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KAPITEL 1
Sammanfattning

Detta vardprogram beskriver handhavandet av patienter med tumérer 1 centrala
nervsystemet, CNS (hjiarna och ryggmirg), samt tumorer i hjarn- och
ryggmirgshinnor (meningeom). I féreliggande uppdatering har vi ocksa
inkluderat tumorer pa horsel- och balansnerven, vestibularisschwannom.
Eftersom tumérerna ger liknande symtom och ur manga aspekter handhas pa
samma sitt anvinds 1 vardprogrammet ofta termen CNS-tumorer
sammanfattande for de olika tumdrerna, och vi har nu valt att anvinda den

termen i namnet f6r vardprogrammet.

Den vanligaste typen dr astrocytira och oligodendrogliala tumérer, i klinisk
vardag oftast kallade gliom. Aven om det i dag inte finns ndgon uppenbart
botande behandling kan lingtidsoverlevnad ses f6r gliom, och de behandlingar
som finns tillgingliga dr betydelsefulla f6r 6verlevnad och livskvalitet. Patienter
med laggradiga gliom har ofta en mycket laing 6verlevnad, medan hoggradiga
gliom har en allvarligare prognos. Vardprogrammet omfattar ocksa nigra andra
diagnoser, som drabbar unga patienter och dir kurativt syftande behandling ska
ges: ependymom, medulloblastom och intrakraniella germinalcellstumorer.
Meningeom kan vara bade godartade och elakartade, men lokalisationen kan
gOra att en godartad tumor dnda paverkar patienten pa samma allvarliga sitt som
en elakartad hjarntumér. Vestibularisschwannom dr godartade tumérer, som pga

sin lokalisation kan ge allvarliga symtom, men inte alltid paverkar 6verlevnaden.

Hjirntumorer och tumérer i ryggmargen ir cancersjukdomar. Tumérer 1 hjirn-
och rygegmairgshinnor kan vara godartade eller elakartade (dir elakartade
meningeom riknas som cancersjukdom). Vestibularisschwannom ér godartade.

I vardprogrammet anvands bade cancer och tumir t6r att beskriva sjukdomarna.

Hir f6ljer en kort sammanfattning av de viktigaste slutsatserna och

rekommendationerna.

Alarmsymtom for hjarntumér: Det ir viktigt att 6ka medvetenheten bland

allminhet och sjukvardspersonal om symtom som kan tyda pa hjarntumoér.
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Foljande symtom bor leda till en snabb utredning enligt SVE:
e forstagangsanfall av epilepsi

e neurologiskt bortfall/férindrade personlighetsdrag/kognitiv paverkan som

progredierar 6ver dagar till veckor
e ny cller markant férindrad huvudvirk, sirskilt i kombination med illamaende

och krikningar

e DT eller MR som visar misstanke om primar hjarntumor.

Symtom pa tumoér i/vid ryggmirgen:

® smarta

kraftnedsittning

kinselnedsittning

paverkan pa urinblasetomning och tarmsfinkter.

Symtom pa vestibularisschwannom:
e cnsidig horselnedsittning, ensidig tinnitus

e yrsel och balansstérning

Handliggning: Tumorer i CNS kriver snabb handliggning och behandling, da
hogeradiga tumorer kan tillvaxa mycket snabbt. Handldggningen for
hjarntumorer sker enligt standardiserat vardférlopp. For ryggmirgstumorer finns
inte ett standardiserat vardforlopp men vardprogramgruppen rekommenderar
skyndsam utredning med samma ledtider som f6r hjarntumorer. Meningeom
och vestibularisschwannom behéver ofta inte handldggas lika snabbt men vid

mer uttalade symtom kan mycket skyndsam handliggning behévas.

Utredning: MR ir grunden f6r den radiologiska utredningen och tidig
postoperativ MR efter tumorresektion bor goras for hjirn- och
rygemirgstumorer. Provtagning fran tuméren for histologisk och
molekylirpatologisk analys enligt WHO-klassifikationen 2021 bor ligga till grund
for beslut om postoperativ behandling.

Multidisciplinir konferens (MDK): Alla patienter med primira tumérer i
hjirna och ryggmirg och alla patienter med mer héggradiga meningeom ska
diskuteras pa postoperativ MDK f6r att ligga upp planen fér postoperativ
uppfoljning, behandling och eventuell inklusion i kliniska studier. Alla patienter
med radiologiskt diagnosticerat vestibularisschwannom ska diskuteras pa MDK

for beslut om handliaggning.

Omvairdnad och rehabilitering: CNS-tumor dr en diagnos som drabbar
patienten och de nirstaende hart, bade fysiskt och psykosocialt. Alla patienter
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bér erbjudas en namngiven kontaktsjukskoterska och en individuell skriftlig
vard- och rehabiliteringsplan bor upprittas. Rehabilitering under hela
sjukdomstorloppet och efter avslutad behandling har stor vikt for patientens
livskvalitet. Det ar viktigt att de nirstaende erbjuds adekvat stod.

Symtombehandling: CNS-tumérers symtom kriver ofta kortisonbehandling,
och vardprogrammet innehaller riktlinjer f6r anvindande och dosering samt
hantering av komplikationer. Epilepsi, tromboembolisk sjukdom och fatigue ar
andra symtom som ér vanliga och behandlingsrekommendationer ges liksom
riktlinjer f6r korkort och vapentillstind. Likasa ges rekommendationer om

horsel- och balansrehabilitering.

Egenvard och samvard: For att patienter och deras nirstaiende ska ha bésta
moijliga livskvalitet dr det viktigt att frimja deras mojligheter att, sjilva och 1
samarbete med sjukvarden, arbeta for att forbattra och bevara sin hilsa och

funktion.

Primir- och aterfallsbehandling: Vid gliom bor tumérresektion goras,

sa makroskopiskt radikal som méjligt, utan att man asamkar patienten
permanenta neurologiska skador. Vid laggradiga gliom (grad 2) ges omedelbar
postoperativ behandling med stralbehandling och cytostatika om det finns
riskfaktorer f6r snabb tumorprogress. Vid hoggradiga gliom (grad 3—4) ges
postoperativ behandling med stralbehandling och cytostatika till alla patienter

som bedéms kunna tolerera denna behandling och i vissa fall aven TTFields.

For dldre och/eller skorare patienter kan kombinationsbehandling vara olimplig

och en individualiserad bedémning maste da goras.

Vid ependymom ir radikal resektion den viktigaste atgarden, och vid héggradig
tumor ges postoperativ stralbehandling. Fér manga undergrupper ges

postoperativ strilbehandling aven vid icke-radikal resektion.

Medulloblastom behandlas med resektion, om maijligt radikal. Risken f6r
tumorspridning via likvor bor beaktas i utredningen. Postoperativt ges

stralbehandling mot hjirna och ryggmairg, samt cytostatikabehandling.

Intrakraniella germinalcellstumorer behandlas, beroende pa tumértyp och
eventuell tumérspridning, med biopsi eller resektion, cytostatika och

stralbehandling.
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Meningeom kan ibland vara utan symtom och f6ljs da f6r att man ska kunna
uppticka eventuell tillvixt. Vid tillvixande eller symtomgivande meningeom

rekommenderas i regel kirurgi, om maoijligt radikal.

Vestibularisschwannom kan behandlas med kirurgi eller strilbehandling, men
observation dr ofta den fOrsta atgiarden. Det ar viktigt att ta hinsyn till risk f6r
komplikationer av behandling vid beslut.

Vid progress eller dterfall i CNS-tumor bor patienten pa nytt diskuteras pa MDK
for stallningstagande till f6rnyad operation, cytostatikabehandling eller
stralbehandling.

Kvalitetsregistrering: CNS-tumorer registreras i Nationellt kvalitetsregister for
CNS-tumérer. Individuell patientoversikt (IPO) bér anvindas for alla patienter
som far postoperativ behandling, primart eller vid aterfall, och detta ersitter da

registrering i kvalitetsregistret.
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KAPITEL 2
Inledning

21 Vardprogrammets giltighetsomrade

Virdprogrammet omfattar vuxna patienter med laggradiga (WHO-grad 2) och
hogeradiga (WHO-grad 3 och 4) astrocytira och oligodendrogliala tumorer i
centrala nervsystemet (CNS, det vill siga hjirna och ryggmirg), samt
ependymom, medulloblastom och intrakraniella germinalcellstumorer.
Meningeom, det vill siga tumorer 1 hjarn- och ryggmirgshinnor ingar ocksa,
béade accidentellt upptickta och symtomgivande, liksom vestibularisschwannom,

det vill sdga godartade tumorer pa horsel- och balansnerven.

For barn (patienter under 18 ar) giller inte vardprogrammet eller SVF. Ta

kontakt med nidrmaste barnonkologicentrum.

Virdprogrammet innehéller rekommendationer for bade patienter och
nirstaende, allminhet, vardpersonal som specifikt arbetar med patientgruppen

och vardpersonal inom andra omraden, till exempel primarvard.

Virdprogrammet ér utarbetat av den nationella arbetsgruppen och faststillt av
Regionala cancercentrum i samverkan 2026-08-18. Beslut om implementering
tas 1 respektive region i enlighet med 6verenskomna rutiner. Stoédjande Regionalt

cancercentrum ar Regionalt cancercentrum Norr.

Tabell 1. Tidigare versioner av vardprogrammet

Datum Beskrivning av forandring

2016-12-14 Version 1.0 faststalld av RCC i samverkan
2018-05-07 Version 2.0 faststalld av RCC i samverkan
2020-01-14 Version 3.0 faststalld av RCC i samverkan
2023-08-29 Version 4.0 faststalld av RCC i samverkan
2025-04-22 Version 4.1 faststalld av RCC i samverkan

Tidigare vardprogram publiceras inte men kan begiras ut fran Regionala

cancercentrum, info(@cancercentrum.se.
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2.2 Forandringar jamfort med tidigare version

I version 5.0 har vardprogramgruppen, tillsammans med en dedikerad
arbetsgrupp, lagt till rekommendationer om utredning och handliggning av
vestibularisschwannom. Samtliga kapitel har uppdaterats f6r aktuella
rekommendationer kring bl a osteoporosprofylax vid steroidbehandling,
uppdaterade riskorganrekommendationer vid stralbehandling. Rekommendation
om molekylirpatologisk analys vid meningeom grad 2—3 har lagts till.
Stillningstagande f6r behandling med vorasidenib, om detta godkédnns av TLV,
har lagts till for laggradiga gliom. En ny patientinformationsbroschyr om
TTFields har tagits fram. I version 5.0 av vardprogrammet har titeln andrats till

tumorer i centrala nervsystemet.

2.3 Vardering av det vetenskapliga underlaget

Arbetet har utgatt ifran befintliga internationella och nationella kunskapsstéd
och systematiska Oversikter inom omradet. De guidelines som huvudsakligen
legat som grund ar EANO guidelines. Om GRADZE:s klassificering har anvints
for nagot av underlagen har de lyfts in 1 vardprogrammet. Gruppen har inte sjilv
genomfort en komplett GRADE-klassificering men principerna f6r GRADE:s

klassificering har anvints 1 diskussionerna av det vetenskapliga underlaget.

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

gruppens beprovade erfarenhet.

GRADE:s klassificering ror de sammanvagda resultatens tillforlitlighet och

klassificeras i fyra nivaer:

e Det sammanvigda resultatet har hog tillforlitlighet (++++)
e Det sammanvigda resultatet har mattlig tillforlitlighet (+++)
e Det sammanvigda resultatet har lag tillfrlitlighet (++)

e Det sammanvigda resultatet har mycket lag tillforlitlighet. (Det innebar att

det inte gér att bedoma om resultatet stimmer.) (+)

Lis mer om systemet i SBU:s metodbok.
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KAPITEL 3
Mal med vardprogrammet

Virdprogrammet ska vara ett arbetsredskap for alla som moter patienter med
CNS-tumorer i landets olika regioner och det ska ge underlag for likvirdig vard
av internationellt hog klass for patienterna i hela landet. Det nationella
vardprogrammet maste kompletteras med regionala riktlinjer som specificerar
exakta behandlingsriktlinjer, definierar vardkedjor med mera. Till det nationella
vardprogrammet kommer ocksa kvalitetsregistret f6r CNS-tumorer, CNS-
tumorregistret, som ar en viktig databank f6r uppféljning av vart
omhindertagande av patienterna. Ar 1999 bétjade man registrera patienter med
hjarntumor i Hjdrntumorregistret och dar registrerades samtliga
nydiagnostiserade primira intrakraniella tumérer hos patienter 6ver 18 ar. Den 1
januari 2018 bytte registret namn till Nationellt kvalitetsregister f6r CNS-

tumorer och sedan dess registreras dven patienter med tumorer 1 ryggmargen.
Tillsammans ger vardprogrammet och CNS-tumorregistret mojlighet att

e forbattra behandling och omhindertagande av patienter med primara CNS-
tumorer

e utjamna skillnader i omhindertagande och uppféljning

e fora in nya behandlingar 1 klinisk praxis pa ett likvardigt sitt

e optimera resursutnyttjandet

e Oka forstaelse for patienternas behov av rehabilitering och méjlighet till
egenvard

e oec patienterna mojlighet till 6kad delaktighet, forbattrad hilsa och storre

kontroll dver sin situation.

I CNS-tumoérregistret finns de prioriterade kvalitetsindikatorerna och ledtiderna i

den interaktiva rapporten, se Kvalitetsregister och Individuell patientoversikt.

Ledtidsmalen for hjarntumérer styrs av det standardiserade vardforloppet. For
tumorer 1 ryggmirgen och for meningeom och vestibularisschwannom finns
inget standardiserat vardforlopp. Uppfoljningen sker med hjilp av
kvalitetsregistret och registreringen kring standardiserade vardforlopp.
Virdprogramgruppen arbetar for att successivt utoka antalet kvalitetsindikatorer

gillande 6verlevnad, ledtider och postoperativa komplikationer.
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Virdprogramgruppen har sedan flera ar en arbetsgrupp med bland annat flera
patient- och nirstaenderepresentanter som specifikt arbetar med egenvard och
samvard ur patientens och de nirstiendes perspektiv. Detta arbete har fortsatt i
den aktuella uppdateringen for att ge patienterna moijlighet till 6kad delaktighet,

forbattrad halsa och storre kontroll Over sin situation.

Virdprogrammet och arbetet med uppdatering dr ocksa en viktig faktor for att
skapa nitverk 6ver landet mellan olika specialiteter och yrkesgrupper som méter
patienter med CNS-tumorer samt med patientrepresentanter och
nirstaenderepresentanter. Detta stimulerar till likvirdig vard 6ver hela landet
och f6r olika patientgrupper och aven till utveckling och forskning inom
omradet. Forhoppningsvis kan det bli en killa till kunskap f6r alla som kommer i

kontakt med patienter med tumorer i centrala nervsystemet.
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KAPITEL 4
Bakgrund och orsaker

Varje ar diagnostiseras ungefir 1 500 personer i Sverige med en primir tumor 1
hjirna eller ryggmirg [1], vilket motsvarar en aldersstandardiserad incidens pa
14-16 per 100 000 personer och ar (Figur 1). Dessa tumérer utgor drygt 2 % av
alla cancerdiagnoser [2]. Den vanligaste typen av CNS-tumor ar gliom (ca 40 %),
medan ungefir en tredjedel utgérs av tumorer 1 hjarnans och ryggmargens
hinnor (meningeom) [1]. Férekomsten av CNS-tumorer har varit relativt
oforindrad 6ver de senaste decennierna (Figur 1 och Figur 2); nedgangen som
syns for de allra senaste dren beror pa en fordrojning av rapporteringen till
Cancerregistret. En liten 6kning av incidensen syns i de allra dldsta
aldersgrupperna, vilket sannolikt beror pa en mer komplett rapportering till
Cancerregistret dn tidigare [3].

CNS-tumorer klassificeras som lag- eller hoggradiga och kan delas in i ytterligare
undergrupper baserat pa histopatologiska fynd och molekylira markorer (se
kapitel 9 Kategorisering av tuméren). Patientens prognos beror bland annat pa

om tumoren ar lag- eller hoggradig och vilken undergrupp tuméren tillhor, samt

patientens dlder vid diagnos. F6r mer information se Nationellt kvalitetsregister

och Cancer i siffor: Cancerfonden i samarbete med Socialstyrelsen.

Figur 1. Incidens av CNS-tumoérer i Sverige 1980-2023 per 100 000 personer,
aldersstandardiserad enligt befolkningen ar 2000. Data fran Socialstyrelsens
statistikdatabas.
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Figur 2. Incidens av meningeom i Sverige 1980-2023 per 100 000 personer,
aldersstandardiserad enligt befolkningen ar 2000. Data fran Socialstyrelsens
statistikdatabas.
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Héggradiga gliom ér betydligt vanligare bland mén 4n bland kvinnor (Figur 1
och Figur 3), medan meningeom ar vanligare bland kvinnor 4n bland min
(Figur 2). Maligna meningeom ir vildigt sillsynt, och ungefir lika vanligt bland
man och kvinnor (cirka 0,05/100 000) [1]. Férekomsten av laggradiga gliom och
ependymom skiljer sig endast lite mellan kénen (Figur 1).

Hoéggradiga gliom drabbar framfor allt dldre; under tidsperioden 2012-2021 var
drygt 60 % av patienterna aldre 4n 60 ar vid diagnos [1]. F6r man var incidensen
2021 hogst 1 aldersgruppen 70—74 ar och for kvinnor i gruppen 75-79 ar (Figur
3). Nedgangen for de allra senaste aren beror pa en f6rdréjning av

rapporteringen till Cancerregistret.

Figur 3. Aldersspecifik incidens 2021 per 100 000 personer, héggradiga gliom
(grad 3-4). Data fran Socialstyrelsens statistikdatabas.
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For laggradiga gliom dr monstret det omvinda; under tidsperioden 2012-2021
var 74 % yngre dn 50 ar vid diagnos [4]. Laggradiga gliom ir betydligt mera
sillsynta dn hoggradiga, med en stor slumpmassig variation av incidensen i
specifika aldersgrupper fran ett ar till ett annat (figur 4). Incidensen dr nagot

ligre f6r kvinnor dn f6r min (figur 1 och figur 4).

Aldersfordelningen fér ependymom liknar den for liggradiga gliom, dock med
en liten forskjutning mot hogre aldrar; 56 % var yngre dn 50 ér vid diagnos [4].

Incidensen dr ungefir densamma f6r min och kvinnor (figur 1).

Figur 4. Aldersspecifik incidens 2021 per 100 000 personer, laggradiga gliom
(grad 1-2). Data fran Socialstyrelsens statistikdatabas.
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Figur 5. Aldersspecifik incidens 2021 per 100 000 personer, meningeom.
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Meningeom ir vanligast bland dldre; under perioden 2012-2021 var 57 % av
nyinsjuknade 60 ar eller dldre. Under 2021 var incidensen hogst 1 dldersgruppen
75-79 ar bland bade kvinnor och min (figur 5).

Medulloblastom dr vanligare hos barn och unga vuxna men enstaka fall
férekommer dven hos vuxna (mindre dn 1 per 1 000 000 invanare) [1].
Intrakraniella germinalcellstumorer dr sallsynta och forekommer nastan

uteslutande hos barn, framfér allt tondringar, och hos unga vuxna [5, 6].

Vestibularisschwannom (VS) dr godartade tumorer som utgar fran stodjecellerna
1 vestibularisnerven. De ir den tredje vanligaste intrakraniella godartade tuméren
och vanligaste expansiva processen 1 ponsvinkeln. Varje ar diagnosticeras mellan
1-3 per 100 000 invanare med VS i Sverige. I regel ir patienterna 6ver 40 ar nar
diagnosen stalls. Om patienten ar under 30 ar bor genetisk utredning f6r NF2
relaterad schwannomatos 6vervigas [7]. Enligt senare studier frain Mayo clinic ar
prevalensen egentligen hogre, ca 5 per 100 000 6ver alla aldrar och f6rmodligen
betydligt hogre 1 dldrar 6ver 70 ar [8].

De flesta fall av CNS-tumo6r ér sporadiska, dvs. de uppkommer utan niagon kind
orsak. Sannolikt dr bade arv och milj6 av betydelse f6r uppkomsten, men trots
omfattande forskning har endast ett fatal riskfaktorer identifierats. Man
uppskattar att ungefir 5 % av gliompatienterna har en familjemedlem som ocksa
har drabbats av gliom eller annan CNS-tumor [9]. Man kidnner ocksa till ett antal
ovanliga syndrom som orsakas av kinda mutationer i arvsanlaget som medfér en
okad risk for att utveckla en CNS-tumor (se kapitel 6.1). Utéver dessa ovanliga
mutationer har forskningen visat ett samband mellan risken for gliom och ett
antal genetiska varianter som ar vanligt férekommande i befolkningen [10, 11].
Var och en av dessa genetiska varianter bidrar dock med en mycket liten
risk6kning och de saknar 1 dagsliget klinisk relevans. Fér meningeom finns farre

studier genomférda, och ett fatal genetiska varianter har identifierats [11].

4.1 Paverkbara faktorer for att minska risken

Ett flertal studier har samstimmigt funnit en ldgre risk for gliom bland personer
med astma och/eller allergi, men den undetliggande mekanismen 4r okind [11,
12]. For meningeom finns ett flertal studier som funnit en 6kad risk relaterat till
hormonanvindning, men ytterligare forskning behovs for att klargora
sambanden [11]. Under senare ar har evidensen stirkts specifikt avseende
anvindning av hormonpreparatet medroxiprogesteronacetat och risken for
meningeom. Under hosten 2024 rekommenderade Europeiska

Likemedelsmyndighetens Pharmacovigilance Risk Assessment Committee
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(PRAC) att produktinformationen avseende medroxiprogesteronacetat som ges
som injektion eller 2100 mg i tablettform uppdateras med information om
kontraindikationer for patienter med meningeom eller en tidigare
meningeomhistorik [13]. Man noterade att fall av meningeom (enstaka och
multipla) har rapporterats hos patienter som behandlats med
medroxiprogesteronacetat under lang tid (flera ar). Man rekommenderade ocksa
iakttagande av forsiktighet vid forskrivning av medroxiprogesteronacetat
(injektion eller 2100 mg i tablettform) och att patienter som behandlas ska
6vervakas med avseende pa tecken och symtom pa meningeom 1 enlighet med
klinisk praxis. Det finns ocksd samstimmig forskning som indikerar en 6kad risk
f6r meningeom relaterat till 6vervikt och fetma; f6rhéjd exponering for Ostrogen
har lyfts fram som en tinkbar forklaring [11]. Nar det giller miljofaktorer ar det
endast exponering for joniserande stralning (t.ex. rontgenstralning, radioaktiva
imnen) som har identifierats som en etablerad riskfaktor f6r CNS-tumorer [11,
12]. Omfattande forskning har ocksa genomférts av en eventuellt 6kad risk
kopplat till icke-joniserande strilning, exempelvis radiofrekvent exponering

1 samband med mobiltelefoni och annan tradlés kommunikation. Det finns idag
inte nagra starka bevis for att icke-joniserande stralning 6kar risken for
hjarntumorer [14, 15]. En systematisk granskning och meta-analys, som utférdes
pa uppdrag av WHO som en del av en pigaende hilsoriskbedomning av
radiofrekvent exponering, konkluderade att sidan exponering sannolikt inte 6kar
risken for gliom, meningeom eller vestibularisschwannom [14]. Sedan
mobiltelefoni introducerades under 1980-talet har férekomsten av hjarntumoérer
varit i stort sett oférindrad i de aldersgrupper som anviant mobiltelefoner allra
mest [10]. Flera studier pagar fortfarande och det ér viktigt att f6lja utvecklingen
pa lang sikt. Ett stort antal andra milj6- och livsstilsfaktorer har studerats,
exempelvis kemiska och fysikaliska exponeringar pa arbetsplatsen, rokning,
alkohol, fysisk aktivitet och kostvanor, men man har inte funnit naigon
overtygande evidens for att dessa paverkar risken f6r CNS-tumorer. Ett flertal
studier har funnit att personer med hégre socioekonomiskt status har en hogre
risk f6r CNS-tumoérer, bade i Sverige och internationellt [11, 12, 17]. En
forklaring till detta kan vara mer komplett diagnostik och registrering

1 Cancerregistret. Personer med ligre socioekonomisk status tycks ha simre
overlevnad efter diagnos [18-20] Tankbara forklaringar dr socioekonomiska
skillnader 1 det allmdnna hilsotillstindet vid diagnos, fordr6jd diagnos och lingre
vintetid till kirurgi [19].
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KAPITEL 5

Arftlighet

I de flesta fall pavisas ingen bakomliggande medfédd arftlig orsak till
insjuknande 1 CNS-tumér hos vuxna patienter. I vissa fall kan dock tuméren
vara en del av ett arftligt tumorrisksyndrom. For att bedéma om genetisk
utredning kan vara motiverad skall information om andra tumérer och
sjukdomar hos patienten inhimtas, samt en noggrann familjeananamnes.
Foljande information beh6vs for att avgora om det finns misstanke om érftlig
riskfaktor:

e Typ av primirtumor hos patienten
o Tidigare eller synkron primirtumoér av annan typ hos patienten

o  Alder vid insjuknande (<46 ar)

o Forsta- eller andragrads-sliktingar med hjarntumér och/eller annan
cancer

e Flera tumorfall i samma sliktgren
e Kombinationer av specifika cancerformer i samma slaktgren

Om anamnesen stirker misstanken kan remiss skickas for arftlighetsutredning
och genetisk testning for tumérrisksyndrom till en cancergenetisk enhet/klinisk

genetik, som finns vid alla universitetssjukhus.

Vid molekylirpatologiska analyser pa tumérmaterial kan man fa kinnedom om
genetiska varianter som skulle kunna vara associerade med tumérrisksyndrom.
Vi rekommenderar att aterrapportering fran dessa utredningar foljer publicerade
rekommendationer som finns i PM:et "Rekommendationer for aterrapportering
av konstitutionella varianter fran cancergenetiska utredningar inom klinisk

patologi”.

Rekommendationer fér aterrapportering av konstitutionella varianter fran

cancergenetiska utredningar inom klinisk patologi.

5.1 Indikation for arftlighetsutredning

Nedan finns kriterier som kan ses som riktmirken for nir patienten ska erbjudas

genetisk screening, antingen initierad via behandlande klinik eller via remiss till
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en cancergenetisk enhet/klinisk genetik. All genetisk testning ska foregis av
adekvat genetisk vigledning, se sammanfattande rekommendationer (Genetisk
vigledning). I de flesta fall 4r det limpligast att ta upp familje-anamnes och
eventuell arftlighetsutredning vid uppféljande samtalskontakter, om inte

patienten sjilv tar upp fragan och har oro for érftlighet.

Om patogen konstitutionell variant pavisas ska patienten alltid remitteras till
cancergenetisk enhet/klinisk genetik for information om uppfoljningsprogram
for patienten och dess berorda sliktingar. Oklara fynd skall alltid bedémas av
cancergenetisk enhet/klinisk genetik eftersom dessa inte kan anvindas i
diagnostiskt eller behandlings-prediktivt syfte och darfér generellt inte skall

rapporteras.

5.1.1 Diagnoskriterier for arftlighetsutredning

Foljande diagnoser skall vicka misstanke om medfédd risk som kan ha bidragit
till tumoren. Inom parentes anges de gener som ar associerade med olika arftliga
tumorrisk-syndrom som kan misstinkas vid respektive diagnos och som bor
ingd 1 den genetiska testningen av insjuknad patient nir kriteriet uppfylls. Mer
information om respektive gener och syndrom kan hittas i NVP Arftliga
tumorrisksyndrom, kap 5 Genéversikt (Genoversikt).

e En patient med tumér som har foljande lokalisation/histopatologi:

— Plexus choroideus tumér (TP53)

— Opticusgliom (NF1)

— Schwannom (NF2, SMARCB1, SMARCE1, LZTRI1)
— Melanotiskt schwannom (BAP1)

— Subependymalt storcelligt astrocytom (TSC1, TSC2)
— Hemangioblastom (VHL)

— Medulloblastom (TP53, PTCH1, PTCH2, SUFU, APC, FANC-generna
och MMR-generna)

— Cerebellirt dysplastiskt gangliocytom (PTEN).

e Gliom (diffusa gliom, astrocytom, glioblastom) om detta férekommer hos
patienten och/eller nira sliktingar i kombination med:
— Lag debutalder (< 46 ar) och annan TP53-relaterad tumér (<56 ar) hos
patienten och/eller forsta- eller andragradsslikting: osteosarkom,

mjukdelssarkom, bréstcancer, binjurebarkscancer, hjiarn- eller
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ryggmirgstumor, lungadenocarcinom hos icke-rékare, eller leukemi
(TP53)

— Kolonpolypos, kolorektal cancer, endometriecancer eller urotelcellscancer
hos patienten och/eller minst tva forsta-eller andragradssliktingar (APC,
MSH2 och 6vriga MMR-gener, POLD1, POLE, NTHL1).

e Patient med tumor 1 hjarna, ryggmirg och dess hinnor eller tumor i perifera
netver och associerade symtom/sjukdomar som inger misstanke om syndrom

som Aaterfinns 1 tabell 1.

e En familj med flera fall av tumor i hjarna, ryggmirg och dess hinnor eller
tumér i perifera netver och associerade symtom/sjukdomar som inger

misstanke om syndrom som aterfinns i tabell 1.

e Remiss till klinisk genetik/cancergenetisk mottagning for stillningstagande till
eventuell genetisk utredning och testning kan 6vervigas for:

— Patient med primar tumor 1 hjirna, ryggmirg eller dess hinnor och som
har minst tva ytterligare fOrsta- eller andragradsslidktingar med tumor 1
hjirna, ryggmirg eller dess hinnor i samma sliktgren.

— Patient med flera primira tumérer i hjirna och/eller rygemirg och/eller

dess hinnor kan.

5.2 Syndrom med okad risk att utveckla CNS-
tumor

Det finns flera ovanliga drftliga syndrom med 6kad risk f6r insjuknande i CNS-

tumo6r (Nationellt vardprogram édrftliga tumérrisksyndrom hos barn och vuxna).

Dessa orsakas av medfédda sjukdomsorsakande forindringar (patogena
varianter/mutationer) i arvsmassan. Exempel pa sidana syndrom ges i tabell 1.
Individer med dessa syndrom har i férsta hand en 6kad risk f6r annan cancer
eller tumorsjukdom men de har ocksa en viss 6kad risk f6r CNS-tumorer. Flera

av dessa syndrom debuterar 1 tidig alder.

Vid fynd av patogen variant i ndgon av dessa gener finns specifika

uppféljningsprogram. Dessa éterfinns till exempel pa www.genturis.cu eller

www.sfmg.se (hemsida for svensk férening for genetik och genomik) samt i kort
version i NVP Arftliga tumérrisksyndrom, kap 5 Genéversikt. Vid frigor om
kontrollprogram kan ni kontakta klinisk genetik/cancergenetisk mottagning.
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Tabell 2. Tumorrisk syndrom med 6kad risk for insjuknande i CNS-tumor.

Syndrom Gen Typ av Exempel pa associerade
hjarntumorer symtom/sjukdomar
Neurofibromatos typ 1 | NF1 Gliom (framfor Hudférandringar, till exempel
allt café-au-lait-flackar, kutana
opticusgliom) neurofibrom. Neuropsykiatriska
diagnoser. Perifera nervskide-
tumorer.
Schwannomatos, NF2, Schwannom, Neurofibrom i huden, katarakt.
inklusive SMARCB1, | meningeom
neurofibromatos typ 2 | SMARCEA1,
. LZTR1
Information om
schwannomatos finns
pa GENTURIS
hemsida.
Li-Fraumenis syndrom | TP53 Medulloblastom | Bréstcancer, binjurebarkscancer,
Information om TP53 och gliom §arkom, Ieukemj samt
finns pa GENTURIS overrepresentahon avgannan
hemsida cancersjukdom hos bade barn
' och vuxna.
Lynchs syndrom MLH1, Medulloblastom, | Cancer i tjock- och andtarm,
PMS2, glioblastom och | livmoderkropp, aggstockar och
MSH2, andra gliom ibland aven i urinvagar, tunntarm,
MSH6, magsack, bukspottkortel.
EPCAM
Biallelisk patogen MLH1, Gliom, Non-Hodgkin lymfom, kolorektala
variant i MMR- PMS2, medulloblastom | adenom och adenocarcinom.
generna (cMMRD) MSH2, och andra
MSH6. ovanliga
tumorer
Familjar adenomatdés | APC Medulloblastom, | Multipla tjocktarmspolyper,
polypos astrocytom, hepatoblastom, desmoid,
ependymom skoldkortelcancer, osteom,
polyper i magsack.
Basalcells- PTCH1, Medulloblastom, | Basalcellscancer, kakcystor,
nevussyndrom PTCH2, meningeom skelettférandringar.
(Gorlins syndrom) SUFU
Tuberds skleros TSCH1, Subependymalt | Varierande symtombild med
TSC2 storcelligt paverkan pa flertal olika organ
astrocytom sasom hjarna, njurar, hjarta,
ogon, lungor och hud. Andra
symtom ar epilepsi, utvecklings-
stdrning, och neuropsykiatriska
diagnoser.
Von Hippel-Lindaus VHL Hemangioblasto | Retinala angiom, njurcancer,

sjukdom

m

cystor i njurar och bukspottkortel.
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finns pA GENTURIS
hemsida.

Syndrom Gen Typ av Exempel pa associerade
hjarntumorer symtom/sjukdomar
BAP1-tumdrsyndrom BAP1 Melanotiskt Hudlesioner, malignt melanom,
schwannom uveala melanom basaliom,
kolangiocarcinom, malignt
mesotheliom.
Multipel endokrin MEN1 Meningeom Primar hyperparatyroidism,
neoplasi typ 1 hypofysadenom, neuroendokrina
tumorer.
Cowdens syndrom PTEN Cerebellart Bréstcancer, thyroideacancer,
Information om PTEN gang_hocytom, kolonpolypos, makrocephali.
meningeom
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KAPITEL 6

Symtom och tidig
utredning

6.1 Symtom och kliniska fynd vid hjarntumor

Rekommendation

De vanligaste debutsymtomen vid hjarntumor ar epileptiskt anfall, fokala
bortfallssymtom eller mer diffusa psykiska symtom och kognitiv paverkan.
Huvudvirk ar vanligt vid hjarntumor, men forekommer sillan ensamt som

debutsymtom eller helt utan patologiska fynd i nervstatus.

Symtombilden vid hjirntumérer kan sammanfattas sa hir:

e Diffusa symtom, ej strikt relaterade till tumorlokalisation, till exempel
humorsvingningar, tankemassiga storningar och kognitiv paverkan, forandrat
beteende och forindrade personlighetsdrag (frimst vid stora frontala
tumorer).

e Fokala symtom som aterspeglar tumorlokalisation:

— bortfallssymtom: férlamning, talstorning, koordinationsrubbning och
kinselstorning

— retningsfenomen: fokalt utlosta epileptiska anfall (med eller utan
utveckling till bilateralt toniskt-kloniskt anfall).

e Symtom till f6ljd av 6kat intrakraniellt tryck:

— huvudvirk, ofta pa morgonen, férenat med illamaende och ibland
krikning, samt i regel tilltagande Gver tid
— paverkan pa hogre funktioner, desorientering och medvetandepaverkan

— synfenomen (obskurationer (=sekundkorta attacker med dimsyn),

dubbelseende).

Alarmsymtom enligt SVF hjirntumor:

e Debut av fokalt neurologiskt bortfallssymtom (till exempel halvsidig
forlamning, koordinations- eller balanssvarigheter, kinselnedsittning,

synfiltsbortfall eller dysfasi/talpaverkan) som progredierar Gver dagar till
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veckor utan andra sannolika forklaringar (till exempel kind multipel skleros
eller kind metastaserad cancersjukdom).

e FDorstagangsanfall av epilepsi (fokalt eller generaliserat). Dominerande
debutsymtom vid langsamvaxande tumdorer, ndgot mindre vanligt
debutsymtom vid glioblastom.

e Nytillkommen férindring 1 beteende och personlighetsdrag eller kognitiv
nedsittning, som progredierar 6ver veckor eller ett fatal manader.

e Nytillkommen huvudvirk eller markant forindring i tidigare
huvudvirksmoénster som progredierar 6ver veckor eller ett fatal manader
(sarskilt vid férekomst av illamaende, krikningar, staspapill eller andra
symtom/fynd talande for Okat intrakraniellt tryck) och dir grundlig
sjukhistoria och klinisk neurologisk undersékning inte har pavisat andra
sannolika foérklaringar.

e DT- eller MR-unders6kning (utférd pa andra indikationer) som leder till
misstanke om primér malign hjarntumaér. Om radiologiska fynd talar for
meningeom, hypofysadenom eller schwannom ska patienten dock utredas
enligt for dessa diagnoser specifika rutiner och inte remitteras till

standardiserat vardforlopp.

Utredningstempot anpassas efter symtomens duration och allvarlighetsgrad:

e Vid symtom som talar f6r begynnande inklimning (tilltagande tumorrelaterad
huvudvirk, desorientering, synpaverkan med obskurationer eller
dubbelseende och i senare skede medvetandepaverkan, oregelbundet
andningsmonster och ensidigt vidgad ljusstel pupill) ska en akut utredning
med neuroradiologi vidtas omedelbart och kontakt direkt tas med
neurokirurg,

e [6r Ovriga patienter med symtom som talar fo6r hjairntumor ska en utredning
genomforas skyndsamt, men den kan ske savil polikliniskt som inneliggande

enligt standardiserat vardférlopp. Radiologisk utredning bor i dessa fall

inledas inom 3 kalenderdagar.

For radiologisk utredning, se avsnitt 7.2 Utredning och radiologisk uppféljning.

For olika lokalisationer i hjarnan kan olika tumortyper vara mer vanligt
férekommande dn andra men symtombilden 1 sig kan inte anvindas for att

sarskilja mellan olika tumortyper.
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6.1.1 Epileptiska anfall

Det vanligaste debutsymtomet vid supratentoriellt (i storhjirnan) beldgna
tumorer ir ett epileptiskt anfall. Det férekommer i upp till 90 % av laggradiga
gliom, och upp till 50 % av hoggradiga gliom.

Tumorrelaterad epilepsi klassificeras som strukturell epilepsi, det vill sidga att
anfallet har inletts med en fokal storning i den region dir tumoren ar lokaliserad.
Symtomen vid fokalt anfall dterspeglar tumorlokalisationen. Enligt den senaste
internationella definitionen av epilepsi far patienter med en strukturell
intrakraniell lesion epilepsidiagnos efter ett forsta epilepsianfall dir anfallet,
baserat pa symtom och tidsmissigt samband, bedoms vara utlést av den

strukturella lesionen i hjirnan.

Fokala anfall vid hjarntumor sprids relativt ofta till stora delar av hjirnytan
varvid det uppstar ett bilateralt toniskt-kloniskt anfall med medvetandeforlust
och kramper (tidigare kallat sekundir generalisering eller grand mal-anfall). Den

fokala anfallsstarten kan vara sa kortvarig att den inte noteras kliniskt.

Foljande anfallskarakteristika bor observeras och journalféras:

e anfallets start med sensoriska, autonoma eller motoriska yttringar
e cventuella emotionella eller kognitiva fenomen

e om medvetandepaverkan funnits eller inte.

Epileptiska manifestationer kan ibland feltolkas och férdréja tumordiagnosen.
Vid féljande symtom bor klinikern vara sarskilt uppmarksam pa mojligheten av

eventuellt bakomliggande epileptiskt anfall:

e plotsligt insdttande kortvarig afasi (talsvarigheter) i avsaknad av andra fokala

symtom

e alla typer av kortvariga fokala bortfallssymtom (6vergaende kinselnedsittning

och pareser)
e plotsligt insattande emotionella, autonoma eller hallucinatoriska symtom

e fluktuerande vakenhet eller nedsatt kontaktbarhet, desorientering, monotona
och stereotypa rorelser (kan tyda pa icke-konvulsivt status epilepticus, det vill

siga langvarig pagaende anfallsaktivitet utan patagliga motoriska fenomen).

6.1.2 Huvudvark

Huvudvirk forekommer under sjukdomsférloppet hos cirka 50-70 % av

patienter med hjirntumor och ar sirskilt vanligt vid tumérer i bakre skallgropen.

32



REGIONALA CANCERCENTRUM

Det dr dock bara ett fatal av patienterna som har huvudvirk som enda
debutsymtom; i regel finns dven andra symtom som leder till hjarntumordiagnos.
Smirtan vid huvudvirk beror pa retning av smirtkinsliga intrakraniella
strukturer (hjarnhinnor och blodkirl). Sjilva hjarnvavnaden ir okinslig for

smarta.

Huvudvirken kan vara ospecifik och initialt likna spanningshuvudvirk eller
migrin. Vid progress av tumor eller 6dem uppstar successivt en mer

karaktaristisk smarta pa grund av 6kande intrakraniellt tryck:

e tilltagande smirtintensitet 6ver tid

e association till illamaende och krikning (ibland lindras virken efter krikning
eller uppresning)

e iregel dilig effekt av sedvanliga analgetika

e dygnsvariation, som virst pa efternatten eller tidig morgon

e forvirras av tillfillig tryckstegring (till exempel Valsalva-manéver sisom

hostning och nysning).

Vid fortsatt 6kande intrakraniellt tryck tillstoter ytterligare symtom, se avsnitt

6.1.5 Symtom vid 6kat intrakraniellt tryck.

Vid obstruktiv hydrocefalus till f6ljd av tumor som paverkar likvorflodet, kan
Valsalva-manover och ligesindring av huvudet orsaka plotsliga kortvariga,
intensiva huvudvarksattacker som ar férenade med illamaende, krikningar och
ibland medvetandeférlust. Medulloblastom, ependymom och germinom ér de
vanligaste tumortyperna med lokalisation i bakre skallgropen eller 1 medellinjen,

och medfor risk f6r hydrocefalusutveckling.

6.1.3 Emotionella och kognitiva symtom

Forindrat beteende, forindrade personlighetsdrag och kognitiv paverkan ar
vanliga symtom vid hjirntumor och férekommer som debutsymtom hos 20—

69 % av patienterna med gliom [21-24].

Dessa symtom kan manifestera sig som mer eller mindre diffusa symtom
(psykomotorisk lingsamhet eller affektiv paverkan) eller vara relaterade till
tumorens specifika lokalisation 1 hjarnan (distansloshet och avflackning vid
frontal tumor; minnesstorning vid tumor i mediala tinningloben/hippocampus).
Forindringarna dr smygande och kan ibland vara svara att uppticka vid klinisk
undersékning och ir inte heller alltid tydliga for patienten sjilv, varfor

nirstaende bor tillfrigas.
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6.1.4 Fokala bortfallssymtom

Snabbt vixande tumérer orsakar fokala bortfallssymtom, vilka uppstar smygande
och successivt tilltar. Undantaget dr vid blodning 1 tumér dé insjuknandet ar
hastigt som vid stroke. Tack vare hjarnans plasticitet 4r det ovanligt med fokala
bortfallssymtom vid langsamt vaxande tumorer, exempelvis IDH-muterade

gliom WHO grad 2 och 3 [5]. Symtombilden beror pa tumérliget.

Tabell 3. Vanliga bortfallssymtom relaterat till tumorlage i hjarna, lillhjarna och
hjarnstam.

Tumorlage Symtom

Pannlob (frontallob) Kraftnedsattning (pares) — KL
Beteendeforandring/forandrade personlighetsdrag (till exempel
apati)

Talstorning, svart att fa fram ord (motorisk afasi) — Brocas area,
DH. Aven andra tal- och sprakstoérningar kan férekomma, till
exempel svarigheter att forsta tal och skrift.

Tinninglob Svart att forsta det talade ordet (sensorisk afasi) — Wernickes
(temporallob) area, DH. Aven andra tal- och sprakstoérningar kan forekomma, till
exempel svarigheter att gora sig forstadd.

Hjasslob (parietallob) Kanselnedsattning — KL
Sprakstorning (tal, forstaelse) — DH

Minskad uppmarksamhet pa motsatt kroppshalva (neglekt) — IDH

Nacklob (occipitallob) Synfaltsbortfall — KL

Talamus Kanselpaverkan (6kad/nedsatt sensibilitet, smarta) och/eller
kraftnedsattning (pares) — KL

Lillhjarna (cerebellum) | Nedsatt postural kontroll/balbalans (balataxi) — skada i
medellinjen

Koordinationsstorning i arm och ben (ataxi) — IL

Ostadig gang, sluddrigt tal (dysartri) vid skada i bada hemisfarer

Hjarnstam Kranialnervspaverkan — IL
Kraftnedsattning (pares) — KL kroppshalva, IL ansiktshalva

Kanselnedsattning — KL kroppshalva, IL ansikishalva

KL = kontralateralt (motsatt kroppshalva jamfort tuméren), IL = ipsilateralt (samma kroppshalva som
tumoren), DH = dominant hemisfar (oftast vanster), IDH = icke-dominant hemisfar (oftast hoger).
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Figur 6. Fran Min vardplan 1177

Parietalloben
(hjassloben)

Frontalloben
([pannloben)

Oecipitalloben
(nackloben)

Temporalloben
{tinningloben)

Hjarnstammen

Lillhjarnan

Hjgmans olika delar och lober.

Frontalloben (pannloben) styr uppmarksamhet, omdéme, beslutsfattande, motivation,
problemlésning, kontroll av kénslor och socialt beteende, sprakligt uttryck (tal) och motorik.

Temporalioben (tinningloben) styr sprakférstaslse, minne, informationshantering, musikalisk
upplevelse och ansikisigenkanning.

Parietalloben (hjassloben) styr kanseluppfattning, rumslig information och rumsuppfattning,
héger-vénster-indelning och matematisk férmaga.

Occipitalloben {nackloben) styr hantering och
tolkning av synintryck.

Lillhjarnan styr koordination, finmotorik, balans och
kroppskontroll.

Hjamstammen styr kénsel och motorik | ansiktet,
sviljffdrmaga, balans, reglering av vakenhet och
stmn, andning, blodtryck, hjartrytm och
kroppstemperatur.

Fran ryggmiérgen gar nerver till olika kroppsdelar
Ryggmargen &r uppdelad i clika segment:

= 8 halssegment (cervikala) = C1-C8

» MNerver fran halssegmenten gar framst till muskler i
armarna.

= 12 bréstsegment (torakala) = Th1-Th12
= Merver fran bristsegmenten gar till muskler i

balen.
+ 5 |&ndsegment (lumbala) = L1-L5
+ Merver fran landsegmenten gar till benen. Ryggmdrgens olika segment.

» 5 sittbenssegment (sakrala) = 51-55
Fran sittbenssegmenten gar nerver som &r viktiga fr urinblasans och tarmarnas funktion.

6.1.5 Symtom vid Okat intrakraniellt tryck

Foljande ar tidiga tecken péd Okat intrakraniellt tryck:

e OGkande tumorrelaterad huvudvirk (f6r beskrivning, se avsnitt 6.1.2
Huvudvirk)
e paverkan pa hégre kognitiva funktioner, desorientering — ofta smygande,

diskreta symtom
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e obskurationer (sekundkorta attacker av dimsyn) pa grund av papillédem

e dubbelseende pa grund av direkt eller indirekt (sekundirt till 6kat
intrakraniellt tryck) paverkan pa nagon av de nerver som styr 6gonmotiliteten
(kranialnerv 111, IV, VI).

Vid fortsatt tryckstegring forskjuts hjarnan i sitt oeftergivliga rum (kranium,

tentorium) vilket sekundirt orsakar hjarnstamspaverkan:

e medvetandepaverkan

e oregelbundet andningsmonster

e stigande blodtryck, lig och/eller oregelbunden hjirtrytm
e hjirnstamsutlosta strickkramper (1 sent inklimningsskede)

e vid den vanligaste typen av inklimning, tentoriuminkldmning, ses vidgad

ljusstel pupill pa tumérsidan da oculomotoriusnerven klims under tentoriet.

Observera: Vid tecken pa 6kande intrakraniellt tryck kravs akut handlaggning
och kontakt med neurokirurg.

6.1.6 Ovriga symtom

6.1.6.1 Synstorning

Synstérningar kan uppsta av flera anledningar:
o synfiltsbortfall vid tumérinvixt i syncentra/synstralning

e dubbelseende vid direkt eller indirekt paverkan pa de kranialnerver som styr

ogonmotiliteten (kranialnerv 111, IV, VI).

Paroxysmala symtom:

e obskurationer (sekundkorta attacker av dimsyn) vid papillodem orsakat av
okat intrakraniellt tryck

e fokala epileptiska anfall med paroxysmala visuella symtom beroende pa

engagemang av patietallob/occipitallob.

6.1.6.2 Psykiska symtom

Angest och depression kan vara underdiagnostiserade symtom hos patienter
med hjirntumor. Affektiva storningar kan bero pa tumorens biologi, vara
biverkningar av given behandling och/eller uppsta som reaktion pa den
livsomstillning inklusive paverkan pa patientens autonomi som tumaordiagnosen
medf6r [25, 26]. For mer information om psykiska reaktioner vid cancer och

behandlingsalternativ, se Nationellt vardprogram cancerrehabilitering (2021).
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6.2 Sammanstallning av klinisk neurologiska
fynd enligt NANO-skalan

NANO-skalan dr framtagen som ett verktyg for att snabbt kartligga
hjarntumorpatientens neurologiska funktion och symtom, och for att kunna
jamfora vid uppfoljning. Det ar ett anvindbart verktyg for systematisk
uppféljning av patienter med intrakraniella tumorer [27]. Har hittar du en link
till NANO-skalan.

6.3 Ingang till standardiserat vardforlopp

Standardiserat vardférlopp f6r maligna hjarntumorer giéller patienter som ér 18

ar eller aldre. Gruppen omfattar diagnoskoden C71 och innefattar ett hundratal
olika diagnoser. Gruppen omfattar diremot inte patienter med
hjarnhinnetumérer (D32 eller C70), benigna hjarntumérer, som till exempel
schwannom (ID33) eller sekundira tumorer i hjarnan pa grund av andra
cancerdiagnoser (hjirnmetastaser, C79.3), men vid osikerhet om diagnos ska

patienten inkluderas i SVF.

Vilgrundad misstanke foreligger vid ett eller flera av foljande fynd:

Debut av fokalt neurologiskt bortfallssymtom (till exempel halvsidig
férlamning, koordinations-/balanssvérigheter, kinselnedsittning,
synfiltsbortfall eller dysfasi/talpaverkan) som progredierar Gver dagar till
veckor utan andra sannolika forklaringar (till exempel kind multipel skleros

eller kind metastaserad cancersjukdom).

e Forstagangssanfall av epilepsi (fokalt eller generaliserat). Dominerande
debutsymtom vid lingsamvaxande tumorer, ndgot mindre vanligt
debutsymtom vid glioblastom.

e Nytillkommen férindring i beteende och personlighetsdrag eller kognitiv
nedsittning som progredierar Gver veckor eller ett fatal méanader.

e Nytillkommen huvudvirk eller markant férindring 1 tidigare
huvudvirksmoénster som progredierar Over veckor eller ett fatal manader
(sarskilt vid forekomst av illaméaende, krikningar, staspapill eller andra
symtom/fynd talande f6r 6kat intrakraniellt tryck) och dir grundlig
sjukhistoria och klinisk neurologisk undersékning inte har pavisat andra
sannolika forklaringar.

e DT- eller MR-undersokning (utférd pa andra indikationer) som leder till

misstanke om primar malign hjarntumor. Om radiologiska fynd talar f6r

meningeom, se avsnitt 7.2 Utredning och radiologisk uppfolining. For
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hypofysadenom och schwannom ska patienten dock utredas enligt for
dessa diagnosers specifika rutiner och inte remitteras till standardiserat
vardférlopp.
Observera: Vid misstinkt begynnande inklamning, med eller utan
medvetandepaverkan ska neurokirurgjour kontaktas omedelbart f6r akut

bedémning.

6.4 Utredning av patienter som inte uppfyller
kriterierna for valgrundad misstanke

Vid symtom och statusfynd som inger misstanke om bakomliggande
hjirntumor, men inte uppfyller kriterierna for vilgrundad misstanke, bor
utredning ocksa ske skyndsamt. I flertalet fall kan den f6lja likartad diagnostisk

utredning som vid standardiserat vardfotlopp.

For information om radiologisk utredning, se avsnitt 7.2 Utredning och

radiologisk uppfolining.

Kronisk huvudvirk leder mycket sillan till pavisande av hjairntumér vid MR-
undersokning och ir inte indikation for att patienten inkluderas i det
standardiserade vardfoérloppet. Uttalad dngest fOr att ha en tumor 1 hjarnan som
ofta kan férekomma hos patienter med svar eller kronisk huvudvirk ér inte
indikation for hianvisning till standardiserat vardférlopp for hjarntumér men kan
1 vissa situationer vara indikation for en poliklinisk radiologisk utredning for att

bemota patientens oro.

