22.1 Vardprogramgruppens sammansattning

Virdprogramgruppen bestar av en representant for gynekologisk tumérkirurgi,
en for gynekologisk onkologi, en for bild- och funktionsmedicin och en for
patologi/cytologi frin universitetssjukhusen i Sverige. Dessa personer har
utsetts av sina respektive linjeorganisationer. Darutéver omfattar gruppen tva
sjukskoterskerepresentanter, patient- och nirstienderepresentanter och
komplementira experter som representerar vissa kunskapsomraden.

I vardprogramgruppen ingar stodresurser fran RCC Vist med sjukskoterska,

monitor och statistiker.

22.2 Vardprogramgruppens medlemmar

Region Nort:
Ulrika Ottander, docent, 6verlikare, kvinnokliniken

Pernilla Israelsson, medicine doktor, ST-likare, sektionen for obstettik och

gynekologi
Malin Batsman, overldkare, patologi

samtliga vid Norrlands universitetssjukhbus

Region Mellansverige:

Marta Lomnytska, docent, 6verlakare, gynekologisk tumérkirurgi,

kvinnokliniken
Maria Dimoula, 6verlakare, onkologiska kliniken
Camilla Skéld, medicine doktor, 6verlidkare, onkologiska kliniken

samtliga vid Akademiska sjukbuset Uppsala
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Region Stockholm-Gotland:

Ulrika Joneborg, medicine doktor, 6verlikare, sektionen f6r gynekologisk

cancer

Josetin Fernebro, medicine doktor, 6verlikare, sektionen f6r gynekologisk

onkologi
Hanna Dabhlstrand, docent, 6verlikare, sektionen f6r gynekologisk onkologi

samtliga vid Karolinska Universitetssjukhuset

Region Sydost:
Peter Lukas, 6verlikare kvinnokliniken
Gabriel Lindahl, medicine doktor, 6verlikare, onkologiska kliniken

samtliga vid Universitetssjukhuset i Linkdping

Region Vist:

Pernilla Dahm-Kaihler, professor, 6verlikare, kvinnokliniken

Charlotte Palmqvist, medicine doktor, 6verlikare, tumorkirurg, kvinnokliniken
Henrik Leonhardt, docent, 6verlikare, radiologiska kliniken

Boglarka Fekete, medicine doktor, specialistlikare, onkologiska kliniken

samitliga vid Sablgrenska Universitetssjukhuset

Region Syd:

Christer Borgfeldt, professor, 6verlikare, ordférande i
vardprogramgruppen

Mihaela Asp, overlikare, kvinnokliniken
Susanne Malander, docent, 6verlikare, onkologiska kliniken

Anna Masbick, medicine doktor, Gverlakare, klinisk patologi, Lund,

Labmedicin Skine

Sofia Westbom Fremer, 6verlikare, klinisk patologi, Lund, Labmedicin Skane
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samtliga vid Skanes universitetssjukbus Lund

Sjukskoterskerepresentanter:

Carina Rundstrom, samordnande kontaktsjukskéterska och processledare
gynekologisk cancer RCC Stockholm Gotland,

specialistsjukskoterska 1 cancervird, Karolinska Universitetssjukhuset

Cecilia Kamstad, specialistsjukskoterska inom onkologi, Onkologiska kliniken,
SUS, Lund.

Erika Figaro, leg. sjukskoterska, Norrlands Universitetssjukhus

Patientrepresentanter:
Alexandra Andersson, Nitverket mot gynekologisk cancer

Petra Dahlberg, Gyncancerférbundet

22.3 Adjungerade forfattare

Ultraljud:
Elisabeth Epstein, professor, 6verlikare, kvinnokliniken, S6dersjukhuset

Kenny Rodriguez-Wallberg, adj. professor

Redaktionskommittén:

Christer Borgfeldt (sammankallande) och Malin Samuelsson.

22.4 Stodteam

Verksamma vid RCC Vist:

Malin Samuelsson, utvecklingsledare och NVP-handliggare
Christian Staf, statistiker

Tim Sill, statistiker

Charlotta Briggman, administrativ koordinator

Erika Strande, administrativ koordinator
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22.5 Vardprogrammets forankring

Virdprogrammet har utarbetats pa uppdrag av RCC:s samverkansgrupp, vilken
utsett Christer Borgfeldt till vardprogramgruppens ordférande.

Remissversionen av vardprogrammet har publicerats 6ppet pa
cancercentrum.se. Remissversionen har gatt till regionernas linjeorganisationer
tor kommentarer om organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av
vardprogrammet samt till specialist-, professions- och patientféreningar f6r

ovriga synpunkter pa innehallet.