6.5 Symtom och kliniska fynd vid
ryggmargstumor

De vanligaste debutsymtomen vid ryggmairgstumaor

e ryggsmirta med eller utan utstralning
e svaghet i ben och/eller arm, ofta med bilateral utbredning
e nedsatt kinsel dir en 6vre grans for kanselnedsittning pa balen (vanligt)

e iven storningar i blas- och tarmfunktion férekommer.

Symtombilden kan uppfattas som diffus och med smygande debut, vilket kan
leda till f6rdr6jd diagnos. Tidig diagnostik med MR ir betydelsefull.

En tumor 1 ryggmargen eller i direkt anslutning till rygemargen kan orsaka

symtom genom infiltration av ryggmargen eller kompression av nervvavnad.
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Ryggmairgskompression kan férutom den direkta tryckeffekten lokalt ocksa
orsaka skada till f6ljd av venos stas nedanfér kompressionsstillet samt ibland
ocksa samtidig paverkan pa arteriell kirlforsorjning. Symtombilden kan ibland
inledningsvis vara diffus utan tydlig funktionsnedsattning vilket kan leda till att
symtomen misstolkas for smirttillstind av annan genes och till f6rdr6jd diagnos.
Man bor dirfér vara vaksam pa symtom som kan tyda pa bakomliggande
ryggmirgstumor och tidigt genomféra diagnostik med MR. Meningeom ir oftast
godartade (WHO grad 1), langsamvixande och kan linge vara asymtomatiska
innan de nar en storlek som ger symtom. Det finns dven WHO grad 2 och grad

3 meningeom, se Kapitel 10 Primar behandling.

Genom ryggmirgen gar de sa kallade langa bansystemen med motoriska och
sensoriska nervfibrer som forbinder ryggmargen och hjirnbarken 1 storhjarnan.
Pa segmentell niva i ryggmirgen avgar de spinala nervrotterna och i och med
dem Overgir det centrala nervsystemet till det perifera nervsystemet. Pa
segmentell niva dr ocksa det nedre motorneuronet lokaliserat 1 ryggmargens
framhorn. Nervfibrer for information om kinsel for smirta och temperatur
korsar 6ver medellinjen pa segmentell niva, medan information om kinsel for
beréring, tryck och vibration 16per 1 ryggmargens bakstringar och upp till
hjarnstammen, dir korsning 6ver medellinjen sker. Man sérskiljer mellan
symtom fran paverkan av de linga bansystemen och segmentella symtom. Ofta
férekommer de tillsammans. Symtomen och deras utbredning dr beroende av

tumorlokalisation.

6.5.1 Smarta

Det vanligaste debutsymtomet vid ryggmargstumor dr smirta. Den kan vara
lokaliserad i ryggen ibland tillsammans med utstralande radikuldr smarta inom ett
eller flera dermatom till f6ljd av nervrotspaverkan. Utstralande smirta kan ocksa
ses utan lokaliserad smirta i ryggen. Ibland férekommer dven refererad smirta.
Smirtans karaktir kan vara skiftande och ofta uppvisa drag av nervsmarta.
Smirtan kan forvirras vid hoststot eller Valsalva-manéver. Férindrad
kinselupplevelse av olika stimuli ses ofta vid neurogen smirta, exempelvis
allodyni (smarta av normalt icke smartsamt stimulus) och hyperalgesi (6kad

kinslighet f6r normalt smartsam stimulus).

6.5.2 Motoriska symtom

Kraftnedsittning dr det nist vanligaste symtomet vid ryggmargstumor. Vid
rygegmargspaverkan ses oftast en bilateral kraftnedsittning med parapares,

nedsatt kraft i benen, och vid tumér i halsryggmirgen ses tetrapares, nedsatt
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kraft i bade armar och ben. Det kan dock dven férekomma unilateral
kraftnedsittning om tumoren dr mer lateralt lokaliserad i ryggmargen. En tumor
som vixer i ryggmirgen pa brost- och lindryggsniva ger en kraftnedsittning
enbart i benen da nervrotterna for armarnas nerver avgar i halsryggen.
Tumorens paverkan pa nervsignaler i den nedatgdende motoriska ledningsbanan
fran hjirnan ger en kraftnedsittning diar man vid undersékning kan finna
stegrade reflexer, 6kad muskeltonus med spasticitet och positivt Babinskis
tecken Gverensstimmande med en skada i det centrala nervsystemet. Om
tumoren endast ger en lokal paverkan pa det nedre motorneuronet eller
nervroten, vilket ar ovanligt vid en tumor som utgar ifran ryggmargen, kan man i
stillet se en kraftnedsittning med svaga reflexer eller reflexbortfall och slapp

muskeltonus 6verensstimmande med en skada 1 det perifera nervsystemet.

6.5.3 Sensoriska symtom

Det tredje vanligaste debutsymtomet vid ryggmirgstumor ar kinselnedsittning.
Den ir ofta relativt tydligt avgrinsad pa balen dar nivan for smirtan och
avgriansningen dr beroende av tumorens segmentella lokalisation 1 ryggmargen.
Paverkan av olika kdnselkvaliteter kan ha olika utbredning eftersom kinsel f6r
smirta och temperatur férmedlas via ryggmirgens sidostringar medan kinsel for
beroring, tryck och vibration gar via ryggmargens bakstringar och eftersom
korsning 6ver medellinjen sker pa segmentell niva respektive 1 hjirnstammen.
Kinselnedsittningen beskrivs ofta som domning och en bedévningskiansla men
kan ocksa innefatta parestesier med brinnande, krypande, vibrerande eller

atstramande upplevelser samt smirta.

6.5.4 Paverkan pa blas- och tarmfunktionen och andra
autonoma symtom

Paverkad blés-, tarm- eller sfinkterfunktion ar mer sillan ett debutsymtom men
bor aktivt efterfragas och foljas upp 6ver tid. Bade inkontinens och
blastomningssvarigheter samt obstipation kan férekomma vid
ryggmirgspaverkan vilket bér kontrolleras aktivt och efterforskas. Aven
autonoma symtom férekommer, sisom postural hypotension, dndrad

svettfunktion och vasomotorisk reglering i huden samt nedsatt sexuell funktion.

6.5.5 Cauda equina-syndrom

Ryggmirgen avslutas med sin nedersta avsmalnande del conus 1 h6jd med férsta
eller andra lindryggskotan. Nedanfor fortsitter spinalkanalen och det

subaraknoidala rummet dir de nedersta lumbala och de sakrala nervrotterna
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I6per ner mot sina respektive intervertebralhal och tillsammans utgor cauda
equina. Fran conus och som en del av cauda equina l6per ocksa filum terminale,
en tunn string av stodjevavnad och ryggmargshinna, som faster mot svanskotan
och férankrar ryggmargen. Av ryggmirgstumorer dr det huvudsakligen
ependymom som aterfinns med lokalisation i conus, cauda equina eller filum
terminale och som kan ge upphov till symtom 1 form av ett cauda equina-
syndrom. Aven hir ir smirta det vanligaste symtomet, antingen lokaliserad
smirta med eller utan utstralning, eller refererad smirta, och darefter kommer
kraftnedsittning i ben och fotter med samma undersékningsfynd som vid perifer
nervpaverkan med svaga reflexer eller reflexbortfall. Till symtombilden hor
ocksa kinselnedsittning med ridbyxutbredning, of6rmaga att kinna blasfyllnad,
blaspares med urinretention och sfinkterpaverkan samt nedsatt anal

sfinktertonus.

6.5.6 Syringomyeli

I ryggmirgen 16per centralkanalen fortsatt ned fran hjirnstammen som en
forlingning av det likvorfyllda ventrikelsystemet 1 hjarnan. En vidgning av denna
kanal bendmns syrinx och tillsammans med symtom bendmns tillstaindet
syringomyeli. Syrinx kan uppkomma av flera orsaker, bland annat tumor 1
ryggmairgen. Syrinx bildas da oftast nedanfor tumoéren. I och med att den
vidgade kanalen ligger centralt 1 ryggmargen ses i forsta hand paverkan av kinsel
f6r smirta och temperatur samt kraftnedsittning till f6ljd av paverkan pa det
nedre motorneuronet f6r de ryggmirgssegment som syrinx stricker sig utmed.

Aven smarta forekommet.

6.6 Utredning vid misstankt ryggmargstumor

Vid symtom och statusfynd som inger misstanke om bakomliggande
ryggmirgstumor bor utredningen ske skyndsamt med inledande MR-
unders6kning. Tumorer 1 ryggmargen ingar inte i standardiserat vardférlopp men
patienten bor i de flesta fall utredas lika snabbt som patienter med hjirntumér
vid férekomst av fokala bortfall. Vid kontraindikation f6r MR g6rs DT-

myelografi.

Ofta dr symtomen langsamt progredierande 6ver tid, men ibland kan en snabbt
tilltagande svullnad kring tumoren eller blédning i den orsaka akut
rygegmirgskompression. Symtomen utvecklas da under timmar (ibland minuter)
och handliggningen ska i dessa fall vara akut. MR-unders6kning, insittning av
urinkateter vid blaspares och kirurgisk atgird ska genomforas omgaende (dven

nattetid och helg) da risken for bestaende funktionsnedsittning okar drastiskt ju
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lingre tid kompressionen kvarstar. Hégdos steroider bor 6vervigas for

symtomlindring i dessa fall.

For detaljer om radiologisk utredning, se avsnitt 7.2 Utredning och radiologisk
uppfolining.

Situationer som kriver akut utredning och kontakt med
neurokirurg/ryggortoped:

Akut ryggmirgskompression (se avsnitt 6.5 Symtom och kliniska fynd vid
ryggmirgstumor):

e plotsligt pidkommen férlamning och/eller kinselnedsittning med bilateral

utbredning och/eller balniva
e Dblds- och sfinkterpaverkan kriver omedelbar utredning for att om maoijligt

forhindra eller begransa bestiende funktionsnedsattning.

6.7 Symtom och kliniska fynd vid
vestibularisschwannom

6.7.1 Symtom och tidig utredning

Vanligen ger VS symtom fran horsel- och balansorganen, oftast 1 form av
asymmetrisk horselnedsittning, ensidig tinnitus och olika grader av yrsel och
balansrubbning [28]. Denna symtombild gor att patienternas primira utredning
ofta gérs av ONH-likare. Hos 6ver 90 % av patienterna ses en sidoskillnad
avseende horseln [29]. Andra kranialnerver kan vara paverkade, i f6rsta hand
trigeminus med domning, och 1 enstaka fall, smarta [30, 31]. Ibland ses symtom
som kan relateras till hydrocefalus (bade obstruktiv och kommunicerande kan
férekomma) sasom ostadighet, kognitiv nedsittning, inkontinens eller i senare
stadier huvudvirk. Det dr inte ovanligt att VS diagnosticerats som ett bifynd vid
bilddiagnostisk undersokning med annan fragestillning, dar kliniska symtom kan

identifieras efter diagnos.

6.7.1.1 Utredning av nedsatt horsel innan diagnos:

Horselnedsittning utreds huvudsakligen med psykoakustiska metoder, dir

tonaudiometri dr vigledande for behov av fortsatt utredning med MR.

Om ett av f6ljande kriterier dr uppfyllda vid asymmetrisk horselnedsittning
rekommenderas bilddiagnostik med MR:
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e Medelvirdet av hortrosklar £6r frekvenserna 0,5 — 1 — 2 — 4 kHz (TMV4)
skiljer = 15 dB mellan 6ronen (sensorineural asymmetri)

e Asymmetri <15 dB i TMV4 och patienten har fler symtom eller statusfynd
som kan stirka misstanken pa retrokokleir orsak till asymmetrin, till exempel
ostadighet eller yrsel, ensidig tinnitus pa samma sida, nystagmus, trigeminus-
eller facialispaverkan eller hjirnstamssymtom

e Genomgangen plotslig ensidig sensorineural horselnedsittning, aven om

hérseln har restituerats till tidigare niva.

Om patienten av medicinska skil inte kan genomga en MR kan datortomografi
(DT) och hjirnstamsaudiometri (ABR — auditory brainstem response) vara

alternativ.

For riktlinjer infor utredning av asymmetrisk horselnedsattning hos vuxna

refereras till “kunskapsstéd” 1177.se (https://vardpersonal.1177.se).

6.7.1.2 Utredning av ensidig tinnitus:

Ensidig tinnitus som enda symtom utreds inte med fragestillningen VS, om inte

andra samtidiga symtom 6kar misstanken.

Klassificering av horselnedsittning

Gardner-Robertson-klassifikationen (GR) anvinds for att bedéma
hérselfunktionen hos patienter med VS. Klassifikationen ér indelad i fem
grader baserat pa tonaudiometri (i tonmedelvirde av 0,5, 1, 2 samt 3 kHz
(TMYV)) och taldiskriminationsférmaga (maximal taluppfattning av enstaviga
ord i tyst miljo):

Grad 1 (God): TMV <30 dB och taldiskriminationsftérmaga 70—-100 %o.

Grad 2 (Funktionell): TMV 31-50 dB och taldiskriminationsférméga 50—
69 %.

Grad 3 (Icke-funktionell): TMV 51-90 dB och taldiskriminationsférmaga 5—
49 %.

Grad 4 (Icke-funktionell, délig): TMV >91 dB och taldiskriminationsférmaga
1-4 %.

Grad 5 (D6v): Ingen horsel och taldiskriminationsférmaga 0 %b.

Kommentar: Eftersom GR tonmedelvirdesberikning anvinder 3 kHz i stillet
tor var svenska praxis, 4 kHz kan vi forvanta oss att utraknat TMV 4 (0,5-1 -2
— 4 kHz) far ett nagot forsaimrat TMV, da diskanthorselnedsittningen 1 regel ar
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mer uttalad vid frekvensen 4 kHz. Dessutom avviker resultaten av talaudiometri
beroende pa sprik. Klassifikationen kan anvindas som en vagledning vid
behandlingsbeslut.

6.7.2 Uppfdljning av horsel efter diagnos

Ton- och tal audiogram ska utféras vid diagnos. samt fore och efter behandling
under forutsittning att horseln ar funktionell, dvs ar en faktor vid val av
behandlingsstrategi. Vid perfekt horsel (TMV <20 samt 100 % taluppfattning) ar
bista valet ur hérselprognos fortsatt observation [32, 33].

6.7.3 Balansfunktion

Beroende pa olika vixtsitt och storlekar kan VS ge varierande symptom och
funktionsnedsattningar varfor utredning ar av vikt f6r bade symptomatisk
behandling samt val av handliggning av sjilva tuméren. Utredning
rekommenderas vid diagnos, aktiv behandling och vid férindrad symtombild.
Vanligast ér attackvis aterkommande yrsel. Centralt utlost yrsel dr ovanligt men
ett alarmerande symtom. Att ha VS innebir 1 sig en 6kad dngestniva och det kan

ricka for att patienten utvecklar yrselbesvir [34, 35].

6.7.3.1 Vestibuladr funktion

Den vestibulira funktionen vid diagnos varierar stort och en eventuell
funktionsnedsittning kan vara helt asymtomatisk. Kirurgi eller stralbehandling
kan resultera 1 att kvarstaende vestibular funktion slicks ut och att akut yrsel
uppstir. Detta medfor ofta ett rehabiliteringsbehov som kan férebyggas med
prehabituering (se nedan).

Som basal utvirdering av vestibulir funktion, utéver neurologstatus med
ogonfoljerorelser och bedomning av eventuellt nystagmus, rekommenderas aven
Video Head Impulse Test (VHIT) for att bedoma baggingars och

vestibularisnervers funktion.

6.7.4 Centralnervos paverkan

Storre VS kan trycka pa bade hjarnstam och lillhjirna och ge symtom och
statusfynd. Vid undersokning kan stérda 6gonfoljerorelser,
blickriktningsskiftande nystagmus, férindrad uppfattning om
gravitationsriktning saval som defekt visuell suppression av vestibulira reflexer
tyda pa detta. Uppenbar gangrubbning (ataxi) och dysmetri ar ocksa viktig att

undersoka och dokumentera.
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6.7.5 Psykologisk vardering

Att ha VS innebir en psykisk pafrestning vilket ar av storsta vikt att
diagnosticera och behandla. Vid behov viktigt med
kurator/psykolog/allminmedicinsk konsultation. I férsta hand giller att
patienten far adekvat information om sin egen funktion, hur den omedelbara

framtiden ser ut och vilka handliggningsalternativ som finns att tillga.
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KAPITEL 7

Utredning enligt
standardiserat
vardforlopp

7.1 Utredning enligt standardiserat vardforlopp

Ingang till standardiserat vardforlopp

Vilgrundad misstanke foreligger vid ett eller flera av f6ljande fynd:

e Debut av fokalt neurologiskt bortfallssymtom (till exempel halvsidig
forlamning, koordinations-/balanssvérigheter, kinselnedsittning,
synfiltsbortfall eller dysfasi/talpaverkan) som progredierar 6ver dagar till
veckor utan andra sannolika forklaringar (till exempel kind multipel
skleros eller kind metastaserad cancersjukdom).

e Forstagangssanfall av epilepsi (fokalt eller generaliserat). Dominerande
debutsymtom vid langsamvixande tumdorer, ndgot mindre vanligt
debutsymtom vid glioblastom.

e Nytillkommen férindring 1 beteende och personlighetsdrag eller kognitiv
nedsittning, som progredierar 6ver veckor eller ett fatal manader.

e Nytillkommen huvudvirk eller markant forindring i tidigare
huvudvirksmoénster som progredierar Over veckor eller ett fatal manader
(sdrskilt vid forekomst av illamaende, krakningar, staspapill eller andra
symtom/fynd talande for 6kat intrakraniellt tryck) som progredierar Gver
veckor, och dar grundlig sjukhistoria och klinisk neurologisk undersokning
inte har pavisat andra sannolika férklaringar.

e DT- eller MR-unders6kning (utférd pa andra indikationer) som leder till
misstanke om primér malign hjarntumdér. Om radiologiska fynd talar f6r
meningeom, hypofysadenom eller schwannom ska patienten dock utredas
enligt for dessa diagnoser specifika rutiner och inte remitteras till

standardiserat vardforlopp.
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Observera: Vid misstinkt begynnande inklimning, med eller utan
medvetandepaverkan, ska neurokirurgjour kontaktas omedelbart f6r akut

bedémning.

7.2 Utredning och radiologisk uppfoljning

7.2.1 Neuroradiologisk utredning

Rekommendationer

e Remissen for radiologisk undersokning bor innehélla kortfattad relevant
information.

e Datortomografi (DT) utfors ofta primart pa grund av att metoden ar
tillginglig pa de flesta sjukhus. Den bor alltid kompletteras med
magnetresonansundersokning, MR, om man pavisat en hjarntumér som
potentiellt ska behandlas. MR utf6rs dven vid normal DT nir det
fortfarande finns stark klinisk misstanke om hjarntumor.

e MR-undersckning dr férstahandsmetod for radiologisk utredning och
uppféljning av hjarntumorer. Postoperativ MR bor alltid utféras inom 48
timmar.

e Vid utredning och uppféljning av hjarntumor med hog risk for spridning
via likvorvigarna (till exempel germinalcellstumorer, medulloblastom och
ependymom) ska MR av spinalkanalen inga.

e DPositronemissionstomografi (PET) ar av virde for differentialdiagnostik
mellan tumér och annan lesion, f6r att bedéma tumérutbredning infor
olika terapeutiska dtgirder och f6r differentialdiagnostik mellan
tumorprogress och behandlingsrelaterade forindringar.

e Radiologens utlitande bor vara strukturerat.

e Remitterande kliniker kan kombinera radiologisk och klinisk information
for att bedéma behandlingstrespons/progress enligt RANO-kriterierna.

e Tumorer i spinalkanalen undersoks alltid med MR (utom vid stark

kontraindikation, da man kan géra DT-myelografi).

7.2.2 Remiss for radiologisk undersokning

Remissen f6r radiologisk undersékning bér innehalla féljande information:

e relevanta symtom och deras duration

e necurologiska fynd
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e datum for eventuella tidigare neurokirurgiska ingrepp och/eller
stralbehandling

e pigiende kortisonbehandling eller medicinsk cancerbehandling (till exempel
cytostatika, angiogeneshimmare och immunterapi)

e nyligen utférd lumbalpunktion och tidigare neuroradiologisk undersokning

e kontraindikationer f6r MR och kontrastmedel njurfunktionsnedsittning.

Pagdende kortisonbehandling kan undertrycka barridrskada och dirmed
kontrastuppladdning. Medicinsk cancerbehandling och strilbehandling kan
péaverka bildernas utseende och dirmed bedémningen. Nyligen genomférd
kraniotomi eller lumbalpunktion kan orsaka reaktiv kontrastuppladdning 1
hjarnhinnorna, som kan missbedémas om radiologen inte har fitt information

om detta.

7.2.3 Radiologiska undersdkningsmetoder

7.2.3.1 Metodval

MR-undersokning ar forstahandsmetod for radiologisk utredning och
uppfoljning av hjarntumoérer. DT utfors ofta primirt pa grund av att metoden ar
mer tillginglig men den bér alltid kompletteras med MR da man pavisat en
hjarntumor som potentiellt ska behandlas eller di DT-unders6kningen ar negativ
men man fortfarande misstinker hjarntumor till exempel vid nydebuterad
epilepsi. DT bor utforas med tunna snitt som arkiveras i PACS for att underlatta
granskning dven av rekonstruerade bilder i olika plan. Om tumér pavisas pa DT
utan kontrastmedelsinjektion behéver man inte komplettera med
kontrastmedelsinjektion, om MR planeras inom kort. P4 DT utan
kontrastmedelsinjektion kan man inte utesluta sma metastaser utan 6dem,
meningeal tumorvixt, sma laggradiga gliom eller sma extraaxiala tumorer (till

exempel meningeom eller schwannom).

7.2.3.2 Diagnostisk (preterapeutisk) MR och PET

MR-unders6kning bor utféras med protokoll enligt bilaga 1.

Kontrastuppladdning som avspeglar barridrskada ses som regel 1 hoggradiga
gliom (WHO-grad 4) och bidrar till bittre avgrinsning av den mest maligna
delen av tuméren vilket dr till nytta vid planering av operation och biopsi.
Astrocytom grad 3 kan ha varierande grad av kontrastuppladdning medan
diffusa astrocytom grad 2 oftast saknar uppladdning eller uppvisar diskret sadan.
Oligodendrogliom grad 2 och 3 har varierande grad av kontrastuppladdning.
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Saledes ir bedomning av kontrastuppladdning till viss hjilp men inte palitlig for

att avgora tumorens malignitetsgrad.

Diffusions-MR (DWI) avspeglar delvis tumorens celltithet och nedsatt diffusion
(lagre ADC-virden, det vill siga nedsatt medeldiffusion) ses darfor 1 mer
maligna gliom eller i maligna komponenter i laggradiga gliom. Virdena ar dock
delvis overlappande och kan darfor endast anvindas som stod. DWI ar ocksa till
stor nytta vid differentialdiagnostik. Dessutom pévisas akut ischemi (inom 7-10
dagar) biast med DWI, vilket ir viktigt vid den tidiga postoperativa
undersokningen (se nedan) och da ar en preoperativ DWI-sekvens virdefull f6r

jamforelse.

Perfusions-MR kan pavisa 6kad angiogenes i en malign tumor i form av 6kad
cerebral blodvolym (CBV) jamfort med normalt hjarnparenkym, och oftast ses
dven 6kat cerebralt blodfléde (CBF) i motsvarande omrade. Berikningen av
rCBV och rCBF behover vara lickagekorrigerade. Det édr ocksa av virde for att

skilja olika tumértyper fran varandra, tex lymfom fran glioblastom.

Vid behov av ytterligare information kan man lagga till andra MR-sekvenser,
sasom “diffusion tensor imaging” (DTT) for avbildning av vitsubstansbanor,
funktionell MR (fMRI) f6r kortikala aktiveringsstudier, MR-angiografi for
avbildning av blodkirl och MR spektroskopi (MRS) f6r kartliggning av

metaboliter i hjdrnan.

Vid pavisad tumér med hog risk for spridning via likvorvigarna
(germinalcellstumorer, medulloblastom och ependymom) ska utredningen

inkludera MR av spinalkanalen efter intravends kontrastmedelstillférsel.

PET med radioaktivt mirkta aminosyror, till exempel 11C-metionin (MET) eller
18F-fluoroetyltyrosin (FET), avspeglar bland annat 6kad proteintransport in 1
tumorcellerna och ar korrelerat till 6kad cellproliferation och tumdérens
malignitetsgrad. Upptag ses dven i tumorer utan blod-hjarnbarridrlickage,
saledes dven 1 laggradiga gliom utan kontrastuppladdning pa MR. Aminosyre-
PET ger en tydligare kontrast mellan tumér och normal hjirnvivnad eftersom
upptaget 1 normal hjiarna ar ligre och mer homogent an pa FDG-PET. PET kan
anvindas for att differentiera mellan neoplastiska och icke-neoplastiska lesioner
mellan tumératerfall och stralreaktion, som vagledning vid biopsi, som
prognostisk markor for laggradiga gliom och som kartliggning infor
stralbehandling. PET-unders6kningar har dn sa linge begrinsad tillgianglighet
men de utfors pa alla universitetssjukhus och antalet utrustningar f6r PET-DT
och PET-MR 6kar. Rekommendationer for anvindning av aminosyra-PET finns
1 avsnitt 7.2.4.7. PET-unders6kningar bor alltid utféras tillsammans med MR
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med sa kort tid som méjligt mellan undersékningarna. Tolkningen bor ske 1

samrdad mellan neuroradiolog och nuklearmedicinare med ett gemensamt svar.

I meningeom finns oftast en kraftig, homogen kontrastmedelsuppladdning,
oavsett malignitetsgrad. MR-bilden uppvisar i regel en sa kallad dural svans. CT-
angiografi eller MR-angiografi kan ge information om relationer till
kirlstrukturer och invixt/obliteration av venésa sinus. I meningeom foreligger
dven sa gott som alltid ett Gveruttryck av somatostatinreptorer, vilket ger ett
hogt upptag vid somatostatinreceptor-PET, som annars anvinds for diagnostik
av neuroendokrina tumérer. Somatostatinreceptor-PET kan dirfér underlitta
differentiering mellan meningeom och andra durala patologiska tillstand, till
exempel lymfom och durala metastaser, men dven olika benigna tillstind som
sarkoidos och tuberkulos. Somatostatinreceptor-PET kan ocksa vara av virde
for att beddma utbredning av meningeom, sarskilt f6r bedémning av

benengagemang och extrakraniell utbredning.

MR-undersokning ar forstahandsmetod for radiologisk utredning och
uppféljning av vestibulirt schwannom. Vestibulirt schwannom ar vanligtvis en
vilavgrinsad, solid, nodulidr tumor med en intrakanalikuldr komponent i den
inre horselgangen, vilket ofta leder till utvidgning av porus acusticus. Expansion
in 1 ponsvinkeln ger ett karakteristiskt “glasstrut utseende”. Vissa tumorer kan
vara helt intrakanalikuldra eller huvudsakligen extrameatala. Vestibulira
schwannom har oftast en tydlig och homogen kontrastuppladdning. Storre eller
cystiska tumorer kan uppvisa mer heterogent signalmonster och
kontrastuppladdning pa grund av cystiska inslag eller blédning. For initial
utredning (screening) och flertalet uppfoljningsundersékningar kravs inte
kontrastforstirkt sekvens (bilaga 1). For sakerstillande av diagnos i samband
med forsta uppfoljningsundersékningen samt vid undersékningar infér och efter
operation eller stralbehandling inkluderas kontrastférstirkt sekvens (bilaga 1).
Diffusionsviktade sekvenser (DWI) beh6vs endast vid forsta
uppféljningsundersokningen f6r uteslutande av annan diagnos samt vid forsta
postoperativa undersokningen, inom 48 timmar, for att pavisa akuta lesioner

(ischemi/ tryckskador) som uppkommit vid operationen.

7.2.3.3 Neuronavigation under operation med hjilp av MR och PET -
intraoperativ MR

For operation med neuronavigation beh6évs MR med 3D-sekvens, som ingar i
den preoperativa MR-undersékningen (se bilaga 1). Dessutom anvinds fMRI
och DTI med traktografi vid behov for att kartlagga viktiga kortikala funktioner

och viktiga banor i vit substans, framfér allt vid resektion av laggradiga gliom.
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Aven aminosyra-PET anvinds for neuronavigation for bittre avgrinsning av

tumoren och for val av biopsilokalisation.

MR-utrustning i eller i anslutning till operationssalen kan kartligga
resektionsgraden under operationen, men det kriver relativt stora resurser

inklusive extra sikerhetsatgarder med tanke pa det starka magnetfaltet.

7.2.3.4 Postoperativ MR och PET

Postoperativ bedomning av kirurgisk radikalitet stors ofta av ospecifik
kontrastuppladdning, som dock sillan ses inom 48 timmar efter ingreppet. MR-
undersckning bor darfor alltid utféras inom 48 timmar for att pavisa eventuella
kvarvarande tumorforindringar. Denna unders6kning inkluderar ocksa
diffusionsviktade sekvenser (DWI) for att pavisa akuta lesioner
(ischemi/tryckskador) som uppkommit vid operationen. Sidana lesioner
uppvisar ofta kontrastuppladdning senare 1 forloppet och kan pa uppfoljande
MR felaktigt tolkas som tumoraterfall, om det inte finns nagon tidig postoperativ
undersékning med DWI f6r jaimférelse.

Den radiologiska uppfoljningen under fortsatt behandling bor helst utféras med
samma MR-scanner som preoperativt, atminstone helst vid samma
magnetfaltstyrka, och med likartade MR-parametrar. 3D-sekvenser underlittar
jaimforelsen avsevirt. Mer uttalad kontrastuppladdning kan ses vid
magnetfaltstyrkan 3T dn 1,5T vid samma kontrastmedelsdos, och dndrade MR-
sekvensparametrar kan paverka graden av kontrastuppladdning och

signalintensiteten pa bilderna.

Eftersom kontrastuppladdningen i en hjarntumér dr en ospecifik £6ljd av blod-
hjirnbarridrlickage kan den paverkas av flera faktorer, som inte ar relaterade till
tumorprogress eller tumoérregress. Behandling med kortison eller
angiogeneshimmande medel kan minska kontrastuppladdningen relativt kraftigt,
medan inflammatorisk reaktion efter till exempel operation eller stralbehandling
kan ge 6kad kontrastuppladdning. Perfusions-MR har visat hogre kinslighet for
att uppticka tumorprogress an kontrastmedelsforstirkt konventionell MR, dr
aven till hjilp for att differentiera mellan tumorprogress och reaktiva
forindringar, och bér inga i rutinuppféljning av intraaxiala tumorer. Aven PET
ar till nytta vid denna differentiering. Vid uppf6ljning av hoggradiga gliom
(WHO-grad 3 och 4) ir aminosyra-PET virdefull £or att skilja mellan aterfall
och behandlingsorsakade forindringar. Aven vid liggradiga gliom (WHO-grad
2) ar PET virdefull, men tolkningen ér svarare da upptaget ér ligre och inte lika

litt att skilja fran reaktiva férandringar.

51




REGIONALA CANCERCENTRUM

7.2.3.5 Pseudoprogress

Hos 20-30 % av patienter som behandlats med stralbehandling, med eller utan
temozolomidbehandling, ses cirka 1-3 manader efter avslutad behandling 6kad
kontrastuppladdning i tuméromradet (inom stralfaltet). Den ar orsakad av
reaktiva forindringar pa behandlingen, en sa kallad pseudoprogress, och avtar
som regel under fortsatt cytostatikabehandling samtidigt som patienten ofta
forbattras kliniskt. Pseudoprogress verkar vara vanligare vid MGMT-
promotormetylering och dven efter protonstralbehandling [36]. Perfusions-MR
med hég CBV motsvarande kontrastuppladdningen stédjer ddremot misstanke
om tumoraterfall. Bedomningen idr sakrare pa en MR-undersokning som utfors
3—4 manader efter stralbehandlingen. Rutin-MR-kontroll tidigare dn 3—4
manader efter avslutad strilbehandling bor undvikas pa grund av dessa problem
med att differentiera tumorprogress fran pseudoprogress. Aminosyra-PET kan

aven overvagas (se avsnitt 7.2.3.4).

7.2.3.6 Pseudoregress

Angiogeneshimmande medel (sisom bevacizumab) kan ge avsevird minskning
av kontrastuppladdningen i en tumor redan 1-2 dagar efter en enda behandling.
Detta kallas pseudoregress eftersom det dr en stabilisering av blod-hjarnbarriaren

snarare an en reduktion av tumorstorleken.

7.2.3.7 Tumorer i ryggmargen

Spinala gliom pavisas och f6ljs radiologiskt med MR, se
protokollrekommendation i bilaga 1. Vid absolut kontraindikation mot MR kan
man i stillet géra DT-myelografi (det vill siga DT efter intratekal
kontrastmedelsinjektion). Kontrastuppladdning 1 spinala gliom avspeglar inte
malignitetsgraden pa samma sitt som 1 cerebrala gliom och kan ses dven 1

laggradiga tumorer.

7.2.4 Radiologens beddémning och utlatande

7.2.41 Radiologens roll

Radiologen har ansvar for att ritt bildgivande metod anvinds pa ett optimalt
sitt, for att analysera och bedoma bildmaterialet samt utforma ett adekvat
utlatande till remitterande kliniker. Dessutom forevisar radiologen relevanta
bilder och deltar aktivt i diskussionen pa multidisciplindra tumorkonferenser
samt bistar neurokirurgen vid preoperativ bedémning och planliggning infér
neuronavigation (morfologiska bilder, traktografi och fMRI) och vid bed6mning

av den direkt postoperativa radiologiska undersékningen. Radiologen samverkar
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ocksa med onkolog for att rita in tumoren vid dosplanering infér stralbehandling
och for att bedoma behandlingseffekten under den vidare uppféljningen av

patienten.

7.2.4.2 Det radiologiska utlatandet

Radiologen bor avge ett strukturerat utlatande, se bilaga 1.

7.2.4.3 Matning av storlek pa hjarntumorer

Tumorstorleken kan bedémas pa flera olika sitt och dirfér beh6vs en
standardiserad méitmetod. Vanligen mits 1-3 linjira diametrar (lingd, bredd,
h6jd) men mitningarna har ofta dalig reproducerbarhet eftersom manga tumorer
har oregelbunden form och dven vixer asymmetriskt i olika riktningar.
Volymsbestimning dr mer objektiv men mer tidskrivande eftersom den i dag
kriver manuell eller halvautomatisk inritning av tumorens konturer pa varje bild.
Automatiska metoder for kliniskt radiologiskt bruk bérjar dock inféras och

kommer snart att fa 6kad anvindning.

Radiologen tillhandahaller tum6rmatten 1 utlatandet och remitterande kliniker
kan sedan kombinera dem med klinisk information f6r att bedéma grad av
respons alternativt progress enligt RANO-kriterierna for olika tumortyper (se
nedan). Speciella anvisningar har utarbetats f6r bedomning postoperativt och vid

immunterapi (se nedan).

Vid mitning av vestibularisschwannom bor dessutom tuméren klassificeras
enligt KOOS skalan som ger tydlig information om tumérens utbredning och
eventuell paverkan pd hjirnstammen till remittenten. Klassificeringen

sammanfattas i tabell 4.

Tabell 4. KOOS-klassificering

Koos grad 1: Tumoren &r lokaliserad inom den inre hdrselgangen.

Koos grad 2: Tumoren stracker sig fran den inre hérselgangen till
ponsvinkelcisternen utan att komma i kontakt med
hjarnstammen.

Koos grad 3: Tumoren tangerar hjarnstammen men orsakar ingen
dislokation av densamma.

Koos grad 4: Tumdren orsakar dislokation av hjarnstammen.
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7.2.5 KOOS-klassificering [37].

Grade Il

Grade |

>

Grade IV

Grade Il

7.2.5.1 RANO-kriterierna for hoggradiga gliom i hjarnan

Kriterierna f6r "Response Assessment in Neuro-Oncology” (RANO)-kriterierna
introducerades 2010 och anvinds huvudsakligen 1 kliniska provningar men kan
dven vara till klinisk nytta [38]. Enligt de modifierade kriterierna uppmits den
stOrsta tvarsnittsdiametern pa den kontrastuppladdande tumérkomponenten och
den storsta diametern vinkelritt mot denna pa samma bild. Man beriknar
produkten av de tva uppmatta diametrarna, adderar mitresultat fran multipla
lesioner och kombinerar med information om pagaende kortisonbehandling och
klinisk neurologisk status. Dessutom bedéms icke-kontrastuppladdande tumér
med hog signalintensitet pa T2 FLAIR eller T2-viktad sekvens. Det kan vara
svart att skilja tumor frain 6dem eller postterapeutiska forindringar pa dessa
bilder, varfor det ar viktigt att alltid jimfora med tidigare MR-unders6kningar.
Vidare beh6vs en visuell bedémning av storleken pa kontrastuppladdande
tumorkomponenter med jimforelse med tidigare undersékningar som

komplement till de linjira matningarna som ar svara att standardisera.

Man har inte nirmate definierat kriterier for att mita tuméren pa T2/FLAIR-
bilder, varfor radiologen bor fors6ka mata langd och bredd pa samma sitt som
for en kontrastuppladdande tumér alternativt visuellt bedéma storleksindring. 1
kritetrierna anges for T2/FLAIR-bilder endast om tuméren ir oférindrad, storre
eller mindre. RANO-kriterierna definierar ”’maitbara lesioner” som vilavgrinsade
och med minst 10 mm diameter f6r bade lingd, bredd och h6jd. RANO-

kriterierna tar dven hénsyn till kortisonbehandling och klinisk status. Kriterierna
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definierar komplett respons, partiell respons, stabil sjukdom och progress. De
sammanfattade kriterierna for héggradiga gliom ses i tabell 5. OBS att for
patienter som genomgar stralbehandling rekommenderar RANO 2.0 att MR ca 4
veckor efter avslutad strilbehandling anvinds som baseline-undersokning for

framtida jamforelser.

Tabell 5. Sammanfattning av RANO-kriterier for hoggradiga gliom.

Kriterier Komplett Partiell | Stabil Progress
respons respons | sjukdom (> 12 veckor
efter avslutad
kombinerad
cytostatika- och
stralbehandling)
T1 kontrast- Ingen 250% | | <50 % |, 225% 1
uppladdning (under minst | under men <25 % 1
(diameterprodukt) | 4 veckor) minst
4 veckor
T2 FLAIR Stabil eller | | Stabil Stabil eller | 1
eller |
Ny lesion Nej Nej Nej Ja
Steroidbehandling | Ingen Stabil Stabil eller | Ej relevant
eller |
Klinisk status Stabil eller 1 | Stabil Stabil eller 1 !
eller 1
Respons/progress | Alla Alla Alla Minst ett av
krav ovanstaende

7.2.5.2 RANO-kriterierna for laggradiga gliom i hjarnan

RANO-kriterier for laggradiga gliom (WHO-grad II), som oftast saknar
kontrastuppladdning, publicerades 2011. Kriterierna dr sammanfattade i tabell 6.
Man har lagt till kategorin ”minor response” som inte finns i kriterierna fér
héggradiga gliom. OBS att f6r patienter som genomgir stralbehandling
rekommenderar RANO 2.0 att MR ca 4 veckor efter avslutad stralbehandling

anvinds som baseline-undersékning for framtida jamforelser.

Tabell 6. Sammanfattning av RANO-kriterier for laggradiga gliom.

Kriterier Komplett Partiell ”Minor Stabil Progress
respons respons response” | sjukdom

T1 kontrast- | Ingen Ingen eller | Ingen eller | Ingeneller | t

uppladdning ofdrandrad | oférandrad | oféréandrad

(diameter-

produkt)
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Kriterier Komplett Partiell ”Minor Stabil Progress
respons respons response” | sjukdom
T2 FLAIR Ingen tumor | 250 % | 25-49 % | | Stabil 225 % 1 vid
under minst stabil
4 veckor eller 1 steroid-
behandling
Ny lesion Nej Nej Nej Nej Ja
Steroid- Ingen Stabil eller | | Stabil eller | | Stabil eller | | Insatt p.g.a.
behandling nya symtom
Klinisk status | Stabil eller 1 | Stabil eller 1 | Stabil eller 1 | Stabil eller 1| |
Respons/ Alla Alla Alla Alla Minst ett av
progress krav ovanstaende

7.2.5.3 RANO-kriteriernas anvandning postoperativt (hjarntumorer)

Rekommendationer for anvindning av RANO-kriterierna efter kirurgisk
behandling publicerades 2012. Man betonar vikten av en tidig postoperativ MR-
undersokning (inom 48 timmar); se avsnitt 7.2.3.4 Postoperativ MR och PET.

Definitiv bedémning av resektionsgrad av laggradiga gliom bor ske forst 12
veckor postoperativt for att inte misstolka reaktivt 6dem som resttumér. Vid alla
tumorgrader bér man bedéma savil kontrastuppladdande som icke-
kontrastuppladdande tumérkomponenter nir resektionsgraden faststills.
Volumetriska metoder kan vara till nytta f6r matning av absolut resttumorvolym.
Man foreslar ocksa att specificera komplett eller partiell resektion av
“kontrastuppladdande tumo6r” alternativt av ”detekterbar tumor”
(kontrastuppladdande och icke-kontrastuppladdande).

7.2.5.3.1 RANO-kriterier vid immunterapi

For en patient som radiologiskt uppfyller RANO-kriterierna for tumorprogress
inom 6 manader efter paborjad immunterapi, inklusive utveckling av nya
lesioner, behéver progressen bekriftas med en kontrollundersokning innan
patienten betraktas som behandlingsresistent, fOrutsatt att det inte finns ndgra
nya eller mer uttalade neurologiska bortfallssymtom. Undersokningen som forst
pavisade progress blir ny referens for kommande jimférelse. Om RANO-
kriterierna f6r tumorprogress ar uppfyllda vid kontrollundersékningen

3 manader senare bedéms patienten som behandlingsresistent. Datum f6r

tumorprogress anges da som det datum nir den forst pavisades.
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7.2.5.4 RANO-rekommendationer for anviandning av aminosyra-PET

Indikationer f6r aminosyra-PET finns sammanstillda av RANO; se [39]. I dag ar
den vanligaste indikationen differentialdiagnostik mellan behandlingsrelaterade
forandringar och tumorprogress. Aminosyre-PET kan ocksa anvindas for
virdering av prognos, biopsi- och resektionsplanering, utvirdering av resektion,

stralbehandlingsplanering och uppfoljning.
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7.3 Diagnosbesked

Rekommendationer

e DPatienter ska fa saklig information om sjukdomen, dess behandling och
forvintat resultat, sa att de kan gora ett grundat stillningstagande till den
behandling som erbjuds. Diagnosbesked ges av likare. Vid diagnosbesked
bér nirstiende och kontaktsjukskoterska nirvara om patienten sa 6nskar.

e Patienter bor fa ett eller flera uppféljande samtal diar man upprepar och

kompletterar informationen fran diagnosbeskedet.

e Nirstiende kan ha behov av egna samtal och kompletterande information

Diagnosbesked omfattar bade besked om utredning vid misstanke om
hjarntumor och, i férekommande fall, besked om PAD. Vid diagnosbeskedet
bor patienterna fa individuellt anpassad saklig information, dir man ér
uppmirksam pa den stora variationen i sjukdomsbild och 6verlevnad [40].
Framgangsrik patientinformation kan matas i kortare vardtid och sjukfranvaro,
postoperativt bittre fysisk aktivitet och rorlighet, mindre smartupplevelse och
analgetikakonsumtion samt mindre oro [41, 42]. Det ar viktigt att aterkommande
efterfraga fran patienten vad hen vill veta [43, 44], liksom att i samrad med
patienten dven informera nirstiende efter deras 6nskemal och behov. Observera

behovet av nirstaende, sirskilt vid nedsatt exekutiv och kognitiv férmaga.

Det ir en balansgang mellan att saga for lite, och dirmed ge orimliga
férhoppningar, och att vara alltfér tydlig (till exempel ge statistiska
medelvirdesprognoser) och dirmed stora patientens mojligheter till ett fortsatt
meningsfullt liv aven om det ar tidsbegrinsat. Det dr inte likarens uppgift att ge
falska forespeglingar kring sjukdomens allvar men ldkaren kan vara en
“underlittande milj6” nir patienten skapar hopp — "hope work” [45, 46]. Vi vet
att manga patienter inte vill veta ”allt” och ldkaren bor dirfor forséka informera
patienten pa ett sitt som limnar mentalt utrymme for hens eget “hope work”
[47]. Man kan ge ett anslag av allvaret nar man beskriver sjukdomen; en del
patienter fragar da vidare, medan andra nojer sig fOr att inte 6verbelastas, och
forsoker hitta ett perspektiv pa innebérden som ar psykologiskt uthardligt. Det
handlar inte om att patienten férnekar allvaret i situationen, utan att hen séker
efter och betonar mojligheter och da samtidigt ligger en skugga 6ver utsattheten
[45, 48]. Sdkerstill att informationen om diagnosen ir anpassad till tumorgraden.
Det maste undvikas att patienten i Min Vardplan laser att sjukdomen kommer

att begrinsa deras livstid, om detta inte har nimnts under diagnosbeskedet.
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Hallpunkter f6r diagnosbeskedet och uppféljande samtal:

e Uppmuntra patienten att ha en nirstiende med sig. Den nirstiende kan da fa
moijlighet att stilla egna fragor och har ocksa mojlighet att efter bescket
komplettera med information som patienten inte har uppfattat eller kunnat ta
till sig. Var uppmairksam pa nirstaendes behov av egna samtal (med
patientens godkinnande).

e Ge information om sjukdomen och behandlingen: férvintat
sjukdomstorlopp, behandlingsméjligheter, komplikationer och tidsperspektiv.

o Sikerstall att informationen om diagnosen dr anpassad till tumérgraden. Det
maste undvikas att patienten 1 Min Vardplan liser att sjukdomen kommer att
begrinsa deras livstid, om detta inte har nimnts under diagnosbeskedet

e Uppritta Min vardplan i samband med diagnosbeskedet eller sikerstall pa
annat satt att patienten far bade skriftlig och muntlig information.

¢ Ge information om och screena tidigt behov av rehabilitering med
strukturerat bedémningsverktyg med tydligt uppféljningsdatum. Det som
framkommer ska sedan resultera i en rehabiliteringsplan som inkluderas 1 Min
vardplan.

¢ Ge information om ritten till ny medicinsk bedémning.

e Ge information om patientféreningar.

e Ge praktisk information, till exempel om virdavdelning och rutiner f6r
unders6kningar och behandling.

e Ta upp paverkan pa arbetsférmagan. Ta vid behov upp hinder for att kora
motordrivet fordon och ha vapenlicens.

e Identifiera tidigt patientens sociala nitverk och sociala stod. Har patienten
kommit ensam, ta reda pa om det finns nagon som patienten kan kontakta
direkt eller vid hemkomst. Erbjud kontakt med kurator vid behov. Sarskilt
fokus bor liggas pa minderariga barn.

e Bekrifta kinslor. Kinslor som att ”detta ar inte sant” och “det hander inte
mig” bor bekriftas under samtalet. Betona vikten av att anpassa sig till den
nya livssituationen, acceptera begransningar, men ocksa hitta nya maojligheter
[49].

e Vid krisreaktion: Hjilp patienten att uttrycka sina kinslor, oavsett vilka de ar,
genom att finnas till hands och lyssna. Kontakta kurator vid behov.

e Var uppmirksam pa sjalvmordstankar. Inom en vecka fran diagnosbeskedet
16per cancerpatienter en hogre risk f6r sjilvmord dn normalbefolkningen.
Sjukvardspersonal kan felaktigt tro att det ar riskabelt att ta upp tankar om
sjalvmord, medan patienterna ofta uppfattar det som en littnad att fa prata

om det.
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e Vid uppféljande samtal: Komplettera informationen frin diagnosbeskedet.
Be patienten att sjalv beritta vad han eller hon vet om diagnosen och den
planerade behandlingen. Komplettera darefter med ytterligare information.
Alla patienter bor ges méjlighet till uppfoljande samtal inom 3 manader efter
initala samtalet. Kontaktsjukskoterskan har en viktig roll 1 denna uppfoljning.

7.4 Omvardnad och rehabilitering

Oavsett vid vilken fas i vardférloppet patienten befinner sig sa bor omvardnad-
och rehabiliteringsinsatserna alltid utga ifrin patientens och nirstiendes behov.

Lis mer 1 Kapitel 14 Omvardnad och rehabilitering.

I kontaktsjukskoterskans uppdrag ingar bland annat:

e aktivt bevaka ledtider tillsammans med SVF-koordinator
e gc information om kommande steg 1 vardprocessen

e ansvara fOr att uppritta Min vardplan

e stodja patient och nirstaende vid normal krisreaktion

e sikerstilla patientens delaktighet och inflytande i varden.

Ovanstdende punkter ar fOr manga patienter och narstaende sarskilt viktiga
under utrednings- och diagnostiden, eftersom det ofta finns en stor ovisshet
innan patient och nirstaende fatt mer besked kring diagnos och behandling. For
att sikerstilla att patienten och nirstaende far det stdd de behover bor
kontaktsjukskoterskan kopplas in i ett tidigt skede 1 vardforloppet. Viktiga
omraden for kontaktsjukskoterskan att belysa i tidigt skede kan till exempel vara
att gora en tidig rehabiliteringsbedémning, erbjuda stodsamtal, komplettera
given informationen med skriftlig information, ge egenvardsrad utifran aktuella
symtom, lyfta om det finns barn som nirstiende och vad de behover f6r stod,
bejaka eventuella kulturella aspekter som kan spela roll f6r varden och
omviardnaden av patient och nirstaende, ge information om och
uppmirksamma behov av samhilleliga insatser, till exempel behov av

kommunala insatser och vardplanering.
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KAPITEL 8
Kategorisering av

tumoren

Rekommendationer

Tillgang till vivnadsprov ar nodvindigt for att kategorisera och gradera
tumoren. Mingden tillgingligt prov och kvaliteten pa detta dr viktiga faktorer

for en korrekt vardering.

Bedomningen ska ske enligt WHO Classification of Tumours series, femte
upplagan, volym 6, Central Nervous System Tumours, 2021.
Analys av relevanta biomarkorer kan ge ytterligare behandlingsrelevant

information.

8.1 Patologins roll i den diagnostiska
processen

En neuropatologisk undersokning utférs pa alla operationspreparat.
Hjirntumorer och tumoérer i ryggmargen ska klassificeras 1 enlighet WHO
Classification of Tumours series, femte upplagan, volym 6, Central Nervous
System Tumours, 2021 (nedan refererat som WHO CNS 5). Neuropatologisk
bedémning sker med en blandning av histologiska och molekylirpatologiska
metoder, dir ingen enskild metod garanterar korrekt diagnos 1 alla fall. Det dr
saledes hogst efterstravansvart att tillricklig mingd vavnad finns tillginglig for
att medge att nddvindiga undersokningar kan genomforas. Diagnostik dr alltid
beroende av att den uttagna vavnadsbiten ir representativ for tumoren. Nar
vivnadsbiten r liten till exempel vid nalbiopsi, kan exempelvis
malignitetsgraderingen vara mer osiker eftersom anaplastiska omraden i delar av
tumoren som inte biopseras missas. Mojligheter f6r molekyldrpatologiska

analyser dr i dessa fall ocksa begransade.
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8.2 Provhantering

8.2.1 Vavnadshantering

All vivnad som tagits fran patienten sinds till patologen sa att ett representativt
material kan viljas f6r mikroskopisk och molekylirpatologisk undersékning.
Detta giller dven vid sjukdomsdebut med akut blodning av oklar genes da det
rekommenderas att allt material (blodkoagel) skickas till patologen for
histologisk undersokning. Utifran lokal rutin skickas vavnaden farsk eller

formalinfixerad.

Med tanke pa det 6kande behovet av analyser av biomarkérer rekommenderas
att det finns lokala rutiner fOr att kunna frysa farsk, ofixerad, representativ
tumoérvivnad 1 biobank. Det ar viktigt att den frysta vavnaden ar representativ

for tumorens hogsta malignitetsgrad.

Firska preparat tas vanligen emot vardagar, kontorstid cirka 08.00—16.30 och
6vriga tider efter 6verenskommelse. Farskt prov som skickas till patologen bor
transporteras svalt eller kallt men inte ligga direkt pa is (skapar artefakter). Om
preparatet inte kan omhindertas direkt pa patologen (till exempel under helgtid
och oOvrig tid f6r akuta operationer) bor det fixeras i 4-procentig buffrad
formaldehydlosning.

For alla operationsfall ska en del av den tillvaratagna vavnaden fixeras och
paraffininbidddas. Uppvisar materialet varierande karaktir ska bitar fran de olika
typerna inbiddas for undersékning. Ar materialet begrinsat ska allt material

undersékas mikroskopiskt.

Vivnad sparas och den opererande enheten ska informera patienten i enlighet
med biobankslagen. Information bér ges innan eller i samband med att
vivnadsprov tas fran patienten och kan ges muntligt eller skriftligt.

Informationsmaterial att anvinda finns pa biobanksverige.se. Se H2.

Handledning och checklista f6r personal vid vardenhet f6r mer information. Det
paraffininbdddade materialet sparas enligt lokala rutiner och for frysning

anvinds ultralaga temperaturer (-70 — -86 °C).

8.2.2 Intraoperativ diagnostik

Intraoperativ diagnostik gors av foljande skil och pa féljande indikationer:

e [Or att verifiera att den patologiska processen ar identifierad.
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e Vid ett begrinsat ingrepp till exempel biopsi, for att faststilla att viabel
tumorvivnad finns tillganglig f6r vidare diagnostik.

e Tumor eller infektion — val av metod, ev. odling eller annan direkt
provtagning.

e Misstanke om tumé6r som kriver speciell dtgird vid operationen (speciellt

lymfom).

Kirurgen kan be om en intraoperativ bedomning (med fryssnitt och/eller
utstryk) vilket i forsta hand gérs om ett utlatande péaverkar operationsforloppet.
Den akuta hanteringen ir resurskraivande och mer vivnad beh6vs vid
fryssnittning dn vid normalt hanterad diagnostik. Intraoperativ diagnostik ger
ofta inte lika konklusiv diagnostik som den normalt hanterade och darfér bor
strivan vara att inte 6verutnyttja denna resurs. Detta preparat bor tas fran
makroskopisk representativ tumorvavnad. Preparat for intraoperativ bedomning
skickas efter ett telefonmeddelande direkt till neuropatologens laboratorium foér

omedelbar hantering med utstryk och/eller fryssnittning.

8.2.3 Cytologiska preparat

Likvorprover skickas ofixerade, sa firska som mojligt, efter telefonkontakt med

cytologlaboratoriet.

8.3 Anamnestisk remissinformation/Det
neuropatologiska utlatandet

8.3.1 Anamnestisk remissinformation

Olika tumortyper kriver att olika diagnostiska metoder anvinds och detta i sin
tur kan kriva olika former av omhindertagande av vivnaden. For att ritt
prioritera hur vivnaden omhindertages beh6ver ansvarig patolog relevant
information. Detta stiller stora krav pa exakta uppgifter i remissen, detta sdrskilt

om materialet ar begrinsat.

Remissen bor innehalla uppgifter om:

e patientdata

e symtom och hur linge patienten haft besvir samt om patienten har andra

sjukdomar
e tidigare operation av hjirntumor/ryggmargstumor

e annan kind primirtumér
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e tumorens lige/lokalisation: intra/extraaxiellt, supra-/infratentoriellt,

medellinje/lateralt etc
e tumorens uppskattade storlek
e kontrastuppladdning i tuméren: ja/nej
e andra radiologiska fynd av betydelse (till exempel fynd fran MR eller PET)
e kortisonbehandling, dos och behandlingsduration
e tidigare emboliserings-, stral- eller cytostatikabehandling

e operationsfynd, till exempel férekomst av nekros, blodning eller

trombotiserade karl
e medgivande enligt biobankslagen

e speciella forbehdll/6nskningar fran patienten.

Informationen kan med fordel listas 1 en svarsmall.

8.3.2 Det neuropatologiska utlatandet

Det neuropatologiska utlitandet ska innehalla uppgifter om nedanstaende

parametrar, vilka med fordel kan listas 1 en svarsmall.

8.3.2.1 Beskrivande del

¢ Identifiering av patienten (utifrin uppgift pa remissen)

e Tumérlokal (remissuppgift)

e Lateralitet (remissuppgift)

e Provtyp (resektion, 6ppen biopsi eller stereotaktisk biopsi; remissuppgift)

e Makroskopisk beskrivning inkl. preparatstorlek (storsta dimension och

Ovriga dimensioner; for fragmenterat material kan en aggregerad storlek

anges, vid storre preparat kan ev. vikt anges)

e Bevarat material (allt eller representativa bitar).

8.3.2.2 Beddémningsdel

e Histopatologisk klassificering (inklusive beskrivning av preparation
utstryk, fryssnitt, FFPE).

e Gradering (enligt WHO CNS 5 grad 1-4).

e Molekylir information (om denna rapporteras pa separat utlitande ska
hinvisning till vart detta svar kan sokas inga).

e Integrerad diagnos Utlitandet avslutas med en sammanfattning dar man
anger en integrerad diagnos som inkluderar tumérens morfologiska typ och
malignitetsgrad enligt WHO CNS 5, samt molekylirgenetiska resultat som ar

relevanta for den specifika tumortypen.
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e Ytterligare prognostiska och prediktiva biomarkérer kan inga om efterfragade

av inremitterande.

8.4 Klassificering av tumoren

Nir WHO CNS 5 infordes dndrades basen for diagnostiken av CNS-tumorer sa
att vissa tumortyper kom att definieras enbart efter molekyldrpatologiska fynd.
Av detta foljer att ingen enskild vavnadsbaserad metod ir tillricklig for att
diagnostisera alla hjarntumérer och val av metod kan behéva ske av ansvarig
patolog. Det dr dd visentligt att tillrickligt vivnadsmaterial finns att tillga f6r
undersokning.

Klassificering av tuméren ska baseras pa histopatologisk typ, malignitetsgrad,
molekylir information och sammanfattas i en integrerad diagnos enligt WHO
CNS 5.

Malignitetsgradering enligt WHO CNS 5 baseras dven fortsittningsvis i forsta
hand pa histopatologiska kriterier f6r malignitet, som vanligtvis ar validerade
avseende postoperativ sjukdomsutveckling och 6verlevnad f6r de olika

tumortyperna.

Malignitetsgraden bestims efter mikroskopisk bedémning av: férekomst av
cellatypi; cellkirnornas morfologi; celltithet; antal mitoser; férekomst av
tumortypisk kirlproliferation och tumornekros. Dessa faktorer virderas
tillsammans med tumortypen och eventuell tidigare given behandling (till
exempel nekros och atypi efter stralbehandling).

Graderingen ar alltsa ett f6rsok att férutse tumorens vixtsitt och aggressivitet
utifran ett statistiskt forvantat naturalférlopp. Nytt dr att graden anges i arabiska
siffror (1-4) och att betydelse mellan siffrorna f6r prognos enbart avser
diagnostiserad tumortyp och ej ir generellt applicerbar 6ver tumértyper i CNS. 1
vissa fall kommer numer dock graden 1 den slutliga diagnosen bestimmas via
andra kriterier an mikroskopiska, vilket kan vara av betydelse vid tolkning av

fynd vid intraoperativ diagnostik dir valet av undersékningsmetod ar begrinsat.

Detta har dven betydelse vid diagnostik avseende entiteter inom de tva i WHO
CNS 5 nytillkomna undergrupperna till ’gliom, glioneuronala tumoérer och
neuronala tumdérer”. Dessa dr ”pediatrisk typ av diffusa laggradiga gliom”
(dar ingar: diffust astrocytom med MYB- eller MYBL1-f6rindring; angiocentrisk
gliom; polymorf neuroepitelial tumér hos unga; diffust laggradigt gliom med
MAPK signalvigstorindring) respektive ?pediatrisk typ av diffusa
héggradiga gliom” (dir ingar: diffust medelinjegliom med H3 K27-f6rindring;
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diffust hemisfiriskt gliom med H3 G34-mutation; diffust héggradigt gliom av
pediatriskt typ av H3-vildtyp och IDH-vildtyp; hemisfiriskt gliom av
spadbarnstyp). I bagge dessa grupper finns entiteter som ér helt beroende av
utfall vid molekylarpatologisk undersékning och vars histologiska utseende ar
detsamma som entiteter i andra undergrupper. Aven om benimningen ir
“pediatrisk typ” férekommer dessa typer av tumorer dven hos vuxna. Hos
patienter under 40 ars dlder bor med ett hoggradigt gliom utan IDH-mutation
och H3-mutation boér diffust hoggradigt gliom av pediatrisk typ av H3-vildtyp
och IDH-vildtyp overvigas samtidigt med méjligheten av glioblastom, IDH-

vildtyp.

8.5 Vuxen typ av diffusa gliom: Glioblastom
(grad 4), Astrocytom (grad 2—4) och
Oligodendrogliom (grad 2-3)

8.5.1 Introduktion
Vuxen typ av diffusa gliom indelas enligt WHO 2021 pa basen av

histopatologisk klassificering, gradering och molekylir information vilket
sammantaget har diagnostisk och prognostisk betydelse. Anvindande av
immunhistokemiska och molekylirgenetiska biomarkérer kan dirutéver ge

prediktiv information.

8.5.2 Biomarkorer

Diagnostiken av CNS-tumorer forlitar sig alltmer pa molekyldrpatologiska
analyser till stod for klassificering, f6r prognostisk vardering och for att
forutsidga svar pa behandling (prediktiv virdering). Analyserna kan underséka
genetiska deletioner, amplifieringar, translokationer, mutationer eller uttrycket av
specifika gentranskript eller proteiner. Anvindandet av biomarkorer dr integrerat
1 WHO CNS 5 och 1 EANO:s riktlinjer on the diagnosis and treatment of
diffuse gliomas of adulthood [50]. WHO CNS 5 utgar fran resultat av
metyleringsarray-analys for definitioner av tumorentiteter till skillnad fran

tidigare upplagor som utgick frain mikroskopiska fynd.

66



REGIONALA CANCERCENTRUM

Tabell 7. Biomarkoérer som utgér miniminiva och rutinmassigt bér analyseras.

Markor Urval Metod Evidensgrad
IDH Alla diffust infiltrerande | Initialt IHC Stark evidens
gliom IDH1R132H. Vid
negativt utfall
anvandes molekylar
metod avseende
kodon 132 pa IDH1
och kodon 172 pa
IDH2.
1p/199- Alla diffust infiltrerande | Molekylar patologi Stark evidens
kodeletion' IDH-muterade gliom
utan ATRX-forlust
ATRX! Alla diffust infiltrerande | IHC Stark evidens
IDH-muterade gliom
MGMT- Infér behandlingsval Molekylar patologi Stark evidens
promotor-
metylering
H3K27M Diffust IHC, molekylar Stark evidens
medellinjesgliom patologi
EGFR Alla IDH-wt grad 2 och | Molekylar patologi Mattlig evidens
amplification | 3 astrocytom
Kromosom Alla IDH-wt grad 2 och | Molekylar patologi Mattlig evidens
7/10 status 3 astrocytom
TERT Merparten av IDH-wt Molekylar patologi Mattlig evidens
promotor grad 2 och 3
mutation astrocytom
P53 Merparten av diffust IHC Mattlig evidens
infilirerande gliom
Ki-67 Utvalda astrocytom IHC Mattlig evidens
och oligodendrogliom

1p19g-kodeletion och ATRX &r delvis komplementara analyser, se vidare nedan.

8.5.2.1 Isocitratdehydrogenas (IDH)

Rekommendationer

Forekomst av IDH-mutation dr anvindbar bade for diagnos (diffusa gliom
fran glios) och for prognostisk information, och den bor analyseras for alla

astrocytom och oligodendrogliom.

Isocitratdehydrogenas (IDH) ér ett enzym som finns i1 fem isoformer, som var
och en katalyserar reaktionen av isocitrat till a-ketoglutarat, vilket ar viktigt f6r
cellens metabolism. Mutationer 1 IDH1 kodon 132 4r vanliga (70-80 %) i gliom
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av WHO-grad 2—4. Mutationer 1 IDH2 kodon 172 har ockséa upptickts i samma
tumortyper, men mycket mer sallan. Forekomst av IDH-mutation 1 ett
infiltrerande gliom ér férknippat med visentligt forbittrad prognos avseende tid
till progress och 6verlevnad, det giller iven héggradiga gliom. Over 80 % av
IDH1-mutationer i diffusa gliom dr R132H, och mot det resulterande muterade
proteinet finns en monoklonal antikropp (mIDH1***"). Vid negativt IHC-utfall
kompletteras med molekylir patologisk analys f6r Gvriga mutationer hos

patienter med diffust gliom.

8.5.2.2 1p/19g-kodeletion

Rekommendationer

Kombinerad helarmsdeletion pa kromosom 1p och 19q dr nédvindig for
diagnosen oligodendrogliom och analys bor utféras som del i diagnostiken av

diffust vixande gliala tumérer som dr IDH muterade.

Oligodendrogliom ir definierad som en IDH1- eller IDH2-muterad tumér med
kombinerad helarmsdeletion pd kromosom 1p och 19q. Om IDH1/2 mutation
och 1p/19q ej kan analyseras pa grund av otillrdckligt material men tuméren har
ett f6r oligodendrogliom klassisk histopatologi kan tuméren klassificeras som
oligodendrogliom NOS (ej nirmare specificerat). Om en tumor uppvisar en for
oligodendrogliom klassisk histopatologi men ej IDH1/2 mutation och/eller
kodeletion 1p/19q ska fortsatt utredning goras.

Oligodendrogliom med 1p- och 19q-forlust uppvisar bittre svar pa
cytostatikabehandling och dr associerade med f6rlingd 6verlevnad. Det finns
olika metoder for att utféra analysen. Den valda metoden bor analysera

bortfallet av storre delar av respektive arm da det har bittre prediktivt virde.

8.5.2.3 MGMT

Rekommendationer

MGMT-promotormetylering ir en stark prediktiv markor for valet mellan
alkylerande cytostatika och stralbehandling, vid behov av behandling mot
diffusa gliom. Det bor analyseras hos alla patienter oavsett alder infér sadant

val.

Utifran verkningsmekanismen kan man misstinka att tumoérer med laga nivaer
av det DNA- reparerande enzymet MGMT (O6-metylguanin-DNA
metyltransferas) svarar bittre pa alkylerande cytostatika. Uttrycket av MGMT
bestams till stor del av metyleringsstatusen av genens promotor. Denna

epigenetiska avstingning av MGM-genen férekommer i 40-50 % av alla
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glioblastom. MGMT-promotormetylering ér en stark prediktiv markor for valet
mellan alkylerande cytostatika och stralbehandling, nir det giller dldre personer
(6ver 65 dr) som behover behandling mot glioblastom. Metylering kan testas
med olika PCR-baserade analyser av genomiskt DNA. Immunhistokemi ar inte
en adekvat metod for att underséka MGMT-metyleringsstatus.

Grinsen for kliniskt relevant MGMT-promotormetylering dr metodspecifik.
Metylering av MGMT-promotor rapporteras som ometylerad respektive
metylerad, och beroende av analysmetod kan metylerad subklassificeras som lag-

respektive hogmetylerad.

8.5.24 ATRX

Rekommendationer

Avsaknad av ATRX-uttryck dr en stark indikation pa diffust astrocytom
IDH-muterat, WHO-grad 2—4. Bor goras for att verifiera astrocytir tumor
om inte kombinerad helarmsdeletion pa kromosom 1p och 19q har

exkluderats.

IDH1/2-mutation och TP53-mutation i infiltrerande gliom ir starkt forknippade
med inaktiverande forindringar i Alpha Thalassemi/Mental retardation syndrom
X-linkad (ATRX), en gen som kodar ett protein som ar involverat i kromatin
remodellering. Mutation hos ATRX ir didrmed en markor f6r astrocytart
ursprung bland IDH-muterade diffusa gliom som saknar 1p/19g-
helarmsdeletion. Undersékning bor goras for astrocytom grad 2—4 om e¢j

kombinerad helarmsdeletion pa kromosom 1p och 19q har exkluderats.

Immunhistokemi for ATRX demonstrerar en forlust av proteinuttryck i
neoplastiska celler som hyser inaktiverande mutationer, medan uttrycket kvarstar

1icke-neoplastiska celler i provet (till exempel endotelceller).

8.5.2.5 Ki-67

Rekommendationer

Proliferation, dar Ki-67 dr den mest etablerade markoren, ger en indikation
péa tumorens aggressivitet i grad 2—3-gliom. Bor goras for utvalda gliom (grad
1-4).

Den mest tillf6rlitliga och tekniskt genomférbara markéren f6r proliferation i
gliom ir Ki-67, en nukledr antigen uttryckt i celler som ar aktiva i cellcykeln men
inte uttrycks i vilofasen, GO.
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Andelen positivt inmirkta tumorcellskirnor uttrycks 1 procent (Ki-67-
proliferationsindex). Svagheten med Ki-67-proliferationsindex ar att utfallet
varierar med hur vivnaden dr behandlad (bland annat fixeringsgrad) och med
den immunhistokemiska metoden. Det finns heller ingen standardiserad
kvantifieringsmetod, proliferationen kan variera i olika delar av tuméren och
faststillda utfallsnivdaer saknas. Om man beaktar dessa begrinsningar kan dock
utfallet bidra med en prognostisk indikation och vara till hjilp 1 histologiska
gransfall, till exempel i grinsfall mellan WHO- grad 2—3 och 3—4. Har kan ett
forhojt Ki-67-proliferationsindex tyda pa en mer aggressiv tumor. Noteras kan
att aven icke-tumorceller som exempelvis reaktiva och inflammatoriska celler

kan uppvisa Ki-67 positivitet vilket bor vagas in 1 bedomningen.

8.5.2.6 TP53

Rekommendationer

Forekomst av TP53-mutation eller immunhistokemiskt uttryck av p53 kan

tyda pa en astrocytir tumor. Bor goras pa alla gliom (grad 1-4).

P53-proteinet ir viktigt f6r den kontrollerade celldoden, apoptosen. Avsaknad
av normalt p53 dr en viktig del av tumorigenesen i manga tumortyper.
Mutationer av TP53 finns 1 60-80 % av alla diffusa astrocytom grad 2—4, men ir
sillsynta i oligodendrogliom. Utbredd nukledr immunhistokemisk reaktivitet for
p53-proteinet kan inge misstanke om diffust hemisfariskt gliom med H3 G34

mutation.

8.5.2.7 Histon H3-K27M

Immunhistokemisk analys av histon H3-K27M rekommenderas f6r diffust
infiltrerande gliom som iér lokaliserade i CNS-medellinjen (talamus,
hjirnstammen och ryggmirgen) for att identifiera och diagnostisera diffust
medellinjesgliom grad 4, sa som den dr definierad enligt WHO CNS 5. H3
K27M-mutation kan férekomma vid andra tumortyper utan att vara férknippad
med dalig prognos. Dirfér bor diagnosen diffust medellinjesgliom, H3 K27
muterat, grad 4, vara reserverad uteslutande for diffust infiltrerande, centralt
lokaliserade gliom med H3 K27-mutation.

8.5.2.8 BRAF V600E

Immunhistokemisk och molekylirgenetisk analys av BRAF V60OE
rekommenderas vid misstanke om bland annat pleomorft xantoastrocytom och

epiteloitt glioblastom.
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8.5.2.9 DNA metyleringsprofil.

I WHO CNS 5 anges generellt f6r alla subtyper inom gruppen vuxen typ av
diffusa gliom att DNA-metyleringsprofil pa bas av metyleringsarray-analys ar
efterstravansvird. Som basen for tumorklassificering i WHO CNS 5 anvinds
DNA metyleringsprofil 1 férsta hand och mikroskopisk bild eller andra

kannetecken 1 andra hand.

8.5.2.10 EGFR-amplifiering, kromosom 7/10-status och TERT-
promotormutation, CDKN2A/B-forlust

Diffusa gliom med EGFR-amplifieting och/eller kombinerad kromosom 7-
forvirv/kromosom 10-f6tlust och/eller TERT-promotormutation ingdr som
alternativkompletterande diagnostiska kriterier f6r glioblastom grad 4. Diffusa
gliom grad 2-3 utan IDH1/2-mutation ska undersokas f6r EGFR-amplifiering,
forvirv av hela kromosom 7, fotlust av kromosom 10 och TERT-
promotormutationer eller med metyleringsarrayanalys for att identifiera

glioblastom grad 4.

8.5.3 Glioblastom, IDH-wildtyp, CNS WHO grad 4

Diagnostiska kriterier for Glioblastom, IDH-vildtyp (foreslagna andringar
fran cIMPACT-NOW update 11 [51] jimfért med WHO CNS5 i fetstil)

Obligatoriska ktriterier

En IDH-vildtyp och H3-vildtyp diffus astrocytir gliom
OCH

Minst ett av f6ljande:
e Mikrovaskulir proliferation
e Nekros

e TERT-promotormutation (inte som ensam definierande faktor i
histologiskt liggradiga tumdrer)

e EGFR-genamplifiering (inte som ensam definierande faktor hos
patienter <40 4dr)

e +7/-10 kromosomavvikelser (inte som ensam definierande faktor
hos patienter <40 4r)

Onskviirda kriterier

DNA-metyleringsprofil av Glioblastom, IDH-vildtyp
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Som praktisk ansats kan, hos en patient >55 ars alder, IDH bedémas som
vildtyp om IDH1 R132H-immunhistokemi édr negativ; H3 K27-testning beh6vs
vanligtvis inte for ett icke-midline diffust gliom; ett diffust astrocytirt gliom kan
betraktas som H3 G34-vildtyp, sirskilt nir tumorcellernas kirnor har bibehéllen
ATRX-expression och dr Olig2-immunpositiva.

8.5.4 Pilocytiskt astrocytom (PA) (WHO-grad 1)

Pilocytiskt astrocytom (PA) dr en vilavgrinsad och langsamvixande glial tumé6r
(WHO grad 1) som typiskt karakteriseras av ett bifasiskt vixtsitt med omraden
uppbyggda av bipolira tumorceller med langa cytoplasmatiska utskott och
mikrocystiska omraden. PA representerar den vanligaste typen av gliom hos
barn men férekommer ocksa hos vuxna. Den vanligaste lokalisationen ar bakre
skagroppen foljt av mittlinjestrukturer (till exempel synnerver, hypothalamus,

hjirnstammen).

Pilomyxoid astrocytom ir en variant av PA som oftast forekommer i
hypothalamus- eller chiasmaregionen. WHO CNS 5 anger en 6kad risk for
aggressivt forlopp med Okad risk for aterfall och cerebrospinal spridning jamfort
med klassiskt PA.

PA karakteriseras genetiskt av mutationer i MAPK-signalvigen, framfor allt
KIAA1549-BRAF- fusion och BRAF V600E-mutation.

Tabell 8. Biomarkodrer som utgor miniminiva och rutinméassigt bor analyseras.

Markor Urval

KIAA1549-BRAF-fusion Alla PA

BRAF V600E-mutation Alla PA utan pavisbar KIAA1549-BRAF-fusion

KIAA1549-BRAF-fusion forekommer i mer 4n 60 % av alla PA, och bor
analyseras, som stod till morfologisk diagnos i alla PA. BRAFV600E-mutation
forekommer i cirka 5-10 % av alla supratentoriella PA och sillan i andra
lokalisationer. Eftersom BRAFV600E-mutation ir ett potentiellt mal for
farmakologisk behandling rekommenderas BRAFV600E-analys pa alla PA utan
KIAA1549-BRAF-fusion.
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8.6 Ependymom (WHO-grad 1-3)

8.6.1 Introduktion

Ependymala tumorer klassificeras med en kombination av histopatologiska och
molekylira fynd sammanvigda med anatomisk lokalisation (supratentoriell
region, posterior fossa respektive ryggradsregionen). Subependymom

férekommer i alla tre regionerna.

8.6.2 Supratentoriellt ependymom

Supratentoriellt ependymom ér en supratentoriell tum6r med morfologiska och
immunhistokemiska kinnetecken pa ependymom dir genetisk analys har utforts
men inte pavisat nagon fusionsgen involverande ZFTA (C1101f95) eller YAP1
och kallas da supratentoriellt ependymom, NEC (not elsewhere classified) eller
dir genetisk analys inte har eller inte har kunnat utféras och kallas da
supratentoriellt ependymom, NOS (not otherwise classified). CNS WHO grad 2
eller 3.

8.6.2.1 Supratentoriellt ependymom, ZFTA fusion-positivt

Supratentoriellt ependymom, ZFTA fusions-positivt dr en supratentoriell tumér
med morfologiska och immunhistokemiska kinnetecken pa ependymom dir
genetisk analys har pavisat fusionsgen involverande ZFTA (C110rf95). Oftast ar
ZFTA fuserad med RELA. CNS WHO grad 2 eller 3.

8.6.2.2 Supratentoriella ependymom, YAP1 fusion-positivt

Supratentoriellt ependymom, YAP1 fusions-positivt dr en supratentoriell tumor
med morfologiska och immunhistokemiska kinnetecken pa ependymom dir
genetisk analys har pavisat fusionsgen involverande YAP1. CNS WHO grad 2
eller 3.

8.6.3 Ependymom i bakre skallgropen

Ependymom 1 posterior fossa dr en tumor i bakre skallgropen med morfologiska
och immunhistokemiska kinnetecken pa ependymom med avsaknad av
morfologiska tecken pa subependymom dir genetisk analys inte kunnat fastsla
en specifik molekylir variant (not elsewhere classified; NEC) eller varit
obedombear, inte genererat nagra resultat eller inte varit méjlig att utféra NOS
(not otherwise classified). CNS WHO grad 2 eller 3.
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8.6.3.1 Bakre skallgrops grupp A ependymom
Bakre skallgrops grupp A ependymom ér en tumor i1 bakre skallgropen med

morfologiska och immunhistokemiska kinnetecken pa ependymom och utbredd
forlust av nukleart H3 p.K28me3 (K27me3) i tumorceller eller DNA
metyleringsprofil férenlig med grupp A ependymom. CNS WHO grad 2 eller 3.

8.6.3.2 Bakre skallgrops grupp B ependymom

Bakre skallgrops grupp B ependymom ér en tumor 1 bakre skallgropen med
morfologiska och immunhistokemiska kiannetecken pa ependymom och DNA

metyleringsprofil férenlig med grupp B ependymom. CNS WHO grad 2 eller 3.

8.6.4 Spinalt ependymom

Spinalt ependymom ar en spinal tumér med morfologiska och
immunhistokemiska kidnnetecken pa ependymom och avsaknad av morfologiska
tecken pa myxopapillirt ependymom eller subependymom. Ar vanligen av CNS
WHO grad 2 men kan vara av CNS WHO grad 3.

8.6.4.1 Spinalt ependymom, MYCN-amplifierat

Spinalt ependymom, MYCN-amplifierat dr en spinal tumér med morfologiska
och immunhistokemiska kinnetecken pa ependymom och MYCN-amplifiering.
Trots att merparten av dessa tumorer uppvisar hoggradiga histopatologiska
egenskaper och har dalig prognos sa finns annu ingen CNS WHO grad

fastslagen.

8.6.5 Myxopapillart ependymom

Myxopapillirt ependymom ar ett gliom med papillr struktur och perivaskulara
myxoida forindringar (eller atminstone fokala myxoida microcystor) och
immunreaktivitet f6r GFAP. CNS WHO grad 2.

8.6.6 Subependymom

Subependymom ir ett gliom med klungor av tumoércellskirnor liggande i en
riklig, fokalt microcystisk, fibrillir matrix utan uttalad nukledr atypi samt
franvaro av eller minimal mitotisk aktivitet. CNS WHO grad 1.

8.7 Medulloblastom

Medulloblastom dr en séllsynt primar hjarntumoér hos vuxna men den vanligaste

maligna hjirntumoéren hos barn. Enligt den nya WHO-klassifikationen fran 2021
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ska diagnosen 1 forsta hand baseras pa molekylirgenetiska karakteristika och i
andra hand histomorfologiska fynd. Det finns en god korrelation mellan vissa

molekylirgenetiska egenskaper och histomorfologiskt utseende.

Tabell 9. Klassifikation av medulloblastom (histologiskt och genetiskt).

Medulloblastom genetiskt klassificerad

Medulloblastom, WNT-aktiverad

Medulloblastom, SHH-aktiverad, TP53-muterad

Medulloblastom, SHH-aktiverad, TP53 wild-type

Medulloblastom, icke-WNT/icke-SHH, grupp 3

Medulloblastom, icke-WNT/icke-SHH, grupp 4

Medulloblastom, histologiskt definierad (subtyper: klassisk subtyp [C];
desmoplastisk/ nodular subtyp [D/N}; extensivt nodular subtyp [MBEN];
storcellig/ anaplastisk subtyp [LC/A])"

" Retikulin silverfargning bér anvandas rutinméssigt for att kunna identifiera desmoplastisk/nodular variant.

En kombination av genetisk analys (exempelvis DNA metyleringsprofilering)
tillsammans med en morfologisk analys dr optimal f6r prognostisk och prediktiv
information. Da flera tumérsyndrom med germlinemutationer kan resultera i

medulloblastom kan sekvensering vara av stor nytta.

Tabell 10. Typiska karakteristika for de molekylar definierade subtyperna av
medulloblastom.

Molekylar WNT SHH TP53 SHH TP53 wt | Grupp 3 Grupp 4

subtyp mut

Frekvens 10 % 10 % 20 % 25 % 35 %

Dominerande | Barn Barn Vuxna/ Nyfédda/ barn | alla

aldersgrupp nyfédda

Dominerande | C LC/A D/N C C

histologisk

typ

Frekventa Monosomi 6 MYCN ampl PTCH1 del MYC, MYCN | MYCN, OTX2

kopietals- GLI2 ampl, 10qg- ampl, 1g+, 7+, | ampl CDK6

avvikelser 17p- 10qg-, 16g- ampl, 7+, 8-,
isocentric 17q | 11-, isocentric

179
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Frekventa CTNNB1 TP53, PTCH1, SMO, | GFI1, GFI1B | GFI1, GFI1B
genetiska (betakatenin), | DDX3X, U1 SUFU, active, activ, PRDM6
avvikelser DDX3X snRNA, TERT | ELPH1, SMARCA4, activ, KDM6A,
mutationer mutationer DDX3X, KBTBD4, ZMYM3,
KMT2D U1 CTDNEP1, KMT2C,
snRNA KMT20 KMT2D,
mutationer mutationer KBTBD4
mutationer
Frekventa APC TP53 PTCH1, Ovanligt Ovanligt
germline SUFU, ELP1 BRCA2, BRCA2,
mutationer PALB2 PALB2

Tabell 11. Immunhistokemisk profil hos medulloblastom.

GAB1 YAP1 Anti-OTX2 Betakatenin

WNT - Karn+ Karn+ Karn+
Cytoplasmisk | Cytoplasmisk ]E_)_yto;_)lasmlsk

L L argning -
fargning- fargning -

SHH + Karn+ - Cytoplasmisk
Cytoplasmisk fargning+
fargning-

Icke- - - Karn+ Cytoplasmisk

WNT/SHH Cytoplasmisk fargning

fargning -

8.8 Germinalcellstumorer

Primara germinalcellstumérer (GCT) i centrala nervsystemet (CNS) ar sillsynta,

morfologiskt och immunfenotypiskt homologa till motsvarande i gonader eller

andra extraneuroaxiala lokaler. Barn och ungdomar under 20 ér dr 1 storst
utstrickning drabbade.

Det ar svart att faststilla diagnosen CNS-GCT utifran histomorfologisk

bedémning, och som regel krivs en immunhistokemisk verifiering. CNS-GCT dr

oftast lokaliserade inom CNS mittlinjestrukturer (midline).
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Centrala Nervsystemet Germinalcellstumoérer (CNS GCTs)
klassificeras histologiskt i fo6ljande subtyper.

e Teratom (moget, omoget, med somatisk malignitet)
e Germinom

e Embryonalt carcinom

e Gulesickstumor (yolk sac tumor)

e Koriokarcinom

e Blandad germinalscellstumér, (minst 2 av ovan nimnda subtyper)

8.8.1 Biomarkorer i diagnostiken av GCT

GCT-diagnosen kriver biopsi av tumorvivnad, dir diagnostiken av CNS- GCT

vilar pa bade histomorfologiskt utseende och immunhistokemisk undersékning

dir markorerna i tabell 12 dr rekommenderade (WHO 5th ed):

e PLAP, en markor for primordiala germinalceller, dr positiv 1 82,6 % av alla
germinom.

e AFP ir positiv 1 blandat teratom och gulesidckstumor.

e HCG ir positiv i koriokarcinom och blandad germinalscellstumor.

Dessutom bor foéljande analyser utforas:

e Likvoranalys (cytologi, AFP och HCG) och serum-/plasmaprov (AFP, HCG)
ska goras pa alla patienter.

e Germinom ska alltid ha normala AFP-nivier i serum/plasma och likvor, men

kan ha en litt HCG-stegring.

Tabell 12. Uttryck av immunhistokemiska markoérer i CNS-GCT (WHO 5th ed).

Tumortyp OCT4 | 5mC' | PLAP | c-kit | SALL4| CD30 | AFP | B-HCG LMWCK?
Germinom + - + + + - - -+ -+
Embryonalt | + + + - + + - - +
karcinom

Gulesacks- | - + +/- 5 + - - - +

tumor

Korio- - + +/- - + - - + +
karcinom

Teratom - + - +/- + o +/- - +

' 5-metylcytosine, 2 lagmolekylart cytokratin
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8.9 Meningeom

Meningeom omfattar en familj av tumdérer som mest sannolikt utgér fran

meningoteliala celler i arachnoidea. Meningeom vixer vanligtvis intrakraniellt,

intraspinalt eller orbitalt.

Det ar den vanligaste primara hjirntumoren hos vuxna men den minst vanliga

hos barn i dldern 0-19 ar. Menigiom har brett histomorfologiskt spektrum med

15 subtyper (kolumn 1, tabell 13).

Tabell 13. Meningeom.

Meningeomtyp (WHO CNS 5)

Vanliga mutationer

Vanliga
kopitalsvariationer

WHO Grad 1
Meningotelialt meningeom AKT1(/TRAF7), Ingen
SMO
Fibroblastiskt meningeom NF2 del 22q
Meningeom av 6vergangstyp NF2 del 22q
Sekretoriskt meningeom KLF4/ TRAF7 Ingen
Psammomatost meningeom NF2 del 22q
Metaplastiskt meningeom NF2 Extra material
kromosom 5
Mikrocystiskt meningeom NF2 Extra material
kromosom 5
Angiomatost meningeom NF2 Extra material
kromosom 5
WHO Grad 2
Atypiskt meningeom NF2 del 1p, del 22q
Chordoitt meningeom (NF2) del 2p
Klarcellsmeningeom SMARCE1 Ingen
WHO grad 3
Anaplastiskt meningeom NF2, TERT del 1p, del 10, del
promotor 22q, homo del
CDKN2A/b
Tidigare WHO grad lll subtyper
Rhabdoitt meningeom BAP1 (BAP1 lokus)
Papillart meningeom PBRMH1 Inget specifikt

Tabellen anpassad efter Neuro-Oncology 23(2021)1821-1834.
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Meningeom diagnostiseras och graderas (CNS WHO grad 1, 2 eller 3) pa basen
av histologisk morfologi, immunhistokemisk analys samt vid behov
molekylirgenetisk analys. For diagnos av meningeom grad 2 eller 3 krivs dven
att kriterier for grad 1 ar uppfyllda. Generellt giller att ju hogre mitosfrekvens
desto kortare 6verlevnad men mer uttalat in med avseende pa atypi och anaplasi

utan mitoser.

8.9.1 Meningeom grad 1
WHO CNS 5 nédvindiga ktitetier for Meningeom (WHO grad 1):

Klassisk histopatologiskt utseende matchande minst en av subtyperna av

meningeom.
ELLER

Histopatologiskt utseende tydande pa meningeom kombinerat med biallelisk
inaktivering av NF2 eller andra klassiskt drivande fordndringar for konventionellt
meningeom (IRAF7, AKTT1, KLLF4, SMO, PIK3CA), klarcellsmeningeom
(SMARCET), eller rhabdoitt meningeom (BAP7).

ELLER

Histopatologiskt utseende tydande pa meningeom kombinerat med nagon for

meningeom definierad DNA metyleringsklass.
Ytterligare onskvirda kritetier

e Jokalisation till hjirnhinnor
¢ EMA immunreaktivitet
e stark och diffus SSTR2A immunreaktivitet.

Klassiska kopietalstorindringar f6r NF2-muterat meningeom, som monosomi
22/22q i laggradiga meningeom, med ytterligare forluster pd 1p, 6, 10q, 14q,
och/eller 18 i hogeradiga meningeom.

Om det foreligger histologi som ir svarvirderat med avseende pa om 6vergang i
grad 2 skett, eller om hjirninvasion pavisas (ej sk ’pushing border”) i en 1 6vrigt
benign grad 1 tumor, eller om foljande varianter ses - klarcelligt, chordoidt,
thabdoitt eller papilldrt — bér molekylirpatologi (med NGS och/eller

metyleringsanalys) Overvigas.
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Om ett i 6vrigt beningt grad 1 meningeom uppvisar snabb postoperativ tillvaxt
bor 1 forsta hand ytterligare resektion géras och molekylarpatologisk
undersokning pa detta nya preparat utféras. Om reoperation ej géres bor
molekyldrpatologisk undersokning utforas pa det primirt resekterade materialet

[52].

8.9.2 Meningeom grad 2

WHO CNS 5 nédvindiga extra ktitetier for Atypiskt Meningeom (WHO
grad 2)

4 till 19 mitoser i 10 konsekutiva hogforstorande synfilt om 0.16 mm? vardera
(minst 2.5/mm?)

ELLER

Otvetydig hjirninvasion (ej enbart perivaskulir spridning eller tryck mot hjirnan

utan pialt genombrott)

ELLER

Specifik morfologisk subtyp (kordoid eller klarcellig)
ELLER

Minst tre av foljande:

Okad cellularitet

e sma celler med hog kirn:cytoplasma-kvot

framtradande nukleoler

sheeting (jaimn matta av tumorceller som vixtmonster)

foci av spontana (icke-iatrogena) nekroser.

Molekylarpatologisk analys inkluderande CDKN2A/B och TERT-

promotormutation bor utféras pa alla grad 2 meningeom.

8.9.3 Meningeom grad 3

WHO CNS 5 nédvindiga extra ktitetier for Anaplastiskt (Malignt)
Meningeom (WHO grad 3)

20 eller fler mitoser i 10 konsekutiva hégférstorande synfilt om 0.16 mm®

vardera (minst 12.5/mm?)
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ELLER

Uppenbar anaplasi (sarkom-, karcinom-, eller melanom-liknande utseende)
ELLER

TERT promotormutation

ELLER

Homozygot deletion av CDKN2A och/eller CDKIN2B.

Molekylirpatologisk analys inkluderande CDKN2A/B och TERT-

promotormutation bor utforas pa alla grad 3 meningeom.

8.10 Vestibularisschwannom

Vestibularisdelen av attonde kranialnerven dr den 6verldgset vanligaste platsen
for intrakraniella schwannom (75-90 %). Nast vanligast 4r schwannom 1
proximala trigeminusnerven (1-8 %) medan andra lokalisationer dr direkt
ovanliga, aven om enstaka intracerebrala schwannom har rapporterats. VS ir till
90 % solitira och sporadiska. Vid NF2 kan de vara multipla och bilateral, och
bilaterala VS dr snarast patognomont f6r denna genetiska sjukdom. Paverkan av
NF2 genen ses dven 1 stor utstrickning vid sporadiska fall. Deletion av, eller
mutation i NF2 genen, leder till att dess produkt, proteinet merlin, ej uttrycks,
vilket ar ett generellt fynd vid schwannom lokaliserade till ponsvinkeln. Andra
genetiska orsaker finns men flertalet leder dven de till f6rlust av merlin, som i sin
tur paverkar intracellulira signaleringsvigar och tros driva tumorutvecklingen i

de sporadiska fallen.

I nirheten av NF2 genen pa kromosom 22, finns ett flertal onkgener som
vanligtvis 4ven de ar paverkade vid NF2. Det innebir att de hereditira NF2
fallen dven ur andra aspekter kan ha olika kliniska férlopp. Nya studier indikerar
aven att bland annat att de ovanliga intracerebrala schwannomen kan ha andra

genetiska orsaker.

Schwannom kan ha ett varierande histomorfologiskt utseende (gammalt
[ancient], cellulirt, plexiformt, epiteloitt, mikrocystiskt/retikuldrt, m fl) men ar i
princip genomgaende av WHO grad 1. Enstaka fall har beskrivits
transformerade (se WHO classification of tumours 5th ed, Central Nervous

System Tumours).

WHO CNS 5 nédvindiga kriterier f6r schwannom (WHO grad 1):
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1. Klassisk histopatologiskt utseende, som forekomst av Antoni A och/eller
Antoni B omriden.
och

2. Omfattande S100 eller SOX10 uttryck.

Ytterligare 6nskvirda kriterier:

Verocay-kroppar

Subkapsulira lymfocyter

Hyaliniserade blodkarl

Franvaro av gitter-liknande monster vid CD34 firgning.

Forlust av SMARCBT (INIT) uttryck (vid epiteloitt schwannom), eller ett
mosaik-moénster vid SMARCBT (INI7) firgning (vid schwannom
associerade med syndrom).

Ao
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KAPITEL 9
Multidisciplinar konferens

MDK (multidisciplinir konferens) ar ett forum f6r multidisciplindra diskussioner
om diagnostik och behandlingsrekommendationer f6r patienter, som en del av
det multidisciplindra omhindertagande som numera anses som standard for i
princip alla tumoérsjukdomar. Diskussion pa MDK har visats paverka bade
patienters 6verlevnad och nojdhet i positiv riktning och den gemensamt
foreslagna behandlingsplanen stimmer i hog grad med de behandlingar som
patienterna faktiskt far. Konferenserna ir ocksa viktiga f6r kommunikation och
samarbete mellan de olika involverade disciplinerna och yrkesgrupperna [53-57].
Det ar dven ett utmarkt tillfalle f6r undervisning och uppritthallande av
kompetens. Ett vilfungerande ordférandeskap ar viktigt f6r att konferensen ska
vara tidseffektiv, fokuserad, se till att alla deltagare bidrar och att varje

falldiskussion avslutas med en tydlig rekommendation [58].

MDK f6r patienter med tumorer i centrala nervsystemet benimns pa olika sitt
till exempel neuroonkologrond, tumérrond eller skallbasrond. For en
vilfungerande konferens bor neurokirurger, onkologer, neurologer,
neuroradiologer, neuropatologer och kontaktsjukskéterskor delta. For
diskussion kring vissa tumortyper krivs dven andra specialiteter, tex 6ronlikare.
Det ska finnas mojlighet att visa relevant neuroradiologiskt och om méjligt
neuropatologiskt underlag. Fér granskningsmomentet dr det viktigt att det i god
tid fore konferensen finns en adekvat remiss med aktuell klinisk status,
samsjuklighet, befintlig relevant radiologisk diagnostik och ursprungligt
rontgenutlitande samt fragestallning. Samtliga konferensdeltagare bor ha tydliga
uppgifter att bidra med relevant information kring patienten, inklusive
samsjuklighet, aktuellt funktionsstatus och patientens egna 6nskemal kring
utredning och behandling [59, 60]. Konferensen bor dga rum varje vecka for att
undvika on6dig fordrojning 1 omhiandertagandet av patienten. Videokonferenser

ger mojlighet dven for deltagande fran kliniker utanfor universitetssjukhusen.

For optimalt omhandertagande rekommenderas att samtliga patienter med
primira tumorer i hjirna och ryggmairg diskuteras pa MDK postoperativt infor
stallningstagande till postoperativ behandling samt dven preoperativt sirskilt om
det dr oklart om eller hur patienten ska opereras eller om ytterligare utredning

kravs. Dessutom bor patienter med meningeom grad 2—-3 och meningeom grad
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1 som uppfyller nagra men inte samtliga kriterier f6r grad 2 diskuteras

postoperativt. Patienter bor ocksa diskuteras vid progress eller aterfall.

For vestibularisschwannom galler att efter att en person diagnosticerats med VS
radiologiskt, bor handlaggningsrekommendation ske multdisciplinirt vid en
MDK. Detta giller forstas dven fortsittningsvis vid alla stérre beslut.

MDK ir dessutom ett forum f6r ny medicinsk bedémning (second opinion).

9.1 Ny medicinsk bedomning

Enligt patientlagen 8 kap. 1 § ska en patient med allvarlig sjukdom fa mojlighet
att fa en ny medicinsk bedémning gjord hos annan vardgivare. Information om

detta ska limnas till patienten.
Detta sigs i lagen (SFS 2014:821):
7 kap. Val av behandlingsalternativ och hjilpmedel

”1 § Nar det finns flera behandlingsalternativ som star i Overensstimmelse med
vetenskap och beprévad erfarenhet ska patienten fa méjlighet att vilja det
alternativ som han eller hon féredrar. Patienten ska fa den valda behandlingen,
om det med hinsyn till den aktuella sjukdomen eller skadan och till kostnaderna

tor behandlingen framstir som befogat.”
8 kap. Ny medicinsk bedémning

”1 § En patient med livshotande eller sarskilt allvarlig sjukdom eller skada ska fa

mojlighet att inom eller utom det egna region fa en ny medicinsk bedémning.

Patienten ska erbjudas den behandling som den nya bedémningen kan ge
anledning till om

1. behandlingen star 1 6verensstimmelse med vetenskap och beprovad
erfarenhet, och

2. det med hinsyn till den aktuella sjukdomen eller skadan och till kostnaderna

for behandlingen framstar som befogat.”
9 kap. Val av utférare

”1 § En patient som omfattas av ett landstings ansvar f6r hilso- och sjukvard
ska inom eller utom detta landsting fa mojlighet att vilja utférare av offentligt
finansierad 6ppen vard.” (kommentar 2022: landsting motsvaras numera av

region)
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Det ar hir viktigt att skilja pa vad lagen sdger om ny medicinsk bedémning och
vad vi i dagligt tal kallar ”’second opinion”. ”Second opinion” kan ibland vara att
likaren radfragar en kollega pa den egna enheten eller en annan enhet. Det kan
ocksa vara att flera specialister deltar 1 bedomningen av en patient i till exempel
MDK.

Aven om de legala forutsittningarna inte ir helt uppfyllda, 4r det inda méjligt
for sjukvarden att erbjuda patienter en ny medicinsk bedémning. Det ar viktigt
att sjukvarden ar lyhord for att patienter, som star infOr svira val, kan behova
diskutera saken med ytterligare en likare. Detta giller sdrskilt nir likaren

bedomer att det inte lingre finns en botande behandling, eller nir den féreslagna
behandlingen ar riskfylld.

Virdprogramgruppen anser att man for patienter med CNS-tumorer bor vara
generos med att tillmotesga 6nskan om ny medicinsk bedémning. Patienten har
ritt att fa konsultera en offentligt finansierad vardgivare var som helst i landet.
Specialistvardsremiss kan krivas. Sjukvarden har inte skyldighet att skriva remiss
for en fornyad medicinsk bedomning utomlands, men patienten har ritt att

skyndsamt fa ut sina journalhandlingar och rontgenbilder.

Vid en ny medicinsk bedomning bor patienten tas upp pa MDK och patienten
far da en bred ny medicinsk bedémning. Rekommendationerna bor f6lja evidens
och indikationer pa samma satt som vid sedvanliga bedomningar. Remitterande
likare bor skriva en remiss till MDK, ange ny medicinsk beddmning som
fragestallning och skicka med radiologiskt underlag samt fullstindigt kliniskt
underlag inklusive aktuell status. Man bor dven ange om patienten ocksa 6nskar

en besokstid 1 samband med bedomningen.

For kontaktvagar, se bilaga 4.
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KAPITEL 10
Primar behandling

10.1 Neurokirurgisk handlaggning av CNS-
tumorer

Rekommendationer

Kirurgisk behandling syftar till att uppna maximal tumérresektion,
symtomlindring och histopatologisk diagnos med bibehallen funktionsgrad
hos patienten. Vid kinslig tumorlokalisation eller nedsatt allméntillstind kan

biopsi vara ett alternativ.

Graden av resektion bedéms med postoperativ MR-undersékning.

10.1.1 Inledning

Vid beslut om den primira neurokirurgiska handliggningen av en misstinkt
tumor inom CNS utgar man fran en sammanvagd bild av en
sannolikhetsdiagnos och dirmed en sannolik prognos som ocksa ska stillas i
relation till patientens biologiska alder, funktionsniva, vidare

behandlingsmaijligheter och 6nskemal.

Handldggningen grundar sig pa en sammanvigning av olika fynd i den
radiologiska utredningen, eventuellt kompletterad med isotopundersékningar,
funktionella undersékningar, tumorens anatomiska lokalisation och operationens

risker.

Alla ovanstidende faktorer vigs sedan in i bedomningen infor ett

stillningstagande till en neurokirurgisk intervention.

Det neurokirurgiska ingreppet har tre mal:
e sikra tumormaterial for en patologiskanatomisk diagnos
e lindra eventuella symtom

e uppna storsta mojliga tumorreduktion utan funktionspaverkan hos patienten.
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10.1.2 Tumorer i hjarnan

10.1.2.1 Utredning

Den initiala diagnostiska undersékningen av misstinkta intrakraniella
expansiviteter utgors oftast av DT hjirna. Utredningen ska, om det inte ar
medicinskt kontraindicerat, kompletteras med en MR-undersékning f6r mer
exakt information om tumorens utbredning och anatomiska lokalisation. Om
tumoren dr beligen i eller nira funktionsbarande kortex/subkortikala bansystem
kan man 6verviga kompletterande radiologiska eller neurofysiologiska
undersokningar. Ur ett neurokirurgiskt perspektiv dr det i forsta hand
forekomsten av hogeradiga karakteristika, sisom kontrastupptag i tumoren, som
styr tempot i handliggningen. Aven tumérer som genom sin beligenhet eller
utbredning utgor ett akut hot mot patientens liv eller neurologiska funktionsniva

ska handlaggas skyndsamt.

Vid misstanke om ependymom eller medulloblastom bor utredningen dven

omfatta MR helrygg.
10.1.2.2 Preoperativ handlaggning

10.1.2.2.1 Kontrastladdande tumér (missténkt héggradig tumor)

Kontrastuppladdning under utredningsfasen indikerar ofta en mer malign och
snabbvixande tumor och kriver dirfér bradskande handliggning. Tiden fran
radiologisk diagnos till operation ska déirfér vara kort och malet vid misstanke

om hoggradig tumor bor vara operation inom 2 veckor fran radiologisk diagnos.

10.1.2.2.2 Icke kontrastladdande tumér (misstankt laggradig tumér)

Icke kontrastladdande tumoérer indikerar oftast mer lingsamt vixande tumorer,
sa kallade laggradiga tumorer. Cirka 20-30 % av dessa forandringar kan dock ha
inslag av mer elakartade och snabbvixande omraden som inte laddar kontrast i
initialskedet, framfor allt hos édldre patienter. Utredning och operationsbeslut bor
darfor paskyndas dven vid dessa tumérformer. Enligt nuvarande
rekommendationer bor dessa tumorer opereras inom 6 veckor fran radiologisk

diagnos.

10.1.2.2.3 Tumor i bakre skallgropen

Tumorer 1 bakre skallgropen dr hos vuxna, till skillnad fran barn, oftast

metastaser vilket alltid maste tas i beaktning vid utredningen.

87




REGIONALA CANCERCENTRUM

Vid misstanke om primar bakre skallgropstumér bér man Gverviga att
komplettera utredningen med MR helrygg for att utesluta droppmetastaser som

kan férekomma bade vid ependymom och medulloblastom.

Tumorer 1 bakre skallgropen kan orsaka likvorcirkulationsstorning, hydrocefalus
med sekundart 6kat intrakraniellt tryck och symtom sasom huvudvirk,
illamaende, krikning, dimsyn och medvetandepaverkan vilket kan leda till akut

operation med tumor- eller likvoravlastande kirurgi.

10.1.2.2.4 Tumorer i medellinjen

Medellinjesnira tumérer (till exempel corpus pineale, suprasellirt, sidoventriklar,
3:e och 4:e ventrikeln, talamus och basala ganglier) kan ibland utgoras av
germinalcellstumoérer. Pa grund av lokalisationen finns risk for sekundar
likvorcirkulationsstérning. Operation med ventrikeldrinage eller endoskopisk
tredje ventrikulocisternostomi (VCS) kan dé bli aktuellt. Vid operation kan
likvorprover sikras och vid endoskopi kan vivnadsprov tas f6r histologisk
diagnos. VCS ir att foredra som behandlingsmetod av tumérorsakad obstruktiv
hydrocefalus, dir annan kirurgi av tumoren for att aterstilla likvorcirkulationen
inte ar mojlig. Ett ventrikeldrin kan vara aktuellt i en akut situation om
endoskopi inte dar mojlig. Ventrikuloperitoneal shunt ar andrahandsalternativet
vid kvarstaende likvorcirkulationsstorning pa grund av risk for spridning av

tumorceller.

10.1.2.2.5 Val av operationsmetod

Val av operationsmetod och operationens malsittning beror framfér allt pa
tumorens misstinkta diagnos (till exempel héggradig eller liggradig), lige och
utbredning (tillginglighet och nirheten till funktionsbarande omraden eller
bansystem) och patientens allmanna tillstand. Operationsmetoderna dr

principiellt sett resektion av olika grad och biopsi.

Vid supratentoriell tumérkirurgi kan vakenkirurgi 6vervigas, vilket innebar att
patienten under delar av operationen ir vaken for att mojliggbra monitorering av

specifika funktioner sisom tal.