Under remissrundan har nedan listade organisationer laimnat synpunkter pa
vardprogrammets innehall. Utéver dessa har svar inkommit fran enskilda

kliniker och enskilda féretridare f6r patienter och profession.

e Anhoérigas riksférbund

e CanINCA (RCC)

e FDysioterapeuterna yrkessektion Onkologisk och palliativ rehabilitering

e NAC (Nationella arbetsgruppen f6r cancerlikemedel)

¢ NAG Cancergenomik och molekylir patologi

e NAG Cancerprevention

e Nationell vardprogramgrupp cancerrehabilitering

e Nationella primarvardsradet

e Nirhilsan och Primirvardsridet VGR

e Nitverket mot gynekologisk cancer

e PNR RCC Vist

e Region Halland

e Region Kronoberg

e Region Norra sjukvardsregionen (Region Jaimtland Hirjedalen, Region
Norrbotten, Region Visterbotten, Region Visternorrland) via RPO Cancer

e Region Skane

e Region Stockholm

e Region Uppsala

e Region Uppsala

e Region Virmland

e Region Vistmanland

e Region Vistra Gotalandsregionen

e Region Orebro lin

e RPO Medicinsk diagnostik

e RPO Rehabilitering, habilitering och forsiakringsmedicin
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e Samordningsrad geriatrik

e Samordningsrad rehabilitering VGR

e SFPM

e SFPO (Sjukskoéterskor for palliativ omvardnad)
e Specialist i radiologi och nuklearmedicin

e Svensk forening for sexologi

e Svensk sjukskoterskeférening, Sjukskoterskor i cancervard och

Riksféreningen for operationssjukvard
e Svenska Barnmorskeforbundet

e Tandvards- och likemedelsformansverket

Efter sammanstillning av de inkomna synpunkterna, och revidering som foljd
av den, har vardprogrammet bearbetats och godkints av vardprogramgruppen

och faststillts av RCC i samverkan.
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BILAGA 1

Ultraljudsdiagnostik icke-
epiteliala
aggstockscancer

Icke-epiteliala dggstockscancer dr ovanliga och gruppen omfattar tumérer med
olika histologi och morfologiska karakteristika. Manga av tumorerna
torekommer oftare hos unga kvinnor som vill f6da barn, vilket stéller stora
krav pa utredning och behandling. En erfaren ultraljudsspecialist kan med hjalp
av ”pattern recognition” skilja mellan benigna och maligna adnexexpansiviteter
med en sensitivitet pa 90 %, och en specificitet pa 94 %, enligt en
multicenterstudie inkluderande 3 511 patienter. Majoriteten icke-epiteliala
aggstockscancer ar solida, oregelbundna och valvaskulariserade och framstar
dirfér som malignitetssuspekta. Nedan beskrivs en rad icke-epiteliala tumérer

som har karakteristisk ultraljudsmorfologi.

Dysgerminom

Dysgerminom ir en av de vanligaste typerna av groddcellstumor och
torekommer ofta hos unga kvinnor; 80 % ér yngre an 30 ar. Tumoérformen ar
sillsynt hos kvinnor som genomgatt menopaus. AFP- och hCG kan vara
torhojda liksom dven LD. Bilaterala tumorer ses hos 10—-15 % av kvinnorna.
Tumoérerna ér solida, lobulerade, vilvaskulariserade och ofta stora (10-15 cm)
vid diagnos. Se bild 1.
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Bild 1. Snabbvéxande dysgerminom hos 22-arig gravid kvinna med foérhojt S-LD.

Omogna teratom

Benigna teratom, dvs. dermoider, ar vanligt férkommande. Dermoider kan till
exempel innehdlla talg, brosk, ben, tinder och har. Talginnehallande dermoider
kastar smutsiga, ljusa skuggor liknande de som man ser i gasférande tarm,
vilket gor dem svara att se med ultraljud och litta att missa om man bara
ultraljudsundersoker och inte palperar patienten. Tander, brosk och ben ses
som hyperekogena strukturer och hér ses som ekogena vita linjer. Vanligen ses
inga solida vaskulariserade partier i benigna dermoider, férutom om det
torekommer tyreoideavivnad (struma ovarii) eller neurogen vivnad. Vid
struma ovarii ses oftast solid vaskulariserad vivnad 1 kombination med cystiska
strukturer, se bild 2. Det dr sviart att utesluta omoget teratom vid férekomst av
solid viavnad, men det tycks forekomma omogna teratom dir man med

ultraljud inte kunnat uppticka solid vivnad.

122



REGIONALA CANCERCENTRUM

Bild 2. Struma ovarii, notera hyperekogen solid vavnad till hoger i bild.

Bild 3. Omoget teratom, notera oregelbunden struktur.
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Gulesackstumor

Gulesidckstumor dr en ovanlig och hégmalign tumér, som ofta upptrider hos
unga kvinnor (vanligen 10-30 ar). Stora studier saknas som beskriver

ultraljudsmorfologin eftersom tumoren ér ovanlig, men enligt fallbeskrivningar

ar tumoren oftast unilateral, stor (10-20 cm), solid och vilvaskulariserad.
Nekros kan férkomma. Se bild 4.

Bild 4. Gulesackstumor, "Yolksac tumor/endodermal sinus tumor”, hos 25-arig patient som sokt vard
pga. blédningsrubbningar, férhdjt AFP.