10.1.2.2.6 Preoperativa férberedelser

Infor operation av alla typer av tumoérer i det centrala nervsystemet ska
patientens koagulation optimeras och blodfértunnande medicinering ska sittas
ut. Patienter kan vid behov insittas pa lagmolekylirt heparin. I vissa fall kan en

utredning av patientens hjirt-lungstatus vara nédvindig.
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10.1.2.2.7 Kortisonbehandling

Kortisonbehandling se Behandling av tumorédem och Kortisonbehandling i

anslutning till operation.

10.1.2.3 Operation

Den kirurgiska behandlingen syftar till att uppna maximal tumorresektion,
symtomlindring och histopatologisk diagnos med bibehallen funktionsgrad hos
patienten. Graden av uppnadd resektion bedéms med postoperativ MR-

unders6kning inom 48 timmar.

Ibland begrinsas operationen till biopsi pa grund av tumoérens lige eller
patientens allmantillstind sa att endast ett vivnadsprov tas for diagnostik, utan

forsok att reducera tumorvolymen.

For att uppna maximal siker tumorresektion finns flera hjdlpmedel saisom
neuronavigation, intraoperativt ultraljud, neurofysiologisk monitorering och
intraoperativ magnetresonanstomografi. Om tuméren befinner sig i eller intill
funktionsbirande omraden i hjirnan kan operationen ske 1 lokalbedévning eller

specialnarkos med intraoperativ neurofysiologisk monitorering.

10.1.2.3.1 Biopsi

Biopsi dr i forsta hand avsedd for diagnostik nir nyttan med resektiv kirurgi
sammantaget inte bedéms Overstiga riskerna till exempel nir patienten ar aldre,
har andra begrinsande sjukdomar eller har en tumér med multifokalt och
overgripande vixtsitt. Biopsi kan ocksa vara ett alternativ vid en kinslig
tumorlokalisation (till exempel hjirnstam, basala ganglier, talamus och
funktionsbirande omraden). Biopsi kan goras med hjilp av ultraljudslokalisering,
neuronavigation, stereotaktisk teknik eller endoskopisk teknik. Biopsitekniken
styrs av lokalisationen for att minimera komplikationer. Biopsi dr inte ett
komplikationsfritt ingrepp och bér endast géras om patientens status tillater
efterfoljande onkologisk behandling.

10.1.2.3.2 Operation vid misstanke om héggradig tumér — kontrastladdande
tumér

Det finns inga prospektiva randomiserade studier som visar att radikal operation
forlinger patienternas 6verlevnad. Flera retrospektiva studier talar for en
forlingd 6verlevnad om majoriteten av den kontrastladdande delen av tumoren
avldgsnas. Vid operation anvinds ofta neuronavigation och ultraljud for att 6ka
precision och sikerhet. Fluorescensforstirkt teknik med hjalp av 5-

aminolevulinsyra (5-ALA, Gliolan) idr av virde for att uppna maximal resektion,
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dven vid operation av tumératerfall. I vissa fall kan operationen, beroende pa
tumorens lage 1 forhallande till funktionsbarande omraden, genomféras med

hjalp av neurofysiologisk monitorering.

10.1.2.3.3 Operation vid misstanke om laggradig tumér — icke kontrastladdande
tumér

Det finns inga prospektiva randomiserade studier avseende tidpunkt och
omfattning av operation for laggradigt gliom, men flera studier har visat stod f6r
att tidig kirurgi (framfor allt av tumorer av astrocytir typ) i kombination med
onkologisk behandling ger en férlingd 6verlevnad. I dag rader konsensus om
nyttan av tidig kirurgi med maximal resektion av den pa MR-sekvenserna
FLAIR /T2 synliga tuméren, forutsatt att man samtidigt kan bevara patientens
funktionsférmaga. Neuronavigation, ultraljud och intraoperativ MR-kamera kan
anvindas for precision och intraoperativ radikalitetsbedémning. De laggradiga
tumorernas diffusa vixtsitt och successiva 6vergang i normal hjarnvivnad gor
att intraoperativ monitorering och operation i lokalbedévning (vakenkirurgi)

anvinds i storre utstrickning dn vid operation av andra tumorformer.

Makroskopisk radikal resektion av laggradiga gliom kan vara oméjlig om
tumoren ligger nira funktionsbarande kortikala och subkortikala hjarnomraden,
sa att initialt endast subtotal resektion dr mojlig. Reoperation med resektion av
den tidigare resttuméren kan i vissa fall goras en tid (ofta efter minst 6—12
manader) efter en férnyad funktionell undersékning déa reorganisation (sa kallad

plasticitet) av funktionsomraden kan ha skett.

10.1.2.3.4 Operation vid misstanke om pilocytiskt astrocytom

Pilocytira/pilocytiska astrocytom ir i grunden benigna tumoérer med lingsamt
vaxtsitt. De utgor ungefir 5 % av primira hjarntumérer och drabbar framfor allt

barn eller unga vuxna.

Tumoéren vixer avgrinsat, och bestar ofta av en cysta med eller utan
kontrastladdande cystvigg samt en kontrastladdande tumérkomponent
nagonstans i cystviggen, aven om radiologin kan variera. Den kan uppsta var
som helst i centrala nervsystemet men idr oftast beldgen i lillhjarnan. Symtom ar
beroende pi lokalisation, men vanligast dr att tumor i lillhjarnan ger

hydrocefalus.

Aven om tuméren kan vara indolent eller vixa mycket lingsamt 4r kirurgi ir en
hérnsten 1 behandlingen. Om kirurgiskt méjligt bér man avligsna all
kontrastuppladdande vivnad inklusive eventuella cystviggar for att uppna
radikalitet och bot. Detta ir oftast mojligt f6r tumérer beldgna i lillhjirnan eller i

90



REGIONALA CANCERCENTRUM

storhjarnshemisfirerna. Om tumoren sitter 1 hjirnstammen eller centralt i
storhjarnan ar radikal kirurgi inte alltid mojlig utan for stora morbiditetsrisker.
Biopsi eller partiell resektion, eventuellt kompletterad med stereotaktisk
stralbehandling, kan da vara limpligt behandlingsalternativ. Molekylirpatologisk
undersékning av tumoérvivnaden kan ocksa visa mutationer som mojliggor
specifik riktad systemisk behandling. En operation kan ocksd vara nédvindig for

att hantera tumoérorsakade symtom sasom hydrocefalus och epilepsi [61].

10.1.2.3.5 Operation vid tumér i bakre skallgropen

Vid behov av likvoravlastning kan i férsta hand ventrikulocisternostomi
overvigas framfor shuntbehandling med ventrikuloperitoneal shunt, i synnerhet
nir den misstinkta tumortypen befaras kunna ge tumorspridning via

shuntsystemet.

Tumérresektionen syftar 1 forsta hand till att uppna makroskopisk radikalitet om
det dar mojligt. Intraoperativt kan dven neurofysiologisk monitorering,
neuronavigation, intraoperativt ultraljud och intraoperativ MR anvindas for att

maximera sikerhet och radikalitet.

10.1.2.3.6 Operation vid misstanke om germinalcellstumér

Eftersom germinalcellstumorer i regel svarar vildigt bra pa medicinsk
onkologisk behandling begrinsas oftast det kirurgiska ingreppet till biopsi.
Biopsi dr ocksa nodvindigt for patienter som inte debuterar med hydrocefalus
och nir diagnosen inte kan sikerstillas med analys av tumérmarkérer 1 serum
och likvor. Da den radiologiska diagnosen inte alltid dr given och vissa tumorer
vid dessa lokalisationer kan behéva opereras radikalt om mojligt, kan resektion

med fryssnitt vara att féredra i sidana fall.

Hos patienter med resttumor efter forsta linjens cytostatikabehandling, bor en
second look-operation utféras for att avligsna resterande vivnad och tillita en
térnyad histologisk bedémning. Den éterstiende vivnaden kan innehalla
maligna komponenter och den kan ocksa besta av fibros, nekros eller ett moget

teratom.

Kvarvarande teratom kan ge upphov till ett si kallat vixande teratomsyndrom.
Det kidnnetecknas av att tum6rmassan forstoras under eller efter
cytostatikabehandling i nirvaro av normala eller fallande tumérmarkorer.
Kirurgisk resektion av tumoéren rekommenderas 1 sidana fall 1 potentiellt kurativt

syfte.
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10.1.2.4 LITT-behandling

En ny sterotaktisk metod for behandling av mindre, misstinkta gliom och gliom
aterfall dr laserablation (Laser Interstitial Thermal Therapy, LITT). Metoden bor
kombineras med biopsi for diagnostik av férandringen innan laserbehandling.
Vid laserablation placeras en kateter inuti forindringen som sedan destrueras
med virme (cirka 50—60 °C) som avges via en laser i katetern. Behandlingen sker
under monitorering i MR-kamera. Metoden limpar sig och kan i vissa fall
rekommenderas sarskilt for sma, djupt beligna férandringar som ar mindre an
cirka 2 cm 1 diameter. Behandlingen 4r minimalinvasiv och utfors via en liten
hudincision och ett litet borrhal. Trots det férekommer komplikationer sasom
blédning, infektion, likvorlickage, krampanfall, nya neurologiska deficit,
tromboembolism samt symtomgivande svullnad i och omkring det destruerade
omradet [62-05].

10.1.2.5 Postoperativ resektionskontroll

Postoperativt bor MR utféras inom 48 timmar fOr att virdera mangd av
eventuell resttumér. Betydande tumorrester vid denna undersokning kan i vissa
fall, dir radikal kirurgi varit malet, f6ranleda ny kirurgi i nira anslutning till den
forsta. Postoperativ MR fungerar ocksd som utgingsstatus infor den fortsatta

onkologiska behandlingen.

10.1.3 Intramedullara tumorer och intraspinala tumorer

10.1.3.1 Utredning

Vid misstanke om en process som paverkar medulla gors i férsta hand MR-
undersokning om det inte finns nagon absolut kontraindikation. Beroende pa
den radiologiska utredningens resultat bor man 6verviga att komplettera
utredningen med MR hjirna da till exempel ependymom kan ha sitt ursprung i

hjirnan.

10.1.3.2 Preoperativ handlaggning

Majoriteten av misstankta gliala tumorer 1 ryggmirgen ar langsamvixande och
den preoperativa handliggningstiden ér i regel densamma som f6r laggradiga
gliom intrakraniellt. Eftersom vissa tumorer ger symtom forst nir ryggmargen ar
utsatt for kraftig kompression kan operation behéva goras akut eller subakut
beroende pa symtomutvecklingen. Om en tumér upptacks som bifynd och inte
ger symtom kan man 6verviga en konservativ handliggning med upprepade

MR-unders6kningar.
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Vid misstanke om ependymom eller medulloblastom ska handlidggningen vara

mer skyndsam.

Nivaindikering sker med rontgengenomlysning. Ryggmirgen nas via
laminektomi. Intraoperativt ultraljud kan anvindas for att lokalisera tuméren
innan duran 6ppnas. Neurofysiologisk monitorering med SEP och MEP
(D-vagor) ir essentiell vid operation av intramedullara tumérer f6r 6kad
siakerhet. Vid intramedullir kirurgi dr det vanligt med en viss neurologisk
forsimring under forsta tiden postoperativt (> 50 %) men med neurofysiologisk
monitorering och modern neurokirurgisk teknik beriknas risken for permanent

neurologiskt bortfall till mindre 4n 10 %.

Den kirurgiska behandlingen syftar dven hir till maximal tumorresektion,
symtomlindring och histopatologisk diagnos. Makroskopisk radikal kirurgi ar
mojlig vid tumoérer med tydlig avgransning fran omgivande ryggmirg vilket
oftast ar fallet f6r ependymom som utgor majoriteten av intramedulldra tumorer
(cirka 70 %) [66]. Makroskopisk radikal kirurgi vid astrocytom (cirka 5-10 % av
intramedulldra tumorer) ér sillan moéjlig utan kirurgin syftar till att faststilla
diagnosen och om méjligt minska tumoérbérdan. Associerade cystor eller
fjattring av rygemargen kan dock behova atgirdas kirurgiskt med

drinering/shuntning av cystor eller 16sning av adherenset.

10.1.3.3 Postoperativ resektionskontroll

For intramedullira tumorer har en tidig postoperativ MR inte samma roll som
vid intrakraniella tumérer och en individualiserad bedémning avseende tid f6r
postoperativ kontroll bor rekommenderas. MR-kontroll 3 manader fran

resektion ar ofta rimlig.

10.1.4 Perioperativa komplikationer till kirurgi for tumor i
CNS

Vid misstanke om komplikation bér man tidigt ta kontakt med behandlande

neurokirurg,

Perioperativa komplikationer (inom 30 dagar frin operation) ar vanligt
férekommande. Litteraturen anger en perioperativ dodlighet pa 0-2,5 % och
perioperativa komplikationer, oberoende av typ och svirighetsgrad, i cirka 4—
20 % av fallen [67-69].

Tidiga postoperativa komplikationer ar i f6rsta hand nya neurologiska bortfall
och postoperativa blodningar. Nya neurologiska bortfall ir oftast relaterade till
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tumorens lige och nirhet till funktionsbarande strukturer. Hos méanga patienter
gar dessa symtom i viss eller total regress under de nirmaste veckorna.
Postoperativa blodningar kan vara sa pass omfattande att de kriver operation
och utrymning av hematomet, men det ar sillsynt. Postoperativa blodningar

Okar dock risken f6r nya neurologiska bortfall.

Lambiinfektioner hor till de vanligaste kirurgiskt relaterade komplikationerna.
De klassiska tecknen pa infektion (rodnad, svullnad, virmeokning och smirta) dr
inte svara att identifiera. Infektionskomplikationer i sar och benlamba ar dock
ofta orsakade av lagpatogena bakterier sisom koagulasnegativa stafylokocker
och Cutibacterium (tidigare Propionebacterium) acnes. Dessa infektioner
behover inte orsaka de klassiska infektionstecknen och inte heller en pataglig

stegring av CRP, sd det dr viktigt att vara uppmarksam pa denna komplikation.

Djupa infektioner som komplikation till gliomkirurgi, sisom epi- eller subdurala
empyem eller intracerebrala abscesser, ar ofta kliniskt och laboratoriemassigt
relativt tysta. Det innebir att de inte nédvindigtvis debuterar med feber och
stegrande CRP, utan ger inte sillan neurologiska symtom eller endast huvudvirk,
svullnad och eventuellt allmin sjukdomskinsla.

Vid djupa infektioner ges intravenos eller peroral antibiotikabehandling
beroende pa svarighetesgrad men ofta dven kirurgisk intervention for att
utrymma empyem/abscess eller borttagande av benlamban. Nir infektionen
sedan lakt ut (cirka 3—6 manader efter operationen) bér man Gverviga
reoperation med kranioplastik med annat icke autologt material. En kvarstiende
kraniedefekt har negativ paverkan pd manga patienters funktionsniva och
kognition férutom att de kan utgora ett kosmetiskt problem. Av dessa skil bor
kranioplastik 6vervigas. Genomforandet maste vigas mot patientens
allmantillstand och tumorprognos da plastiken innebir ytterligare ett kirurgiskt
ingrepp med den aterhimtningstid detta innebir.

Vid misstanke om infektion hos en opererad patient rekommenderas kontakt

med den behandlande neurokirurgen.

Postoperativ likvorlickage frin operationslamban uppstar inte sillan. Misstanke
om likvorlickage bor leda till skyndsam handliggning med provtagning for att
verifiera att det 6t sig om likvor (via B-trace prov). Den traditionella metoden
att pavisa socker i sarvitskan med hjalp av sticka ar mer osakert. Det dr av
storsta vikt att ett sarlickage uppmirkssammas och behandlas. Man bor vid
misstanke om likvorlickage ta kontakt med behandlande neurokirurg och

overviga antibiotikabehandling. Neurokirurgen maste ta stallning till ritt
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behandlingsmetod som kan vara suturereing av sarglipa, lumbaldrinage eller

tatningsoperation. Konsultation med infektionsspecialist rekommenderas.

Likvor kan dven licka fran duran och ansamlas subgalealt som en sa kallad
’likvorbulle”,; utan lickage till yttervirlden. Sadan kan 1 samrad med neurokirurg

behandlas med kompressionsférband och/eller punktion.

Andra komplikationer 1 form av lunginflammation, urinvigsinfektion och
tromboembolism férekommer i varierande grad och man maste vara

uppmirksam pa dessa dven nir patienten skrivits ut frain neurokirurgen.

Epileptiska anfall kan upptrida efter neurokirurgiska ingrepp. Epileptiska anfall
inom en vecka fran operationen, hos en person som tidigare inte haft anfall, ska
betraktas som akutsymtomatiska anfall och inte leda till diagnosen epilepsi.
Anfall som upptrider 1 ett senare skede bor betraktas som epilepsi och ska

behandlas med antiepileptiska farmaka. For behandling, se Epilepsibehandling.

10.1.5 Meningeom

10.1.5.1 Val av behandling/handlaggning av meningeom

De primira handliggningsalternativen ir observation, operation och/eller
stralbehandling. Valet styrs av symtom, patientalder, samsjuklighet,
tumorstorlek, tumorutbredning, tillvixt och eventuella oklarheter kring den
radiologiska diagnosen. En noggrann bedémning av risk kontra vinst for

patienten avgor bade tidpunkten och omfattningen av kirurgin/behandlingen.

Observation ir oftast foérstahandsalternativet f6r mindre (oftast < 3 cm) icke-
symtomgivande tumoérer men kan ocksa vara limpligt f6r dldre patienter med lite
storre tumorer. Aven for tumorer med komplex anatomisk lokalisation, dir
kirurgi medfor en hog risk f6r neurologiska sequele, kan observation vara en

adekvat initial handliggning.

For symtomgivande tumorer eller tumérer med benerosion, omkringligegande
6dem eller betydande storlek ar kirurgi vanligen férstahandsval. Beroende pa
symtom, storlek, tillvixthastighet och 6dem planeras planerad operation inom 1
till 6 méanader i samrad med patienten. Vid allvarliga symtom sasom uttalad
visusnedsittning, likvorcirkulationsrubbning, ej kontrollerbara kramper eller

hotande inklimning planeras mer akut operation.

Primir stralbehandling ar ett alternativ f6r sma tillvixande tumérer (med typiskt

radiologiskt utseende). Detta kan aven gilla f6r storre tumorer med kritiskt lage
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runt kranialnerver eller invixt 1 vendsa sinus, 1 synnerhet ar detta aktuellt hos

dldre patienter eller de med betydande samsjuklighet.

Medeltillvixten av benignt, icke-symtomgivande meningeom ir cirka 0,2-0,4
mm eller <0,8 cm3/ar. En uttalad tumorforkalkning talar f6r en lingsam tillvaxt.
Okad risk for snabb tillvixt finns vid dlder <60 4r, hyperintensitet p T2 MR,
avsaknad av forkalkning, omkringliggande 6dem och tumérer med en diameter>
2,5 cm. Icke symtomgivande meningeom <2 cm har sillan en snabb progress

och blir generellt inte symtomgivande inom en femarsperiod.

10.1.5.2 Kirurgisk behandling

Faktorer som stirker operationsindikation/talar f6r kirurgi

e Symtom orsakade av tumor

e Tumorstorlek

e Tillvixt som forviantas ge symtom (beroende pa alder, men oftast> 2
mm/ar)

e DPitagligt omgivande 6dem (6kad risk f6r epilepsianfall)
Faktorer som utgoér relativ kontraindikation/talar emot kirurgi

e Hog alder

e Samsjuklighet

e Lokalisation som innebir stora risker med kirurgi
e Kort forvintad 6verlevnad

e Avsaknad av 6dem

[70-73].
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Figur 7. Handlaggning av meningeom.
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Operation innebir alltid risker f&r komplikationer sisom blédningar, infarkter,
epilepsianfall, infektioner och anestesirelaterade. Nytillkomna neurologiska
bortfall kan uppsta postoperativt (cirka 15 %) men de flesta minskar inom
loppet av ndgra veckor till minader. Postoperativ blodning/blod i resektionshila
ses vid knappt 10 % av operationerna (dock oftast inte symtomgivande och

kriver sillan reoperation) [74].

Vidare ir riskerna f6r déd inom 30 dagar vid meningeomoperation 1,5-6 %,
djup ventrombos/lumgemboli 2—6 %, infektion 2—6,5 %, nya epileptiska anfall
4-20 % och reoperation pa grund av komplikation cirka 5 %. Hog dlder och

skallbaslokalisation innebir en storre risk f6r komplikationer.

Langvariga kognitiva symtom-hjarntrétthet och smarttillstand drabbar ett

mindre antal patienter.

Radikal kirurgi kan vara kurativ och ska alltid efterstrdvas, men kan begrinsas av

risken fOr postoperativ sjuklighet.
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Simpson-klassificering (tabell 14) anger graden av radikalitet dir Simpson grad 1
ar lika med radikal kirurgi och vid benigna meningeom (WHO grad 1) associerat
med en lag aterfallsrisk. Radikal kirurgi ar utover detta associerad med mindre

framtida sjuklighet i alla dldersgrupper.

Om radikal kirurgi bedoms innebira alltfor stora risker kan en partiell resektion
med planerad kompletterande stereotaktisk stralbehandling av en mindre
tumorrest vara ett limpligare alternativ. Aven sma asymtomatiska tumdrer som

visar tillviaxt kan vara limpliga f6r stralbehandling som primir atgard.

I de fall meningeom CNS WHO grad 1 recidiverar tidigt, eller om en limnad
rest av grad 1 tumor tillvaxer snabbare an fOrvintat reopereras patienten om
mojligt. I dessa fall bor dven molekylirpatologi géras. Om patienten inte ar
limplig f6r reopereration bér molekylarpatologisk undersokning goras pa den
primira tumoren. Om tumoéren molekylirt definieras som hégre grad kan

onkologisk behandling vara aktuell och patient bor diskuteras vidare pa MDK.

Tabell 14. Simpson-klassifikation och aterfallsrisk.

1 Komplett exstirpation inklusive dura och ben 9 %

2 Komplett exstirpation och koagulation av dura 19 %
3 Komplett resektion utan koagulation av dura eller sinus/ben | 29 %
4 Subtotal resektion 40 %
5 Biopsi 100 %

10.1.5.3 Preoperativa forberedelser

Sedvanliga preoperativa forberedelser foretas inklusive kortisonbehandling och
antiepileptika nir sa dr indicerat. Konventionell kateterburen angiografi med
mojlighet till preoperativ tumorembolisering kan vara av virde i enstaka fall av

komplexa skallbasmeningeom.

10.1.5.4 Operationsteknik

Om mojligt avldgsnas all tumor och duralt faste. For att fa med det durala féstet
beh6vs ofta 1-1,5 cm av omgivande dura avligsnas. Om meningeom av hégre
grad misstinks bor man efterstriva en resektion av 2,5 cm dura om méjligt.
Tyvarr ar det ofta inte mojligt att gora denna distinktion pa den radiologiska
bilden. En snabb tillvixt pa flera MR-undersokningar kan dock inge misstanke

om en mer aggressiv tumortyp.

Vid vissa djupt liggande, skallbas- eller stora konvexitetsmeningeom kan

intraoperativ neurofysiologik monitorering (IOM) vara av virde. Vid posteriora
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skallbasmeningeom dr IOM av kranialnerver och ibland linga bansystem

avgorande for siker tumorresektion.

Majoriteten av subtotala resektioner utgors av skallbastumorer, tumorer med

invaxt i vendsa sinus, samt fall som omfattar multipla meningeom.

10.1.5.5 Spinala meningeom

De huvudsakliga symtomen dr motoriska eller sensoriska bortfall, gang- och
balansrubbning, ryggsmairta och blasrubbning. Motoriska symtom brukar typiskt
upptrida vid en ryggmargskompressionsgrad pa cirka 65 %.

De spinala meningeomen ar oftast beligna thorakalt foljt av cervikalt och
forekommer sillan lumbalt. Diagnosen stills med MR-unders6kning men det ér
dessvirre inte ovanligt att diagnosen forsenas pa grund av att symtomen

misstolkas som muskuloskeletala.

Den primira behandlingen f6r spinala meningeom ir kirurgisk resektion. Kirurgi
sker huvudsakligen med mikrokirurgisk teknik via posterior approach med
laminotomi. Kirurgi resulterar ofta i en signifikant forbittring av patientens
neurologiska symtom. Aterfallsfrekvensen med Simpson grad 2 resektion ar
mycket lag. I retrospektiva studier har tid fran diagnos till kirurgi visat sig utgora
en oberoende prediktor for postoperativ forbittring. Hog sovningsrisk (ASA-
klass, se bilaga 3) eller dlder ar inte férknippad med simre kirurgiskt resultat och
dldre har inte fler komplikationer an yngre patienter. Tidig postoperativ
resektionskontroll med MR gors inte rutinmassigt. For uppfoljning, se

Kapitel 17 Uppf6ljning.

Studier av postoperativt vilbefinnande och livskvalitet visar att patienter
opererade for spinala meningeom har samma halsorelaterade livskvalitet
(HRQoL) som normalbefolkningen och i normalfallet atergar arbetsfora
patienter till arbete postoperativt.

10.1.5.6 Neurokirurgisk sarvard

I samband med att suturerna tas maste man vara uppmirksam pa
likningsstorning. Det rekommenderas starkt att ta kontakt med neurokirurg
innan man lokalt inleder sairbehandling. Detsamma giller om det senare i

torloppet upptriader sar i drret eller i lamban.
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10.1.6 Vestibularisschwannom

Behandlingsstrategier:
Observation/radiologiska kontroller dr limpligt f6r smd VS.

Mindre tillvixande schwannom dir horsel och facialisfunktion premieras ar
limpliga t6r SRS (stereotaktisk stralkirurgi), &ven om horselbevarande kirurgi

ocksa ar ett alternativ.

For storre tumorer ar kirurgi den primara behandlingsmetoden for att minska
masseffekten. Valet av kirurgisk teknik beror pa symptom,
tumorkarakteristika och den kirurgiska gruppens expertis. Neurofysiologisk

6vervakning ska anvindas.

For stora VS dr komplett eller nidra komplett resektion, samt partiell resektion

foljt av SRS eller observation ett acceptabelt alternativ fOr att minimera risker.

Risken for att resttumorer tillvixer okar i relation till stotleken av

tumorresten.

OBS att rekommendationerna giller f6r spontana tumorer, vid eventuellt
arftligt tumorrisksyndrom kan annan handldggning krivas. Se dven
Schwannomatosis-Guideline---ERN-GENTURIS.pdf .

Specifika rekommendationer

o Swa tumirer (Koos gr I-I1) med normal hirsel (GR grad 1)
Dessa bor 1 forsta hand observeras. Behandling 6vervigs vid storleksprogress.

o Swa tumirer (Koos grad I-11) med nedsatt hirsel (GR grad 2)
Patienter med smé tumorer som fir symtom med yrsel och/eller

horselnedsattning kan initialt vara aktuella for symtomatisk behandling. Om
radiologiska kontroller visar progress kan behandling vara aktuellt. SRS har f6r
sma tumorer battre resultat vad galler horsel och facialisfunktion dn kirurgi, och

man undviker da de allminna kirurgiska riskerna.

o Swa tumirer (Koos grad I-I1) med grav horselnedséttning (GR grad 3—5)
I dessa fall 4r malet tumorkontroll med bevarad facialisfunktion. Alla satt att

handlagga dessa kan motiveras, men liksom ovan f6ljs dessa initialt med
radiologiska kontroller da nagot ytterligare funktionsbortfall inte dr troligt pa
linge. SRS eller kirurgi har bada lag risk for facialisskada och kan ge
tumérkontroll under 6verskadlig tid. Da SRS har ligre generell och
facialisspecifik riskprofil an kirurgi viljs oftast stralalternativet vid progress.
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o Medelstora tumirer (Koos grad I1I-1V, <3cm)
Med tanke pa storlek och méjlig snar paverkan pa hjarnstammen bor terapi

erbjudas. Kirurgi och SRS kan rekommenderas med lite olika f6r och nackdelar.
Riskprofilen f6r SRS ir ldgre dn for kirurgi men kirurgi kan 4 andra sidan erbjuda
moijligheten till komplett resektion/extirpation. Beslutet behover diskuteras
noggrant med patient och anhoriga och alla méjligheter och risker férklaras. Har
kan ocksa subtotal extirpation for att bevara funktion ha en roll, férutsatt att det

finns mojlighet att ge SRS/stralbehandling om tumorresten tillvixer.

o Stora V'S med hidrnstamskompression (Koos grad 11/, >3cm)
Patienter med stora tumorer har vid upptickt vanligtvis en lingre tids anamnes

pa horselnedsittning pa det aktuella 6rat. Hos en del av patienterna ses dven
gangrubbningar/ostadighet och facialispiverkan (Facialispaverkan dr mycket
sallsynt, men om det finns bor facialisschwannom misstinkas). Det primira
malet dr hir att avlasta hjarnstam, lillhjarna och nirliggande kranialnerver och da
ar kirurgi enda alternativet. Vid kirurgi av stora tumorer 6kar risken fér paverkan
pa framfor allt facialis men ocksa pa nirliggande kranialnerver samt
hjirnstammen. Av denna anledning dr STR med volymsavlastning f6ljt av SRS
eller radiologiska kontroller ett acceptabelt behandlingsalternativ.

10.1.6.1 Observation

Observation av tumérer med planerade radiologiska kontroller och
horselkontroller utan nigon tumérspecifik behandling ar lamplig initial
handlagening for de flesta VS [75]. Det édr hir viktigt att det finns bra
administrativa system sa att patienten inte tappas bort samt att patienten sjalv
forstar vikten av kontrollerna. Det finns egentligen inte nagra bra kliniska
parametrar fOr att fOrutsiga vilka tumoérer som kommer att vaxa. I snitt bedoms
ca 50 % av VS vixa under en 5 ars period [76-78].Tva studier har visat att 50 %
av patienterna som foljs forlorar anvindbar horsel inom 3—4 ar. 100 %

taldiskrimination vid diagnos 6kar chansen till fortsatt funktionell horsel [33, 79].

Nir stereotaktisk stralning (SRS) jamfors med observation ses bittre
tumorkontroll 1 SRS gruppen, samtidigt som ett fatal patienter far en facialis
paverkan [80-83]. Kirurgi ger ocksa battre tumorkontroll an observation men hir
ses ocksa en férsimring av horsel, 4ven om intentionen ar horselbevarande
kirurgi. Kirurg innebir dven en storre risk for facialispaverkan. De studier som
finns pé terapeutiska strategier och livskvalitet 4r motsdgelsefulla men det som ar
genomgiende ir att komplikationer till behandling slar ut negativt i alla

undersokningar.
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10.1.6.2 Kirurgi

Vid kirurgisk handliggning av VS finns flera faktorer som paverkar bade
tidpunkten for kirurgi och val av operationsmetod. Tumérstorlek och
vaxtsitt/morfologi vid diagnos ir ledande men dven patientens symtom,
samsjuklighet och asikt beh6ver vigas in. Det finns flera
storleksgraderingssystem for att underlatta behandlingsbeslut men Koos
graderingen ér den vanligaste och mest kinda (Se Tabell 4 och Figur 7) De

storsta VS, Koos grad IV, behover oftast opereras for att volymsmassigt avlasta
hjarnstam och lillhjirna [37]. F6r mindre tumorer, Koos grad (II)-111, kan kirurgi

ocksd 6vervagas, framfor allt om tuméren ar cystisk [84-86].

Val av operationsmetod baseras pa patientens horsel, tumorens storlek och
utseende, patientens asikt och kirurgiska teamets “expertis”. Erfarenhet hos det
kirurgiska teamet dr en viktig faktor som paverkar utfallet varfor en regelbunden
volym av ingrepp ar nédvandig for att sikerstilla kompetens [87, 88]. Kirurgisk
mortalitet dr 0,5 % 1 storre serier vilket dr lagt, men inte obefintligt [89].
Chanserna att bevara anvindbar horsel vid intention om horselbevarande kirurgi
6kar om tumoren dr mindre d4n 1 cm, man ser vitska 1 fundus, samt preoperativ
god eller opaverkad horsel [90, 91]. Risken for bestaende facialisskada varierar
kraftigt mellan studier, fran 3 till 46 %, dock verkar risken f6r bestiende allvarlig
skada ligga runt 7-13 %. Risken 6kar med med 6kande tumérstorlek, samt om
facialisparesen noteras direkt efter operationen [92-94]. For att minimera risken
for facialisskada ar intraoperativ monitorering ett krav f6r VS kirurgi.
Monitorering av facialisnerven dr obligatorisk och somatosensorisk evoked
potential (SEP) kan laggas till for stérre tumorer med hjarnstamspaverkan.
Brainstem auditory evoked potential (BAEP) eller cochlear nuclei auditory
potential (CNAP) bor ocksa anvindas vid horselbevarande kirurgi [90, 95, 96].
Vid stérre tumérer rekommenderas att monitorera de nedre kranialnerverna, ffa

vagusnervenn.

Malet med kirurgi 4r maximal sidker resektion. Om komplett resektion (KR) eller
nira-total resektion (NTR) dr mojlig ar detta att foredra da storleken pa eventuell
tumotrest korrelerar med risken for dtervixt/recidiv [97-100]. Det 4r viktigt att
viga denna ldgre risk for recidiv vid KR mot den hégre risken for facialisskada
och horsel paverkan, vilket noggrant behover diskuteras med patienten
preoperativt. Detta giller 1 synnerhet de storre (Koos grad IV) tumérerna [101-
103].

For storre tumorer dr planerad subtotal resektion (STR) foljt av SRS ett
alternativ. Denna kombinerade handliggning har hittills visat béttre resultat vad
giller facialisfunktion jamfort med KR, med jamforbar tumorkontroll. Studierna
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ar dock fortfarande sma och retrospektiva [104-107]. Efter NTR eller STR ar
regeln fortfarande observation med radiologiska kontroller da majoriteten av
tumorresterna inte tillvaxer. I de fall man ser tumorprogress efter SRS, kan
reoperation och ibland re-bestralning vara aktuellt. Emellertid 6kar risken for
skada av facialis patagligt vid kirurgi av tidigare stralad tumor och vildigt
noggrann och forsiktig dissektion av nerven ar nédvandig. For tillvaxande
residualtumor efter operation brukar SRS vara att féredra 6ver reoperation da
risken for facialisskada dr betydligt lagre [108-111].

10.1.6.2.1 Operationsmetoder som anvénds

Suboccipital/retrosigmoid 6ppning ir anvindbar f6r tumérer huvudsakligen
beldgna i ponsvinkeln. Den tilliter operation av olika tumoérstorlekar och
moijliggdr horselbevarande kirurgi. Man har god 6verblick 6ver hjarnstam, 6vriga
kranialnerver, och relevanta blodkarl. Samtidigt krivs viss retraktion av

cerebellum med risk for tryckskador, och insyn 1 inre horselgangen dr begrinsad.

Translabyrintir approach/6ppning kan ocksa anvindas for tumorer av alla
storlekar. Oppningen fram till dura ir gors oftast av otokirurger da det krivs god
kinnedom om anatomin av innerérat och facialis férlopp. En labyrintektomi
innebar total forlust av eventuell kvarvarande horsel och vestibulir funktion pa
den opererade sidan och ir inte aktuell i de fall ddr man syftar bevara horseln.
Teknik f6r bevarande av horsel vid translabyrintir operation finns beskriven och
kriver samtidig inldggning av cochleaimplantat. Diremot erhéller inte ensidigt
d6éva cochleaimplantat i Sverige. Fordelarna med approachen édr en betydligt
bittre tillgang till meatus med kontroll av facialisnerven fran hjirnstam till
ingingen i mellanérat. Oppningen ger mycket bra tillging till tuméren, framfor
allt vid kraftig inbuktning i ponsvinkeln utan att retraktion av lillhjirnan beh6vs
(112, 113].

Subtemporal/Middle fossa approach kan komma i friga for patienter med
sma tumorer dir bevarandet av horseln dr malet. Denna approach anvinds
numer sillan i Sverige da en bevarad horsel behover stillas mot att det
fortfarande finns en pataglig risk att tappa fungerande horsel for att avligsna en

liten tumor, som kanske inte vixet.

Det finns idag inte studier som generellt stodjer en specifik operationsmetod f6r
alla tumorer. Valet avgdrs av tumorens storlek och vixtsitt, paverkan pa perifer

och central nervfunktion, patientens asikt, samt teamets erfarenhet och vana.
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10.1.6.3 Stralkirurgi och stralbehandling

Vid schwannom och meningeom i samband med drftliga schwannomatoser
(vanligen germline-mutationer i SMMARCB1 och LZTR1) finns relativ
kontraindikation for strilbehandling, da stralbehandling kan accelerera
tumorutveckling, sarskilt vis SMARCB1-mutation. Se europeiska riktlinjer
Schwannomatosis-Guideline---ERN-GENTURIS.pdf och sarskilt
behandlingsrekommendationerna i kapitel 5. Nedanstaende riktlinjer giller alltsa
sporadiska VS.

10.1.6.3.1 Behandlingsteknik

SRS innebir att en hog dos levereras till tuméren med mycket hoga krav pa
precision. Vid storre tumorer, ffa KOOS grad 3, kan fraktionerad SRS vara
indicerad for att inte 6verskrida toleransdoser till hjarnstammen eller
facialisnerven. Idag utférs SRS 1 Sverige med antingen gammakniv (GK) med
singelfraktion (eller hypofraktionerat) med stereotaktisk ram, eller
linjdraccelerator (linac) hypofraktionerat med mask. Det finns inga studier som
direkt jamfor SRS med Linac mot SRS med GK. Evidens for horselbevarande
effekt fran storre patientkohorter (>800 patienter) finns for nirvarande
huvudsakligen efter gammaknivsbehandling. Vid behandling 1 ram anvinds
ingen PTV marginal, vid behandling i mask anvinds vanligtvis 1-2 mm

marginal.

10.1.6.3.2 Fraktionering

Forsok till jamforelser har publicerats dér en studie rekommenderar
singelfraktionsbehandling till mindre tumorer med medianvolym pa 4,06 cc och
hypofraktionerad behandling till stérre VS med medianvolym pa 6,71 cc [114,
115]. Flera metaanalyser visade ingen skillnad 1 lokalkontroll eller nervtoxicitet,
och en mindre skillnad i hérselbevarande effekt till fordel for
gammaknivsbehandling [115-117]. Diremot visade 6 icke-randomiserade studier
som jamforde linjaracceleratormask-behandling med singelfraktion jamfért med
hypofraktionering ingen skillnad i horselbevarande effekt men 6kad risk for
nervtoxicitet vid fraktionering [117-122]. En randomiserad studie som jamforde
fraktionerad SRS med singelfraktions SRS har inte kunnat pavisa nagon skillnad i
horselbevarande [123].

I senaste internationella behandlingsrekommendationer rekommenderas i forsta
hand singelfraktionsbehandling 1 syfte att minska risken f6r kranialnervpaverkan
samt reducering av cochleadosen for bittre horselbevarande effekt [124].
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10.1.6.3.3 Gammakniv

Behandling i singelfraktion med marginaldos 12 Gy (ordinerad till (40-) 50 %-
isodosen). Flertal retrospektiva studier med 6ver 100 patienter,
uppfoljningstider> 2ar och med objektiv hérseluppfoljning, rapporterar 5-drs
lokalkontroll 1 90-99 % av fallen. Facialisfunktion bevarades 1 95-100 % och
trigeminusfunktion i 79-99 % av fallen.

En stor studie med 1002 patienter behandlade med gammakniv 2005-2018 [125]
rapporterade lokalkontroll 96,6 %, 92,3 % och 90,8 % efter 3, 5 respektive 10 ar.
3 % av patienterna rapporterade sensorisk nedsittning fran trigeminus och

endast 0,9 % hade en paverkan pa facialis funktionen.

Bevarandet av horselfunktionen, en alltmer viktig faktor i behandlingen av VS-
patienter definieras vanligtvis som bevarande av horseln klass I-1T enligt
Gardner-Robertsson skalan. En stor studie av 871 patienter behandlade med

gammakniv, rapporterade bevarad funktionell horsel hos 68,4 % av patienterna
efter 5 ar [126].

10.1.6.3.4 Stereotaktisk hypofraktionerad behandling med linjaraccelerator

Hypofraktionerad stereotaktisk behandling (SRT) har rapporterats med 1 forsta
hand 21 Gy i 3 fraktioner eller 22-25 Gy i 5 fraktioner. Tumérkontrollen 1
LINAC-baserade studier ar >90 %, bade vid singelfraktion och vid kort
hypofraktionering med 3-5 fraktioner [123, 127-129] och forefaller vara
jamforbar med gammaknivsbehandling [127].

Vid mindre VS (Koos 1-2 eller Koos 3 med begrinsad anliggningsyta mot
hjirnstammen) anvinds idag behandling med engingsfraktion (12 Gy). Vid
storre VS (storre Koos 3) kan behandling ges behandling som hypofraktionerad
SRT med 25 Gy pa fem fraktioner. Hypofraktionerad behandling kan ocksa vara
aktuellt i postoperativa situationer da exakt tumoravgransning kan vara mer

utmanande.

Patienten immobiliseras i dedikerad mask avsedd for stereotaktisk behandling.
Target definieras med hjilp av kontrastforstarkta T1-viktade MR-bilder med
tunna snitt. En PTV-marginal pa 2 mm adderas till GTV.

Flera icke randomiserade, singelinstitutionsstudier med hypofraktionerad
linjdracceleratorbehandling i mask rapporterar varierande horselbevarande effekt
pa 36—60 % och risk for facialispares 1,5 — 3,9 % och trigeminusdysfunktion
(anestesi) 0 — 3,6 % [116-122, 130, 131]. Randomiserade studier mellan olika
fraktioneringsmonster saknas men studier med 5 fraktioner tenderar att
rapportera nagot hogre horselbevarande effekt 4n de med 3 fraktioner [130].
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Huruvida tidig SRS formar 6ka chansen till bevarad horsel, jamfort med
observation, dr fortsatt en kontroversiell fraiga oavsett behandlingsteknik [123,
124,127, 132]. Andelen patienter, av de som hade anvindbar horsel innan
behandling, som hade anvindbar hérsel pa 3-5 ars sikt har rapporterats till ca
30-55 % i nagra linac-baserade studier [123, 127-129]. Det finns inte heller nagra
tydliga data som talar fOr att sannolikheten for bevarad horsel skiljer sig mellan

singel-fraktion eller hypofraktionerad behandling. Horselnedsittningen vid VS ar
sannolikt multifaktoriell och nigon tydlig troskeldos f6r cochlea ir inte
definierad. Vissa forfattare har rekommenderat en medeldos pa <4—6 Gy vid
SRS [124, 133]. Aven om det 4r svart att avgrinsa en tydlig troskeldos finns data
som talar for att horselnedsittningen delvis dr beroende av cochlea-dos, varfor
denna bor hallas sa lig som mojligt med bevarad tumortickning.

10.1.6.3.5 Konventionellt fraktionerad icke stereotaktisk stralbehandling

Konventionellt fraktionerad RT har beskrivits 1 adjuvant situation efter
inkomplett resektion med reducerad frekvens av tillvixande recidiv fran 46 % till
6 % vid doser 246 Gy efter 15 ar [134]. P4 grund av den relativt lingsamma
tumortillvixten rekommenderas idag ingen adjuvant stralbehandling generellt
[135].

Flertal studier med konventionellt fraktionerad stralbehandling som primar
behandling rapporterar 5 ars lokalkontroll 1 spannet 81 % - 98 % med
fraktionering 1,8 — 2 Gy till slutdos pa 46,8 — 54 Gy [130, 136] (vanligaste
slutdosen var 50,4 Gy).

Konventionellt fraktionerad stralbehandling idag bor férbehillas de VS patienter
med storre tumorer eller som av annan anledning (ex doser till riskorgan) inte
kan genomga en gammaknivsbehandling eller stereotaktisk hypofraktionerad
behandling.

10.1.6.3.6 Protonbehandling

Ett mindre antal studier med fa patienter med konventionellt fraktionerad
protonbehandling till slutdoser pa 50,4-54 Gy rapporterar god lokalkontroll 95—
100 %, men otillfredsstallande resultat vad galler hérselbevarande eller
facialisfunktion [137-139].

10.1.6.3.7 Rebestrélning

Ett flertal mindre studier rapporterar god lokalkontroll 1 linje med den vid
primirbehandling samt begrinsad facialisnervspaverkan (0-8 %) vid
rebestralning av VS med gammakniv [140-142].
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10.2 Onkologisk behandling
For stralbehandlingsdoser och -teknik, se bilaga 2.

For cytostatikaregimer, se Nationella regimbiblioteket.

For TTFields, se bilaga 5.

10.2.1 Astrocytara och oligodendrogliala tumérer WHO
grad 3—4 primarbehandling

10.2.1.1 Glioblastom IDH-wt, Astrocytom IDH-muterat, Diffust hemisfariskt
gliom H3.3 G34-muterat, Diffust medellinjegliom H3 K27M-férandrat,
Jéttecellsastrocytom, Gliosarkom, Epiteloitt glioblastom samt
Glioblastom NOS; WHO grad 4

Utredning: Enligt SVF-hjarntumor

Kirurgi
Rekommendationet:

Maximal saker resektion. Postoperativ MR ska utféras inom 48 timmar efter

operation som radikalitetsbedémning. Biopsi f6r PAD om inte resektion ar

mojligt. Se Neurokirurgisk handliggning av CNS-tumérer.

Onkologisk behandling

Rekommendationer:

Patienter i gott allméntillstand (funktionsstatus ECOG 0-1) behandlas med
stralbehandling med 2 Gy x 30 till slutdos 60 Gy, med samtidig temozolomid
75 mg/m? dagligen, samt efterfljande temozolomid 150-200 mg/m?i 6
cykler.

Patienter med supratentoriellt beligna glioblastom, bor erbjudas tilligg av
TTFields. TTFields-behandlingen kan fortsitta sd linge patienten 6nskar,

dock som langst i 2 ar eller fram till andra progress. Se Instruktioner kring
anvindningen av T'TTields i bilaga 5.
Patienter i simre allméntillstand (ECOG 2) behandlas utifran tumorens
MGMT-promotor-metyleringsstatus.

For patienter med metylerad MGMT-promotor rekommenderas
stralbehandling med 2,67 Gy x 15 till slutdos 40, 05 Gy med samtidig och

adjuvant temozolomid. Om patienten inte bedéms tolerera
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kombinationsbehandling kan man 6verviga enbart temozolomid 150—200

mg/m*1i 6 cykler.

For patienter utan MGMT-promotormetylering rekommenderas
stralbehandling med 3,4 Gy x 10 till slutdos 34 Gy utan temozolomid.

For patienter med okdnt MGMT-status kan man 6verviga
kombinationsbehandling (2,67 Gy x 15 till slutdos 40, 05 Gy med samtidig
och adjuvant temozolomid enligt ovan), om patienten bedéms tolerera detta,
eller enbart stralbehandling till 34 Gy. Om patienten inte bedéms limplig f6r

stralbehandling kan temozolomid 1 singelterapi Gvervigas.

Skora patienter (funktionsstatus ECOG 3) kan 1 utvalda fall erbjudas
stralbehandling 5 Gy x 5 till slutdos 25 Gy.

Val av behandling: Vid val av onkologisk behandling boér alla prognostiska
faktorer (dlder, ECOG, tumérutbredning, snabb tumortillvixt, MGMT-status,
neurologiska bortfall, kognitiv paverkan) tas i beaktande. Patienter i gott
allmantillstand kan vara aktuella for laing stralbehandling, men den ildre hjirnan
(6ver cirka 70 ar) dr kédnsligare for stralbehandling och de data som finns visar att
kort stralbehandling ér bittre for dldre patienter (Gver cirka 65—70 ar). P4 samma
sitt kan yngre patienter med délig prognos ha bittre nytta av en kortare

behandling.

Evidensen f6r postoperativ stralbehandling ér stark [143]. De flesta hoggradiga
gliom ir unifokala vid debuten och aterfall ses efter behandling inom tva cm

fran den ursprungliga tumorlokalisationen [144].

For att minimera biverkningarna ska stralomradet begrinsas och stralbehandling

ska ges mot tumét-/operationsomradet med marginal.

Flera randomiserade studier har undersokt effekten av hypofraktionerad
stralbehandling vid héggradiga gliom [145]. Resultaten visar att
hypofraktionering ér en likvirdig behandlingsméjlighet, speciellt for patienter i
hég dlder (i studierna definierade> cirka 65 ar) och med simre funktionsstatus
(ECOG 2) [146]. I en review fran 2017 beskrivs flera fas I- och II-studier med
olika scheman for hypofraktionerad stralbehandling samt incidensen av
radionekros och som motiverar till att utféra utdkade randomiserade studier for
att mojliggora kortare behandlingar med likvardiga resultat med bibehallen
livskvalitet [147]. I paritet med andra diagnoser (exempelvis brostcancer och
prostatacancer) finns det mycket att vinna f6r denna patientgrupp om

stralbehandlingen gar att férkorta med bibehallet utfall.
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For dldre och/eller skora patienter (funktionsstatus ECOG 3) har 25 Gy i 5 Gy
fraktioner visats vara likvirdigt (vad giller 6verlevnad och sannolik livskvalitet)
med 40,05 Gy 1 2,67 Gy fraktioner [148].

Tillagg av temozolomid till stralbehandlingen vid glioblastom samt adjuvant i sex
cykler efter avslutad stralbehandling férlinger bade den totala och den
progressionsfria 6verlevnaden [149, 150]. Forlingd temozolomidbehandling

over sex cykler har sannolikt ingen paverkan pa 6verlevnaden.

En randomiserad fas III-studie (NOA-09) publicerades 2019 [24]. I studien
jaimfordes standardbehandling (kombinerad temozolomid- och strilbehandling)
med standardbehandling + lomustin hos patienter under 70 ar 1 gott
funktionsstatus (Karnofsky> 70) och med metylerad MGMT-promotor.
Medianoverlevnaden var lingre 1 kombinationsarmen och toxiciteten bedémdes
som relativt likvirdig. Denna behandling prévas nu anyo i en multicenterstudie
och patienter som uppfyller inklusionskriterierna boér 6vervigas f6r inklusion i
studien. Registrering och uppféljning i det nationella kvalitetsregistret/ PO ir
mycket viktigt for att kunna utvirdera behandlingen.

Tumour treating fields (T'TTields) dr en behandlingsmodalitet dir man levererar
vixlande elektriska falt till tumoren genom arrayer som appliceras pa rakat
huvud, kontinuerligt efter stralbehandlingen. En oblindad fas I1I-studie har
genomforts och den visar forlingd progressionsfri 6verlevnad och total
6verlevnad med tilligg av TTFields [151]. Livskvaliteten var likvardig i gruppen
som fick TTFields. En tysk prospektiv studie pa 583 patienter som anvinde
TTFields har nyligen genomforts, denna visar liknande vinst for den selekterade
grupp som blir aktuell f6r TTFields [152], men dr 4nnu inte publicerad [152]. En
amerikansk studie dr nyligen publicerad och visar 6verlevnadsvinst i paritet med
originalstudien [153]. Tillagg av TTFields bor erbjudas patienter med
supratentoriellt beldgna glioblastom, utan kliniska tecken pa progress efter
avslutad strialbehandling till 60 Gy med samtidig temozolomid. Behandlingen
rekommenderas av MTP-radet f6r patienter med glioblastom och astrocytom
WHO grad 4. Kontraindikationer f6r behandlingen omfattar graviditet, annan
signifikant neurologisk sjukdom, inplanterad aktiv enhet saisom hjirnstimulator
eller pacemaker, skalldefekt sisom avsaknad av benlock, metallfragment
(kulfragment) i hjarnan eller kinslighet for ledande hydrogeler. Behandlingen
kan fortsatta sa linge patienten har medicinsk nytta av behandlingen dock som
lingst i tva ar eller fram till andra progress. Patienten har alltsda méjlighet att
avsluta TTFields infér en eventuell reoperation vid forsta progress och direfter

ateruppta behandlingen da operationssaret lakt. Det édr viktigt att start,
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anvindning och avslut noggrant dokumenteras i journalen. For egenvardsintyg

tor TTFields, se bilaga 6.

Diffust medellinjesgliom, H3-K27M-f6rindrat, WHO-grad 4 ir en tumér
beligen i medellinjen férenad med délig prognos som oftast drabbar barn/unga.
Enligt WHO ska diagnosen endast anvindas for tumorer i medellinjen da man
funnit att histonmutationer kan finnas i manga olika tumoérer och sannolikt inte
har samma betydelse 1 olika tumérgrupper. En studie fran Stanford, USA [154]
visar forsiktigt positiva resultat av CAR-T-behandling dir tre av fyra behandlade
patienter svarade bade kliniskt och radiologiskt men det ar 1 nuliget en

experimentell behandling som inte finns tillgianglig 1 Sverige.

10.2.1.2 Astrocytom, IDH-muterat; WHO grad 3

Utredning: Enligt SVF-hjarntumor
Rekommendationer:

Kirurgi: Maximal siker resektion. Postoperativ MR ska utféras inom 48
timmar efter operation som radikalitetsbedomning. Biopsi f6r PAD om inte

resektion dr méjligt. Se avsnitt 10.1 Neurokirurgisk handliggning av CNS-

tumorer.

Onkologisk behandling:

For patienter med IDH-muterad tumoér rekommenderas s tralbehandling med
1,8 Gy x 33 till slutdos 59,4 Gy alt 2 Gy x 30 till slutdos 60 Gy med
efterfoljande temozolomid 1 12 cykler. Patienter som planeras for
stralbehandling bor 6vervigas f6r inklusion i studier som randomiserar
mellan fotoner och protoner. Om patienten inte inkluderas i studier

rekommenderas stralbehandling med fotoner.

Evidensen f6r adjuvant temozolomid har stirkts med den finala publikationen
av CATNON:-studien [155, 156]. Studien var 4-armad och den huvudsakliga
fragestallningen var att ta reda pa om det var den samtidiga eller den
efterfoljande temozolomidbehandlingen som gav effekt. Resultaten visar att det
ar den efterfoljande temozolomidbehandlingen som ger effekt och enbart f6r
patienter med IDH-muterade tumoérer. Enbart cytostatika eller enbart
stralbehandling kan ocksd Overvigas for patienter som inte bedéms tala

kombinationsbehandling.
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10.2.1.3 Oligodendrogliom, WHO-grad 3

Utredning: Enligt SVF hjirntumor
Rekommendationer:

Kirurgi: Maximal siker resektion. Postoperativ MR ska utféras inom 48
timmar efter operation som radikalitetsbedomning. Biopsi f6r PAD om inte

resektion dr méjligt. Se avsnitt 10.1 Neurokirurgisk handliggning av CNS-

tumorer.

Onkologisk behandling:

Stralbehandling till 1,8 Gy x 33 till slutdos 59,4 Gy eller 2 Gy x 30 till slutdos
60 Gy med efterfoljande cytostatikabehandling med PCV
(prokarbazin/lomustin (CCNU)/vinkristin) i 6 cykler. Patienter som planeras
for stralbehandling bor 6vervigas f6r inklusion i studier som randomiserar
mellan fotoner och protoner. Om patienten inte inkluderas i studier

rekommenderas stralbehandling med fotoner.

Distinktionen mellan WHO grad 2 och 3 ir kontroversiell och f6r unga
patienter som ér opererade med hog resektionsgrad utan neurologiska
bortfall/symtom kan det vara aktuellt att rekommendera att avvakta med
efterfoljande onkologisk behandling, sdrskilt for patienter vars tumorer inte
har homozygot CDKN2A /B-deletion.

Patienter som inte bedoms tolerera stralbehandling f6ljt av cytostatika bor

rekommenderas cytostatika (PCV eller temozolomid) i singelterapi.

For patienter med oligodendrogliala tumorer finns stark evidens for
stralbehandling och PCV, och det rekommenderas som standardbehandling. I en
europeisk studie fick patienterna i median tre av planerade sex cykler [157]. Det
finns inga jamférande studier mellan fraktionsdos 1,8 och 2,0 Gy, men i
genomforda studier f6r grad 3-gliom har fraktioneringen 1,8 Gy x 33 till slutdos
59,4 Gy anvints. Det finns inga randomiserade studier som jamfér PCV med
temozolomid, men retrospektiva data och subgruppsanalyser talar f6r bittre
effekt av PCV én temozolomid. MGMT-promotormetylering verkar vara en
positiv prognostisk faktor men ar inte prediktiv for svar pa
cytostatikabehandling f6r oligodendrogliom grad 2 och 3.
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10.2.2 Astrocytara och oligodendrogliala tumérer CNS
WHO grad 1-2

10.2.2.1 Val av onkologisk behandling vid laggradiga gliom, CNS WHO-grad 2,
IDH-muterade, med eller utan 1p/19q deletion

Denna rekommendation omfattar samtliga oligodendrogliom och astrocytom
av WHO-grad 2.

Utredning: Enligt SVF hjarntumér

Rekommendationer:
Kirurgi
Maximal siker resektion. Postoperativ MR ska utféras inom 48 timmar efter

operation som radikalitetsbedémning. Biopsi f6r PAD om inte resektion ar

mojligt. Se avsnitt 10.1 Neurokirurgisk handliggning av CNS-tumérer.

Onkologisk behandling
Patienter med gliom WHO grad 2 behandlas utifran den bedémda risken f6r

snabb tumorprogress eller dterfall.

Lagriskpatienter ir patienter under 40 ar som genomgatt:

e makroskopiskt radikal resektion av oligodendrogliom WHO grad 2
e partiell tumorresektion av oligodendrogliom WHO grad 2, men saknar
neurologiska symtom férutom kontrollerad epilepsi

e makroskopiskt radikal resektion av astrocytom WHO grad 2.

Dessa patienter rekommenderas aktiv uppfoljning efter kirurgi. Behandling
(stralbehandling och cytostatikabehandling enligt nedan och enligt
Kapitel 11 Behandling av aterfall) ges vid progress, vid aterfall eller vid klinisk

forsamring.

For ovriga patienter som alltsa inte tillhor lagriskgruppen, bér man overviga
direkt postoperativ behandling.

For patienter med hog risk for recidiv och parametrar som talar f6r en mer
aggressiv tumor rekomenderas radiokemoterapi.

Foljande kriterier talar starkt for radiokemoterapi: paverkat allméntillstind
(KPS<70 / ECOG >1), tumé6rvixt med hjiarnstamsengagemang, ihillande
steroidbehov pga tumoérsymtom, svarbehandlad epilepsi, signifikant

kognitiv/neurologisk paverkan eller allvarlig samsjuklighet.
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Patienter som har kvarvarande eller recidiverande tumér och bedéms vara i
behov av behandling postoperativt, men inte tillh6r hégriskgruppen,
betraktas som mellanrisk och bér erbjudas behandling med IDH-himmaren
vorasidenib nir denna behandlats 1 TLV. Patienterna kommer att féljas upp
via kvalitetsregistret.

Patienter som planeras for stralbehandling bor 6vervagas for inklusion 1
studier som randomiserar mellan fotoner och protoner. Om patienten inte

inkluderas i studier rekommenderas stralbehandling med fotoner.

Preoperativa kliniska parametrar som talar for en mer aggressiv tumor:

o dlder 40—45 dr [158] eller dldre (vissa studier anger en hogre grins, cirka 55

ar) och sirskilt patienter 6ver 60 ar
e necurologiskt bortfall som debutsymtom
e nedsatt kognitiv status (MMSE <20)
e nedsatt allmintillstind (KPS =80, motsvarande ECOG >1).

Preoperativa radiologiska parametrar som talar fér en mer aggressiv

tumor:

e tumor >5 cm i diameter

o dllvixthastighet (velocity of diametric expansion, VDE) >4,2 mm/ér

o vixt 6ver medellinjen/central lokalisation

e Jokalisation 1 parietalloben

e relativt hogt upptag pa aminosyre-PET, eller hég CBV och lag diffusion
pa MR.

Prognostiskt ogynnsamma faktorer postoperativt:

e partiell resektion

e ytterligare kirurgi bedoms sannolikt inte mojligt

e avsaknad av deletion av 1p/19q

e svarbehandlad epilepsi (se avsnitt 12.2 Hpilepsibehandling).

10.2.2.2 Oligodendrogliom, WHO-grad 2

Utredning: Enligt SVF hjirntumor
Kirurgi
Maximal siker resektion. Postoperativ MR ska utféras inom 48 timmar efter

operation som radikalitetsbedomning. Biopsi f6r PAD om inte resektion ar

mojligt. Se avsnitt 11.1 Neurokirurgisk handliggning av CNS-tumérer.

Rekommendationer:

Onkologisk behandling
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For patienter med indikation for postoperativ behandling men som ej tillhor
hogriskgruppen rekommenderas behandling med vorasidenib 40 mg po 1x1 i
28 dagars cykler, nir subvention godkints av TLV.

For patienter med hogrisktumorer enligt ovan rekommenderas postoperativ
sekventiell stralbehandling och cytostatika med 1,8 Gy x 28-30 till slutdos
50,4-54 Gy. Patienter som planeras for stralbehandling bor 6vervigas for
inklusion i studier som randomiserar mellan fotoner och protoner. Om
patienten inte inkluderas 1 studier rekommenderas stralbehandling med

fotoner.

Efter stralbehandlingen ges 6 cykler PCV. For patienter som inte bedoms
tolerera denna behandling, eller som har sirskilt stor risk for sena
biverkningar av stralbehandling, kan man Gvervaga enbart cytostatika med

temozolomid eller PCV.

Mainga patienter med gliom WHO grad 2, har lang 6verlevnad vilket gor att det
ar viktigt att ta hansyn till sena biverkningar av strilbehandling. En
randomiserad studie visade att tidig postoperativ stralbehandling till 54 Gy gav
lingre tid till progress men det 6kade inte den totala 6verlevnaden jamfoért med
om stralbehandling gavs vid progress. Tidig stralbehandling kunde didremot ge
forbattrad symtomkontroll [159]. Tva randomiserade studier har jamfort lagre
strildos (45-50,4 Gy) med hogre dos (59,4-64,8 Gy), givet med 1,8 Gy/fraktion.
Bada visar att stralbehandling till hégre dos inte ger battre progressionsfri
6verlevnad eller total 6verlevnad dn vid ldgre slutdos [160, 161]. Nir
stralbehandling ges rekommenderas dirfor 50,4-54 Gy med 1,8 Gy/fraktion.

Stralbehandling har jaimf6rts med enbart temozolomid i en annan randomiserad
studie, och f6r codeleterade tumérer dr behandlingarna likvardiga, medan for
icke-codeleterade tumorer ses lingre tid till progression med stralbehandling.

Data for total dverlevnad finns annu inte.

Publicerade data frin en randomiserad fas I1I-studie visar att sekventiell
behandling med stralbehandling f6ljt av 6 cykler PCV ger, jaimfért med enbart
stralbehandling, bade lingre progressionsfri overlevnad (51 respektive 21 % vid
10 ar) och total 6verlevnad (13,3 respektive 7,8 ar) hos patienter med minst en
hogriskfaktor (dlder 6ver 40 ér eller inkomplett resektion). Man ser signifikant
vinst med tilligg av PCV till stralbehandling f6r IDH-muterat gliom WHO grad
2, men inte fér astrocytom IDHwt [36]. Okad risk fér kognitiv paverkan och
livskvalitetspaverkan av kombinerad behandling gor att det finns patienter, till
exempel med stor tumérvolym, dir detta inte kan rekommenderas som

standardbehandling.
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I RTOG 0424 (singelarm fas II) behandlades patienter med mellan- och hégrisk
laggradigt gliom med stralbehandling till 54 Gy med samtidig och adjuvant
temozolomid [162]. Den visar lovande progressionsfri och total éverlevnad, men
man har inte sirredovisat data for astrocytom respektive oligodendrogliom, eller
utifran molekylira markorer saisom IDH-mutation. MGMT-promotormetylering
ar en positiv prognostisk faktor. Nagra randomiserade data med tilligg av

temozolomid finns inte.

Enbart cytostatikabehandling, med temozolomid eller PCV, ir ett alternativ till
stralbehandling. Det finns data som talar for att temozolomidbehandling
behé6ver fortga under lingre tid, medan PCV kan ha en lingre tid av bade
tumorregress och stabil sjukdom efter avslutad behandling [163].
Temozolomidbehandling ger mindre risk f6r biverkningar och kan darfor vara
ett alternativ till PCV.

Indigo dr en dubbelblindad, randomiserad placebokontrollerad fas-I11-studie
som visar effekt av IDH-himmaren vorasidenib vid IDH-muterade gliom,
WHO grad 2. Studien randomiserade 331 patienter mellan vorasidenib och
placebo efter operation och visade signifikant férlingd progressionsfti
overlevnad och tid till nasta intervention f6r gruppen som behandlades med
vorasidenib [164, 165]. Indikation f6r behandling har patienter som enbart har
opererats for sin tumor, har kvarvarande eller recidiverande tumér och dir
tumoren bar en IDH-mutation. Tuméren ska huvudsakligen vara icke-
kontrastuppladdande och patienterna ska inte tillhéra den grupp som
rekommenderas direkt postoperativ radiokemoterapi (hog risk f6r snabbt
recidiv). De vanligaste biverkningarna var f6rhéjda levertransaminaser, trotthet,
huvudvirk och gastrointestinala biverkningar (diarré, forstoppning, illamaende).
Vorasidenib ar godkant av EMA och om subvention godkinns av TLV kommer
vardprogramgruppen att rekommendera det f6r mellanriskpatienter, dvs de som
bedéms vara i behov av behandling men inte dr hégriskpatienter som behover
radiokemoterapi. Observera att vorasidenib dr godkidnt av EMA med s k utékad
overvakning, vilket innebir en uppmaning att rapportera alla misstinkta

biverkningar till likemedelsverket, se Information. Rapportering av misstinkta

biverkningar. Likemedelsverket .
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10.2.2.3 Diffust astrocytom, WHO-grad 2

Utredning: Enligt SVF-hjarntumor
Kirurgi

Maximal saker resektion. Postoperativ MR ska utféras inom 48 timmar efter

operation som radikalitetsbedémning. Biopsi f6r PAD om inte resektion ar
mojligt. Se avsnitt 10.1 Neurokirurgisk handliggning av CNS-tumérer.

Rekommendationer:

Onkologisk behandling

For patienter med indikation f6r postoperativ behandling men som ej tillh6r
hégriskgruppen rekommenderas behandling med vorasidenib 40 mg po 1x1 i
28 dagars cykler, nir subvention godkints av TLV.

For patienter med hogrisktumérer enligt ovan rekommenderas postoperativ
stralbehandling med 1,8 Gy x 28-30 till slutdos 50,4-54 f6ljt av 6 cykler PCV.
Temozolomid i stillet f6r PCV ir ett alternativ, aven om evidensen ar svag.
Om patienten inte bedoms vara lamplig for kombinationsbehandling bor
man 1 forsta hand overviga enbart stralbehandling, i andra hand enbart

cytostatikabehandling, PCV eller temozolomid.

Patienter som planeras for stralbehandling bér Gvervigas for inklusion i
studier som randomiserar mellan fotoner och protoner. Om patienten inte

inkluderas i studier rekommenderas stralbehandling med fotoner.

Det finns god evidens for stralbehandling f6r denna patientgrupp [159-161]. En
randomiserad fas III-studie visar att tilligg av cytostatikabehandling med PCV
forlingde 6verlevnaden for patienter med oligodendrogliom och tumdrer med
IDH-mutation [36, 166]. I studien fick patienterna i genomsnitt 3—4 cykler PCV
(3 av prokarbazin, 4 av lomustin och vinkristin). Stralbehandling kombinerat
med adjuvant temozolomid har anvints for stora patientgrupper men evidensen

ar svag.

Enligt slutlig analys av EORTC-studien som randomiserade patienter mellan
enbart stralbehandling eller enbart temozolomid ses jimférbar totaloverlevnad
med bdda behandlingsalternativen och man drar slutsatsen att behandlingen kan

individualiseras utifrain den enskilde patientens situation [167, 168].

For data kring vorasidenib se avsnitt 10.2.2.2. Observera att vorasidenib ér
godkint av EMA med s k utékad 6vervakning, vilket innebir en uppmaning att

rapportera alla misstinkta biverkningar till likemedelsverket, se Information.

Rapportering av misstinkta biverkningar. [ikemedelsverket .
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10.2.2.4 Pleomorft xantoastrocytom, WHO-grad 2-3

Utredning: Enligt SVF-hjarntumor

Rekommendationer:

Kirurgi

Maximal tumorreduktion med bevarad funktion. Vid kinslig

tumorlokalisation kan biopsi vara ett alternativ.

Onkologisk behandling
For patienter med pleomorft xantoastrocytom grad 2 rekommenderas ingen

postoperativ behandling.

Vid pleomorft xantoastrocytom grad 3 rekommenderas postoperativ

stralbehandling, pa samma sitt som vid andra grad 3-gliom.
Observera att BRAF-analys bor utforas; se Kapitel 11 Behandling av aterfall.

Det finns ingen evidens f6r medicinsk behandling 1 primirbehandling. Det ar
okint om det vid WHO-grad 3 finns virde av tilligg av cytostatika

(temozolomid). I analogi med andra grad 3-astrocytom skulle det kunna

overvigas.

10.2.2.5 Pilocytiska astrocytom, WHO grad 1

Utredning: Enligt SVF-hjarntumor
Rekommendationer:

Kirurgi
Maximal tumorreduktion med bevarad funktion. Biopsi alternativ vid kinslig

tumoOtlokalisation.

Onkologisk behandling

Ingen postoperativ behandling rekommenderas [158]. Strilbehandling kan
6vervagas vid inoperabla tumorer, och i sa fall i doser som vid astrocytom
WHO grad 2.

Pilocytiska astrocytom 4r benigna till sin histopatologi, WHO grad 1, men kan
vara lokalisationsmaligna, vilket innebir att de kan vara lokaliserade till mycket
kansliga strukturer. De ar ofta beldgna i hjarnans medellinje, cerebellum, spinalt
eller i nervus opticus. De har ofta ett cystiskt vixtsitt och kan férvixlas med
hemangioblastom, men har en kontrastladdande kapsel, som maste avlidgsnas vid
operation. Makroskopisk komplett resektion rekommenderas [158]. Pilocytiska
astrocytom ar vanligast hos yngre <20 ar. De flesta dr sporadiska, men kan vara

associerade med érftliga mutationer i MAPK signalvigens gener, som i NF 1,
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Noonans syndrom. Vanligast ir en mutation/fusion i BRAF-genen, KRAS och
FGFR1 [169].

Kirurgisk behandling ar att f6redra, om moijligt, da det kan innebdira bot f6r

patienten.

Postoperativ stralbehandling ges ej men kan vara aktuellt f6r patienter med
symtomgivande tumor som inte ar tillgénglig for resektion. Vid sma

vilavgrinsade tumorer kan stereotaktisk stralbehandling 6vervigas.

10.2.3 Spinala astrocytara och oligodendrogliala tumdorer

Rekommendationer
Kirurgi

Se avsnitt 10.2.3 Spinala astrocytira och oligodendrogliala tumorer

Onkologisk behandling

Indikation dr symtomgivande tumor, postoperativt eller 1 senare skede. Till
gliom WHO-grad 2 rekommenderas da stralbehandling med 1,8 Gy x 28 till
50,4 Gy och till gliom WHO grad 3—4 rekommenderas 1,8 Gy x 30 till 54 Gy
(hogre dos kan 6vervigas vid tumorlokalisation nedom conus, se bilaga 2.).

For tumorer WHO grad 2-3 bor protonstrilbehandling 6vervigas.

Patienter med gliom i medulla spinalis behandlas medicinskt pd samma sitt som
om det gillde motsvarande histologi intrakraniellt. For héggradiga gliom kan

samtidig behandling med temozolomide 6vervigas.

Evidensen for stralbehandling vid intramedullira gliom ar svag. For patienter
med intramedullira gliom WHO-grad 2 verkar stralbehandling framfor allt
kunna forlinga tiden till progress. Stralbehandling rekommenderas framf6r allt
vid symtomgivande tumor, postoperativt eller i ett senare skede. For patienter
med intramedulldra héggradiga gliom verkar postoperativ behandling med
stralbehandling kunna 6ka 6verlevnaden och kanske dven férdréja
symtomprogress. Straldos begrinsas av medullatolerans. F6r medicinsk
behandling finns inga data som talar f6r sirskilda riktlinjer, utan man utgar fran
den histologiska diagnosen. Det saknas evidens frin randomiserade kliniska
provningar avseende tilliggseffekt for samtidig och/eller efterfoljande
temozolomide vid behandling av héggradiga spinala gliom. Det finns dock
publicerade data fran amerikanska register som ar forenligt med att kombinerad

stralbehandling och cytostatika ar en rimlig strategi [170].
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10.2.4 Ependymom

Rekommendationer

Utredning
e MR av hjirna och spinalkanal utfors preoperativt.

e Likvorcytologi utférs tidigt under operationen eller tidigast 2 veckor
postoperativt.

Kirurgi
¢ Vid samtliga ependymom rekommenderas makroskopiskt radikal resektion
om mojligt.

e For 6vrigt, se avsnitt 10.1 Neurokirurgisk handliggning av CNS-tumérer.

Onkologisk behandling

e Intrakraniellt ependymom grad 2 efter total resektion: Ingen postoperativ
behandling.

e Intrakraniellt ependymom grad 2 efter subtotal resektion: 1,8 Gy x 28-30
till slutdos 50,4-54 Gy.

e Intrakraniellt ependymom grad 3 efter total eller subtotal resektion: 1,8 Gy
x 33 till slutdos 59,4 Gy alt 2 Gy x 30 till slutdos 60 Gy (supratentoriellt,
om riskorgan tillater).

e Myxopapillirt ependymom grad 2 efter total resektion: Ingen postoperativ
behandling.

e Myxopapillirt ependymom grad 2 efter subtotal resektion: 1,8 Gy x 30 till
slutdos 54 Gy.

e Subependymom: Postoperativ behandling rekommenderas generellt inte,
oavsett resektionsgrad.

e Spinalt ependymom grad 2 efter total resektion: Ingen postoperativ
behandling.

e Spinalt ependymom grad 2 efter subtotal resektion: 1,8 Gy x 28-30 till
slutdos 50,4-54 Gy (utbredning och lokalisation bor vigas in vid beslut
om dos inom detta intervall).

e Spinalt ependymom grad 3 efter total eller subtotal resektion: 1,8 Gy x 28—
30 till slutdos 50,4-54 Gy (utbredning och lokalisation bér vigas in vid
beslut om dos inom detta intervall). Hogre dos kan 6vervigas vid
tumorlokalisation nedom conus, se bilaga 2.

e Kraniospinal strailbehandling: Ges enbart vid spridning till spinalkanalen.

e Protonstralbehandling kan 6vervigas for samtliga patienter med
ependymom dir stralbehandling ska ges.

e Medicinsk behandling ér inte aktuell i primar behandling av ependymom.
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10.2.4.1 Inledning

Ependymom dr en tumor av neuroektodermalt ursprung. Intrakraniella
ependymom ir en ovanlig tumérform och utgdr bara cirka en liten del av
intrakraniella tumérer hos vuxna [171, 172]. Sjukdomen kan férekomma savil
supratentoriellt, infratentoriellt/i bakre skallgrop som spinalt. Ependymom
klassificeras genom en kombination av histopatologiska och molekylira
markorer dir ocksa anatomisk lokal tas i beaktande [5]. Uppdateringen av
WHO-klassifikationen 2021 identifierar flera subgrupper av ependymom
uppdelade dels utifran anatomisk lokal, dels utifran molekyldra markorer
(ZFTA-tusion respektive YAP1-fusion) [5]. WHO-gradering av ependymom
(WHO grad 1-3) anses dock fortfarande vara av prognostiskt virde och viktigt
som del i vigledning till behandlingsbeslut [173]. Se ocksa avsnitt 8.6.

10.2.4.2 Utredning

For att utesluta spridd sjukdom bor utredning med MR hjarna och ryggmarg
alltid utforas. Aven likvorcytologi bor utféras med tanke pa risken for
likvorspridning. Om postoperativ provtagning bér man vinta 1 minst 2 veckor

for att inte riskera falskt positivt svar [174].

10.2.4.3 Onkologisk behandling

Kirurgi ar forsta steget 1 standardbehandling vid ependymom [158, 174]. Tillagg
av postoperativ stralbehandling har visats forbittra prognosen for vissa
patientgrupper [171, 174, 175]. Pa grund av sjukdomens laga incidens saknas
prospektiva randomiserade studier f6r vuxna och dagens riktlinjer bygger i stillet
huvudsakligen pa registerstudier, retrospektiva kohortstudier och data fran
pediatriska studier [158, 174, 176, 177].

Flera studier har visat god effekt av lokal stralbehandling, med fa spinala aterfall
vilket gjort att man frangatt profylaktisk kraniospinal bestralning som tidigare
ofta gavs [175, 178, 179]. Detta ges 1 dag bara till patienter med spridning till
spinalkanalen och/eller maligna celler i likvor [174]. Dagens behandling bygger
pa WHO:s histologiska gradering dar det i vissa fall kan vara svart att avgora
klassificeringen mellan tumorer av grad 2 och grad 3. De nyare molekylira
analyserna kommer sannolikt fa en allt storre roll f6r val av behandling

framéver, se avsnitt 8.06.

Medicinsk behandling ar inte aktuell 1 primar behandling av ependymom [158,
174].
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10.2.4.3.1 Postoperativ stralbehandling vid intrakraniella ependymom

Postoperativ strilbehandling vid intrakraniella ependymom rekommenderas till
samtliga patienter med ependymom, WHO grad 3 (anaplastiskt) och till de med
subtotalt resekterad (STR) grad 2-tumor [171, 180, 181].

Vid makroskopiskt radikalt resecerad (GTR, Gross Total Resection) grad 2-

tumor verkar nyttan av stralbehandling vara mer tveksam [171, 182, 183]. 1
EANO:s riktlinjer rekommenderas inte postoperativ stralbehandling till denna
grupp [158, 174].

Protonbestralning kan 6vervigas vid stralbehandling av intrakraniella

ependymom, bade vid grad 2- och grad 3-tumérer.

Det vetenskapliga underlaget f6r postoperativ stralbehandling vid STR av

subependymom grad 1 ir svagt och inga generella rekommendationer kan ges.

Vad giller straldos finns vissa indikationer pa en 6kad effekt av hogre doser

(> 45 Gy ir bittre in < 45 Gy och > 50 Gy ir bittre an < 50 Gy) dven om
randomiserade data saknas [179, 184-187]. I EANO:s riktlinjer rekommenderas
vid grad 3-tumér en dos upp till 60 Gy/30-33 fraktioner (1,8-2 Gy/fraktion),
och vid grad 2-tumo6r med STR 54-59,4/30-33 fraktioner Gy (1,8 Gy/fraktion)
[174]. Rekommenderat fraktioneringsmonster till barn (6ver 18 méanader) och
yngre vuxna, enligt EANO och pagaende studieprotokoll (SIOP II), ar

59.4 Gy/33 fraktioner (1.8 Gy/fraktion) [174, 178, 187-189].

10.2.4.3.2 Postoperativ strélbehandling vid spinala ependymom

Aven vid spinala ependymom ir méjlighet till GTR den viktigaste prognostiska
faktorn [190].

Postoperativ stralbehandling rekommenderas till samtliga grad 3- och till grad 2-
ependymom vid STR [174]. Efter GTR vid grad 2-tumor férordas aktiv

exspektans.

En metaanalys inkluderande 348 patienter med spinala ependymom av grad 2
och 3 visade att GTR uppnaddes hos 77 % vid kirurgi [190].

Postoperativ stralbehandling 6kade progressionsfri 6verlevnad och minskade
antalet aterfall vilket ocksa setts 1 andra studier [190-192].

Vanligt anvinda straldoser i litteraturen ligger pa 45-54 Gy, vilket ocksa dr det
dosintervall som rekommenderas i EANO:s riktlinjer [174]. I en studie pa
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22 patienter av Shaw et al. sags firre aterfall vid doser> 50 Gy [161]. I en storre

metaanalys av Oh et al. sags dock inget sidkert dos-responssamband [190].

Stralbehandling rekommenderas dven vid STR av myxopapillirt ependymom
(grad 2-tumor som typiskt ar lokaliserad 1 conus medullaris, cauda equina och
filum terminale) didr man efter postoperativ stralbehandling, framfor allt vid
doser =50 Gy, sett god lokal kontroll och PFS utan allvarligare senbiverkningar
[193, 194].

Spinala subependymom grad 1 dr ovanliga och det saknas vetenskapligt underlag
for eventuell nytta av postoperativ stralbehandling efter STR [171].
Vid stralbehandling kan protonbestralning 6vervagas vid samtliga spinala

ependymom.

10.2.5 Medulloblastom

Utredning

MR av hjirna och spinalkanal bér genomféras. Likvorcytologi bor utféras

preoperativt eller tidigast 2 veckor postoperativt.
Rekommendationer:

Kirurgi

Radikal resektion rekommenderas om maojligt. Resektionsgrad ska

kontrolleras med postop MR inom 48h.

For ovrigt, se avsnitt 10.1 Neurokirurgisk handliggning av CNS-tumérer.
Onkologisk behandling

Patienter 18-21 ar med léigre risk for aterfall (klassisk eller
desmoplastisk/nodulir histologi, WNT-subgrupp, ingen spridning MO,

resttumor <1,5 cm®), rekommenderas féljande:

Sekventiell behandling med kraniospinal stralbehandling 1,8 Gy x13 till
slutdos 23,4 Gy. Efterfoljande boost mot den primara
tumorbidden/resttumoéren ges med 1,8 Gy x 30-31 till slutdos 54-55,8 Gy.

Direfter cytostatika med CCV x 8, modifierat efter toxicitet.

Om endast mojlig stralbehandling, kraniospinala doser enligt standardrisk
(30,636 Gy).

Patienter 6ver 21 ar med standardrisk for aterfall (WNT-subgrupp, ingen
spridning MO, resttumér <1,5 em®, SHH p53 wt, nonWNT/non-SHH grupp

122




REGIONALA CANCERCENTRUM

4 med forlust av kromosom 11, ingen MY C-amplifiering) rekommenderas

foljande:

Sekventiell kraniospinal strilbehandling med 1,8 Gy x 17-20 till slutdos 30,6—
36 Gy. Efterfoljande boost mot den primara tumérbadden/resttuméren ges
med 1,8 Gy x 30-31 till slutdos 54-55,8 Gy. Cytostatikabehandling med CCV
upp till 8 kurer, modifierat efter toxicitet.

Hogriskpatienter, oavsett dlder (resttumor> 1,5 cm®, metastaserad
sjukdom M1-M4, storcellig eller anaplastisk histologi, SHH med p53-mut
eller MY C-ampifiering, non-WNT/non-SHH grupp 4 med MYC-

amplifiering) rekommenderas féljande:

Sekventiell kraniospinal stralbehandling med 1,8 Gy x 20, till slutdos 36 Gy.
Efterfoljande boost mot den primira tumorbadden/resttuméren ges med 1,8
Gy x 31dll slutdos 55,8 Gy. Till spinala metastaser ges boost med 1,8 Gy x
25-28 till slutdos 45-50,4 Gy.Cytostatikabehandling med CCV i 8 kurer,

modifierat efter toxicitet.

10.2.5.1 Inledning

Medulloblastom ér en ovanlig, embryonal tumoér som utgar fran lillhjirnan och
ar cirka 10 ganger vanligare hos barn dn vuxna. Incidensen hos vuxna brukar
anges till cirka 0,6 per 1000 000 invanare [195] och framfér allt unga vuxna
drabbas. Behandlingsriktlinjer for vuxna baseras i stor utstrickning pa
retrospektiva data och prospektiva studier pa barn. Sena aterfall férekommer
och behandlingen kan ocksé ha sena biverkningar, varfor lang uppfoljning ar
viktig. Overlevnad i rapporterade studier varierar med 5- och 10-ars total
6verlevnad pa 63—86 % respektive 51-83 % [196-198].

Ofta ses ett akut insjuknande med huvudvirk, krikningar och medvetande-
paverkan till f6ljd av likvorcirkulationsstorning, hydrocefalusutveckling och
intrakraniell tryckstegring da tumorens vanligaste lokalisation dr 1 bakre
skallgropen. Ett snabbt omhindertagande av patienten kan vara nédvindigt med

akut eller subakut operation.

10.2.5.2 Utredning

Utredning sker inledningsvis enligt SVF f6r primir malign hjirntumor. Vid
klinisk och radiologisk misstanke om medulloblastom bér en kompletterande
utredning med MR av spinalkanalen och lumbalpunktion fér likvorcytologi
genomforas preoperativt. Om detta inte dr mojligt och 1 stéllet gors

postoperativt bér lumbalpunktion ske tidigast efter 2 veckor.
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De viktigaste prognostiska faktorerna ir patientens alder (hog, simre), molekyldr
subgrupp och tumérutbredning vid diagnos. Stadieindelning har ofta skett enligt
modifierade Chang-kriterier, dir hansyn tas till tumérstorlek och lokal
tumorinfiltration (T1-T4) samt grad av metastasering (M0—-M4), se tabellen
nedan [199, 200]. T-stadium 4r prognostiskt f6r vuxna, rollen f6r M-stadium ar
mer oklar [195].

Tabell 15. Stadieindelning enligt Chang [199, 200]

™ Tumdr <3cm i diameter

T2 Tumdr> 3 cm i diameter

T3a Tumor> 3 cm med utbredning i aqueductus Sylvii eller foramen Luschka

T3b Tumoér> 3 cm med otvetydlig utbredning i hjarnstammen

T4 Tumdr> 3 cm med utbredning bortom akvedukten eller nedanfor
foramen magnum

MO Ingen spridning

M1 Maligna celler i likvor

M2 Makroskopiska metastaser intrakraniellt utanfor primartuméromrade

M3 Makroskopiska metastaser i spinala likvorrum

M4 Metastaser utanfor CNS

For adekvat riskindelning ska patienten utredas med MR hjirna (pre- och
postoperativt samt MR helryge och lumbalpunktion f6r cytologi (preoperativt,
eller som tidigast 2 veckor efter kirurgi). PAD ska innehalla information om

molekyldr subgruppering (se avsnitt 8.7).

10.2.5.3 Onkologisk behandling

Observera vikten av fertilitetsbevarande atgarder innan onkologisk behandling

startas.

Kraniospinal stralbehandling (CSI) har i manga ar varit standardbehandling efter
kirurgi, eftersom operation foljt av enbart lokal stralbehandling leder till en hog
aterfallsfrekvens [201]. Ingen prospektiv randomiserad studie har dock
undersokt effekten av postoperativ stralbehandling for vuxna patienter, men
flera har genomforts hos barn [66, 202]. T en liten prospektiv fas II-studie av
Brandes et al. underséktes effekten av postoperativ kraniospinal stralbehandling
hos 36 vuxna patienter med medulloblastom. Lagriskpatienter (n = 10) fick
enbart kraniospinal strilbehandling (36 Gy/20 fraktioner) f6ljt av boost (18,8
Gy/10 fraktioner) mot bakre skallgropen till totalt 54,8 Gy. Hogriskpatienter

(n = 20) fick tva kurer cytostatika fére stralbehandling, f6ljt av ytterligare
cytostatikabehandling efter avslutad stralbehandling. Langtidsuppfoljning av

124



REGIONALA CANCERCENTRUM

studien visade en 5-ars-Gverlevnad pa 80 % for lagriskpatienter och 73 % for
hogriskpatienter [203]. Det finns en stor retrospektiv studie av Padovani et al.
omfattande 253 vuxna patienter med en medianalder pa 29 ar. Stralbehandling
gavs till 246 av patienterna 1 studien och 142 av patienterna fick dven cytostatika.
For standardriskpatienter fann man ingen skillnad i 6verlevnad mellan patienter
som fick CSI till = 34 Gy och patienter som fick CSI till <34 Gy med tilligg av
cytostatikabehandling. Studien visade en total 5-arséverlevnad pa 72 % och 10-

arsoverlevnad pa 55 %.

Kraniospinal stralbehandling medfér en betydande toxicitet med risk for negativ
paverkan pa bland annat intellekt och kognition 6ver tid, speciellt f6r barn, men
dven vuxna drabbas [39]. Man har dirfor i pediatriska studier f6rs6kt minska den
kraniospinala straldosen. Prospektiva sma studier pa barn har visat likvardig
6verlevnad med ligre kraniospinal dos (23,4 Gy istillet f6r 36 Gy) om tilligg av
cytostatikabehandling gors. I en stor randomiserad studie av Packer et al.[204]
jamfors tilligg av tva olika cytostatikaregimer till en ligre kraniospinal straldos
(23,4 Gy/10 fraktioner) med boost till totalt 55,8 Gy mot bakre skallgropen. I
denna studie redovisades en 5-arséverlevnad pa 86 % for barn utan metastatisk
sjukdom. Dessa studier har medfort att manga rekommenderar en lagre
kraniospinal straldos till lagriskpatienter under forutsittning att
cytostatikabehandling kan ges. I den pagiende pediatriska PNET 5-studien
studeras ytterligare reducerad kraniospinala straldosen for unga lagriskpatienter.
Retrospektiva studier pa vuxna patienter visar forbittrad overlevnad vid> 54 Gy
vs <54 Gy, 74 vs 25 %, mot medulloblastom i bakre skallgropen samt battre
overlevnad vid gott allmantillstaind, adjuvant cytostatika, kraniospinal
stralbehandling (iven med lagre dos vid standardrisk) [197]. [205]. En liten

studie visar ocksa lovande

resultat med hégdos cytostatika for hogriskpatienter [206]. For barn
rekommenderas dock flera alternativa cytostatikaregimer for

hégriskpatientgruppen [207].

I detta vardprogram rekommenderas reducerad kraniospinal straldos till en
grupp av yngre patienter med ligre risk for aterfall forutsatt att adjuvant
cytostatikabehandling kan ges, se ovan. Manga patienter utan fjarrmetastastering
och med vissa molekylirpatologiska drag hamnar i standardriskgruppen. For
denna grupp finns ett angivet intervall f6r rekommenderad slutdos vid
kraniospinal strilbehandling dir en sammanvigd bedémning av flera
prognostiska faktorer maste goras i samband med valet av slutdos (se

nedanstaende punktlista).
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Prognostiskt gynnsamma faktorer:

e MO-sjukdom

e Radikal kirurgi alternativt resttumér < 1,5 cm®

e Ingen tumoérinfiltration i hjarnstam

e Gott allmintillstand

e WNT-subtyp

e Grupp 4-subtyp om forlust av hela kromosom 11
e p53wt

e Avsaknad av MYC-amplifiering

o Klassisk eller desmoplastisk/nodulir histologi

Postoperativt rekommenderas stralbehandling mot hela hjidrnan och ryggmirgen
inklusive det cerebrospinala rummet (kraniospinal stralbehandling, CSI) samt
efterféljande boost mot primirtuméromradet. Eventuella spinala metastaser
boostbestralas ocksa, se bilaga 3. Stralbehandling bor starta inom 4—6 veckor
efter operationen, eftersom bade for tidig start, inom 3 veckor, och f6rdréjd
start av stralbehandling dr associerat med forsimrad lokal kontroll och prognos

(208, 209]. Behandlingsuppehall bor som alltid undvikas vid stralbehandling.

Stralbehandling med protoner medfér sannolikt att biverkningar kan minska pa
bade kort och lang sikt. Det medfoér ocksa att riskorgan i bade torax och buk
utsitts for mindre straldos vid CSI jimfér med fotonstrilbehandling, Aven
ryggkotorna utsitts f6r mindre straldos vid protonstralbehandling vilket ger
minskad benmirgstoxicitet och da sannolikt battre forutsittningar for
cytostatikabehandling. Parallell cytostatikabehandling med vinkristin har tidigare
rekommenderats for barn, men ingir inte i den pagiende PNET-5-studien for
barn. Vuxna drabbas av neurotoxicitet av vinkristin i hogre utstrickning dn barn
och vardprogramgruppen rekommenderar dérfor inte parallell vinkristin under
stralbehandlingen [144, 210].

Medulloblastom dr en cytostatikakinslig tumoér och cytostatika rekommenderas
som del 1 primir standardbehandling f6r vuxna patienter [195]. Adjuvant
cytostatikabehandling rekommenderas oavsett riskgrupp om det inte finns nagra
kontraindikationer. I férsta hand rekommenderas cytostatikaregimen CCV som
ar en kombination av cisplatin, lomustin och vinkristin, 1 8 cykler. Det dr dock
vanligt att man behover modifiera eller avbryta behandlingen pa grund av

toxicitet framfor allt leukopeni, polyneuropati och hérselpaverkan.
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10.2.6 Intrakraniella germinalcellstumorer

Rekommendationer
Utredning

e MR av hjirna och ryggmirg

o Likvorcytologi samt tumormatrkérer (AFP och HCG) i serum/plasma och

likvor

e Tumorklassifikation

Icke-germinom foreligger om

o S-/P-AFP eller likvor-AFP > 25 ng/ml = 25 x 0,83 kIU/1
e cller S-/P-HCG eller likvor-HCG> 50 1U/1

e cller PAD visar embryonal cancer, gulesickstumoér eller koriokarcinom.
Germinom foreligger om

e PAD visar germinom och markorerna inte ar forhojda.

Teratom foreligger om

e PAD visar teratom.

Metastatisk sjukdom foreligger om

e MR visar tva eller fler foci intrakraniellt (observera att bifokal sjukdom
med tumor i corpus pineale och suprasellirt inte riknas som metastatisk

sjukdom) eller
e MR visar spinala foci eller

e likvorcytologi visar maligna celler.

Icke-metastatisk sjukdom foreligger om

e kraniospinal MR inte visar nagra tumérfoci forutom priméirtumoéren

alternativt bifokalsjukdom och

e likvorcytologi ar negativ.

Kirurgi
Likvorcirkulationsrubbning atgirdas i forsta hand med ventrikulostomi.
Biopsi ska tas pa alla patienter.

Icke-germinom ska om mdijligt opereras med radikal resektion, eventuellt

férnyad kirurgi efter onkologisk behandling.

Rent teratom behandlas enbart med radikal resektion, om majligt.
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For ovrigt, se Neurokirurgisk handliggning av CNS-tumérer.
Onkologisk behandling

Germinom utan metastasering

Karbo-EI x 2, eventuell second look-operation om tuméren inte responderat.
Direfter RT mot ventrikelsystemet med 1,6 Gy x 15 till slutdos 24 Gy samt
boost med 1,6 Gy x 10 till slutdos 16 Gy (vid partiell remission) eller med 1,6
Gy x 19 till slutdos 30,4 Gy (vid resttumor med teratom) intrakraniellt. Vid

komplett remission av unifokalt germinom ges ingen boost.

Germinom med metastasering
Kraniospinal RT med 1,6 Gy x 15 till slutdos 24 G samt boost 1,6 Gy x 10 till

slutdos 16 Gy mot tumérbidd, samt alla intrakraniella och spinala metastaser.
Vid samtidig teratomkomponent ges boost med 1,6 Gy x 19 till slutdos 30,4
Gy till samtliga intrakraniella tumérer och vid spinalt beligna metastaser ges
en ligre dos: 1,6 Gy x 16 till slutdos 25,6 Gy som boost.

Icke-germinom utan metastasering

PEI x 4, eventuellt second look-operation efter 3 kurer. Efter avslutad
cytostatikabehandling fokal RT med 1,8 Gy x 30 till slutdos 54 Gy.

Icke-germinom med metastasering

PEI x 4, eventuellt second look-operation efter 3 kurer. Efter avslutad
cytostatikabehandling kraniospinal RT med 1,5 Gy x 20 till slutdos 30 Gy +
boost 1,6 x 15 till slutdos 24 Gy mot samtliga intrakraniella tumérlokaler (vid
spinalt engagemang ges 1,6 x 13 till slutdos 20,8 Gy mot dessa lokaler).

10.2.6.1 Inledning

Germinalcellstumorer édr en ovanlig diagnos, som framfor allt drabbar unga
minniskor; 9 % diagnostiseras fore 20 érs dlder. I Europa och Nordamerika
utg6r germinalcellstumorer 1-3 % av totalt antal hjarntumorer, medan
incidensen ir hogre i Ostasien (8—15 %) [211].

Germinom star for tva tredjedelar av alla intrakraniella germinalcellstumorer.

Resten bestir av blandade maligna germinalcellstumérer och mogna teratom.

Incidensen dr nistan dubbelt sa hog hos pojkar och min som hos flickor och

kvinnot.

Germinalcellstumorer upptrider huvudsakligen i medellinjen: suprasellir eller
infundibuldr (30—40 %) och pineal (40—60 %) lokalisation [211]. Nir bada dessa
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platser dr involverade vid diagnos kallas det bifokal eller multifokal
germinalcellstumor (cirka 8 % av alla germinom). Andra maoijliga lokalisationer ar
tredje ventrikeln, basala ganglier, talamus, sidoventriklarna och fjirde ventrikeln.
Ibland ar tumoren utbredd vid diagnos och det ér svart att bestimma den exakta
primira lokalisationen. Typiska symtom vid pineal lokalisation édr
likvorcirkulationsrubbning med trycksymtom och Parinauds syndrom med
konvergenspares och vid suprasellir lokalisation synpaverkan och hormonell

paverkan, framfor allt med diabetes insipidus.

10.2.6.2 Utredning

For alla patienter med misstankt eller bekriftad germinalcellstumor ska
tumormarkorer (alfafetoprotein, AFP och beta-humant koriogonadotropin
(HCG) tas 1 likvor och plasma. Tumormarkorerna ligger till grund for
klassifikation och behandlingsbeslut och anvinds 1 uppféljningen. Det dr viktigt
att likvorprover tas fore kirurgiskt ingrepp, alternativt cirka 14 dagar
postoperativt, om det inte kunnat tas preoperativt. Prover via lumbalpunktion ar
mest tillforlitligt. Likvor- och plasmaprover av tumoérmarkorer bor tas samtidigt.
Man bor dokumentera fran vilken lokal likvorproverna tas (1 samband med

ventrikulostomi eller via lumbalpunktion).

For att utreda eventuell spridning tas dven likvorcytologi och detta prov bor
ocksa tas fore kirurgisk atgird. Patienten underséks med MR hjirna och helrygg,
med och utan intravends kontrast (om ingen kontraindikation finns), helst
preoperativt. MR-protokollet bor innehalla atminstone T1 utan och med
intravenoést kontrastmedel av hjirnan och sagittal T'1 efter intravenost
kontrastmedel av hela spinalkanalen. DT hjirna kan vara av virde for att pavisa
eventuella férkalkningar. PET med aminosyror (till exempel MET- eller FET-
PET) kan underlitta for att vid behov kartligga det mest metaboliskt aktiva
omradet infor biopsi [212].

10.2.6.3 Tumorklassifikation
Information om tumorklassifikation finns dven i avsnitt 8.8, inklusive

immunhistokemiska fynd i de olika undergrupperna.

Tabell 16. Forhallande mellan tumortyp, markorer och behandlingskénslighet
(fran SIOP CNS GCT Il) [213].

Histologi Malignitets- | AFP | HCG | Kanslighet Kénslighet for
grad for stral-
cytostatika behandling

Germinom Malign - (+) +++ +++

Icke-germinom
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Embryonal cancer | Malign - = +++ ++
Gulesackstumor Malign + - +++ ++
Koriokarcinom Malign - +++ +++ ++
Moget teratom Benign (kan | - - -/? +/-
malignifiera)
Kommentarer:

Germinom ska alltid ha normala AFP-nivéder i serum/plasma och likvor, men
kan ha en litt HCG-stegring.

Om plasma- /serum- eller likvor-AFP> 25 ng/ml eller plasma-/serum- eller
likvor-HCG> 50 IU/1 4r det diagnostiskt for icke-germinom, men diagnosen
b6r bekriftas med PAD hos vuxna.

Se dven patologikapitlet Kapitel 8.

Tumorerna indelas dels utifrin tumdérmarkorer, dels utifrin forekomst av

spridning.

Icke-germinom foreligger om
o P-/S-AFP eller likvor-AFP> 25 ng/ml (eller 25 x 0,83 kIU/I)
e cller P-/S-HCG eller likvor-HCG> 50 1U/1

e cller PAD visar embryonal cancer, gulesickstumor eller koriokarcinom.

Germinom foreligger om
e PAD visar germinom

e tumormarkorer dr normala (beta-HCG kan vara litt f6rhéjt, men under 50
1U/1).

Teratom foreligger om

e PAD visar teratom.

Icke-metastaserad sjukdom foreligger om

e kraniospinal MR visar inga tumorfoci férutom primartumor

e likvorcytologi dr negativ.

Metastaserad sjukdom féreligger om

e MR visar tva eller fler foci intrakraniellt (observera att bifokal sjukdom med
tumor i corpus pineale och suprasellirt inte riknas som metastatisk sjukdom,

utan behandlas som icke-metastaserad sjukdom)

e MR visar spinala foci
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e likvorcytologi visar maligna celler.

10.2.6.4 Onkologisk behandling

Observera vikten av fertilitetsbevarande atgirder innan onkologisk behandling

startas.

Behandlingen av vuxna patienter med germinalcellstumor baserar sig i stor
utstrackning pa resultat fran studier i pediatriska patientpopulationer. Ett
konsensusdokument publicerades 2015 och en gemensam riktlinje f6r USA och
Europa 2021 [211, 214], vilka édr basen f6r dessa rekommendationer.
Behandlingen ir kurativt syftande. Germinom har mycket god prognos och dar
vill man ocksa, om maéjligt, minimera seneffekter av behandlingen. Maligna icke-
germinom (embryonal cancer, gulesickstumér och koriokarcinom) har simre

prognos, och rekommenderas mer omfattande behandling [215].

For alla patienter bor man vid stralbehandling 6verviga protonstralbehandling.

10.2.6.5 Germinom

Patienter med germinom ska behandlas med strialbehandling. For att minska

strdldosen bor man f6r icke-metastaserade tumorer inleda med cytostatika.

10.2.6.5.1 Germinom, icke-metastaserad sjukdom (inklusive bifokal sjukdom
utan annan spridning)

Behandlingen inleds med cytostatika Karbo-EI 2 cykler (se bilaga 2).
Utvirdering med kraniospinal MR gors for att bedéma remissionsgrad.

Vid signifikant resttumor (utan respons under cytostatikabehandling) eller redan
kind teratomkomponent i tidigare biopsi bér man ta stillning till second look-

operation (med tanke pa risken for teratom).

Efter avslutad cytostatikabehandling, utan eller med kirurgi, ges efterféljande

stralbehandling:

e Vid komplett remission av unifokalt germinom: 1,6 Gy x 15 till slutdos 24 Gy
mot intrakraniella ventrikelsystemet [210].

e Vid bifokalt germinom eller vid partiell remission av uni- eller bifokalt
germinom: 1,6 Gy x 15 till slutdos 24 Gy mot intrakraniella ventrikelsystemet
samt boost mot tumorlogen med ytterligare 1,6 Gy x 10 till slutdos 16 Gy
[216].
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e Vid resttumor utan teratomkomponent: 1,6 Gy x 15 till slutdos 24 Gy mot
intrakraniella ventrikelsystemet samt boost mot tumérlogen med ytterligare
1,6 Gy x 10 till slutdos 16 Gy [210].

e Vid resttumor med teratomkomponent: 1,6 Gy x 15 till slutdos 24 Gy mot
intrakraniella ventrikelsystemet samt boost med ytterligare 1,6 Gy x 19 till

slutdos 30,4 Gy mot tumérloge och resttumor intrakraniellt.

Vid germinom har stralbehandling utan féregaende cytostatikabehandling
anvints i kurativt syfte, men det kriver hégre doser och storre falt dn
kombinerad cytostatika- och stralbehandling, vilket 6kar risken f6r sena

biverkningar/sequele, och rekommenderas dirfor inte i forsta hand.

Om singel RT dnda ska ges, pa grund av att det finns kontraindikationer f6r

cytostatikabehandling, rekommenderas f6r germinom féljande f6r doser och

volymer:

e RT mot ventrikelsystemet (WV-RT) och tumérbidd med 1,6 Gy x 15 till 24
+ boost till tumorbadd med 1,6 Gy x 10 till 16 vilket ger en total dos pa 40
Gy.

10.2.6.5.2 Germinom, metastaserad sjukdom (inklusive ofullstdndigt
stadieindelad)

Patienter med metastaserande sjukdom vid diagnos behandlas inte med
cytostatika enligt SIOP CNS GCT II-protokollet, utan far i stillet enbart
stralbehandling [211, 217].

Kraniospinal stralbehandling ges med 1,6 Gy x 15 till 24 Gy, med boost 1,6 Gy x
10 till 16 Gy mot tum6rbadd samt alla intrakraniella och spinala metastaser. Vid
samtidig teratomkomponent ges boost med ytterligare 1,6 Gy x 19 till 30,4 Gy
till samtliga lokaler med tumorengagemang. Vid spinalt belidgna lokaler ges 1,6

Gy x 16 till 25,6 Gy som boost.

10.2.6.6 Icke-germinom

Patienter med icke-germinom ska alltid behandlas med bade cytostatika och
stralbehandling for att 6ka chansen till bot [211, 214]. Det ar visentligt att uppna
komplett remission fore start av stralbehandling [211].

10.2.6.6.1 Icke-germinom, icke-metastaserad sjukdom

Cytostatika ges med PEI 4-kurer. Tumoérmarkorer kollas infor varje kur. I de fall
cisplatin dr kontraindicerat pa grund av ototoxicitet eller njurtoxicitet ersitts det

med karboplatin AUC 7, se bilaga 2.
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Utvirdering med MR efter 3 kurer f6r remissionsbedémning och
stallningstagande till second look-operation med f6rsok till radikal kirurgi

(mellan kur 3 och 4) om det finns resttumor [211].