Koriokarcinom

Koriokarcinom kan antingen uppkomma primirt i ovariet utan féregiende
graviditet eller vara en del i en graviditetsrelaterad trofoblastsjukdom, se mer 1

Nationellt vardprogram f6ér Trofoblastsjukdomar. Eftersom dessa tumérer

producerar hCG ir det ofta svart att stilla diagnos: Ror det sig om en ektopisk
graviditet, en “ektopisk” trofoblast sjukdom, en trofoblastsjukdom med
metastas till ovariet eller en icke-graviditetsrelaterad primar aggstockscancer?
Det finns flera fallbeskrivningar publicerade men inga storre studier.
Koriokarcinom 1 uterus ses som en resistens 1 myometiet med dilaterade

patologiska blodkarl med lagresistent blodfléde.

Granulosacellstumorer

Granulosacellstumérer producerar ofta strogen och férekommer hos kvinnor
1 alla aldrar. I en serie pa 23 fall beskrivs tuméren som ensidig, solid eller

flerrummigt solid (manga ganger solid med sma cystiska halrum,
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s.k. ”’schweizerost”). Den har rikligt blodfl6de och oregelbunden ekogenicitet

med en medeldiameter pa 10 cm’. Se bild 5.

Bild 5. Granulosacellstumér hos 30-arig kvinna med blédningsrubbningar och infertilitet.

Fibrom, fibrotekom och tekom

Fibrom ir den vanligaste benigna kénsstrangs- och stromacellstumoren.
Fibrom ir inte 6strogenproducerande och uppkommer frian de
kollagenproducerade spolcellerna. De ir oftast (95 %) unilaterala, stora

tumorer (uppemot 15 cm), och endast en tredjedel ar mindre dn 3 cm,

se bild 6.

Fibrotekom ir ocksa en benign tumoér som uppkommer fran stromacellerna.
Fibrom och fibrotekom har en liknande ultraljudsbild, se bild 6 och 7. De ir
solida och runda, ovala eller litt lobulerade tumérer med regelbunden eller latt
oregelbunden ekogenicitet. Blodflodet dr sparsamt till mattligt. Tumorerna ar
“tita” och kastar ofta randiga skuggor (liksom vid myom). Cystiska halrum kan
torekomma och ar framtridande i en minoritet av fallen. Meigs syndrom (se
kapitel 9 Histopatologi) férekommer totalt sett i 10 % av fallen, men i hela

40 % av fallen nir fibromen dr > 10 cm stora. CA-125 ir f6rhojt hos en
tredjedel av kvinnorna med fibrom. Ibland kan det vara svart att skilja fibrom
och fibrotekom fran maligna tumorer, eftersom de kan bilda ascites och
torhojt CA-125. Skuggbildning, tit tumor och sparsamt blodfléde kan i dessa

fall stodja en benign diagnos.
Tekom ir benigna tumérer som ofta dr 6strogenproducerande.
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Bild 6. Fibrom

Bild 7. Tekom

Sertoli-Leydig tumorer

Forekommer hos kvinnor i alla aldrar, ger ofta endokrina symptom. I en serie
pa 23 patienter fann man att tumoéren var helt solid 1 60 % av fallen och
innehdll en solid komponenti 96 % av fallen 5. De flesta tumorerna édr

ensidiga, solida eller har solida komponenter som édr mattligt till rikligt

126



REGIONALA CANCERCENTRUM

vaskulariserade. Leydigcell tumorer édr ofta sma solida tumérer (1-3cm), (Bild
8), Sertolicelltumorer dr ocksa solida men kan vara nagot storre (4-7cm),
medan Sertoli-Leydigcelltumorer dr antingen solida sma till mellanstora (3-7 cm

eller flerrummiga till solida med ett stort antal hilrum och solida partier.

EE
Har-high
95

Gn 5
C5 I M5
P3/E3

100 @

Gn -0.0

Frq mid
Qual high
WMF low1
PRF 0.6kHz

Bild 8. Leydig celltumér hos 73 arig kvinna med 6kad libido, klitoris hypertrofi och viriliserade symptom.
Notera liten valvaskulariserad tumor

Metastaser till ovariet

Det dr relativt vanligt forekommande med metastaser i ovarierna fran andra
maligna tumorer, vanligast forekommande dr metastaser fran kolorektal, Gvre
Gl1, ventrikel, lymfom och bréstcancer. Det finns studier som har visat att
metastaser fran lymfom, brést-, och ventrikelcancer ofta ar solida medan
metastaser fran colorektal, gallbldse, pancreascancer ofta dr flerrummigasolida
med inslag av nekros 10,11 (Bild 9-12). Vid spridd bukmalignitet kan vara svart
att tala skilja primar ovarialcancer frain metastaserade cancer av annan genes,
inslag av tumornekros, avsaknad av ovarialtumor talar dock f6r icke ovariell
genes. Transvaginal eller transabdominell mellanalsbiopsi dr en snabb enkel

minimal-invasiv metod att faststalla tumorens primaritet.
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Bild 9. Coloncancermetastas hos 19 arig kvinna i HNPCC familj.

Bild 10. "Krukenberg tumor", ventrikelcancermetastas
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Bild 11. Flerrummig solid pancreascancer metastas.

Bild 12. Solid brostcancer metastas
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