Efter avslutad cytostatikabehandling ges strilbehandling till tumérbadd med
marginal med 1,8 Gy x 30 till 54 Gy, vid spinal lokalisation 1,6 Gy x 32 till 50,8
Gy.

Observera att man i SIOP:s studieledning féreslar att Overviga om
stralbehandlingen dven ska omfatta intrakraniella ventrikelsystemet (1,6 Gy x 15
till 24 Gy), sirskilt om det finns misstanke pa germinomkomponent i en
blandtumor. Vid protonstralbehandling bér man vara sérskilt uppmirksam pa
detta med tanke pa ligre spridd straldos.

10.2.6.6.2 Icke-germinom, metastaserad sjukdom

Cytostatika ges med PEI 4-kurer. Tumoérmarkorer kollas infor varje kur. I de fall
cisplatin dr kontraindicerat pa grund av ototoxicitet eller njurtoxicitet ersitts det

med karboplatin AUC 7, se bilaga 2.

Utvirdering med MR efter 3 kurer f6r remissionsbedémning och
stillningstagande till second look-operation med f6rsok till radikal kirurgi
(mellan kur 3 och 4) om det finns resttumor [211].

Efter avslutad cytostatikabehandling ges CSI med 1,5 Gy x 20 till 30 Gy + boost
med 1,6 Gy x 15 till 24 Gy mot samtliga tumorsites (vid spinalt engagemang ges
1,6 Gy x 13 tll 20,8 mot dessa lokaler). Vid omfattande spinala targets maste en

individuell bedémning goras 1 varje enskilt fall.

10.2.6.7 Rent teratom (moget eller omoget) utan malign transformation

Patienter med rent teratom utan malign transformation rekommenderas endast
radikal kirurgi [214, 218].

10.2.6.8 Bakgrund till stralbehandlingsrekommendationer

Enbart cytostatikabehandling vid germinom har inte visat sig ge tillricklig grad

av kontroll.

Tyska MAKEI 89 visade goda resultat med reducerad CSI-dos till 30 Gy +

boost 15 Gy dir dosen dr endast tillracklig f6r rena germinom.

Rogers et al. har i en metaanalys jamfort risk for aterfall med stralbehandling

mot hela hjarnan (WB) eller hela intrakraniella ventrikelsystemet (WV) plus
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boost jamfort med CSI, och fann att en minskad stralningsvolym var motiverad
eftersom det inte Okar risken for isolerat aterfall i spinalkanalen (2,9 respektive

1,2 %). CSI 30 Gy med 15 Gy boost pa primirtumér har tidigare anvints.

I SFOP TGM-TC 90-92 behandlades lokaliserat germinom med cytostatika och
begrinsad fokal stralbehandling till tumérbadd utan CSI. Detta resulterade i att
hos 8 av 10 patienter med aterfall satt aterfallet i ventriklarna, i kanten eller
utanfor stralat omrade. Liknande resultat efter lokaliserad stralbehandling

rapporterades av japanska forskare.

Lagre doser (24 Gy) kraniospinalt (CSI) eller till intrakraniella ventrikelsystemet
(WVI) £6ljt av boost har rapporterats som effektiva i utvalda fall.
Stralbehandlingsdosen har rapporterats korrelera till tumérbérda och kan
korreleras vidare till respons pa cytostatikabehandling. Enligt nyliga
rekommendationer fran SIOP [2106] kan boost avstdis om unifokal sjukdom med

komplett respons pa cytostatikabehandling.

SIOP CNS GCT 96 syftade till att for icke-metastaserat germinom utvirdera
reducerad dos CSI med 1,6 Gy x 15 till 24 Gy + boost 16 Gy mot systemisk
behandling f6ljt av lokal stralbehandling till 40 Gy mot intrakraniella
ventrikelsystemet. Med boost efter CSI ges WVI om patienten inte har komplett
respons efter cytostatikabehandling. I annat fall kan volymen reduceras
ytterligare. Vid avsaknad av tumérrespons efter cytostatika 6kades CSI-dosen till
30 Gy. Om det fanns en teratomkomponent gavs boost till slutdos pa 54 Gy.
SIOP CNS GCT 96 utvirderade for metastaserat germinom CSI med 1,6 Gy x
15 till 24 Gy + boost 16 Gy mot samtliga kvarvarande sjukdomslokaler.

Vid lokaliserad sjukdom rapporterades att WVI inte resulterar i en 6kning av
spinala aterfall jimfért med CSI, men 1 forbittrad kognitiv funktion hos

patienter.

SIOP CNS GCT II har i ljuset av ovanstaende behallit CSI endast for

metastatisk eller ofullstindigt stadieindelat germinom.

CSI har generellt varit grundpelaren i behandlingen f6r spritt icke-germinom
med doser pa 30 Gy {6ljt av boost till 53—-54 Gy totalt. F6rsok med begrinsad
stralbehandling till endast lokal behandling har resulterat (i blandade material) i

samre tumoOrkontroll.

Resultaten fran SIOP CNS GCT 96 har visat god kontroll med endast fokal

stralbehandling vid icke-metastatiskt icke-germinom, férutsatt att komplett
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stadieindelning har utférts. SIOP CNS GCT II behaller darfor strategin att
endast ge lokal stralbehandling vid icke-metastatisk sjukdom.

Protonstralbehandling bor ses som férstahandsval vid CSI-behandling dir det

finns god evidens for dosreduktion i organ utanfér kraniospinalaxeln.

Protonstralbehandling har rapporterats innebira en reduktion av doser till
intrakraniella riskorgan i simuleringar av WVI-behandlingar jaimfért med
konventionell fotonbehandling. Planjimférelser mellan VMAT och

protonstralbehandling bor utféras for att vilja optimal metod.

10.2.7 Meningeom

10.2.7.1 Stralbehandling

10.2.7.1.1 Meningeom WHO grad 1

Rekommendationer

Behandlingsindikation vid meningeom paverkas av anatomiskt lige,
patientens édlder, nérhet till riskorgan och tillvixthastighet och bor bedomas
pa individuell basis i ett multidisciplinirt sammanhang. Som tumregel
betraktas meningeom under 3 cm som sma. Kirurgi ses som
forstahandsalternativ vid meningeom medan primir stralbehandling kan
motiveras av anatomiskt lige, patientens status eller 6nskan [219] se avsnitt
10.1.5 Meningeom.

Rekommenderade doser ir generellt i spannet 1,8-2 Gy x 28-30 till slutdos
50,4-54 Gy vid konventionell strilbehandling, 14-16 Gy vid stereotaktisk
behandling med singelfraktion.

Inoperabla/partiellt resecerade symtomgivande meningeom

Konventionellt fraktionerad stralbehandling

I en poolad analys av 507 patienter fran tre tyska centra behandlade med
konventionellt fraktionerad stralbehandling lokalkontroll pa 94 % efter 4 ir,

93 % efter 5 och 87 % efter 10 dr [220]. Mediandosen i denna studie var 54 Gy.

Rekommenderade doser édr generellt i spannet 1,8-2 Gy x 28-30 till 50-54 Gy
[219, 221]. Det finns ingen etablerad dos-responskorrelation i dosspannet mellan
36 och 79,5 Gy [222]. Med tanke pa ovanstiende och att god lokalkontroll
uppnis vid opticusskidemeningeom med slutdoser pa 50 Gy, kan for
meningeom WHO grad 1 utan f6rhojt proliferationsindex, 1,8 Gy x 28 till 50,4
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Gy rekommenderas. Vid f6rhéjt proliferationsindex rekommenderas 1,8 Gy x 30
till 54 Gy.

Stereotaktisk strilbehandling

Stereotaktisk stralbehandling med gammakniv eller linedraccelerator ar ett
alternativ f6r sma tumorer [219, 223] och rekommenderad dos dr 14-16 Gy i
singelfraktion (se bilaga 2). Hypofraktionerad behandling kan 6vervigas for aldre
eller sjuka patienter som ej bedoms kunna klara av konventionellt fraktionerad
behandling. Rekommenderad dos ar da 5 Gy x 5 till 25 Gy [219, 223].

10.2.7.1.2 Meningeom WHO grad 2

Stralbehandling vid makroskopisk tumér

Rekommendationer

Makroskopiskt komplett resektion efterstrivas i forsta hand. Vid inkomplett
resektion eller vid aterfall 1 tidigare opererat atypiskt meningeom
rekommenderas strilbehandling 1 de flesta fall. Straldosen b6ér normalt vara
59,4 Gy (minst 56—60 Gy EQD?2) [10, 219, 221, 223].

Adjuvant stralbehandling vid makroskopiskt komplett resektion av
atypiska meningeom

Det saknas tydliga evidens fran prospektiva studier for eller emot adjuvant
stralbehandling vid komplett resecerade tumorer och huruvida detta forlinger
overlevnaden jamfort med att stralbehandla vid édterfall. Flera publicerade
retrospektiva fallserier eller registerbaserade studier har visat en forlingd
progressionsfri 6verlevnad efter tidig strilbehandling men har inte kunnat visa
en tydlig vinst i totaloverlevnad [10, 224]. Det finns dock ocksa exempel pa
storre fallserier dir man inte kunnat visa varken forbattrad PES eller OS [225].
En modern metaanalys med 2904 patienter fran 30 retrospektiva, huvudsakligen
single-centerbaserade, observationsstudier stirker bilden av en foérbattrad

progressionsfri 6verlevnad men visade ingen skillnad i totaléverlevnad [2206].

Det finns 1 dagsliget tva prospektiva enarmade fas II-studier med publicerade
resultat vid stralbehandling efter komplett resektion av atypiska meningeom.

Efter detta har aven tva randomiserade fas III-studier initierats.

I den prospektiva icke-randomiserade fas II-studien RTOG/NRG Oncology
0539 delades patienter med meningeom in i tre risk-kategorier (ldg, intermediar
eller hog risk). Patienter med intermediir risk definierades som
nydiagnostiserade meningeom WHO grad 2 efter komplett resektion eller
aterfall i meningeom grad 1 oavsett resektionsgrad (komplett resecerat g 2

utgjorde 69 %). Hogriskkohorten definierad som nydiagnostiserat meningeom
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grad 2 med subtotal resektion, aterfall i meningeom grad 2 oavsett
resektionsgrad eller meningeom grad 3, oavsett resektionsgrad. Patienter 1
intermedidrriskgruppen (n=52) erhdll stralbehandling med 1,8 Gy x 30 till 54 Gy
och hoégriskgruppen behandlades med 2 Gy x 30 till 60 Gy. CTV i
intermediarriskgruppen definierades som tumérbadden (inklusive makroskopisk
tumor vid g 1) plus 10 mm marginal, som kunde reduceras till 5 mm mot
naturliga barridrer. Behandlingsresultaten jamfordes mot ett fordefinierat
historiskt kontrollmaterial och primart utfallsmatt var progressionsfri 6verlevnad
vid 3 ar. En forsta rapport fran intermedidrriskarmen visade en progressionsfri
overlevnad vid 3 ar pa 93,8 % vilket var signifikant battre 4n de 70 % som

uppskattats efter enbart observation i jaimf&rbara historiska kontroller [227].

Den prospektiva flerarmade icke-randomiserade fas II-studien EORTC 22042—
26042 ir en liknande studie av risk-adapterad stralbehandling av meningeom
grad 2 och 3. Resultaten av strilbehandling efter komplett resektion av
meningeom grad 2 dr publicerade [228]. Denna studie var precis som NRG
Oncology 0539 designad for att kunna visa en progressionsfri 6verlevnad bittre
in 70 % vid 3 ar. Den planerade straldosen var 2 Gy x 30 till slutdos 60 Gy och

den progressionsfria 6verlevnaden vid 3 ar var 88,7 %.

Sedan dess har tva randomiserade fas IIl-studier f6r denna patientkategori

initierats.

Den randomiserade fas IIT multicenterstudien ROAM/EORTC 1308 fullféljde
inklusion under 2021. I denna studie randomiserades patienter efter komplett
resektion av atypiska meningeom till antingen tidig stralbehandling (2 Gy x 30
till 60 Gy) eller observation. Target definierades enligt protokoll som ursprunglig
tumorutbredning/tumérbidd med 5-10 mm matginal. Primirt utfallsmatt var
progressionsfri 6verlevnad men sekundira utfallsmatt inkluderade, f6rutom
totaloverlevnad, bade livskvalitet och kognitiva testresultat [229].

Samma fraga studeras i den amerikanska randomiserade fas I1I-studien NRG
BN-003 som initierades 2017. Aven i denna studie randomiseras patienter efter
komplett resektion till antingen observation eller tidig adjuvant stralbehandling. I
denna studie tillimpas en nagot ligre straldos 1,8 Gy x 33 till 59,4 Gy. Target
definieras enligt protokoll som tumérbidden med 8—15 mm marginal. Aven hir
ar primart utfallsmatt progressionsfri 6verlevnad och sekundara utfallsmatt
inkluderar totaloverlevnad, livskvalitet och kognitiva utfall. Patientrekrytering
pagar fortfarande (januari 2025) (ClinicalTrials.gov: NCT03180268).

Data fran dessa moderna studier kommer att kunna besvara fraigan om

stralbehandling férlanger tiden till progress efter komplett resektion.
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Forhoppningsvis kommer vi ocksa att kunna fa en béttre uppfattning av om
detta sker till priset av férsaimrad livskvalitet samt om tidig stralbehandling
forbittrar totaloverlevnaden jamfort med att behandla vid progress av atypiska
meningeom. I vintan pa resultat fran randomiserade studier far beslutet om
eventuell stralbehandling efter komplett resektion baseras pa en individuell
bedémning av den potentiella vinsten kontra den potentiella toxiciteten av

postoperativ stralbehandling.

10.2.7.1.3 Anaplastiska meningeom WHO grad 3

Rekommendationer
Makroskopiskt komplett resektion efterstrivas i forsta hand.

Adjuvant stralbehandling rekommenderas oavsett resektionsgrad med
1,8-2 Gy x 33-30 till 59,4-60 Gy. Eventuell ytterligare doseskalering bor

endast ges inom klinisk studie.

Anaplastiska/maligna meningeom representerar 1-2 % av alla nydiagnostiserade
meningeom och dirmed finns mycket mindre data gallande hanteringen av dessa
jamfort med meningeom av ligre grad. Tumorerna dr mer aggressiva med
betydligt simre lokal kontroll och 6verlevnad och kraver darfoér en aggressivare

och tidigare intervention dn laggradiga meningeom.

Primar behandling ar kirurgisk resektion som ger bade méjlighet for
tumorgradering och malet ér att optimera resektionsgraden utan att riskera
neurologiska bortfall. Resektionsgrad har stor betydelse for prognos, dir PFS
data pa GTR varierar fran 28—78 % och 0 % for subtotal resektion.

Dzuik et al rapporterade att adjuvant stralbehandling 6kade PES fran 28 % till
80 % efter GTR. Den prospektiva studien RTOG 0539 hade en arm som ocksa
inkluderade WHO grad 3 tumérer dir man gav 2 Gy x 30 till slutdos 60 Gy. Tre
ars PES var 59 %, 3 irs lokalkontrol var 69 % och 3 irs dvetlevnaden 79 %.
Dirmed rekommenderas postoperativ stralbehandling for alla patienter oavsett
resektionsgrad bade enligt EANO:s och NCCN:s riktlinjer.

Nista fragestillning dr tidpunkt for stralbehandling efter resektion och dar pekar
studier pa att postoperativ stralbehandling 6kar chansen for lokalkontroll och
forbittrad overlevnad. Darfor avrads att avvakta eller att vinta pa aterfall innan
stralbehandling. Retrospektiva studier indikerar att 6verlevnaden i
aterfallssituationen blir signifikant simre jimfort med postoperativ
stralbehandling [223].
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Ut6ver detta verkar det som att strdldosen har betydelse f6r resultatet dir doser
under 50 Gy ger mycket daliga resultat [230] och doser 60 Gy eller hégre ger en
6verlevnadsvinst [231]. I den prospektiva fas II studien EORTC 22042-26042
ges 2 Gy x 30 till slutdos 60 Gy till patienter som genomgatt GTR och en boost
pa 2 Gy x 5 till 10 Gy utéver 60 Gy hos patienter med STR. Resultat fran

studien har dnnu inte presenterats.

Stereotaktisk behandling med ingen/liten CTV marginal rekommenderas inte

vid maligna meningeom.

Protonstralbehandling kan 6vervigas.

10.2.7.1.4 Optikusskidemeingeom

Rekommendationer

Stralbehandling rekommenderas vid radiologisk progress eller progredierande
synpaverkan som kan relateras till tumoren, till en dos av 1,8 Gy till 28 till
slutdos 50,4. Protonbehandling kan 6vervigas om dosberikningen kan anses

vara tillforlitlig for smalt targetomrade [232)].

Fraktionerad stralbehandling ar férstahandsbehandling f6r denna patientgrupp.
Detta giller i1 synnerhet patienten med bevarad syn (20 % eller bittre) dar 35-50
% rapporterar forbittrad syn (dock begrinsat antal patienter i studierna) [232-
230]. I detta material rapporteras 10—15 % av langtidskomplikationer

inkluderande torrt 6ga, retinopati och neuropati.

10.2.7.1.5 Spinala meningeom

Rekommendationer

Stralbehandling 6vervigs som primirbehandling vid progress eller symtom
och som adjuvans vid inkomplett resektion, till en dos av 1,8 Gy x 28 till

slutdos 50,4 Gy. Protonbehandling kan 6vervigas, helst inom ramen for
klinisk studie.

Stralbehandling 6vervigs som primirbehandling vid progress eller symtom och

som adjuvans vid inkomplett resektion [232, 237, 238].

Hypofraktionerad stereotaktisk strilbehandling

Hir finns mycket begrinsad evidens. De stOrsta serierna inkluderar 6ver 30
patienter med varierande benigna diagnoser, som behandlats med 12 till 30 Gy i
1 till 5 fraktioner, resulterade i lokalkontrollsfrekvens mellan 76 och 100 %
[239].
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Konventionellt fraktionerad strilbehandling

I analys av en databas med 6ver 10 000 patienter rapporteras forbattrad
6verlevnad i subgruppen med “’borderline” eller malign histologi

[240]. Rekommenderad dos 1,8 Gy x 28 till slutdos 50,4 Gy.

10.2.7.1.6 Stralinducerade meningeom

Hir finns mycket begrinsad litteratur. Nuvarande evidens tyder pa att dessa
meningeom bér handliggas pa samma sitt som 6vriga meningeom med hinsyn
tagen till tidigare stralbehandlingsdos [241, 242].

10.2.7.2 Medicinsk behandling vid meningeom

Rekommendationer

Medicinsk behandling vid meningeom rekommenderas inte i

primirbehandling.

10.2.8 Vestibularisschwannom

For onkologisk behandling av vestibularisschwannom, se avsnitt 10.2.

10.3 Biverkningar av onkologisk behandling

10.3.1 Biverkningar av stralbehandling

10.3.1.1 Akuta och subakuta biverkningar

Bade akuta och subakuta biverkningar av stralbehandling antas bero pa skada pa
blod-hjirnbarridren, inflammation och svullnad. Akuta biverkningar dr ovanliga
men kan upptrida inom ett par dygn efter strilbehandlingens start och yttrar sig
kliniskt som symtom pa Okat intrakraniellt tryck, sisom somnolens, huvudvark,

illamaende och krakningar.

Trotthet dr den vanligaste biverkningen av stralbehandling och upptrider ofta
efter 2-3 veckor. Ungefir samtidigt kan minskad aptit och illamdende samt tryck
och tyngdkinsla i huvudet férekomma, liksom haravfall och straldermatit med
flackvis utbredning i bestrilade omraden. Vid behandling av tumoérer 1
temporalloben bor man vara observant pa risken for extern otit, och vid
behandling av tumoérer i narheten av 6gonen kan stralkonjunktivit férekomma.
De nimnda biverkningarna, férutom haravfall, borjar minska 10-14 dagar efter
stralbehandlingens avslut och forsvinner sedan 6ver nagra veckors tid. Haret

vixer oftast ut igen men det kan ta lang tid och haravfallet kan ibland bli
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permanent. Stralorsakad dermatit, extern otit och konjunktivit kan

lokalbehandlas med topikal beredning av kortison.

Om patienten till £6ljd av tumoérens utbredning har fokalneurologiska bortfall
eller epilepsi finns risk att dessa symtom forsimras eller dterkommer under
stralbehandlingsperioden pa grund av den lokala svullnad som stralbehandlingen

orsakat.

Rokning anses generellt forsimra effekt av stralbehandling och 6ka risken for

biverkningar [243]. Nagra specifika data f6r CNS-tumorer foreligger dock inte.

10.3.1.2 Pseudoprogress

Efter stralbehandling med eller utan cytostatikabehandling kan man ofta se en
overgaende ospecifik kontrastuppladdning i tuméromradet (en sa kallad
pseudoprogress). For att forsoka skilja mellan aktiv tumérvavnad och
pseudoprogtess/radionekros, se Kapitel 7 om neuroradiologi. F6r MR-
uppfoljning efter stralbehandling, se Kapitel 17.

10.3.1.3 Sena biverkningar

Sena biverkningar kan upptrida fran nigra manader till flera ar efter avslutad
stralbehandling, och till skillnad fran de akuta och subakuta biverkningarna ar de
till storsta delen irreversibla. Beroende av vilka strukturer som har bestralats kan
vissa patienter drabbas av biverkningar sisom horselnedsittning, gra starr,
retinopati med synnedsittning, konjunktivit och hormonella rubbningar. Se dven

avsnitt om symtomatisk behandling, Kapitel 10.

En del patienter drabbas ocksa av nedsatt kognition, det vill siga problem med
inldrning och minne. Mekanismerna bakom férsimrad kognition efter
stralbehandling av hjirnan ir dnnu inte helt klarlagda men involverar férsimrad
neurogenes 1 hippocampus, férandrad neuronal funktion, neuroinflammation

och forindringar i kérl och gliavdvnad.

Radionekros dr ovanligt men kan ses senare 1 forloppet efter stralbehandling till

héga doser.

10.3.1.4 Behandling av biverkningar

Tyngdkinsla och huvudvirk kan i f6rsta hand behandlas med paracetamol 2-3
ganger per dag under férutsittning att patientens allméntillstand inte ér

forsimrat.
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Om detta inte hjilper anvinds kortison, till exempel betametason, forslagsvis

2 mg x 1-2. Den andra dosen bor inte ges for sent pa dagen pa grund av risk for
somnsviarigheter. Det dr viktigt att férsoka att halla kortisondosen sa lig som
moijligt pa grund av risk f6r biverkningar. Vid behov av dos6kning under
stralbehandlingen ricker ofta en tilliggsdos pa 1-2 mg betametason dt gangen.
Efter avslutad strilbehandling behalls uppnadd kortisondos 1 cirka 7—14 dagar
och trappas sedan vanligtvis ned forsiktigt. Understrykas bor att kortison 1 hoga
doser under lingre tid kan minska moijligheterna till en effektiv rehabilitering pa
grund av risk f6r muskelhypotrofi, vilket medfér minskad mobiliseringsgrad.
Detta i sin tur medfor 6kad risk f6r infektioner och trombossjukdom, dér
tumorsjukdomen dven 1 sig dr en riskfaktor. Se dven avsnitt 12.1 Behandling av

tumorodem.

Stralbehandlingsorsakad trétthet kan ofta lindras med hjalp av litt fysisk
aktivitet, till exempel promenader utomhus. Stralorsakad extern otit och

konjunktivit lokalbehandlas med Terracortril-PolymyxinB-droppatr.

10.3.2 Biverkningar av cytostatika

Cytostatika dr en samlingsbeteckning pa likemedel som har fé6rmaga att doda
tumorceller eller himma deras tillvixt. Vid behandling av tumérer 1 hjarna och
ryggmirg kan cytostatika anvindas bade samtidigt med stralbehandling, fére eller
efter stralbehandling eller som enda behandling.

I likhet med andra likemedel har cytostatika flera biverkningar. Behandling med
cytostatika kan darfor medfora negativa effekter pa till exempel benmirg,

gastrointestinalkanal, njure och lever

For generell information om cytostatikabiverkningar, se 1177.se om

cvtostatikabehandling.

Nedan beskrivs vanliga biverkningar av de vanligaste cytostatika som anvands

for att behandla tumérer i hjarna och ryggmirg. For dosering hanvisas till

Nationellt regimbibliotek f6r cancerlakemedel. Dar finns ocksa

patientinformation for olika regimer.

10.3.2.1 Temozolomid

Temozolomid ar en peroral behandling som ges samtidig med strilbehandling
eller som singelterapi. Illaméaende férekommer och kuperas med sedvanlig
antiemetika (metoklopramid eller ondasetron). Vid kombination av
stralbehandling och temozolomid finns risk fér opportunistisk P. Jirovecii-

pneumoni. Profylax mot Pneumocystis jiroveci med trimetoprim/sulfa (Bactrim
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Forte 1 x 1, mandag, onsdag och fredag) bor 6vervigas framfor allt om
patienten har lymfocyter <0,5 eller har fatt hogdos kortison under lingre tid.
Klinisk erfarenhet visar att fa pneumocystisinfektioner intriffar varfor
vardprogramgruppen inte bedomer att PCP-profylax dr obligatoriskt, trots Fass-
texten. Trombocytopeni samt neutropeni férekommer och vid singelterapi
intriffar nadir kring dag 21-22. Levertoxicitet kan férekomma, varfér

leverfunktionen bér monitoreras. Hudutslag ar relativt vanligt.

10.3.2.2 Lomustin

Lomustin ar en peroral behandling vilken ges som singelbehandling eller i PCV-
kuren. Illamaende ar vanligt och kan kriva forstirkt antiemetikabehandling.
Benmairgsdepression dr mycket vanlig med nadir efter cirka 4—6 veckor. Det
tinns risk for lung- och njurtoxicitet, framfor allt vid kumulerade doser 6ver
cirka 1 000 milligram/m? kroppsyta, vilket bor beaktas. Klinisk erfarenhet visar

dock att detta ér relativt ovanligt. Levertoxicitet forekommer.

10.3.2.3 Vinkristin

Vinkristin ges som intravends behandling 1 PCV-kuren. Perifer neuropati ar
vanligt och kan vara dosbegransande. Benmirgsdepression ar mindre vanligt.

Det finns risk for allvarlig vivnadstoxicitet vid extravasering.

10.3.2.4 Prokarbazin

Prokarbazin dr en peroral behandling vilken ingar i PCV-kuren. Licenspreparat.
Disulfiramliknande effekter férekommer om preparatet kombineras med
alkohol. Allergisk hudreaktion ar vanligt. Kombination med tricyklika eller
tyraminrik f6da (sasom banan, yoghurt eller mégelost) kan ge en hypertensiv
kris. Det finns risk f6r neurotoxicitet till exempel parestesier och leverpaverkan.

Prokarbizin kan potentiera sedativ CNS-effekt av andra likemedel.

10.3.3 Biverkningar av TTFields

Biverkningarna av TTTFields dr mattliga och giller oftast lindriga hudreaktioner i
skalpen under arrayerna. Ett fatal patienter utvecklar mer uttalade hudreaktioner
(sir) och en del far kontaktdermatit. Det rekommenderas darfor starkt att
patienterna kommer till den kliniska undersokningen utan arrayer for inspektion
av huden. Lacutore et al [244] beskriver vikten av att tidigt identifiera,
diagnostisera och behandla hudbiverkningarna vid behandling med TTFields.
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Det rekommenderas att anvinda receptfri hydrokortisonkrim nir man byter
arrayer. Man kan ocksa flytta de arrayerna 2 cm sa att gelen hamnar bredvid

rodnaden

Mer sillsynt ar klada, dir rekommendationen dr densamma som f6r rodnad.
Vid smairta ska behandlingen avbrytas och likare kontaktas.

Ett fatal patienter kdnner av elektriska stotar under behandlingen.

I studien var psykiska stérningar och biverkningar frin nervsystemet mer vanliga

an 1 kontrollgruppen.

Uppgifter finns om att patienter upplever behandlingen som begrinsande i
vardagslivet eftersom man ar last till apparat och vigguttag. Andra har en
upplevelse av att bli utpekad med arrayerna pa skalpen. Positiva effekter pa

socialt niatverk har ockséd rapporterats.
Det finns dnnu inga kinda senbiverkningar av TTFields.

Se dven Bilaga 5 Handhavande av TTFields inklusive

patientinformationsbroschyr.

144



REGIONALA CANCERCENTRUM

KAPITEL 11

Behandling av aterfall

11.1 Kirurgi

11.1.1 H6g- och laggradiga gliom, reoperation

Reoperation av gliom kraver en individuell bedémning. Faktorer som ska vigas
in ror gliompatienters allmanna prognos sasom alder, funktionsstatus och tid
fran primarkirurgi, men dven mojligheten till radikalitet, sisom tumorstorlek,
nirhet till funktionsbirande omraden och central eller multifokal vixt.
Underforstatt vid all sekundérkirurgi ér att det postoperativt finns ytterligare
onkologisk behandling att tillga [234, 245, 246]. Vid aterfall sker remittering inte
enligt SVF men ledtiderna bor vara liknande.

11.2 Stralbehandling

Rekommendationer

Stralbehandling kan ges om patienten inte fatt stralbehandling 1 primart.
Stralbehandling ges da enligt riktlinjer f6r primarbehandling, beroende pa

allmantillstind.

Rebestralning kan overvigas for utvalda patienter som tidigare behandlats,
sarskilt om det gatt en lingre tid (minst sex manader) sedan den forsta
stralbehandlingen och 6vriga behandlingsméjligheter dr uttomda. Patienten
bor vara 1 gott allméntillstind och tumorutbredningen begrinsad.
Konsekvenserna vid komplikationer i form av radionekros 1 efterférloppet

maste beaktas och sirskild hansyn tas till kinsliga strukturer.

Rebestralning kan genomforas med linjaraccelerator, med gammakniv eller
med protoner och behandlingen kan ges som fraktionerad, hypofraktionerad
eller singelfraktion. Vid storre tumorvolym dn 6 cm? bor behandlingen
fraktioneras. En vanlig hypofraktionerad regim dr 3—-3,4 Gy x 10 till slutdos
30-34. Straldosen bestims individuellt beroende pa tidigare given
stralbehandling och lokalisation. Marginal frain GTV till CTV bor vara mindre
an vid primirbehandling (inte> 5 mm). 100 Gy EQD2 bér inte Gverstigas.
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Det terapeutiska virdet av rebestralning idr inte tydligt klarlagt [178, 247-250]. I
studier dir rebestralning ensamt undersokts rapporteras en total responsfrekvens
pa 22—68 % [249, 251, 252, 255] men det dr inte klart dokumenterat vilka
responskriterier som anvints. I de storsta av rebestrilningsstudierna ses relativt
ling medianéverlevnad efter behandling jimfért med historiska data (8—11
manader jamfort med 6 manader) [247, 250]. Dessa studier 4r dock retrospektiva
genomgangar, med tydlig selektionsbias (en stor del av de patienter som
inkluderats 1 rebestrilningsstudier har liten tumorvolym) och en varierande andel
av patienterna har ocksa fatt annan behandling efter progression. En stor
italiensk retrospektiv studie visar liknande 6verlevnad, men bittre 6verlevnad vid
lingre tid till terfall, liggradig histologi, hogre straldos och kombination med
kirurgi eller medicinsk behandling [257]. Det finns prospektiva data som visar
genomsnittlig progressionsfri 6verlevnad pa 2,8 manader och total Gverlevnad
pa 7,0 manader i en studie som omfattade 31 patienter. Data fran denna studie
talar for sdmre resultat vid storre tumérvolym och man far rikna med en
betydande risk for toxicitet inklusive stralnekros (radionekros) [258].
Stereotaktisk stralbehandling med engangsfraktion med gammakniv eller
linjdraccelerator ar en anviandbar modalitet for aterfall med liten volym [248,
253]. Fraktionerad stereotaktisk behandling ar ett alternativ, beroende pa
targetvolym och riskorgan. Straldoser och marginaler baserar sig pa tidigare
stralbehandling, tid sedan tidigare behandling och riskorgantolerans [150, 259-
261],

For rebestralning av vestibularisschwannom, se avsnitt 10.1.6.3.7.

11.3 Medicinsk behandling

11.3.1 Astrocytara och oligodendrogliala tumorer

Rekommendationer

For patienter med astrocytira tumorer som inte tidigare fatt cytostatika ar
temozolomid forstahandsalternativ. For patienter med oligodendrogliala
tumorer dr PCV foérstahandsvalet.

Fornyad temozolomidbehandling kan vara aktuellt f6r patienter med
glioblastom, som tidigare behandlats med temozolomid, sirskilt om aterfallet
kommer senare dn sex manader efter tidigare avslutad temozlomidbehandling

och patientens tumor ar MGMT-promotormetylerad.

Vid progress pa temozolomid kan behandling med lomustin 6vervigas for

patienter i gott allmantillstand.
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Det vetenskapliga underlaget f6r cytostatikabehandling vid édterfall i gliom ar

generellt som bist mattligt.

Patienter med BRAF-mutation, till exempel epiteloitt glioblastom och pleomorft
xantoastrocytom grad 2 och 3, har enligt fallrapporter rapporterats ha nytta av
behandling med BRAF- och MEK-himmare men likemedlen saknar godkind

indikation f6r dessa diagnoser.

Lomustin 1 singelterapi dr ett enkelt och viltolererat alternativ till PCV och har
under senare ar accepterats som jamforelsearm i randomiserade studier.
Lomustin rekommenderas allt oftare som standardbehandling efter
temozolomid, trots avsaknad av randomiserade studier. PCV kan ocksa

overvigas.

Bevacizumab ir inte registrerat for glioblastom i EU men anvinds pa manga
stillen i varlden som forstahandsalternativ vid aterfall. I initiala studier
kombinerades bevacizumab med irinotekan, och i senare studier har
kombinationen bevacizumab-lomustin anvints, sarskilt for patienter med
uttalade symtom. En fas I1I-studie visade en forlingning av progressionsfri
overlevnad pa 2,7 manader men ingen Gverlevnadsvinst f6r kombinationen
bevacizumab + lomustin jamfért med lomustin i singelterapi vid glioblastom.
En viss forbittring avseende livskvaliteten noterades jamfért med

kontrollgruppen.

TTFields vid aterfall saknar indikation i Sverige.

11.3.2 Ependymom

Rekommendationer

Vid éterfall gérs fornyad stadieindelning med MR av hjirna och spinalkanal
samt (om patienten inte tidigare fatt stralbehandling) likvorcytologi.

Vid aterfall ska i forsta hand férnyad kirurgi 6vervigas. Om stralbehandling
inte givits tidigare, eller givits mot annan lokal, rekommenderas det, enligt

Kapitel 10 Primar behandling. Rebestrilning kan 6vervigas.

Medicinsk behandling kan vara aktuell dd mojligheterna till kirurgi och
stralbehandling dr uttémda. Om mojligt bor patienten erbjudas inklusion i

klinisk prévning.

Det finns viss evidens for att fornyad stralbehandling kan vara av virde i

aterfallssituationen, sannolikt dr virdet storre vid inkomplett resektion [215].
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Det finns svag evidens f6r medicinsk behandling av ependymom [158, 174, 176

> >

262]. I dagslaget finns inga internationella behandlingsriktlinjer som
differentierar behandlingen pa grundval av 2021 ars WHO-klassifikation.

Fas II-studier och retrospektiva genomgangar har visat vissa effekter av
cytostatika, ofta med lag responsfrekvens och en nagot storre andel stabil
sjukdom. Data finns bland annat f6r temozolomid, platinainnehallande regimer
och lomustin/PCV [263]. Peroralt etoposid i dosering 50 mg/m®dag 1-21 i 5-
veckorscykler har rapporterats i sma studier av spinala ependymom med god
tolerans och tecken till respons [263-268]. Respons har dock inte alltid inneburit
forlingd progressionsfri eller total 6verlevnad.

Uttryck av ERBB2/ERBB4 har pavisats hos 75 % av ependymom hos batn, och
lapatinib gav stabilisering av sjukdomen i en fas I-studie [269, 270]. En fas II-
studie med lapatinib och dostit temozolomid har visat lovande resultat med 16

% objektiva responser i en studiepopulation med blandade ependymom [271].

Aven bevacizumab har anvints vid aterfall i ependymom. En liten serie med
patienter med aterfall 1 ependymom som behandlades med bevacizumab visade
lovande respons [149]. For patienter med neurofibromatos typ 2 och spinala
ependymom har man kunnat se tumérkrympning och symtomforbittring sarskilt

vid tumérer med cystisk komponent [149, 272, 273].

Kombination av bevacizumab och lapatinib for barn med aterfall i ependymom
visade sig dock ineffektiv [274].

11.3.3 Medulloblastom

Rekommendationer

Vid éterfall gérs fornyad stadieindelning med MR hjirna och helrygg,
likvorcytologi samt DT torax-buk.

Fornyad kirurgi bor 6vervigas vid lokaliserat, kirurgiskt atkomligt aterfall.
Rebestralning kan 6vervigas, framfor allt med stereotaktisk teknik vid mindre

aterfall.

Vid multifokal/disseminerad sjukdom kan i férsta hand medicinsk
behandling 6vervigas. Temozolomid i konventionell dosering,
platinumpreparat, etoposid, cyklofosfamid, metotrextat, vinkristin och

bevacizumab ir preparat som kan anvindas, eventuellt i kombination.

For patienter med aktiverad SHH kan behandling med hedgehog-himmare

overvigas.
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Majoriteten av aterfallen vid medulloblastom uppkommer i
primirtumoromradet [197, 275] men det férekommer dven dterfall i hela det
kraniospinala rummet och extrakraniellt, framf6r allt i form av skelettmetastaser.
Det finns inga prospektiva studier att tillga vid dterfallsbehandling och
retrospektiva data dr spretiga. Valet av behandling vid aterfall styrs ofta av var
det sitter och hur omfattande det ar.

Fornyad kirurgi bor 6vervigas om éterfallet sitter atkomligt och patienten ar 1
skick for att genomga operation [195]. Operation for symtomlindring till

exempel medullakompression av intraspinal metastas kan ocksa évervigas.

Rebestralning kan 6vervagas, framfor allt vid mindre aterfall som ar atkomliga
for stereotaktisk stralbehandling [276, 277].

Behandling med cytostatika kan 6vervigas for patient i gott funktionsstatus och
multifokal/disseminerad sjukdom. Manga olika cytostatika har anvints
historiskt, men det finns inga jamforande studier utan data baseras pa
fallbeskrivningar och enskilda institutioners behandlingsserier. Anvinda regimer
som visat effekt vid medulloblastom ér bland annat platinum-etoposid, cisplatin-
cyklofosfamid-etoposid, metotrexat-prokarbazin-vinkristin-prednison, avastin
[278] och singel temozolomid [279].

Det finns en publicerad retrospektiv studie med hégdoscytostatikabehandling
och autolog stamcellstransplantation som visat forlaingd 6verlevnad vid édterfall 1
medulloblastom hos vuxna [280]. Ovriga data om denna behandling baseras pa
sma fallserier och enstaka patienter. Pa grund av toxicitet och lag grad av evidens

bor endast mycket noggrant utvalda patienter 6vervigas for denna behandling.

F6r medulloblastom med aktiverad SHH har en fas II-studier med vismodegib
och sonidegib, liksom fallbeskrivningar, visat lovande resultat f6r vuxna
patienter i aterfallssituation, varfor sidan behandling kan 6vervigas vid aktiverad
SHH [281]. OBS att dessa inte ingér i likemedelsférmanen. Studier pagar ocksa
med combination av hedgehog-himmare och cytostatika. Andra typer av
malriktad behandling har féreslagits, baserat pa aterkomande molekylira

avvikelser i undergrupperna men publicerade kliniska studier foreligger inte.

For vuxna patienter upp till 19 ar kan inklusion 1 studien MEMMAT
(Metronomic and Targeted Anti-angiogenesis Therapy for Children With
Recutrent/Progressive Medulloblastoma) vara ett alternativ (ClinicalTrials.cov
Identifier: NCT01356290).

149



https://classic.clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT01356290
https://classic.clinicaltrials.gov/ct2/show/NCT01356290

REGIONALA CANCERCENTRUM

11.3.4 Germinalcellstumorer

Rekommendationer

Vid dterfall ska alla patienter genomga fornyad bedémning och
stadieindelning med kraniospinal MR och likvorcytologi, samt analys av
tumormarkorer (HCG och AFP) i serum/plasma och likvor [211].

Behandlingen kan fortfarande ha en kurativ intention, varfér
behandlingsmaijligheterna bor 6vervigas noga [211]. Vardprogramgruppen
rekommenderar starkt att dessa patienter diskuteras med nationell och
internationell expertis infor val av behandling. Kontaktuppgifter kan fas via
barnonkologiska centrum. Chansen for bot vid aterfall ar storre for

germinom 4n for icke-germinom [214].

Fornyad kirurgi bor 6vervigas vid misstanke om teratomkomponent, liksom

vid negativa/oklara markorer [282].

Vid éterfall i germinom kan standardcytostatikabehandling, f6ljt av
stralbehandling eller hégdosbehandling med autologt stamcellsstod
6vervagas, och ger hog chans till bot. Vid icke-germinom verkar
standardcytostatikabehandling f6ljt av bade hégdosbehandling och
stralbehandling behovas f6r att bot ska vara mojligt [211].

Platinabaserad cytostatikabehandling (KKarbo-EI och PEI) anvinds i forsta
hand.

Stralbehandling, och dven rebestralning kan vara aktuellt, dir target, dos och

teknik anpassas efter tumorlokalisation och tidigare behandling.

11.3.5 Meningeom

Rekommendationer

Kirurgi bor alltid 6vervigas som férstahandsalternativ. Man boér om méjligt
forsoka avligsna hela tumoren. Komplikationsrisken ér storre vid

reoperation.

For stralbehandling vid aterfall i icke tidigare stralbehandlat meningeom, se
kapitel 11.

Det finns 1 dagsliget inga positiva randomiserade kontrollerade studier
avseende systemisk behandling vid meningeom [219]. Nedan dterges en kort
sammanfattning av kunskapsldget. All medicinsk/systemisk behandling vid
meningeom far i dagsliget anses vara experimentell och bér i forekommande

fall helst utforas inom ramen for studier.
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Flera systemiska behandlingsregimer har utvirderats vid meningeom grad 1 dir
kirurgi och/eller strilbehandling inte haft tillricklig effekt eller inte bedémts vara
rimliga behandlingsalternativ. Retrospektiva och singel-arm-fas-II-studier av
cytostatika (hydroxyurea, temozolomide, irinotekan), somatostatinanaloger
(Sandostatin LAR, Pasireotide LAR) och proteinkinashimmare (imatinib,
erlotinib, gefitinib) har varit utan relevant effekt. Antiprogesteron (Mifepriston)
har provats vid icke-resekterbart meningeom i en prospektiv randomiserad fas
I1I-studie utan pavisad effekt [283].

Fallrapporter finns om partiell respons vid molekylirbiologiskt riktade

behandlingar men tillricklig evidens f6r generell rekommendation saknas.

Aven vid meningeom grad 2 och 3 ir studier avseende systemisk behandling fa,
sma och oftast retrospektiva. Cystostatika, somatostatinanaloger och flera

provade proteinkinashimmare har varit utan signifikant effekt.

Angiogeneshimmare har visat forsiktigt lovande resultat, dock endast 1
okontrollerade studier. En reviewartikel frin 2018 [284] sammanstillde resultat
fran 5 retrospektiva studier, tva prospektiva studier samt fyra fallrapporter av
VEGFR-himmaren bevacizumab vid behandlingsrefraktira meningeom.
Konklusionen var att bevacizumab kunde ge tillfillig tumérkontroll i vissa
situationer (behandlingsrefraktir/hoggradigtumor, multipla meningeom eller
stralinducerade meningeom). En liten retrospektiv studie avseende radiologisk
respons vid systemisk behandling av édterfall i meningeom grad 2 och 3 [264]
visade minskad tillvaxthastighet av savil tumorstorlek som omgivande
peritumoralt 6dem vid behandling med bevacizumab. Dock observerades en
okad tillvixttakt efter avslutande av bevacizumab dar risk f6r reboundeffekt inte

kan uteslutas.

Utifran dagens evidensliage ingar bevacizumab inte 1 behandlingsalgoritmen vid
meningeom, men kan overvigas i symtomlindrande och kortisonsparande syfte

pa motsvarande sitt som vid gliom [285].

Majoriteten av meningeom uttrycker somatostatinreceptorer (SSTR) och da
sarskilt SSTR2. Detta utnyttjas ibland genom SSTR-riktad PET-undersokning
med “Ga-DOTATATE/DOTATOC for kartliggning av tumoérutbredning
infor kirurgi och/eller stralbehandling. SSTR-riktad behandling med
somatostatinanaloger (SSA) har provats vid meningeom i sma studier med

varierande resultat, ingen grund finns f6r generell rekommendation.

SSTR-riktad radionuklidterapi [215] (PRRT, peptide receptor radionuclide
therapy) med beta-emitterare (oftast 177-Lutetium, '"Lu, eller 90-Yttrium, *Y)
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har visat lovande resultat i fallrapporter och mindre retrospektiva studier [264]
vid progredierande eller aterfall i meningeom dir annan behandling inte

bedomts méjlig, vilket motiverar fortsatta forskningsinsatser.
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KAPITEL 12
Understodjande vard

Rekommendationer

Odem

Odem i anslutning till en tumér i hjirnan och dven i vissa fall ryggmirgen,
kan sta for en betydande del av symtombilden.

Behandling med kortison kan ha god symtomlindrande effekt men ér
ocksa behiftat med risk for allvarliga biverkningar, framfor allt vid
langvarig behandling i veckor eller manader.

For varje patient som insitts pa kortison utformas en individuell plan som
dokumenteras i journalen med profylax av biverkningar och tidpunkt f6r
nedtrappning och utsittning.

Patienten bor informeras om behandlingens biverkningsprofil. Utsittning
efter lang tids kortisonbehandling bor ske langsamt for att minska risken

for sekundar binjurebarkssvikt.

Epilepsi

Epilepsibehandling inleds efter ett forsta epileptiskt anfall hos en patient
med hjirntumor, men bor inte sittas in som profylax om inget anfall har
intriffat.

Val av antiepileptika bor individualiseras efter interaktionsmonster med
annan samtidig eller férestaende behandling (cytostatika och kortison)
samt efter biverkningsmoénster. Levetiracetam och lamotrigin ér
forstahandsval for patienter som samtidigt far onkologisk behandling.
Lakosamid kan vervigas som andrahandsbehandling 1 denna
patientgrupp.

Karbamazepin bor endast anvindas om det inte finns risk for

likemedelsinteraktion och nir onkologisk behandling inte dr aktuell.

Kognitiva symtom

Bedomning av arbetsterapeut, praktisk radgivning. Bedomning av

neurolog, medicinjustering, sederande likemedel.
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Venos tromboembolism

e Tromboembolisk sjukdom férekommer med 6kad frekvens hos patienter
med tumor 1 hjdrna och ryggmirg. Behandling inleds med lagmolekylart
heparin (LMWH).

e [ samband med operation rekommenderas trombosprofylax (LMWH).

Waranbehandling b6r undvikas pa grund av risk f6r interaktioner med

andra relevanta likemedel. Nya orala antikoagulantia (non-vitamin K

orala antikoagulantia/DOAK) kan 6vervigas som
underhallsbehandling.

Behandling bor fortga sa linge patienten har en aktiv tumérsjukdom.
Korkort

Flera vanliga symtom (epilepsi, syn-/6gonmotilitetsstorningar,
personlighetsforandring och pareser) kan utgéra hinder f6r bilkorning, enligt
Transportstyrelsens foreskrifter TSFS 2010:125.

Likemedelsberittelse

Det dr viktigt att behandlande huslikare/primarvardsenhet och ansvarig
hemortsklinik informeras fortlopande om justeringar i aktuell medicinering

med likemedelsberittelse.

12.1 Behandling av tumorodem

Tumérvixt som skadar blod-hjarnbarridren ger upphov till vitskelickage fran
defekta karl till extracellulirrummet, vilket leder till svullnad kring tumoren, sa
kallat vasogent 6dem. Odemet kan i manga fall vara en starkt bidragande orsak
till de symtom som tuméren ger upphov till och i dessa fall kan
6demreducerande behandling ofta ge god symtomlindring. Kortison ér en vl
beprovad och effektiv behandling av tumorédem. Kortison har dock
biverkningar som kan vara allvarliga varfor nytta och indikation for

behandlingen ska utvirderas fortlopande tillsammans med biverkningar.

12.1.1 Kortisonbehandling vid diagnos

Kortisonbehandling vid nydiagnostiserad tumor i hjarna och ryggmirg ges till
patienter med tydliga symtom och 6dem pavisat vid neuroradiologisk
undersokning. I Sverige anvinds av tradition oftast betametason men andra
substanser kan anvindas, till exempel dexametason, som har likvirdig effekt och
halveringstid. Se dven tabell 3 om ekvipotenta doser av olika

kortikosteroidpreparat. Behandling inleds ofta med hog dos betametason dar
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man kan anvinda nedanstiende schema f6r kortisonbehandling i anslutning till
operation. Valet av inledande doser bor justeras efter symtom och radiologisk
bild av 6dem. Efterstriva ligsta mojliga underhallsdos eller om maijligt
utsittning. Infor forestiende operation kan det vara motiverat att motverka
aterkomst av 6dem och dirfor lita kortisonbehandlingen fortga. Diskussion fors

med neurokirurg infér planerad operation.

Vid differentialdiagnostisk misstanke om CNS-lymfom bér man om maijligt

undvika att satta in kortison.

12.1.2 Kortisonbehandling i anslutning till operation

Kortisonbehandling i anslutning till operation inleds, enligt lokal rutin, i regel
med en hég dos betametason med snar postoperativ nedtrappning till utsittning
eller ligsta mojliga underhallsdos. Trappa ut eftermiddagsdosen forst.

Efterstriva endosforfarande om dygnsdos under 8 mg.

Tabell 17. Forslag till nedtrappningsschema fér betametason efter
makroskopisk tumorresektion.

Formiddag kl. 08 Eftermiddag kl 14-16
Peroralt: Intravendst: | Peroralt: Intravendst:
Dag 1 (op-dag) | 16 tabl. 2 mi 16 tabl. 2 mi
Dag 2 16 tabl. 2 mi 12 tabl. 1,5 ml
Dag 3 8 tabl. 1Tml 8 tabl. 1Tml
Dag 4 8 tabl. 1ml 8 tabl. 1ml
Dag 5 4 tabl. 0,5 ml 4 tabl. 0,5 ml
Dag 6 4 tabl. 0,5 ml 4 tabl. 0,5 ml
Dag 7 4 tabl. 0,5 ml 0 tabl. 0 ml
Dag 8+9 2 tabl. 0,5 ml
Dag 10+11 1 tabl.
Dag 12 0

(Tablett Betapred 0,5 mg peroralt eller injektion 4 mg/ml intravendst)

Har patienten haft kortisonbehandling under lang tid fére operationen krivs
lingsammare nedtrappning postoperativt med tanke pa risken for sekundir
binjurebarkssvikt. Vid biopsi eller begrinsad resektion dér stor tumorvolym ar

kvar efter ingreppet rekommenderas individuellt anpassad nedtrappning av
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kortisondosen. Ofta kravs i dessa fall en bibehallen lag kortisondos 1
symtomlindrande syfte. Under behandlingens inledande hoga doser ges

gastritprofylax.

12.1.3 Kortisonbehandling vid stralbehandling
For information om kortisonbehandling vid stralbehandling, se Biverkningar av

stralbehandling.

12.1.4 Kortisonbehandling under langre tid i
symtomlindrande syfte

Kortisonbehandling vid 6demrelaterade symtom anpassas individuellt utifrin
effekt och ges uppdelat pa en eller tva doser dagligen. Ligsta effektiva
kortisondos bor efterstravas for att undvika sena biverkningar. Ofta ar det

tillrickligt med en dos om 2—4 mg betametason dagligen.

12.1.5 Biverkningar av systemisk kortisonbehandling
samt atgard/profylax

12.1.5.1 Sémnstoérningar

Sémnstorningar motverkas genom att vid en tvadosregim ge den andra
kortisondosen senast klockan 16, alternativt att ge hela dygnsdosen pa

morgonen.

12.1.5.2 Psykiska biverkningar

Psykiska biverkningar sisom humérférindring, kognitiv paverkan, depression
eller psykotiska symtom motiverar ofta forsok till dosminskning/utsittning. Vid
kvarstiende symtom eller da 6vrig klinisk bild kriver fortsatt kortisonbehandling
bor specifik behandling 6vervigas (antidepressiva och/eller neuroleptika); se

nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering (2021).

12.1.5.3 Gastrit/ulcus

Patienter med hogdos kortisonschema (se tabell 1), eller ligre kortisondoser men
med tidigare ulcusanamnes eller pagaende behandling med NSAID, bor fa
forebyggande behandling (till exempel omeprazol 20 mg 1 x 1). Ovriga

informeras om risken f6r magbesvir och behandlas vid symtom.
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12.1.5.4 Viktuppgang och forandrad kroppsform — cushingoid habitus

Viktuppging och omfordelning av kroppsfett med karaktiristisk balfetma,
tjurnacke och manansikte (cushingoid habitus) ses fraimst vid lingre tids
behandling och hog kortisondos. Viktuppgangen stimuleras yttetligare av den
6kade aptit som manga kortisonbehandlade upplever. Specifik behandling

saknas. Man bor efterstriva sa lag kortisondos som méjligt.

Underbensédem ar vanligt férekommande hos immobiliserade partienter,
stodstrumpor har ofta effekt, men diuretika kan ibland behévas.
Differentiadiagnostisk uppmarksamhet f6r djup ventrombos!

12.1.5.5 Kortisonmyopati

Kortisonmyopati med atrofi och svaghet i framfér allt proximal muskulatur i
armar och ben kan uppsta vid hog kortisondos och/eller lingtre tids behandling.
Sarskilt svaghet i larmuskulaturen kan paverka funktionsférmagan med svarighet

att resa sig fran sittande, gé 1 trappor etc.

I allvarliga fall kan patienten bli rullstolsbunden. Immobilisering 6kar ocksa
risken f6r trombos och infektioner. Hur snabbt myopatin kan uppsta kan variera
fran nagra fa veckor till flera manader. Vid doser 6ver 4—6 mg betametason
dagligen kan klinisk relevant kortisonrelaterad myopati utvecklas pa sa kort tid
som tva veckor. Vid kortisondoser som ar ligre in motsvarande
prednisolonekvivalent 10 mg/dag (= 1 mg betametason) ir kortisonmyopati

ovanligt.

12.1.5.6 Hypertoni

Hypertoni férekommer oftare vid kortisonbehandling. Blodtryck bor
kontrolleras infér insittning och vid dtminstone ytterligare nagot tillfille under
behandlingen. Vid befintlig hypertoni bor kontroller ske oftare f6r att vid behov

justera den antihypertensiva behandlingen.

12.1.5.7 Hyperglykemi och diabetes

Risk f6r hyperglykemi och diabetesutveckling finns till f6ljd av kortisoneffekter
pa insulinsekretion, glukoneogenes och insulinkinslighet. Sedan tidigare
diagnostiserad diabetes, oavsett typ, paverkas ocksa och kriver ofta justering av
behandling till f6ljd av f6rhéjda nivaer av plasmaglukos (P-glukos). P-
glukosnivaer bor kontrolleras under kortisonbehandling. Det saknas
randomiserade studier eller konsensusdokument f6r optimal provtagningsregim i

denna situation. Forslag pa provtagningsschema ges nedan.
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Vid insdttning:
e Fastevirde (fP-glukos) samma dag eller dagen efter (syftar till att finna en
eventuell redan etablerad diabetes). Postprandiellt eftermiddagsvirde (2

timmar efter middagen) inom 1 vecka efter behandlingsstart.

Vid fortsatt inneliggande behandling:

e Patienter utan kind diabetes:
tP-glukos samt postprandiellt eftermiddagsvirde dagligen initialt, darefter 1
gang/vecka samt vid behov.

e Patienter med kiand diabetes:
Titare kontroller krivs. Vid insulinbehandlad diabetes tas P-glukos 4 ganger
dagligen (infor maltiderna och vid singgaende). Vid f6rhéjda virden

konsulteras diabetolog eller motsvarande.

Vid fortsatt poliklinisk behandling:
e Patienter utan kind diabetes: Postprandiellt eftermiddagsvirde 1
gang/manad.

e Patienter med kidnd diabetes: Tétare kontroller krivs, individuellt anpassade.

Vid minst 2 f6rhéjda fP-glukosvirden (= 7,0 mmol/l) eller symtom och “icke-
fastande” P-glukos> 11,1 stills diagnosen diabetes, varvid kontakt
rekommenderas med diabetolog eller motsvarande for att sitta in
insulinbehandling. Vid kortisoninsittning hos patient med kind diabetes ska den

likare som ansvarar for patientens diabetesbehandling alltid informeras.

12.1.5.8 Okad infektionsrisk

Okad infektionsrisk 4r en oonskad biverkning av kortisonets
immunmodulerande verkan. Da kortison dven kan maskera inflammatoriska
symtom och feber bér man vara uppmarksam pa infektionstecken hos patienter
med langvarig kortisonbehandling, sirskilt vid hoga kortisondoser eller samtidig
cytostatikabehandling. Man bér dven vara observant pa behovet av 6kad

kortisondos vid infektioner med feber, se vidare i avsnitt 12.1.5 Biverkningar av

systemisk kortisonbehandling samt dteard/profylax.

12.1.5.9 Osteoporos

Osteoporosrelaterade frakturer (kotkompression, hoftfraktur, backenfraktur
samt 6verarms- och handledsfraktur) medfor tydlig paverkan pa livskvalitet och
funktionsniva och ar 6verrepresenterade vid cancersjukdom. Risken vid malign

hjirntumor 6verskuggas enbart av myelom [286]. Sirskilt kotkompressioner ar
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vanliga vid hjarntumérsjukdom och den starkast bidragande faktorn ér

glukokortikoidanvindning.

Glukokortikoidbehandling 6kar frakturrisken redan vid doser> 5 mg
prednisolon/dag (betametason 0,8 mg) och effekten dr dosberoende, ju hogre
doser desto storre risk. Okad bennedbrytning sker snabbt (veckor) och ir som
mest uttalad forsta tiden. Frakturrisken 6kar inom 3 manader fran
behandlingsstart. Frakturrisk 6kar med tidigare fraktur, kvinnligt kén, undervikt,
stigande alder, rokning, fysisk inaktivitet och arftlighet. Gingse behandling dr
mycket kostnadseffektiv och siker [287].

Redan vid start av glukokortikoidbehandling i vid hjarntumor vanliga doser och
planerad behandlingslingd >4 v ska stillningstagande goras till
osteoporosforebyggande likemedelsbehandling. Rekommendationerna nedan ar
adapterade frin internationella guidelines (American College of Rheumatology,
2022) samt nationella riktlinjer (Svenska Osteoporossallskapet, 2024).

12.1.5.9.1 Utredning

Riskbedémningsverktyget FRAX (Fracture Risk Assessment Tool)
rekommenderas inte till denna selekterade patientgrupp. Bentithetsmitning
(DXA) behé6ver inte goras regelmissigt infér behandlingsstart, men kan ha en
plats for att f6lja patienter man avstar behandling for. Infér behandling ska
férutom rutinprover kreatinin och albuminkorrigerat alt joniserat calcium
kontrolleras. Vid lag calciumniva ges hogre doser calcium samt D-vitamin

kontrolleras.

Rutinmaissig tandlikarundersokning behéver inte goras vid behandling pa
osteoporosindikation om inte sarskilda riskfaktorer f6r osteonekros i kike finns
(t ex uttalat dalig tandhalsa). Om mer omfattande tandvard redan planeras bor
denna genomforas innan behandlingsstart (tandutdragningar och andra

kirurgiska ingrepp 1 anslutning till kikben).

12.1.5.9.2 Behandlingsrekommendation

Mycket stark behandlingsrekommendation:

e Alder >40 ir, glukokortikoidbehandling >4 mg betametason/dag i

genomsnitt planerat minst 4 v.
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Stark behandlingsrekommendation:

e Alder >40 ar, glukokortikoidbehandling >1 mg betametason
lingtidsbehandling.
e Patienter <40 ar utan tidigare osteoporosfrakturer som inte behandlas

med glukokortikoider tills vidare kan ofta avstis osteoporosbehandling.

12.1.5.9.3 Benspecifik behandling

Kombinationstablett Kalciumkarbonat + vitamin D3 500mg/800IE en ging
dagligen ges tillsammans med antiresorptiv behandling.

Forstahandsval for samtliga patienter med eGFR>35 ml/min ir zoledronsyra 5
mg intravenost. Behandlingen upprepas efter 12 manader om fortsatt
kortisonbehandling. Vid héga doser glukokortikoider dir zoledronsyra ges med

viss fordrojning finns viss risk for betydande hypocalcemi.

Andrahandsval samt for patienter med eGFR <35 ml/min 4r denosumab

(Prolia) 60 mg var 6:e manad. Risken f6r hypokalcemi 6kar.
Bisfosfonat 1 tablettform rekommenderas ¢j i férsta eller andra hand.

Behandlingen kan avslutas vid avslutad glukokortikoidbehandling om inte annan
behandlingsindikation finns. Vid behandling med denosumab finns risk f6r
snabbt férsimrad bentithet med kotkompressioner — radgér med

osteoporosspecialist innan utsittning.
Zoledronsyra och denosumab ges vanligen i primarvard.

Allmint har fysisk aktivitet en positiv effekt pa bentitheten 1 alla aldrar. Féljande
atgiarder kan minska fallrisken hos dldre: anpassad muskelstyrke- och
balanstrining, atgirder mot fallrisk i hemmet och nedtrappning av mediciner

(hog evidensgrad). For rad om fysisk aktivitet, se avsnitt 16.7.7.

Tabell 18. Rekommendationer for osteoporosprofylax vid behandling med
kortikosteroider.

Situation Osteoporosprofylax Preparatnamn
(exempel) och dos

Planerad Zoledronsyra Injektion Zoledronic acid/

kortisonbehandling> 1 kombinerat med kalcium | Aclasta 5 mg

manad + D-vitamin intravendst, 1 gang
arligen

T Calcichew D3 forte 1x1
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12.1.5.10Binjurebarkssvikt

Binjurebarkssvikt kan uppsta under nedtrappning eller vid utsittning av
kortison. Den endogena kortisolproduktionen kan vara nedtryckt redan efter 3
veckors kortisonbehandling. Nedtrappning bor dirfor ske gradvis och med
uppmirksamhet pa symtom som tyder pa bristande endogen ACTH- och
kortisolproduktion (trétthet, svaghet, led- och muskelvirk, huvudvirk,
llamaende, aptitléshet och ortostatism). Tillstindet kan forsimras med
allmanpaverkan, hypotoni, krikningar, buksmarta, diarré och feber, och
utvecklas till ett livshotande tillstind med cirkulatorisk chock. I prover noteras

hyperkalemi, hyponatremi, hypoglykemi och hyperkalcemi.

Vid symtom pa kortisolbrist under nedtrappning av kortison kan det vara
aktuellt med riktad utredning och substitutionsbehandling med hydrokortison.
Specialist 1 endokrinologi bor tillfragas. P-kortisol (morgonvirde klockan 08,
helst fastande) kan kontrolleras efter genomford nedtrappning av kortison. Prov
taget snart efter utsittning visar ofta lagt virde, varfér provtagningen bor
upprepas efter 1-2 veckor. Vid kvarstaende lagt virde bor patienten remitteras

till specialist i endokrinologi.

Den endogena produktionen av kortisol 6kar vid fysiologisk stress. Under
pagaende kortisonbehandling med himning av binjurebarkens funktion kan det
darfér behovas 6kad kortisondos vid infektioner med feber, annan sjukdom,
olycksfall eller kirurgi for att undvika kortisolbrist med potentiellt livshotande
symtom enligt ovan. Bristande funktion 1 binjurebarken vid fysiologisk stress kan
kvarsta 1 flera manader eller ar efter avslutad behandling och kan kriva tillfillig
substitutionsbehandling.

Det ar mycket viktigt att patienter med kortisonbehandling far adekvat
information om symtom vid binjurebarkssvikt, om risker vid uteblivet intag av
kortisontabletter, vid snabb nedtrappning eller vid abrupt utsittning samt om
behovet av att 6ka kortisondosen vid feber, annan sjukdom eller kirurgi.
Patienterna bor uppmanas att alltid informera om att de behandlas med kortison

nir de uppsoker hilso- och sjukvard.

I Likemedelsboken finns vidare rad om nedtrappning av kortisonbehandling,

utredning och behandling av binjurebarkssvikt och handliggning av akut
binjurebarkssvikt och binjurebarkssvikt vid sjukdom och kirurgi.
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Tabell 19. Jamforelse av olika kortikosteroidpreparat.

Preparat Ungefarlig Relativ anti- Mineral- Duration
ekvivalent dos | inflammatorisk | kortikoid | (timmar)
(mg) aktivitet aktivitet
Hydrokortison 20 1 Ja* 8-12
(kortisol)
Kortisonacetat 25 0,8 Ja* 8-12
Prednison 5 3 Ja* 12-36
Prednisolon 5 3 Ja* 12-36
Metylprednisolon | 4 5 Ja* 12-36
Dexametason 0,75 25 Nej 36-72
Betametason 0,60 25 Nej 36-72

* Mineralkortikoid effekt ar dosrelaterad.

12.2 Epilepsibehandling

Epilepsidiagnos vid hjirntumor kan stéllas vid ett forsta epileptiskt anfall,
forutsatt att inga andra provocerande omstindigheter finns (till exempel
alkoholintag eller abstinens) eftersom risken for nya anfall ar hog. Foljaktligen
brukar behandling mot epilepsi initieras redan efter ett forsta anfall f6r patienter
med hjirntumor. Diremot finns ingen vetenskaplig grund for att ge
antiepileptisk behandling till hjarntumérpatienter som inte har haft nagot
epileptiskt anfall, vare sig som profylax infér operation eller i andra situationer

[288]. For omvardnadsatgarder vid epilepsi, se avsnitt 16.7.14.

12.2.1 Val av antiepileptika
Valet av antiepileptika (AED) ska alltid géras med hénsyn till anfallstyp,

biverkningsprofil och eventuella interaktioner med 6vrig medicinering. Patienter
med gliom kan ofta komma i friga for behandling med steroider och/eller
cytostatika, och det ar da lampligt att vilja ett AED som har ingen eller lag grad
av enzyminduktion med paverkan pa metabolismen av andra likemedel, till

exempel levetiracetam, lamotrigin eller lakosamid.

For att finna ett limpligt AED ir det nédvindigt att gora en individualiserad
bedémning, och patientens dlder och individuella kinslighet f6r biverkningar

maste beaktas. For detaljer om karakteristika for nagra i sammanhanget relevanta
AED, se tabell 20.
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Levetiracetam och lamotrigin ses som férstahandsval till patienter under
onkologisk behandling. Aven lakosamid saknar interaktioner och tolereras vil
och ir ett bra alternativ f6r denna patientgrupp, men dokumentationen dr mer

begrinsad.

Valproat och karbamazepin medfér férutom en enzyminducerande effekt dven
risk f6r benmirgspaverkan (anemi, trombocytopeni och leukopeni) och

rekommenderas inte lingre som forstahandsbehandling.

For patienter dir potentiella interaktioner (vid till exempel
cytostatikabehandling) inte behéver beaktas kan karbamazepin 1 depotberedning

overvigas. Oxkarbazepin dr ett alternativ med mindre uttalad enzyminducerande
effekt.

Studier in vitro och retrospektiva data har indikerat att enskilda AED (valproat
och levetiracetam) kan stirka effekten av onkologisk behandling vid glioblastom.
En genomgang av prospektiva data har dock inte pavisat nigon 6kad
6verlevnad, och det finns ingen evidens for att foreskriva dessa likemedel 1

syftet att forlanga Overlevnad [288].

Tabell 20. Karakteristika for nagra antiepileptika som ofta anvands vid

hjarntumor.
Generiskt namn Dosering vid Terapeutiskt For-/nackdelar
(preparatnamn) singelbehandling intervall. Att
beakta
Levetiracetam Startdos: 250 mg 1 x 2 Relevant vid + Snabb upptrappning.
(Keppra) misstanke om Interagerar inte med

Okas efter 2 veckor
(snabbare vid behov) ill
lagsta terapeutiska
maldos:

500-750 mg 1 x 2

Maxdos: 1 500 mg x 2

overdosering/ steroider, cytostatika eller
biverkan eller andra AED. Bade peroral
osaker och intravends beredning
compliance. finns.

50-270 ymol/L | Intravends beredning
anvands aven vid status
epilepticus

— Biverkan: trotthet,
|attirritabilitet, yrsel,
depression, aggressivitet,
trombocytopeni och
magbesvar.

- Utsdndras via njurarna,
dosjustering vid nedsatt
njurfunktion.
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underhallsdos 4-8 mg

Rekommenderad
maxdos 12 mg

Lamotrigin Startdos: Se Fass. 12-55 pymol/l + Ofta valtolererat. Fa
(Lamictal) . . interaktioner, dock
Upptrappning sker Anfallsfrihet ses | . .

. - : interaktion med flera andra
langsamt och aven dock ofta V'Id AED och hormonella
beroende av ev. annat koncentration preventivmedel
AED. <12 '

. . — Langsam upptrappning.

' 9 ' hudbiverkningar.
Maxdos: 500 mg/dygn
Tilldggsbehandling
Lakosamid Startdos: Koncentrations- | + Valtolererad. Fa
(Vimpat) 50 mg 1 x 2 (lagsta bestdmning ej interaktioner.
terapeutiska maldos) nationellt - .
- , . etablerad. — OuEe e .
Okas vid behov till 100— koordinationspaverkan
A0 g 22 Eg;zlktlghet el | Forsiktighet hos patienter
Maxdos: _— som behandlas med
rytmstorning .. .o
300 mg x 2 eller allvarliat lakemedel som forknippas
hirtfel 9 med PR-forlangning (till
y exempel karbamazepin,
lamotrigin, eslikarbazepin
och pregabalin) och hos
patienter som behandlas
med klass I-antiarrytmika.
Perampanel Startdos: 2 mg som Koncertrations- | Paverkan pa aptit vanlig
Fycompa) [289 singelsdos vid bestamning ej . . . ..
(Fy pa) [269] sér?ggéende nationelit g€ Psykiska biverkningar (6kat

] ' etablerad aggressivt beteende)
Okas med 2 mg med ' férekommer
inrlgf\taelln veckas E(e)(;ssllggghet vid Allvarliga hudbiverkningar

leverfunktion (sallsynta)
Rekommenderad

Nir ett AED i standarddos ger otillricklig anfallsférebyggande effekt

rekommenderas i forsta hand dosckning till maxdos (alternativt hégsta

biverkningsfria dos), och darefter byte till annat AED 1 singelbehandling. Vid

fortsatt otillricklig effekt dr det ofta n6dvindigt med kombinationsbehandling.

Detta kriver ingaende kunskap om hur olika AED paverkar varandras

metabolism och biverkningsprofil, och det finns ofta anledning att konsultera

neurolog i dessa sammanhang. Vid fortsatt behandlingsrefraktir epilepsi kan

man, sarskilt for patienter med laggradig hjirntumor, 6verviga ett

neurokirurgiskt ingrepp i syfte att minska anfallsfrekvensen. Aven onkologisk

behandling (strilbehandling eller cytostatika) kan minska anfallen.
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12.2.2 Behandling av status epilepticus

Behandling av status epilepticus vid hjirntumor f6ljer samma principer som vid

status epilepticus av annan genes, se lokala vardprogram och

bedémningsformular fran Akut neurologi Sverige. Se dven

behandlingsrekommendation pa Likemedelsverkets webbplats.

Vid icke-konvulsivt status epilepticus som ir relativt vanligt vid hjarntumor styrs

behandlingsvalet av patientens allméntillstand.

12.2.3 Utsattande av AED vid hjarntumor
Behandling med AED blir ofta lingvarig hos en patient med epilepsi till f6ljd av

hjarntumor. Anfallsrisken kvarstir dven efter en eventuell operation. Undantag
giller for patienter med akutsymtomatiskt anfall (till exempel i direkt anslutning
till operation) dir man kan 6verviga utsittning av AED-behandling efter 3—6

manadet.

For en patient med epilepsi, med langvarig anfallsfrihet och dven 1 Gvrigt stabil
klinisk och radiologisk bild 6ver lingre tid, kan man Overviga att sitta ut AED
om patienten sjalv dr angeldgen om det. Patienten maste i sadana fall vara vil

inforstadd med foljande:

1. Om anfallen aterkommer ar det inte alla patienter som blir anfallsfria om de
aterinsatts pa antiepileptisk behandling.

2. Om anfallen aterkommer under nedtrappningsperioden far det konsekvenser
for bland annat bilkérning, det vill sdga att korférbud kan férlingas eller
aterkomma (6 manaders anfallsfrihet om tidigare verksamt AED dterinsitts i

den dos som gett anfallsfrihet krivs for att ateruppta bilkérning).

Nedtrappningen bor ske lingsamt (cirka 3 manader), girna i samrad med

neurolog och med hog uppmirksamhet f6r eventuella anfallsmanifestationer.

12.3 Kognitiva symtom

Se avsnitt 14.6.2 Grundliggande och specialiserad rehabilitering.

12.4 Tromboembolisk sjukdom

Patienter med primar hjirntumoér och ryggmargstumor 16per 6kad risk f6r vends
tromboembolism (VTE), sirskilt postoperativt. Trombosrisken ar sirskilt stor

vid glioblastom, dven i jimférelse med andra cancerformer utanfér CNS, och
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uppskattas till cirka 20—30 % sett 6ver hela sjukdomsforloppet. Vaksamhet pa

symtom pa och riskfaktorer f6r VI'E rekommenderas.
Sdrskilda riskfaktorer f6r VTE vid malignt gliom [228, 290]:

e Patientrelaterade: obesitas, tidigare anamnes pa vends tromboembolisk
sjukdom, h6g alder, benpares och immobilisering.

e Tumér-/behandlingsrelaterade: stor tumér (> 5 cm), nyligen genomgéingen
neurokirurgisk operation, stor volym av resttumor (biopsi, subtotal

resektion), behandling med cytostatika eller angiogeneshimmare.

Stédstrumpor och lagmolekylirt heparin anvinds i f6rebyggande syfte infér och
efter operation (dalteparin-Fragmin 5 000 IE 1 x 1, tinzaparin-Innohep 3 500—
4500 IE 1 x 1, enoxaparin- Klexane 4 000 IE 1 x 1 och fondaparinux-Arixtra
2,5 mg 1 x 1 med rekommenderade doser enligt Fass. Dock kan doser justeras

enligt lokala rutiner med hinseende till bl6dningsrisk vid neurokirurgiskt
ingrepp).

12.4.1 Djup ventrombos

Djup ventrombos (DVT) 1 benen och backenet ar vanligt och kan vara sviart att
uppticka, beroende pa andra neurologiska symtom sisom hemipares,
kanselstorning eller kognitiv dysfunktion. Hog klinisk observans och klinisk
undersokning leder ofta till korrekt diagnos, som bor bekriftas med ultraljud
eller flebografi. Forh6jning av D-dimer hos patient med tidigare normalt virde
och med kliniska tecken till djup ventrombos kan vara till hjilp, aven om D-
dimer kan vara ospecifikt f6rhojd hos cancerpatienter. En normal D-dimer

diremot talar starkt emot DVT.

12.4.2 Lungemboli

Lungemboli dr ocksa vanligt i denna patientgrupp men kan vara svart att
uppticka kliniskt. Patienten uppvisar ofta litt dyspné, takykardi och ospecifik
trétthet. Blodgasanalys eller saturation brukar inte vara paverkade forrin en
omfattande mingd lungparenkym ér paverkat och da kliniskt tillstand ar
uppenbart. DT lungor eller lungskintigrafi dr obligatoriskt for att bekrifta

diagnosen.

12.4.3 Behandling av DVT/lungemboli

Konstaterad djup ventrombos och lungemboli behandlas med lagmolekylart

heparin i standarddos. Behandlingen bor fortga si linge tumérsjukdomen ar
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aktiv. Dosminskning sker, som regel efter fyra veckor till 75 % av fulldos eller i
samrad med koagulationsspecialist. Behandling med antikoagulantia medf6r
sannolikt en 6kad risk for blédning i tumdren, men graden av riskékning ar
ofullstindigt kartlagd samtidigt som aterfallsrisken f6r VTE ar hog utan

antikoagulantia. Darfér rekommenderas behandling tills vidare.

Waran rekommenderas inte fo6r behandling av patienter med tumor 1 hjarna eller
ryggmirg pa grund av interaktion med andra likemedel (kortison, cytostatika
och antiepileptika), laing elimineringstid (vilket Okar blodningsrisken om
patienten faller) och risken f6r trombocytopeni vid cytostatikabehandling. Det
finns viss dokumentation av direkta faktor-Xa- och trombinhimmare (DOAK)
for patienter med tumor 1 hjirna eller ryggmirg, och DOAK kan 6vervigas som
underhallsbehandling vid symtomfrihet. I den tillgangliga dokumentationen
finns inget som tydligt talar f6r en 6kad blodningsrisk eller simre

behandlingseffekt vid jaimférelse med lagmolekylirt heparin [224].

Vid DVT rekommenderas anvindning av kompressionsstrumpa enligt lokala

riktlinjer.

12.5 Trotthet

Trotthet dr vanligt hos patienter med tumor i hjirnan eller ryggmirgen.
Patienten kan kidnna sig orkeslés och svag, ha koncentrationssvarigheter och
vara initiativlés. Dessa symtom kan forstirkas vid cytostatikabehandling och
stralbehandling. Ibland kan det finnas behandlingsbara orsaker, till exempel
depression (ofta underdiagnostiserat i denna patientgrupp), smnproblem
inklusive steroidbiverkan, anemi, biverkan av antiepileptika eller sena hormonella

rubbningar efter stralbehandling, se avsnitt 10.3 Biverkningar av onkologisk

behandling. Trottheten kan ocksé vara en del av sjukdomsutvecklingen.

Mekanismerna bakom hjirntrétthet dr komplexa och inte fullt kartlagda. Forsok
till behandlingsatgarder har gjorts, bade farmakologiskt och

ickefarmakologiskt. Farmakologiskt har framfor allt effekterna

av centralstimulantia och acetylkolinestrashdmmare studerats [291]. Dessa
studier har f6r patientgruppen hittills inte visat nagot starkt stod f6r
farmakologisk behandling. Den behandling som det finns bist stod/evidens for,
dven om det saknas storre randomiserade studier, ér fysisk aktivitet [292]. For
den enskilde patienten kan ocksa psykoterapi, inkluderande psykoeduktiva
atgirder till exempel kognitiv beteendeterapi vara anvindbart, da patienten kan
ges mojlighet till att bittre hantera sina symtom. Aven hir ir dock underlaget for

studier rorande patientgruppen bristfallig [293].
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Stod patienten i att hitta en balans mellan vila och aktivitet samt i att lira sig
lyssna till kroppens signaler och halla ett lugnare tempo. Informera om att det ar
normalt att kinna trétthet under sjukdomsperioden. Rekommendera fysisk
aktivitet med dagliga promenader under den ljusa tiden av dygnet. Rad patienten
att planera sina aktiviteter, inta ett energibesparande foérhallningssitt och ta
vilostunder under dagen. Se aven omvirdnad och rehabilitering, avsnitt 14.7.9

Trotthet och sOmn.

Ytterligare rad om adtgirder vid cancerrelaterad trotthet finns i nationellt

vardprogram f6r cancerrehabilitering (2021).

For sjukdom 1 CNS ar karaktaristisk hjarntrotthet med 6kad mental uttrottbarhet
mycket vanligt férekommande och beskrivs fordjupat med rekommenderade

atgirder 1 rehabilitering och omvardnad, se avsnitt 16.7.10.

En lag dos kortison (1-2 mg per dag) kan minska tréttheten, speciellt hos
patienter med kvarvarande sjukdom eller aterfall. Man bor viga fordelar mot
nackdelar nir det giller langsiktig kortisonbehandling. Se avsnitt 12.1.4

Kortisonbehandling under lingre tid i symtomlindrande syfte.

12.6 Behandling av psykiska symtom

For mer information om psykiska reaktioner vid cancer och

behandlingsalternativ, se nationellt vardprogram for cancerrehabilitering.

Affektiva symtom sasom depressiva symtom kan orsakas av hjarntumér och
antidepressiv medicinering bor adresseras och erbjudas. Likemedel som ér
vanligt férekommande i patientgruppen, framfér allt steroider och
antiepileptikum levetiracetam, kan ha psykiatriska biverkningar, vilket ar viktigt
att beakta.

12.7 Hormonella rubbningar efter
stralbehandling

Patienter som stralbehandlats mot tumér i eller nira hypofys och/eller
hypotalamus kan fa stralningsorsakade skador pa hormonaxlarna. Screening f6r
hypofyssvikt rekommenderas darfor for patienter som genomgitt
stralbehandling, se dven uppfoljning i kapitel 18. Erfarenheter fran barnpatienter
talar for att uppfoljningen behovs efter strildoser mot hypofys/hypothalamus
6ver 18 Gy och sikert 6ver 30 Gy da risken for utveckling av hormonbrister dr
betydande [294, 295]. Detta stimmer 6verens med de data som finns frin vuxna

patienter [296-298]. Det vetenskapliga underlaget f6r hur linge man behéver
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foljas dr svagt, men uppfoljning rekommenderas fran ett ar efter avslutad
stralbehandling till och med 15 ér efter given stralbehandling [295, 299, 300].
Hypofysinsufficiens kan intriffa dven senare. [299, 301].

Tabell 21. Forslag till provtagning for patient som stralbehandlats mot
hypofys/hypotalamus, eller ndromradet.

Analys Provtagningsindikation, intervall
Tyreoideastatus (fritt T4, TSH) Arlig screening
P-testosteron/SHBG-kvot Arlig screening (méan)

P-6stradiol, FSH, LH Kvinnor i fertil alder med

menstruationsrubbning

P-kortisol (provtagning kl. 08), IGF-1, Arlig screening.
ACTH

12.8 Sarskilda aspekter vid ryggmargstumor

Tumor med lokalisation 1 ryggmargen dr ovanligt och symtomen ér annorlunda
an vid hjarntumor. Funktionsnedsittningen vid en ryggmargsparkan kan vara
mycket uttalad nedanfor tumorens segmentella lokalisation medan funktionen
ovanfor ir helt intakt. Kognitiv nedsittning dr ovanlig om inte tumoérvaxten har
spritts till hjarnan. Symtombilden ar bred och funktionsnedsittningen kan tydligt
begrinsa formagan till aktivitet 1 det dagliga livet och kriva ett omhindertagande
inom multidisciplinart team. Liksom vid ryggmirgsskada av annan orsak bor
patienter med symtom av ryggmargstumor erbjudas vard och rehabilitering vid

en enhet med sirskild kompetens och kunskap inom omradet.

Meningeom i ryggmirgen kan linge vara asymtomatiska, men kriver ofta
langvarig klinisk och radiologisk uppfoljning for att f6lja tillvaxt och
symtomutveckling 6ver tid, se Kapitel 17 Uppfoljning.

12.8.1 Smarta

Vid ryggmirgstumor kan central och perifer nervsmirta uppsta. Nervsmarta
beskrivs ofta som brinnande, stickande, ilande eller diffust obehaglig men kan
aven upplevas pa annat sitt. Ofta finns avvikelser i kinseln (hypestesi,
hyperestesi, allodyni och parestesi) som tecken pa skadan i nervssystemet.
Allodyni, med exempelvis smirtsam upplevelse av mjuk beroring frin en tréjarm
mot huden, ir vanligt férekommande och kan vara mycket besvirande utéver
sjalva smartan. Liksom vid andra smirttillstind beh6vs en noggrann genomgang

av smirtans utbredning, kvalitet och utveckling 6ver tid samt neurologisk
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undersékning, som grund foér att bedéma smartans orsak och vilja behandling.

Inslag av nociceptiv smirta kan ocksa finnas.

Nervsmarta kan vara uttalad och svir att behandla. Smirtstillande likemedel fér
nociceptiv smirta, sisom paracetamol och NSAID, har vanligtvis liten effekt
mot nervsmarta. Av tillgingliga likemedel som anvinds vid nervsmairta dr det
svart att forutsidga behandlingseffekten f6r den enskilda patienten och effekten
ar ofta begrinsad. Kombination av flera likemedel kan provas. I tabell 22 anges
ofta anvinda likemedel for att behandla nervsmairta. For ytterligare genomgang
av likemedelsbehandling hinvisas till Likemedelsbehandling av langvarig smirta

hos vuxna — behandlingsrekommendation [302]. Lds mer pa Likemedelsverket,

behandlingsrekommendationer.

Vissa patienter kan kriva bedomning vid smirtklinik och avancerad behandling,
till exempel intradural likemedelspump (IDA). TENS (transkutan elektrisk
nervstimulering) ar ofta mindre effektiv vid central nervsmarta an vid perifer

nervsmarta men kan provas. For omvardnadsatgirder, se 16.7.12.

Tabell 22. Ladkemedel vid neuropatisk smarta.

Generiskt namn Lakemedelsgrupp

Amitriptylin TCA (tricykliskt antidepressiva)

Duloxetin SNRI (Selective Norepinephrine Reuptake Inhibitors)
Gabapentin antiepileptika

Pregabalin (enbart vid antiepileptika

ryggmargstumaorer)

For dosering, biverkningar och kontraindikationer, se Fass.

12.8.2 Spasticitet

Spasticitet ar 6kad muskeltonus och reflexaktivering i muskulaturen. Den yttrar
sig som Okat motstand i muskeln, 6kad muskelspanning, spasmer och kramper.
Vid tumor i ryggmargen utvecklas spasticitet nedanfér tumorens niva till f6ljd av
avbrott i den nedéatgiende motoriska ledningsbanan fran hjarnan till ryggmargen.
Tonuso6kningen dr oftast mer uttalad i muskulatur som verkar mot tyngdkraften,
det vill sidga flexorer i armarna och extensormuskler i benen. Graden av
spasticitet varierar mellan olika individer men ocksé f6r den enskilda individen,
beroende pa faktorer sisom omgivningstemperatur, infektion, kroppsstillning,

viljemissiga rorelser och passiv muskelrorelse.
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Spasticiteten kan lindras av fysioterapi med tinjning, belastning av skelett i
staende och allmin trianing f6r cirkulation och rérlighet. Effekten dr overgaende
varfor traningen behover ske regelbundet. Det édr ocksa viktigt att ritt anpassa

kroppsstillningar 1 sittande och liggande.

Likemedelsbehandling dr aktuell nér spasticitet ger besvir och paverkar
funktionen i vardagen. Baklofen och benzodiazipiner som forstirker GABA-
medierad himning pa den spinala reflexbdgen anvinds. Trotthet dr den
vanligaste biverkningen och likemedelsdoser ska trappas upp lingsamt. Vid svir
benspasticitet, dir effekten av peroral behandling inte ér tillricklig, kan baklofen
ges via intratekal pumpbehandling. Injektion av botulinumtoxin i utvalda

muskler ger en 6vergaende muskelsvaghet som dimpar spasticitet.

12.8.3 Paverkan pa blas- och tarmfunktion

Vid neurogen blasrubbning vid ryggmirgstumoér med Overaktiv urinblasa (tita
traningar, urgency och inkontinens) kan man préva likemedel som stabiliserar
detrusormuskeln. Till detta anvinds antikolinergika sisom tolterodin, solifenacin
och darifenacin. En annan behandlingsmetod ir injektion av botulimuntoxin i
detrusormuskeln via cystoskopi. Likemedel som férsvagar detrusormuskeln i
urinblasans vigg ger ofta upphov till tdmningssvarigheter och residualurin som
kan kriva regelbunden kateterisering (RIK) eller kvarliggande kateter (KAD).
Spinal reflexblasa och blaspares behandlas ocksa med RIK eller KAD.

Forstoppning, tomningssvarigheter och analinkontinens behandlas med rad om
regelbundna rutiner, kost, motion och sittstallning pa toaletten tillsammans med

tarmreglerande medel.

12.9 Sarskilda aspekter vid
vestibularisschwannom

12.9.1 Allmanneurologiska aspekter

Risk for epilepsianfall hos patienter med tumor 1 bakre skallgropen dar mycket lag
och beror i férekommande fall ofta pa annan samsjuklighet. Liksom for 6vriga
patienter med hjarntumor finns ingen grund for férebyggande antiepileptisk
behandling.

Patienter med stor yrselproblematik som péaverkas vid snabb huvudrorelse kan
beh6va bedomas utifran trafiksikerhetssynpunkt. Medicinska krav for

korkortsinnehav beskrivs 1 Transportstyrelsens foreskrifter (Se understédjande
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vard). Patienter med tydlig kognitiv paverkan, nedsatt uthéllighet och
koncentrationsférmaga kan ocksa beh6va bedomning av lakare utifran

korformaga.

12.9.1.1 Paverkan av andra funktioner

I efterférloppet av kirurgi i bakre skallgropen kan en del patienter besviras av
kognitiv paverkan saisom: minnespaverkan, nedsatt uthallighet och férsimrad
koncentrationsférmaga samt 6kad trotthet oavsett grad av horselpaverkan och
forekomst av yrsel. I de allra flesta fall 4r symtomen Overgiaende. Arbetsférmaga

och koérférmaga kriver individuell bedémning.

For att torbittra nervlakning rekommenderas patienten att avsta alkohol och
r6kning. B-vitaminbrist bor observeras och eventuellt substitueras. SOmn utgor

en viktig faktor for nervlikning och dterhimtning.

For 6vrigt hinvisas till avsnitt 14.80mvardnad efter kirurgi.

12.9.2 Symtomatisk behandling och rehabilitering av horsel
och vestibulara symtom fore och efter eventuell
behandling

12.9.2.1 Horsel

Vid funktionell horselnedsittning kan horapparat Overvigas oavsett om patenten
observeras eller behandlats med SRS eller kirurgi. Vid icke funktionell hérsel kan
1 forsta hand s.k. CROS-apparat anvindas 1 det horselnedsatta Orat, alternativt
kan benledarhérapparat 6vervigas. Detta giller dven de som opererats icke

horselbevarande.

Inopererade transkutana horapparater har begrinsningar avseende MR-
kompatibilitet och innebir artefakter som gor att tumoruppfoljning forsviras.
Vidare kan placeringen av den inopererade hérapparaten vara svir med tanke pa
eventuella bendefekter efter operation varfor det avrads fran dessa hos
patientgruppen. Aven perkutana hérapparater kan vara svarplacerade och dven
dessa ger vissa artefakter vid MR-unders6kning. Hos ensidigt déva med

sporadisk schwannom rekommenderas inte cochleaimplantat.

Ut6ver horselrehabilitering med horhjialpmedel kan det finnas behov av stod f6r
taluppfattning och strategier f6r att hora i olika miljéer samt vidare

horseltrining.
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12.9.2.2 Tinnitus

Vid besvirande tinnitus kan det finnas indikation f6r vidare behandling med
kognitiv beteendeterapi (KBT) utdver psykoedukation och stod inom
horselhabiliteringen.

12.9.2.3 Yrsel

Yrsel kan vid VS bero pa méanga olika faktorer och det ér viktigt med en
ordentlig undersékning. Andra yrselsjukdomar kan drabba patienter med VS,
exempelvis att aven om VS ofta uppstar pa den nedre grenen av
vestibularisnerven kan man dndock drabbas av benign paroxysmal positionell
vertigo (BPPV, kristallyrsel) 1 bakre baggangen (forsorjs av nedre grenen och ar

vanligaste formen) vilken kan behandlas.

Den vanligaste perifera orsaken till yrsel dr forlust av balanssinnets funktion och
en bristande central kompensation. Hir ér vestibulir rehabilitering (r6relse och
sinnestrining) viktigast ur behandlingssynpunkt utéver information. Vid
bristande kompensationsférmaga och/eller angest kan dven patienter utveckla
besvar som narmast klassificeras som persisterande perceptuell positionell yrsel
(PPPY) som utdver vestibulér rehabilitering kan behéva medicinsk behandling
eller KBT.

Vid attacker av yrsel (Meniereiforma) eller tillstind som bedéms uppkomma av
en aktivering av vestibuldr aktivitet pa den drabbade sidan, kan man 6verviga att
medicinskt sld ut resterande vestibulir funktion genom intratympanal injektion

av gentamycin.

12.9.2.3.1 Prehabituering

Vid en kirurgisk intervention sa slas i regel den resterande vestibuldra funktionen
ut varfor man bor 6verviga att i f6rvig behandla med gentamycin for att
forbitta den postoperativa aterhimtningen. Rationalen ir inte endast att
patienten ska slippa vara yr pga ett vestibulirt bortfall utan att om man som
komplikation skulle fa en skada pa floccullus i lillhjarnan pga ischemi, sa

kompenseras inte en vestibulir skada central och patienten aterhamtar sig inte.

Forbehandlingen har visats forbittra patienters postoperativa balansférmaga och

mojliggor en tidigare mobilisering med kortare vardtider [303-300].
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12.9.2.4 Hantering av ansiktsforlamning efter kirurgi for
vestibularisschwannom (VS)

Hanteringen av ansiktsférlamning efter kirurgi for vestibularisschwannom
omfattar flera komponenter med fokus pa att lindra symtom, sérskilt 6gonskydd,
uppfoljning av ansiktsnervens funktion postoperativt, beslut om tidig kirurgisk
intervention samt rehabiliteringsstrategier vid langvarig ansiktsférlamning [307].

12.9.2.4.1 Initial bedémning av ansiktsnervens funktion, 6gonvéard och
uppfélining

e Graderingssystem f6r ansiktsnerven: De mest anvinda systemen ér
House-Brackmann (HB) och Sunnybrook Scoring System. Pa grund av
sin enkelhet och breda acceptans mellan olika specialiteter anvands oftast
House-Brackmann.

o Postoperativ uppféljning: HB-grad III eller simre direkt efter
operation kriver noggrann uppféljning med rekommenderade kontroller
vid 1, 3 och 6 manader. Det finns prediktiva kalkylatorer som kan
uppskatta sannolikheten for full aterhamtning baserat pa alder och HB-
grad [308, 309].

e Intraoperativ information: Dokumentera om nerven bevarades och
om intraoperativ monitorering av ansiktsnerven utférdes.

o Ogonskydd: Prioritet ir att forebygga korneala skador vid
ogonexponering. Konservativ behandling med 6gonlubrikant och
fuktighetskammare dr férstahandsval. Vid behov kan kirurgiska atgarder
som temporar tarsorrafi eller implantat (t.ex. guldkedja) 6vervigas.

12.9.2.4.2 Beslutsfattande kring tidig ansiktsnervskirurgi

e Observationsperiod: Upp till 6 manader f6r spontan aterhimtning om
nerven ir anatomiskt bevarad.

e Indikationer for tidig kirurgi (6—7 manader postoperativt) [307]

o Ingen forbattring.

o HB-grad kvarstar som V=VI.

o Hoga intraoperativa stimuleringstrosklar (>0,1 mA).
o Bekriftad nervskada vid tumérresektion.

e Kirurgiska alternativ (inom 18 manader) [310] Remiss till facialispares
team med kompetens i nervrekonstruktion. Milet ar reinnervation av
mimiska muskler via nervéverforingar (masseterisk nerv, hypoglossal nerv
och/eller cross-face graft). Efter 18 manader krivs EMG for att bedoma
muskeldndplattornas viabilitet. Om fibrillation saknas betraktas tillstindet
som langvarig férlamning och nervkirurgi ér inte lingre indicerad.
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12.9.2.4.3 Rehabiliteringsstrategier vid langvarig ansiktsférlamning

o Kirurgiska alternativ [311]: Efter 18-24 manader ér nervkirurgi
ineffektiv. Rekonstruktion sker med fria eller lokala muskeltransplantat
tor ansiktsreanimation.

e Behandling av synkinesier: Vanlig komplikation 6—12 manader efter
kirurgi. Hanteras med fysioterapi och/eller botulinumtoxin beroende pa
svarighetsgrad.

e Nationell remiss [312]: Patienter med langvarig ansiktsférlamning eller
synkinesier bor remitteras till ett av de nationella centra for
hogspecialiserad vard for perifer facialispares enligt Socialstyrelsens
riktlinjer.

12.10 Korkort och bilkorning vid tumor i hjarna
och ryggmarg

Medicinska krav for korkortsinnehav beskrivs 1 Transportstyrelsens foreskrifter
TSFS 2010:125. Det framgar bland annat att sjukdom eller skada som kan
paverka férmagan att framfora fordon som kraver korkort eller korkortstillstand
ska provas ur trafiksakerhetssynpunkt. Hogre krav stalls for att framfora tunga
fordon (lastbil och buss, korkort C) och yrkestrafik (taxiférare, kérkort D) dn f6r
personbil och motsvarande behoérigheter. Likare ar skyldig att anmala till
Transportstyrelsen om patienten bedéms vara olimplig att ha kérkort. Patienten
ska informeras innan anmalan gérs. Om patienten lovar att avsta fran bilkérning,
och bedéms vara tillférlitlig 1 16ftet, krivs ingen formell anmalan till

Transportstyrelsen. En sidan 6verenskommelse med patienten bor journalféras.

Flera symtom vid tumor 1 hjdrnan eller ryggmargen kan var for sig eller

tillsammans utgora hinder for bilkérning. De behandlas nedan.

12.10.1 Epilepsi

For patienter med hjiarntumor stills epilepsidiagnos redan efter ett forsta
oprovocerat anfall, och det medfér korforbud tills patienten varit anfallsfri 1 ett
ar, med eller utan medicinering (giller personbil, moped, motorcykel och traktor;
korkortsgrupp A, Al, AM, B eller BE). Man maste ocksa sarskilt beakta den
framtida anfallsrisken; 1 hindelse av klinisk och/eller radiologisk tumérprogress

finns ofta anledning att forlinga korkarensen.

Vid anfallsaterfall giller i de flesta fall kérkarens enligt ovan tills patienten varit

anfallsfri i ett ar. I vissa speciella situationer kan dock kortare korkarens medges,
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till exempel vid likarordinerad utsittning av AED eller efter direkt provocerande
omstindigheter som inte forutses aterkomma; se TSFS 2012:19 5 § 1-5.

Nir det giller korkort f6r tunga fordon eller yrkestrafik (lastbil, taxi m.fl. grupp
C, CE, D, DE och taxiférarlegitimation), vid epilepsidiagnos, kravs 10 ars
anfallsfrihet utan medicinering. Detta medfor 1 praktiken att patienten inte lingre
kan forbli yrkesforare. Anmilan till Transportstyrelsen bor i dessa fall ske utan

undantag.

Se mer i regelverk pd Transportstyrelsens webbplats.

12.10.2 Paverkan av syn och andra funktioner

Hjarntumorer kan paverka synen pa olika sitt som paverkar mojligheten att ha

korkort:

e Synfiltsinskrinkning: Binokulirt synfalt ska minst motsvara ett 6gas synfilt
(krav f6r personbil).

e Synskirpa: Binokulir synskarpa ska uppga till minst 0,5 med eller utan
korrektion (personbil).

Dubbelseende och nystagmus kan motivera ett korférbud, beroende pa

symtomens allvarlighetsgrad.

Generellt rekommenderas konsultation med 6gonlikare for siker kartligening

av syndefekt och stillningstagande till korférmagan.

e Forekomst av neglekt utesluter innehav av kérkort

Pareser, koordinationsstérning, nedsatt omdéme och kognitiv
nedsittning, exempelvis nedsatt uppmirksambhet ir symtom som ockséa kan
motivera korférbud, och de kriver en individualiserad bedémning. For
vigledning, se TSFS 2010:125. Vid tveksamhet om kérduglighet kan patienten

remitteras till en trafikmedicinsk enhet f6r bedémning.

Korforbud efter neurokirurgiskt ingrepp och efter stralbehandling nimns inte
1 Transportstyrelsens foreskrifter. Vardprogramgruppen rekommenderar att
patienter har kérforbud 1 tre manader efter ett neurokirurgiskt ingrepp och i tre
manader efter stralbehandling mot hjirnan. Darefter ska en individuell
bedémning goras. Vid hoggradigt gliom dr ofta perioden med kérférbud
betydligt langre, ibland livslang.
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12.11 Vapeninnehav, vapenlicens och riskyrken

Symtom till f6ljd av en hjarntumor kan ocksa innebira att patienten édr olimplig
att hantera och ha skjutvapen. En likare som bedomer att en patient av
medicinska skal dr olimplig att inneha skjutvapen ska omedelbart anmila detta

till Polismyndigheten.

Skalen till anmilan ska journalféras och patienten informeras sa snart som

mojligt. Se vidare vapenlagen Svensk forfattningssamling 1996:67, § 6.

Vid vissa riskyrken behover man vara sirskilt observant pa symtom som riskerar
att utsitta patienten eller andra personer for skaderisk, och 1 férekommande fall
bér sidana yrkesaktiviteter avradas. Det giller till exempel arbete pa hég hojd,
under vatten eller med maskiner och verktyg dir det finns risk for skada vid

felaktig hantering.
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KAPITEL 13
Sexualitet, fertilitet och

graviditet

Rekommendationer

Patienter och nirstiende bor erbjudas information om sjukdomens
paverkan pa sexualiteten och vid behov remitteras till sexolog.

Patienter med gliom bor innan strilbehandling och/eller
cytostatikabehandlingen pabortjas informeras om eventuella
fertilitetsbevarande dtgirder.

Det vetenskapliga underlaget f6r graviditet och hormonell behandling vid
gliom grundas pa fallrapporter, fallserier, epidemiologiska studier och
resultat fran experimentella studier. Generella rekommendationer édr darfér
inte mojliga att ge. En individuell bedomning far goras 1 varje enskilt fall
med stod av tillganglig kunskap. For 6vriga tumortyper 1 hjarna och
ryggmirg dr det vetenskapliga underlaget 4n mer begrinsat. Samtal om en
eventuell kommande graviditet beror inte enbart medicinska risker utan
dven existentiella fragor. Patienten och nirstiende bor erbjudas bade
medicinsk information och psykosocialt stod.

Epidemiologiska studier antyder att det finns ett samband mellan
hormonella faktorer och risken att insjukna i gliom.

Resultat fran fallserier visar att graviditet hos patienter med kant gliom
innebir en moijlig risk for tumorprogress, saval tillvaxt av tumor som
transformation till 6kad malignitetsgrad. Nagot samband mellan graviditet
och 6verlevnad har inte visats.

Upptickt av gliom under graviditeten kriver ett multidisciplinart
omhindertagande dir dven obstetrisk och anestesiologisk kompetens
inkluderas. Tumé6rbehandlingen bor planeras utifrin individuella
forutsittningar med malet att erbjuda kvinnan adekvat tumérbehandling.
Vid radiologisk diagnostik och uppfoljning av tumor i hjarna eller
rygemirg hos en gravid kvinna anvinds 1 forsta hand MR utan
kontrastmedel. Om information om kontrastuppladdning ér absolut
nodvindig gors 1 forsta hand DT med kontrastmedel, och 1 undantagsfall
MR med kontrastmedel.
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e Neurokirurgisk operation kan vara indicerad under graviditet, och vid valet
av tidpunkt bor dven anestesiologiska risker vagas in.

e Strialbehandling mot intrakraniella tumérer hos gravida kvinnor har
beskrivits och kan ges. Det finns otillricklig evidens avseende
cytostatikabehandling under graviditet.

e Riskerna for fostret under graviditet ar kopplade till dels behandling av
gliom och epilepsi hos modern, dels tumorrelaterade tillstind hos modern.
Valet av férlossningsmetod bygger pa en individuell bedémning och gors 1
samrad mellan berorda discipliner.

e Inga studier finns om risker med hormonell behandling vid assisterad

befruktning, antikonception, klimakteriebesvir eller konsbekriftande vard.

13.1 Sexualitet

Hur mycket den sexuella delen av tillvaron betyder varierar mycket mellan olika
minniskor. Behovet av nirhet och kroppskontakt forsvinner dock inte for att
man har en svar sjukdom. Tva cancerpatienter kan reagera helt olika pa en och
samma behandling, beroende pa hur de ser pa sig sjilva, sin kropp och sin

sexualitet. Lds mer pd sidan Sex och cancer hos Cancerfonden.

Patienten kan uppleva en foérandrad sexuell identitet. Det kan leda till att man
under perioder far 6kad eller minskad lust eller inte orkar i samma omfattning

som tidigare.

Patienten och partner bor erbjudas samtal med information om sjukdomens
paverkan pa sexualiteten. Vid behov och 6nskemal kan patienten remitteras till
sexologiskt utbildad personal f6r rid och st6d, alternativt kompenserande och
energibesparande intervention av arbetsterapeut/fysioterapeut for att
uppritthalla den sexuella f6rmagan med sig sjilv eller f6r aktuella partner (se

16.7.18 och vardprogram for cancerrehabilitering.

13.2 Fertilitet

Innan strilbehandlingen och/eller cytostatikabehandlingen pabotjas bor
patienten informeras om fertilitetsbevarande atgarder dr aktuella. Se
vardprogrammet for cancerrehabilitering. Regionerna utformar riktlinjer kring
fertilitetsfragor vid cancer och dessa kan skilja sig fran varandra, tex nir det

giller regler for assisterad befruktning.

179


https://www.cancerfonden.se/om-cancer/leva-med-cancer/sex-och-cancer
https://www.cancercentrum.se/norr/vara-uppdrag/cancerrehabilitering/vardprogram/
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/

REGIONALA CANCERCENTRUM

13.2.1 Assisterad befruktning

Ofrivillig barnloshet orsakas av flera olika tillstind. De tekniker och
behandlingsprotokoll som anvinds for att behandla ofrivillig barnléshet, medfor
oftast hormonell behandling f6r kvinnan som vill bli gravid. Den hormonella
behandlingen ges i syfte att stimulera produktion och mognad av dgg i
aggstockarna och frimja att det befruktade dgget faster 1 livmoderslemhinnan vid
aterinférandet, men den ger ocksa férindrade nivaer av kénshormoner och
reglerande hormoner fran hypofys och hypotalamus, med bland annat héga

nivaer av 6strogen och progesteron [313].

Det har inte gatt att identifiera nagra studier som har undersokt effekten av
hormonell behandling vid assisterad befruktning hos patienter med kint gliom
eller annan tumor 1 CNS, avseende progress och 6verlevnad. Nagra generella rad
kan ddrfor inte ges, utan man far gora en individuell bedémning i varje enskilt
fall. Det far anses vara okint vilken langsiktig effekt de suprafysiologiska
nivaerna av Ostrogen och progesteron har pa risken for tumorprogress och
overlevnad. De experimentella studier som visat stimulerande effekt av
progesteron pa gliomceller kan tala for att det finns risker med att kvinnor med
gliom genomgar hormonell behandling. Utéver eventuella risker med den
hormonella behandlingen vid assisterad befruktning bor dven eventuella risker

med efterféljande graviditet beaktas.

13.2.2 Reproduktiva och hormonella faktorers paverkan pa
risken att utveckla gliom

Incidensen for gliom hos man dr cirka 50 % hégre dn hos kvinnor [314].
Skillnaden ses inte under barndomen vilket tyder pa att hormonella faktorer har
betydelse for tumorutvecklingen, sa att kvinnliga hormoner skulle kunna ha en
skyddande effekt alternativt att manliga hormoner medfor 6kad risk.
Experimentella studier har visat att progesteron ger 6kad tillvaxt och infiltration
hos cellinjer med humana astrocyter [315] och att 6strogen hindrar celldelning
och leder till 6kad celld6d i gliomceller [316]. Bade normala gliaceller och
gliomceller uttrycker receptorer f6r steroidhormoner [317]. Med epidemiologiska
studier [316, 318-325] har man f6rsokt se om det finns ett samband mellan
reproduktiva och hormonella faktorer saisom tidpunkt f6r menarke [316, 318,
320-322, 326, 327] och menopaus, graviditet, amning [325, 327], p-piller och
annan hormonell behandling, och risken att insjukna i gliom. Resultaten ir inte
entydiga men ger visst stod for att dessa faktorer kan spela roll f6r utvecklingen
av gliom. Samband har setts mellan 6kad risk f6r gliom och hégre dlder f6r

menarke samt amning, medan anvindning av p-piller och hormonsubstitution
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kopplats till ldgre risk. Metaanalyser [317, 328] har visat 6verensstimmande
resultat dér tydligast samband ses mellan dlder f6r menarke och risk for att

utveckla gliom.

13.3 Graviditet

13.3.1 Paverkan av graviditet pa progress och 6verlevnad
vid gliom

Under graviditet produceras hormoner och tillvixtfaktorer. Flera av dessa har
som nimnts ovan tumorstimulerande effekt, enligt experimentella studier, vilket
saledes skulle kunna férklara en eventuell 6kad tillvaxt av gliom under
graviditeten. Aven kvinnans immunférsvar paverkas under en graviditet och
6kad immunologisk tolerans skulle kunna vara en annan tinkbar férklaring till
eventuell tillvaxt. Kunskapen om hur graviditet vid gliom paverkar kliniska
symtom, tumértillvixt och Gverlevnad samt om tumoren i sig medfor risker och
negativa effekter for fostret, grundar sig pa fallrapporter, fallserier och
registerstudier. De inkluderade patienterna har varit fa till antalet samtidigt som
genomgangarna ir retrospektivt utférda och jamforbara kontroller saknas. Detta
gOr att evidensen ér av ldgre grad och resultaten bor virderas med viss
forsiktighet.

Sammantaget beskriver flera fallrapporter férekomst av tumérprogress under

graviditet [315, 329-333]. Utan kontrollgrupper édr det dock svart att virdera om

progress sker hos hégre andel gravida patienter dn icke-gravida patienter med
gliom. En studie har mitt tumérens tillvixthastighet fore, under och efter
graviditet ddr merparten av tumoérerna var gliom grad 2 [315]. Resultatet ger en
bild av att tillvixthastigheten 6kar under graviditeten for att direfter aterga till
nivan som gillde fére graviditeten. Avsaknaden av kontrollgrupp gor det dock
svart att skatta resultatet. Det finns beskrivningar av histopatologiskt verifierad
transformation av gliom till hogre malignitetsgrad under graviditet [329]. Det ar
dock oklart om 6kad risk for progress av tumoér under graviditet ocksa paverkar
6verlevnaden. En nationell registerstudie har inte visat nagot samband mellan
overlevnad och paritet hos kvinnor med laggradigt gliom som var kint fére
graviditeten [331].

13.3.2 Gliom med klinisk symtomdebut under graviditet

Ut6éver mojliga hormonella och immunologiska faktorer som forklaring till

progress och symtomdebut av gliom under graviditet framfors ocksa att den
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vitskeretention och 6kade blodvolym som ses under graviditeten spelar roll f6r
utveckling av kliniska symtom fran gliom med 6kat peritumoralt 6dem och

intrakraniell masseffekt.

Det finns ingen jaimférande studie av incidens for gliom mellan gravida och icke-
gravida kvinnor i fertil alder, och det dr oklart om symtom vid gliom debuterar
oftare under graviditet an daremellan. Det vanligaste debutsymtomet tycks vara
epileptiskt anfall men dven tecken till intrakraniell tryckstegring och neurologiska
bortfallssymtom forekommer [330]. Saval laggradiga som héggradiga gliom kan
debutera under graviditet. Bland de rapporterade fallen 1 litteraturen ses en viss
overvikt for hoggradiga gliom, cirka 55 %. Det finns ocksa flera beskrivna fall
dar kvinnan avlidit under graviditet till f6ljd av intrakraniell tryckstegring och
status epilepticus [333] men senare publicerade fallserier [315, 332] rapporterar
inga d6dsfall under graviditet. Det dr oklart om patienter med gliom som
debuterat under graviditet har simre prognos dn icke-gravida patienter som

diagnostiserats med gliom.

Upptickt av gliom under graviditet kraver ett multidisciplindrt omhindertagande
inkluderande neurolog, onkolog och neurokirurg samt médrahilsovard,
obstetriker och anestesiologisk kompetens. Samverkan rekommenderas for att
férebygga akuta situationer och minska komplikationsrisken for foster och

moder. Psykosocialt stod maste ges till patienter och de narstaende. For

allminna rad, se dven Vigledning Cancer i samband med graviditet.

En individuell bedomning maste géras av utredning och kirurgi och om
onkologisk behandling ska ges, om graviditeten ska avslutas (abort) eller fortga
och 1 vilken sekvens behandling ska ges. Patientens 6nskemal och tillstand

liksom tumorkarakteristika maste inga som underlag i bedomningen.

13.3.3 Meningeom i samband med graviditet

Det finns inte nagot vetenskapligt underlag for en 6kad incidens i samband med
graviditet. Mojligen kan en 6kad symtomutveckling, frimst under tredje
trimestern, noteras till f6ljd av 6kad mingd cirkulerande hormoner med
vitskeretention vilket kan forvirra 6dem och hyperemi. For kvinnor med kinda
meningeom som endast f6ljs med radiologiska kontroller kan det dérav finnas
anledning till 6kad vaksamhet under en graviditet. Generellt finns det dock inget
underlag for att betrakta meningeom som en kontraindikation mot
preventivmedel, hormonbehandling eller genomférande av en graviditet.
Enstaka meningeom som uppticks under graviditet med kraftig expansiv effekt,
6dem och tecken till stegrat intrakraniellt tryck kan behoéva handlaggas i samrad

med forlossningsvarden och kontraindicera vaginal férlossning.
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13.3.4 Radiologi under graviditet

13.3.4.1 DT och MR hjarna utan och med kontrastmedel under graviditet

13.3.4.1.1 DT hjérna

Generellt giller att om mojligt undvika exponering for joniserande stralning
under graviditet, och nyttan med en rontgenundersokning bor vigas mot
potentiella risker. DT hjirna ger dock en obetydlig straldos till fostret och utfors
nir det finns vilgrundad indikation.

Intravendst jodkontrastmedel kan ges om detta dr nddvindigt f6r att besluta om
behandling under pagaende graviditet. Det finns inga hallpunkter for
reproduktionstoxikologiska effekter av jodkontrastmedel pa manniska men
erfarenheterna ir begransade. Upprepade jodkontrastmedelsinjektioner skulle
kunna paverka fostrets tyreoidea. Det ricker att tyreoideafunktionen hos det
nyfédda barnet kontrolleras i den rutinmassiga screening som utférs pa alla
nyfodda.

13.3.4.1.2 MR hjérna

Inga skadliga effekter har pavisats pa foster efter MR-undersékning av modern
under pagaende graviditet. Dock anvinds forsiktighetsprincipen och MR-
undersokning utfors under graviditet pa vilgrundad indikation nir det dr viktigt

for valet av behandling av den gravida kvinnan.

En studie har visat pa mé6jlig 6kad risk f6r intrauterin fosterdéd och neonatal

dédlighet vid gadoliniumbaserade kontrastmedel till gravida kvinnor.

En stor retrospektiv kohortstudie har nyligen kartlagt potentiella negativa
effekter pd foster/barn efter injektion av gadoliniumbaserade kontrastmedel till
gravida kvinnor (oavsett tidpunkt under graviditeten). Man pavisade 6kad risk
for inflammatoriska/infiltrativa hudsjukdomar hos barnet och 6kad risk f6r
fosterdod eller tidig neonatal dod. Djurstudier har visat
reproduktionstoxikologiska effekter vid upprepade héga kontrastmedelsdoser.
Gadoliniumbaserade kontrastmedel ska darfor anvindas under graviditet endast

nér det dr absolut nédvindigt.

13.3.5 Neurokirurgisk behandling under graviditet

Operationsindikationen hos gravida med gliom maste bedémas fran fall till fall
beroende péa tumérens lokalisation och narhet till funktionsbarande omraden,

storlek, eventuell tillvixt och kontrastladdning. Kirurgi rekommenderas framfor
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allt under andra trimestern (vecka 18—28) da narkosrisken f6r modern och risken
for fostret ar lagst. Moderns sjukdom prioriteras framfor fostret och operation

sker oftast utan fosterévervakning.

13.3.6 Onkologisk behandling under graviditet

Stralbehandling mot intrakraniella tumorer har beskrivits och kan ges. Allminna
rekommendationer for stralbehandling rekommenderar generellt inte abort om
man kan halla fosterdosen under 0,1 Gy [334, 335]. Konventionell 3D-konform
teknik kan vara att féredra framfér IMRT [334, 330]. Oavsett teknik kommer
fostret att exponeras for sma straldoser och har en 6kad risk for leukemi och
annan cancerutveckling samt f6r missbildningar men risken ar sannolikt lag vid

dessa dosnivaer [335].

Cytostatikabehandling innebir hog risk for teratogen effekt och fosterdéd och
detta giller sirskilt alkylerande cytostatika och i forsta trimestern. Risken for
missbildning ligger generellt for cytostatika upp mot 25 % beroende pa preparat
och eventuell kombination av flera preparat. Efter forsta trimestern finns inga
beskrivningar av 6kad missbildningsfrekvens och barnets hilsa pa lang sikt
verkar inte forsdmras dven om det kan férekomma intrauterin tillvixthimning
[337, 338]. For patienter med gliom finns otillricklig evidens. Djurstudier har
visat risk f6r missbildning och fosterdod med temozolomid under graviditet
[339]. En fallserie beskriver sex patienter dir fostret exponerats f6r temozolomid
och PCV 1 forsta trimestern och alla barnen féddes fullgangna och friska [337].

Patienter som tidigare i livet behandlats for cancer med stralbehandling och/eller
cytostatika har simre fertilitet pa grund av sin cancerbehandling. Detta giller
sarskilt vid stralbehandling mot huvudet och vid héga kumulativa doser av
alkylerande cytostatika. Tillgingliga data talar for att risken for missbildningar
dock inte ir storre 4n normalt om graviditeten startar mer an 12 manader efter
avslutad behandling [340]. For patienter med gliom maste man sérskilt ta hinsyn

till risken for framtida tumorprogress. Se dven Omvardnad.

13.3.7 Forlossningsaspekter

Savil vaginal forlossning som forlossning med kejsarsnitt rapporteras utan
nagon entydig 6vervikt for en enskild metod. Ndgon generell riktlinje kan inte
ges utan beslutet far grundas pa en individuell bedémning och samrad mellan
ber6rda discipliner, inkluderande obstetriker och anestesiolog. Valet av
forlossningsmetod paverkas av tumorrelaterade faktorer sisom forekomst eller
avsaknad av synlig intrakraniell tumérvolym med eventuell masseffekt och

intrakraniell tryckstegring, epilepsi eller neurologiska bortfallssymtom.
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13.3.8 Epilepsi och graviditet

Ut6ver de eventuella risker som tumoérsjukdomen 1 sig for med sig vid graviditet
bér dven férekomst av epilepsi hos patienter med gliom uppmarksammas infor
graviditet. Behandling av epilepsi vid hjarntumor under graviditet bor folja

samma principer som for epilepsi av annan genes under graviditet.

Antiepileptisk behandling 6kar risken for fostermissbildning 1 varierande
utstrickning beroende pa preparat. Detta giller sirskilt valproat, vilket helt bor
undvikas. Generellt efterstravas singelbehandling i sa lag dos som méjligt och

behandlingen bor vara vilinstilld innan graviditet konstateras.

Ibland finns anledning att under graviditeten justera behandlingen med ledning
av serumkoncentrationer av likemedel. Detta kriver ingaende kunskap om
epilepsi och antiepileptisk behandling under graviditet och bor handlaggas av

neurolog.

For vidare behandlingsrad hinvisas till lokala rutiner och riktlinjer.

13.3.9 Etiska aspekter vid gliom och blivande foraldraskap

En inte obetydlig andel av patienterna med gliom ir i alder och fas i livet nar det
ar aktuellt med familjebildning. Samtal om en eventuell kommande graviditet
ber6r inte enbart medicinska risker och foljder utan dven existentiella fragor.
Onskan att fi barn dr f6r manga en viktig del av livet. Eftersom det inte finns
nagon botande behandling vid gliom har dock patienten en begrinsad
overlevnad. Forildraskap med samtidig gliomsjukdom vicker dirfér fragor om
liv och dod 1 en nira relation till varandra. Ett barn kan f6das och vaxa upp med
vetskap om att risken finns att en férilder inte kommer att vara 1 livet under hela

uppvaxten.

Det ir sjukvardens uppgift att sa langt det dr mojligt ge patienten och de
nirstaende tillganglig medicinsk information och vid behov erbjuda psykosocialt
stod for att de ska kunna fatta ett valgrundat beslut utifran sin specifika

situation.

Existentiella och etiska fragestillningar kan uppfattas som svara att hantera och
bemoéta ocksa for berérd vardpersonal. Det kan underlitta med ett teambaserat
arbetssitt och gemensam diskussion om uppkomna tankar och kinslor samt

torhillningssatt inom vardteamet.
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13.3.10 Antikonceptionell hormonell behandling vid gliom

Det har inte gatt att identifiera studier som har undersokt effekten av hormonell
antikonceptionell behandling hos patienter med ként gliom avseende progress
och overlevnad. Ovan nimnda epidemiologiska studier [316, 318-326] antyder
en skyddande effekt av oral antikonceptionell hormonell behandling mot att
insjukna i gliom, men studierna har inte kunnat visa nagra skillnader mellan olika
behandlingsregimer och behandlingstid. Studierna inkluderar inte patienter med
kant gliom. Négra generella rad kan darfor inte ges, utan en individuell
bedomning far ske i varje enskilt fall. For generell information om

antikonceptionell behandling hanvisas till Likemedelsverkets
behandlingsrekommendationer.

De experimentella studier som visat stimulerande effekt av progesteron pa
gliomceller kan tala for att det finns risker f6r kvinnor med gliom att behandlas
med gestageninnehallande likemedel. Det gar inte att fastsla om
6strogenkomponenten vid kombinerad hormonell antikonception med 6strogen
och gestagen ger en skyddande effekt. Hormonspiral ger en lokal behandling
med gestageneffekt pa endometrium och cervix och medfér en serumniva av
gestagen som ir ldgre dn vid behandling med mini-/mellanpiller, implantat eller
p-spruta. Det dr oklart om det finns en nedre grins f6r eventuell
tumorstimulerande gestagen effekt och man kan dirfor inte ange att
hormonspiral inte innebér nagon risk for paverkan vid gliom. Eventuell samtidig
antiepileptisk behandling och 6kad risk f6r DVT vid tumérsjukdom bor ocksa
beaktas vid valet av antikonceptionell behandling. Enligt Likemedelsverkets
rekommendation ska patienter med aktiv cancer eller behandling f6r cancer
under de senaste 6 manaderna inte behandlas med kombinerad hormonell

antikonception.

13.4 Menopausal hormonbehandling (MHT) vid
klimakteriebesvar

Substitutionsbehandling (Menopausal hormonbehandling, MHT, tidigare ofta
kallad Hormone Replacement Therapy, HRT) vid klimakteriebesvir ges i form
av bade likemedel med enbart 6strogen och 6strogen kombinerat med gestagen.
Vid huvudsakligen urogenitala besvir fran atrofiska slemhinnor kan lokal

behandling eller peroral ligdos Gstrogen ges.

Det har inte gatt att identifiera nagra studier som har undersokt effekten av
MHT hos patienter med kint gliom avseende progress och 6verlevnad. Ovan
nimnda epidemiologiska studier [316, 318-320] antyder en skyddande effekt av
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MHT mot att insjukna i gliom men de har inte kunnat visa skillnader mellan
olika behandlingsregimer och behandlingstider vid MHT. Studierna inkluderar
inte patienter med ként gliom. Négra generella rad kan darfor inte ges utan en
individuell bedomning far goras i varje enskilt fall. Man bor 6verviga alternativa
behandlingar sisom SSRI och SNRI samt icke-medicinska behandlingar.

Avsaknad av evidens vid gliom giller dven f6r vixtbaserade likemedel med
bland annat Gstrogena substanser fran vixtriket (fytoGstrogener). I Sverige finns
tva godkinda vixtbaserade likemedel som innehaller extrakt frin jordroten av
silverldkeax, cimicifuga racemosa. Verkningsmekanismen dr oklar men man tror
inte att de har nagon betydande 6strogen effekt. Eventuella risker vid gliom ar

inte studerade.

Progesteron- och 6strogenreceptorer ar vanligt forekommande 1 meningeom.
Minskad andel progesteron- och 6kad mingd dstrogenreceptorer dr dock
associerat med en simre prognos. Flera studier har undersékt betydelsen av
preventivmedel och hormonsubstitution med Ostrogen for utvecklingen av
meningeom. Det finns en del motsigelsefulla studier framfor allt gillande
hormonsubstitution med dstrogen men sammantaget finns det inte nagot sikert
vetenskapligt underlag f6r att dessa behandlingar leder till en 6kad incidens av

meningeom.

13.5 Hormonell behandling och risk for
meningeom

En fransk epidemiologisk studie [341] har visat ett samband mellan héga doser
medroxiprogesteronacetat och utveckling av meningeom, frimst efter langvarig
behandling (flera dr). Detta anvinds fr a vid behandling av avancerad cancer
(brostcancer, livmoderkroppscancer, dggstockscancer) men i enstaka fall dven
vid endometrios och for antikonception, och giller injicerbara preparat (Depo-
provera) och orala formuleringar >100 mg. Likemedelsverket rekommenderar
att patienter som behandlas under lang tid med hégdos
medroxiprogesteronacetat ska 6vervakas avseende tecken och symtom pa
meningeom och vid diagnos av meningeom ska fortsatt behandling med

medroxiprogesteronacetat noggrant Overvigas.

13.6 Konsdysfori, konsbekraftande vard

Det har inte gatt att identifiera nagra studier som har undersokt effekten av
hormonell behandling vid kénsdysfori hos patienter med kint gliom avseende
progress och 6verlevnad. Nagra generella rad kan darfor inte ges utan en

individuell bedémning far goras i varje enskilt fall.
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KAPITEL 14
Omvardnad och
rehabilitering

Rekommendationer

Patienten bor fa information om rehabiliteringsinsatser, fran misstanke om
hjirntumor eller ryggmirgstumor och kontinuerligt under

sjukdomsforloppet.

Patienter bor erbjudas specialiserad neurologisk rehabilitering och

cancerrehabilitering.

Rehabiliteringen bor ske tillsammans med ett multiprofessionellt team som

har kunskap om bade neurologisk rehabilitering och cancerrehabilitering.

Omsorg och rehabilitering ska riktas mot kognitiva, fysiska och existentiella

behov hos bade patient och nirstiende.

Kartligening och bedémning av rehabiliteringsbehov bor ske systematiskt
med hjilp av skattningsformulir och ligga till grund f6r en rehabiliteringsplan.
Rehabiliteringsplanen ir en del av Min Vardplan, och ska upprittas
tillsammans med patienten, och uppdateras nir visentliga férandringar sker.
Alla professioner kan uppritta och uppdatera rehabiliteringsplanen, sa det dr

viktigt att verksamheterna har rutiner f6r ansvarsférdelning.

14.1 Kontaktsjukskoterska

Den nationella cancerstrategin styrker att varje patient ska erbjudas en
kontaktperson pa den cancervardande kliniken, med syftet att forbattra
informationen och kommunikationen mellan patienten och vardenheten och
stirka patientens mojligheter till delaktighet i varden (SOU 2009:11). Sedan 2010
finns en lagstadgad ritt till fast vardkontakt i patientlagen (2014:821).

Staten och Sveriges Kommuner och Regioner har enats om en gemensam
generell beskrivning av kontaktsjukskoterskans roll och funktion. Den finns att

lisa pa sidan Kontaktsjukskoterska pa cancercentrum.se.
Att patienten har erbjudits en namngiven kontaktsjukskoterska ska
dokumenteras i patientens journal och om mojligt registreras i kvalitetsregister.
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Kontaktsjukskoterskan ska vara tillginglig oavsett skede 1 sjukdomsforloppet
och bor erbjudas av den klinik som har det medicinska huvudansvaret f6r
patientens vard och behandling. Det dr 6nskvirt att kontaktsjukskoterskan star
for kontinuitet genom att arbeta 6ver klinikgranser. Om patienten behéver byta
kontaktsjukskoterska vid byte av klinik under véardtiden ér det viktigt med tydliga
rutiner for aktiv 6verlimning,

Att insjukna med CNS-tumor innebir ofta stora psykosociala utmaningar som
forindras 6ver tid. Mesta mojliga kontinuitet och ett personcentrerat arbetssitt
bor efterstrivas, samt tydliga rutiner kring psykosocialt stod. For patienter med
hjarntumor ar det vanligt med kognitiva nedsittningar vilket gor att dven
nirstdende ofta drabbas hart. For dessa patienter och deras nirstiende kan
kontaktsjukskoterskans samordnande roll vara sirskilt viktig.

14.2 Min vardplan

En individuell vardplan, kallad Min vardplan, ska tas fram for varje patient med
cancer. Det framgar 1 den nationella cancerstrategin f6r framtiden (SOU
2009:11) och i de patientcentrerade kriterierna som ska utmirka ett regionalt
cancercentrum (Socialdepartementet: 2011). Min véardplan f6r tumérer i centrala
nervsystemet innefattar de diagnoser som ingar i detta vardprogram, aven
benigna tumoérer som inte klassas som cancer. Detta eftersom symtom, till viss
del behandling, och behovet av information dr detsamma oavsett diagnos.

Min vardplan upprittas tillsammans med patienten utifran ett personcentrerat
arbetssitt och bor folja patienten som en réd trad genom vardkedjan éver
klinikgrinser. Det individuella behovet av skriftlig information bor beaktas och
uppdateras kontinuerligt allt eftersom behov och atgirder forindras. Det ar
kontaktsjukskoterskans ansvar att Min vardplan upprittas men alla vardgivare
kan bidra med skriftlig information till Min Vardplan.
Patientinformationstexter for nationell Min vardplan for tumorer i centrala

nervsystemet hittar du pa sidan Nationell Min vardplan for tumorer i centrala

nervsystemet p’éol cancercentrum.se.

Lis mer om Min vardplan pa Min vardplan som kunskapsstod.

14.3 Aktiva overlamningar

Under patientens tid 1 cancervarden forekommer ofta 6verlimningar mellan
olika vard- och omsorgsgivare. For att skapa en sammanhallen vardkedja for
patienten och de nirstiende ska alla 6verlimningar 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. Uppstartade atgirder och insatser inom omvardnad, palliation och
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cancerrehabilitering ska fortsatta f6ljas upp, utvirderas och dokumenteras i Min
vardplan.

Patienter med CNS-tumér och deras nirstaende har ett sirskilt behov av tydlig
information och helhetsomhindertagande, varfor alla verksamheter bor ha
rutiner for hur 6verlimningarna ska ske pa ett patientsikert sitt som framjar
trygghet och kontinuitet. Patient och nirstiende bor fa tydlig information om att
en 6verforing ska ske, orsaken och tidpunkten for 6verférandet samt
kontaktuppgifter till mottagande enhet.

14.4 Integrerat arbetssatt

Vird och rehabilitering av patienter med CNS-tumor innebir ofta flera
involverade vardgivare som har ansvar under olika perioder som sammanfaller
helt eller delvis. Mellan vardgivare finns mellanrum som bidrar till att dessa
arbetar med samma patient men inte tillsammans. Det kan innebira att patienter
och nirstaende upplever att de faller “mellan stolarna” och ett tungt ansvar att
halla thop och koordinera varden [342].

De olika vardgivarna bor ha god kinnedom om varandras uppdrag och
verksamheter. Nirstaende bor betraktas som en informell vardgivare eftersom
de ofta ar den stOrsta utévaren av vard och omsorg sarskilt for patienter med
forvarvad hjirnskada och bor goras delaktiga nir det dr mojligt. Att tydliggora
vem som har det 6vergripande ansvaret i varden 4r en viktig del i att skapa

trygghet f6r patient och nirstaende. Se dven Kapitel 15 Egenvard och samvard

En sammanhallen vard innebir tit kommunikation mellan vardgivare dar alla
arbetar mot patientens individuella mal tillsammans med nirstaende. For att
uppna det kravs att vardgivare strategiskt och metodiskt samverkar, nitverkar
och skapar gemensamma rutiner f6r samarbete. Det kan exempelvis innebira
gemensamma ronder och patientméten.

For patienter som ar i behov av samordning av insatser och fortydligande av

ansvarsfordelning kan SIP (samordnad individuell plan) anvindas. Lds mer om

SIP pé uppdragpsvykiskhalsa.se.

14.5 Omvardnad

Omvirdnad innebdr att basala och personliga behov tillgodoses, att patientens
egna resurser tillvaratas fOr att bevara eller aterfa optimal hilsa och att tillgodose
patientens olika behov av vard. Omvérdnaden blir individuell f6r varje enskild
person. Gemensamt for alla patienter dr behovet av att fa anpassad information
utifran egna behov och 6nskemal, och dirigenom uppna 6kad delaktighet. For
att stirka patientens upplevelse av en god och trygg vard med hog kvalitet krivs
inte enbart medicinska insatser utan ocksd adekvata omvardnadsinsatser, bade
allminna och specifika. Den allminna omvirdnaden dr oberoende av sjukdom
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och medicinsk behandling, medan den specifika omvardnaden ar knuten till och
kraver kunskap om den aktuella sjukdomen och dess behandling. Ids mer om
allmin omvardnad vid cancersjukdom i Nationellt vardprogram for
cancerrehabilitering (2021).

14.6 Lopande rehabilitering for patienter med
CNS-tumorer

Patienter med CNS-tumér bor erbjudas specialiserad neurologisk rehabilitering
eftersom en stor andel drabbas av neurologisk paverkan pa funktionsférmagan.
Den specialiserade neurologiska rehabiliteringen finns bade inom specialist- och
primirvard. Cancerrehabilitering syftar till att férebygga och reducera de fysiska,
psykiska, sociala och existentiella féljderna av en cancersjukdom och dess
behandling och bor ocksa erbjudas. Insatserna ska ge patienten och de
nirstiende stod och forutsittningar for att leva ett si bra liv som mojligt. Se

nationella vardprogrammet for cancerrehabilitering (2021) [343].

14.6.1 Regelbunden behovsbeddémning for patienter och
narstaende

Neurologisk rehabilitering och cancerrehabilitering ar aktuell under hela
processen, frain misstanke om CNS-tumor och framat. Behovet av rehabilitering
bor dirfér bedomas regelbundet. Det dr viktigt att lyssna pa patienten och de
nirstdendes behov av professionella insatser och stod och att skilja pa besvir
och behov. Patienten och de nirstiende bor aterkommande fa information om
vilka rehabiliteringsbehov som ir vanliga och vilka insatser som kan erbjudas. 1
patientens vardplan, Min Vardplan, bor neurologisk rehabilitering och
cancerrehabilitering inga.

Aterkommande bedémning av rehabiliteringsbehov ir utgingspunkten for att
ritt atgarder sdtts in 1 ratt tid. Bedomning av fysiska, psykiska, sociala,
existentiella och kognitiva rehabiliteringsbehov bor goras regelbundet. Lampliga
tillfillen f6r bedomning av rehabiliteringsbehov kan vara:

. da patienten far diagnosbeskedet

. da patienten forst kommer i kontakt med en ny vardgivare

. da patienten skrivs ut fran vardgivare

. 1 samband med att behandlingar inleds, f6ljs upp och avslutas

. 1 samband med att man ger besked om sjukdomsprogress eller -

regress, andrade behandlingar eller resultat av medicinska

utredningar.

. regelbundet under uppféljningsfasen, se Kapitel 17 Uppfoljning
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Ett hjilpmedel for att kartligga patientens behov dr formuliret "Hilsoskattning
for cancerrehabilitering” som dr validerat och anvinds kliniskt [344]. Till
Hailsoskattningen finns en guide med syftet att lotsa patienten till rétt niva for
rehabiliterande insatser. Guiden innehaller f6rslag frain mindre problem, dir
kontaktsjukskoterskan i méanga fall kan ge patienten basalt stod som till exempel
information och egenvardsrad till hur man handligger mer besvirande problem 1
samband med cancer. Savil patienter som nérstiende kan omfattas av
rehabiliteringsinsatser. Nirstaende kan vara exempelvis partner, barn, forilder,
syskon eller annan person som patienten anser sig ha nira relation till.
Rehabiliteringsinsatserna kan erbjudas i 6ppenvard eller slutenvard, i hemmiljo
eller dagvard, beroende pa patientens 6nskemal och behov. Lids mer pa sidan

Bed6mning av rehabiliteringsbehov pa cancercentrum.se.

Formuliret ”"Mina besvir just nu” ar ett diagnosanpassat bedomningsformulir.
Patienten har mojlighet att fylla 1 diagnosspecifika besvar som kan anvindas som
underlag f6r bedémning av cancerrehabiliteringsbehov, men dven fylla 1 en skala
ddr patienten skattar sitt totala maende fran 0-10, vilket kan beskriva den totala
livskvalitén. Formularet finns tillgangligt i Min vardplan digitalt eller sidan
Nationell Min vardplan fér tumorer i centrala nervsystemet pd cancercentrum.se.

Anvinds formuliret i pappersform kan det med férdel dven anvindas som hjalp
for nirstiende att skatta sin livskvalitet.

For patienter med ryggmargsskada kan ISNCSCI anvindas for att bedoma den
neurologiska paverkan av tumoren och dess behandling. Formularet hittar du
hir (pdf).

Det finns méjlighet att via IPO skicka ut PROM-enkiter till patienter [345].

14.6.2 Grundlaggande och specialiserad rehabilitering

Mal med rehabiliteringen ér att férebygga komplikationer, aterhimta och
bibehalla fysiska och sociala funktioner, férstirka sjilvstindighet och forbattra
livskvaliteten. Detta bor ske i nira samarbete med behandlingsansvarig klinik
[343].

All personal inom hilso- och sjukvarden ska gbra grundliggande
behovsbedémningar och ge grundliggande insatser inom rehabilitering och
cancerrehabilitering. Vid mer avancerade behov ska patienten alltid erbjudas
insatser fran professioner med specialkompetens inom rehabilitering, exempelvis
kurator, fysioterapeut, neuropsykolog, arbetsterapeut, logoped, dietist och
sexolog. Aven andra professioner saisom sjukskoterska och likare kan arbeta
specialiserat med rehabilitering.

Patienter med hjarntumor kan ha bade en cancersjukdom och en forvirvad
hjirnskada. Utéver cancerrehabilitering finns darfér behov av specialiserad
neurologisk rehabilitering som sker i multidisciplindra eller interdisciplindra team
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[346]. Neurologisk rehabilitering 1 slutenvard 1 tidigt skede efter neurokirurgi har
1 studier visat bittre effekt pa funktions- och aktivitetsférmagan, jamfort med
andra former av rehabilitering [347]. Patienter med hjarntumor kan uppna
resultat av rehabilitering som ar jimférbara med andra sjukdomar och skador i
centrala nervsystemet sisom stroke och traumatisk hjarnskada [346-348].

Det finns vissa aspekter som skiljer rehabilitering av ryggmirgstumorer fran
typisk ryggmargsskaderehabilitering, exempelvis forbattringspotential och utfall
av rehabilitering, tillgdng till rehabilitering, progression av tumér och sekundara
symtom till tumoren. Trots dessa skillnader ses en signifikant
funktionsférbattring hos patienter med ryggmirgstumérer nar de far tillgang till
anpassad rehabilitering [349]. Studier visar att patienter med ryggmargstumor
bor fa specialiserad rehabilitering 1 storre utstrackning dn vad de erbjuds i dag,
for att fa bista mojliga resultat [147].

14.7 Specifik omvardnad och rehabilitering for
patienter med CNS-tumorer

Rekommendationer

Alla patienter med CNS-tumor bor oavsett tumérdiagnos erbjudas relevanta
omvardnad- och rehabiliteringsinsatser som utgar fran en personcentrerad

vard med patientens och nirstiendes behov i fokus.

Patienter med CNS-tumér kan ha specifika, komplexa omvirdnadsbehov under
sjukdomsperioden, vilket stiller krav pa att omvardnadspersonalen har kunskap i
neurokirurgisk, neurologisk och onkologisk omvardnad. Likasa kriver
rehabilitering av dessa patienter kunskap inom bade neurologisk rehabilitering
och cancerrehabilitering. Det dr av yttersta vikt med tidig och aktiv rehabilitering
vid neurologiska bortfall. Det ér dven viktigt med multiprofessionella team f6r
att fa en samlad kompetens och bred rehabilitering.

Patientens symtom varierar beroende pa var tumoren ar lokaliserad 1 hjarnan
eller ryggmirgen, och dirmed maste omvardnads- och rehabiliteringsbehoven
och insatserna anpassas efter varje drabbad individ. Symtombilden beror ocksa 1
hog grad pa tumorens storlek, hur snabbt den vixer och hur linge den har
funnits, dven seneffekter av stralbehandling. Behoven och insatserna ser dirmed
olika ut for olika patienter, bade avseende vilka typer av insatser och vid vilken
tidpunkt under sjukdomsforloppet som insatserna ar aktuella, men ocksa
beroende pa var 1 livet patienten befinner sig. Manga patienter kan ocksa ha

langa perioder utan nigra besvirande symtom.
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Unga vuxna patienter som drabbats av CNS-tumor som barn har ofta sarskilt
behov av stéd och insatser. Dessa patienter kan manga ganger ha omfattande
symtom och biverkningar av genomgangna behandlingar och stills inf6r
utmaningar i livet sa som till exempel arbetsliv och studier. Lis mer i Nationellt

vardprogram fér langtidsuppfélining efter barncancer (2022). Generellt kan

sdgas att ju tidigare barnet insjuknar och ju mer omfattande behandling barnet
far desto storre ér risken for kognitiv paverkan Gver tid, lds mer 1 avsnitt
14.7.2 Kognition.

Minga patienter far omfattande och sammansatta begrinsningar av
funktionsférmagan, bade fysiskt och kognitivt, vilket leder till f6rindrade
livsvillkor med krav pa stora omstillningar 1 livet f6r bade patienterna och deras
nirstiende. Manga ganger innebar patientens sjukdom forindrade roller 1
relationer och inom familjer vilket gbr att nirstaende far ta ett stort ansvar. Det
ar darfor viktigt att dven gora nirstaiende delaktiga och méta deras behov.
Information och psykosocialt stod f6r patient och nirstiende utifran deras
férindrade livssituation utgdr en viktig del av cancerrehabiliteringen, sarskilt nar
det inte lingre gar att rehabilitera till f6rbiéttring av symtom.

Prognosen vid olika typer av CNS-tumoérer varierar mycket. Tumorens
histologiska typ, malignitetsgrad och specifika lige har alla stor betydelse f6r
forloppet. Detta innebir att dven godartade tumérer som dr svaratkomliga for
kirurgi ocksa kan utgora en livshotande sjukdom.

Nedan foljer exempel pa olika besvir som kan férekomma hos patienter med
CNS-tumor, f6ljt av specifika omvardnads- och rehabiliteringsatgirder. For

omviardnad efter kirurgi se avsnitt 14.8.

14.7.1 Kommunikation

Beroende pa hjirntumérens lokalisation kan kommunikationsproblem uppsta
sasom afasi, talapraxi eller dysartri. Afasi ar en sprakstorning som paverkar
formagan att tala, forsta tal, samt att ldsa och skriva. Dysartri dr en neurologisk
talstorning som orsakas av en bristande neurologisk kontroll av talmuskulaturen
och kan innefatta en paverkan pa rost, talandning, artikulation, betoning och
intonation. Rorelserna hos de muskler som anvinds vid tal kan vara svaga,
lingsamma eller dyskoordinerade. Sammantaget gor detta ofta att talet blir mer
eller mindre otydligt och ibland svirt att forsta. Talapraxi eller verbal apraxi
innebir en nedsatt viljemassig planering eller programmering av talrérelserna,
utan att muskelfunktionen i sig dr paverkad. Det leder till svarigheter att
producera talrérelserna korrekt och 1 ritt f6ljd. Talet blir ofta médosamt och
lingsamt och personen soker i munnen efter ritt artikulationssatt och
artikulationsstille. Talapraxi férekommer ofta tillsammans med afasi.
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Kommunikationsproblem kan dven uppsta vid andra kognitiva nedsittningar, se
avsnitt 14.7.2. Om en patient har tumor i ryggmargen som medfort att patienten
har trakeostomi behéver en talventil kopplas pa fOr att patienten ska kunna tala
[350]. Om talventil av nagon anledning inte kan anvindas kan
kommunikationshjilpmedel provas ut av logoped.

Vid synfiltsbortfall finns det risk att patienten har svarigheter att lisa och
ddrmed inte ta till sig skriftlig information. Se avsnitt 6.1.4 Fokala

bortfallssymtom.

Patienter med schwannom kan drabbas av hérselnedsittning och bor darfér
bedémas tidigt gillande horsel. Se avsnitt 6.7.1 Symtom och tidig utredning.

14.7.1.1 Atgird omvardnad

For att veta hur omvardnadspersonal kan underlitta kommunikationen med en
viss patient bor patienten forst bedémas av logoped avseende talmotorik och
spraklig formaga.

I samtal med personer som har olika typer av kommunikationssvarigheter ar det
extra viktigt att ha gott om tid f6r samtal. Stress inverkar ofta negativt pa
kommunikationssvarigheterna. Se till att skapa en lugn miljé f6r samtal. Prata
om en sak i taget och ge patienten gott om tid att tinka efter och att svara.

For att underlitta patientens forstaelse ar det viktigt att anpassa informationen
efter behov, att ge muntlig och/eller skriftlig information och att f6lja upp for
att sikerstilla att patienten forstatt [351]. Nér patienten har svart att forsta
spraklig information kan ibland bildst6d vara till hjilp.

Om omvirdnadsrutiner vid talventil i Virdhandboken.

14.7.1.2 Atgard rehabilitering

Bedomning av kommunikationsnedsittning utférs av logoped. Logopeden
bedoémer sprikliga férmagor, talmotorik och kommunikativ f6rmaga. Utifran
bedémningen ges information och rad till nirstiende och personal for att
underlitta kommunikationen som samtalspartner. Logopeden kan ocksé erbjuda
kommunikationspartnertrining som ofta innebdr att patient och nirstaende
traffar logopeden tillsammans for att trina pa olika kommunikativa strategier.
Aven direkt behandling av sprakliga eller talmotoriska svarigheter hos patienten
kan vara aktuellt. Logoped och arbetsterapeut kan i samverkan eller som enskild
insats ocksa prova ut kommunikationshjalpmedel. Horselrehabiliterande insatser
forvintas leda till férbattrad kommunikation, delaktighet och samspel med
omgivningen genom att ge stod utifran patientens forutsittningar och behov.
For manga kan det vara virdefullt att fa triffa andra i samma situation genom

tex grupptraffar. I manga fall forskrivs hérapparater och ibland dven
hérseltekniska hjalpmedel.
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14.7.2 Kognition

14.7.2.1 Kognitiva nedsattningar

De flesta patienter med hjairntumér drabbas av ndgon form av kognitiva symtom
under sjukdomsférloppet. I vilken omfattning varierar dock stort mellan
patienter. I en del fall ir nedsittningar tillfalliga medan de 1 andra fall ar
bestiaende.

Hur en patient paverkas beror pa patientrelaterade faktorer (till exempel alder,
samsjuklighet, tidigare kognitiv f6rmaga), tumorrelaterade faktorer (till exempel
tumotlokalisation/involverade nitverk, tillvixtsitt), erhallen behandling (kirurgi,
stralbehandling, cytostatikabehandling) och symtomatisk behandling
(antiepileptisk medicinering, kortison, psykofarmaka). Snabbvixande tumérer
ger oftare mer symtom da plasticiteten ofta ar hogre vid langsamtvixande
tumorer. Patienters kognitiva nedsittningar tenderar att férsimras ofta allt
eftersom sjukdomen progredierar [352]. Utéver praktiska svarigheter som kan
uppsta till £6ljd av kognitiva nedsittningar riskerar dessa ocksa paverka patienten
1 dennas relationer. Nedsatt funktion och férandrade roller kan leda till 6kade
konflikter och paverkan pa familj och relationer.

For att forsta hur tuméren kan drabba den enskilda patienten kan det vara en
fordel att kanna till vilka funktioner som typiskt riskerar att drabbas vid olika
tumorlokalisationer. Nedan beskrivs en 6vergripande bild av symtom utifran
tumorlokalisation.

Generellt kan sigas att de flesta patienter har en vinstersidig spraklateralisering,
vilket innebir en risk for sprikpaverkan vid ingrepp i1 denna hemisfar.

Tumérer som involverar mediala delarna av temporalloben ger ofta symtom 1
form av inldrnings- och minnessvarigheter. Mest tydligt brukar detta vara om
tumoren involverar just hippocampus i den sprakdominanta hemisfiren.
Paverkan pa inlidrning och minne innebar svarigheter att ta till sig information.
Det ir darfor bra att ge patienten bade muntlig och skriftlig information, att om
mojligt ha med nirstaende vid besok, och att sikerstilla att patienten tagit till sig
informationen.

Hjarntumorer som involverar parietalloberna ger ofta paverkan pa spatiala och
perceptuella funktioner. Det mest utmirkande perceptuella symtomet ar neglekt.
Neglekt forekommer 1 regel vid tumorer som involverar

héger parietallob. Patienten far da svart att uppmarksamma sadant som finns pa
vinster sida, vilket ocksa kan innebara de egna kroppsdelarna. Dessa patienter ir
behjilpta av rehabilitering som specifikt trinar uppmirksamheten. Andra
svarigheter som kan férekomma ar agnosi, till exempel svarigheter till
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objektsigenkanning [353], eller nedsatt orienteringsférmaga. Dessa symtom ar

oftare dolda och kan vara svara for patienten att forsta. I dessa fall handlar
riskerna mer om att patienten till exempel kan sl sig eller ga vilse.

Frontalt belagna tumorer kan ge olika grader av beteendemissiga och exekutiva
svarigheter. Dessa kan rora nedsatt planeringsformaga, initieringsférmaga,
flexibilitet, social f6rmaga, lust och motivation. En del patienter upplevs mer
irritabla, aggressiva eller indifferenta. I en del fall kan patienterna upplevas som
beteendeférindrade och det riskerar att paverka patientens relationer.

Nistan oavsett vilken tumérlokalisation som ses och vilka nitverk som
involveras kan mer generella kognitiva svarigheter ses i form av nedsatt tempo,

uppmirksamhet och arbetsminne.

14.7.2.2 Kognitiv utredning

Infér behandlingsstart, oavsett onkologisk behandling eller kirurgiskt ingrepp, ar
en baslinjebedomning i form av neuropsykologisk utredning att rekommendera.
Denna gors 1 syfte att avgora vilken funktionsniva patienten har vid insjuknandet
och ger moijlighet till att studera férindringar 6ver tid. En baslinjebedomning ar
framfor allt viktig i de fall dar patienten har en relativt sett lang forvintad
livslangd. Utredningen bor innehalla en kartliggning av patientens kognitiva och
emotionella funktioner, forekomst av hjarntrétthet och personlighetsmissiga
aspekter, och baseras pa savil objektiv testning som sjilvskattning och/eller
intervju. Det ér viktigt att beakta samtliga dessa faktorer da till exempel faktorer
som hjarntrétthet och motivation kan ge sken av kognitiva nedsittningar nir
annan forklaring finns. Den kan ligga till grund for limplighet f6r
arbetsuppgifter eller utbildning, stillningstagande till bilkérning,
personkretsbedomning enligt LSS eller férsikringsiarenden. Utredningen syftar
ocksa till att ge patienten en battre mojlighet att sjalv forsta sina symtom och
funktion, samt att ge information om mdjlighet till rehabilitering. Den
neuropsykologiska utredningen bor upprepas en tid efter avslutad behandling
for att med hjalp av flera matpunkter battre kunna férutsiga vilka insatser som
beh6vs. Utredning av kommunikations- och sprakférmaga hos personer med
hjirntumérer gérs med férdel genom motsvarande utredningsférfarande av
logoped.

Det har visat sig att kognitiva funktionsnedsattningar har en negativ inverkan pa
den hilsorelaterade livskvaliteten, speciellt om dessa paverkar formagan att
genomfora dagliga aktiviteter, ger nedsatt sjalvstindighet, eller hindrar patienten
fran att aterga i arbete [353, 354].

Kognitiv bedémning ér viktig for att hjilpa patienten och de nirstiende att
forsta vilka svarigheter som paverkar och begrinsar patienten, vilka resurser
patienten har och vilka atgirder som kan underlitta dennas livssituation. For att
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utreda omfattningen av patientens svarigheter beh6vs bade kognitiv utvardering
och aktivitetsbedomning utféras. Den kan med fordel kompletteras genom
samtal med nirstiende.

Medan neuropsykologisk undersékning enbart kan utforas av psykologer kan
kognitiv screening utforas av flera yrkesgrupper, sisom neuropsykologer,
arbetsterapeuter eller sjukskoterskor. Exempel pa kognitiva screeningtest ar
MoCA (Montreal Cognitive Assessment), COGNISTAT (The Cognitive Test
for Screening and Assessment), RBANS (Repeatable Battery of the Assessment
of Neuropsychological Status) och datoriserade screeningtest saisom CNS Vital
Signs och CANTAB (Cambridge Neuropsychological Test Automated Battery).
Instrument f6r kognitiv aktivitetsbedomning ar till exempel PRPP (Perceive
Recall Plan Perform), ADL-taxonomins kognitiva checklista eller AMPS
(Assessment of Motor and Process Skills).

Neuropsykologisk utredning ar sirskilt viktig for vissa patientgrupper, saisom
unga, arbetsféra personer och patienter med liggradiga hjirntumérer da denna
patientgrupp gradvis kan férsimras kognitivt under en lingre tidsperiod.

14.7.2.3 Atgird omvardnad

Se avsnitt 14.7.2.4 Atgird rehabilitering.
Kognitiva nedsittningar kan riskera att patienten har svart ta till sig och forsta

given information och behéver uppmarksammas av kontaktsjukskéterskan.

Hur patienten och de nirstaende tar till sig information kan péaverkas av faktorer
sasom kognition, psykiskt maende och en ridande krissituation. Det ér viktigt
med aterkommande information och uppféljande samtal f6r att sikerstalla att
patienten tagit till sig informationen. "Forstd mig ritt” dr en metod som ar
baserad pa “teach back” och ir ett bra satt for att fa bekriftat vilken information
patienten tagit till sig, lis mer om teach back pa sidan Forsta mig ritt pa

vgregion.se.
Andra tips 1 métet med patienten kan bland annat vara att strukturera

information, ge information stegvis i rimlig omfattning, begrinsa stérande brus
och anvinda minnesstdd i form av listor och ljudfiler. F6r mer information, se

Virdhandboken om omgivningens bemétande.

14.7.2.4 Atgird rehabilitering

Traningen kan ske individuellt eller i grupp och triningsprogrammen utformas

efter patientens behov. Kognitiv trining kan delas in i tre omraden som mer

eller mindre bor inkluderas i all form av trining:

¢ Insiktshéjande atgirder. Trining som ér inriktad pa att 6ka patientens
insikt 1 sina svarigheter dr viktig vid kognitiv rehabilitering. En

neuropsykologisk undersokning eller kognitiv screening bor syfta till att
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kartligga patientens svarigheter (det vill siga paverkade omraden/kognitiva
dominer) och omfattningen av svarigheterna (bade i relation till ett
normalmaterial och till patientens premorbida och 6vriga kognitiva kapacitet).
Psykoedukativa insatser for att synlige6ra patientens svarigheter ér viktiga.
Patienten kan ocksa fa utféra en kind aktivitet och forst uppskatta hur det
kommer att ga for att lira sig att uppskatta sina egna formagor och 6ka
insikten i nytillkomna svérigheter.

o Aterfa funktion. I vissa fall ir det méijligt att aterfa funktion. Detta giller i
lingt storre utstrickning motorik och kommunikation an vad det giller
kognitiva funktioner sisom minne, uppmirksamhet eller visuospatial
funktion. Atgirder handlar d4 om malriktad funktionstrining och
férhallandet mellan trining, repetition och restitution.

e Kompensera. For funktioner som inte kan aterfas ar kompensation viktig.
Det kan handla om anpassning av hem- och arbetsmilj6, uppgiftsuppgifter
eller att anvinda hjilpmedel. Exempel pa kognitiva hjilpmedel ar checklistor,
planering/almanacka, strategitrining, larmitgirder eller kognitiva strategier
(till exempel method of loci). Digitala hjialpmedel eller kalender kan anvandas

for att skapa struktur och pa sa vis fa en mer fungerande vardag [355].

Trining maste alltid anpassas efter patientens 6nskemal, alder, behov och
generella livssituation. Generella principer vad giller trining och kompensation
kan tillimpas vid olika typer av kognitiva svarigheter.

e Minnesproblem: dterkommande strategier, repetition av uppgift/strategi,
minneshjalpmedel sisom almanacka och larm, minnesassociationer, skriftlig
information och struktur/rutin.

e Uppmirksamhetspaverkan: minimera antal stimuli/uppgifter, dtgirder i
miljon, minska verbala instruktioner, skira ner pa antal uppgifter, planera
disposition av tid (gora det viktigaste forst), planera for pauser och
aterhdmtning.

e Exekutiv dysfunktion: medvetandegora svirigheter, identifiera aktuell
funktionsniva, identifiera brister, planering och struktur.

e Spatial nedsittning/neglekt: tydligg6ra hoger/vinster, stimulera negligerad
sida, referenspunkter i miljon, avsokning med kinsel, minimera antal f6remal,
tysisk och verbal guidning,.

e Apraxi: Hirma rorelser, fysisk guidning och minska verbala instruktioner.

Kartligegning, undersékning och trining av kognitiv funktionspaverkan vid
hjarntumor far mycket uppmarksamhet kliniskt och i forskning. Det foreligger
ingen konsensus kring hur detta ska utféras och dven om det sammantagna
evidensliget pa gruppniva for effekten av trining ar begrinsat, finns det visst
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stod for att trining vid hjirntumor pa ett positivt sitt och over tid kan paverka
funktionsnivan [356, 357]. Den begrinsade evidensen betyder emellertid inte att
insatser inte har en effekt for den enskilda patienten.

14.7.3 Beteendeférandring och férandrade
personlighetsdrag

Sammanfattning
Vanlig symtombild vid beteendeférindring/férindrade personlighetsdrag:

Kinslomissigt kan personen upplevas mer flack eller irritabel, och visa ett
minskat intresse for omgivningen och aktiviteter, minskad empati eller

forindrat omdome.
Den drabbade personen kan vara omedveten om férindringen.

Beteendef6rindringar dr vanligare vid frontalt beldgna tumorer. Vardpersonal
bér informera om vanliga symtom och férklara att férindringen kan vara
orsakad av sjukdomen. Patienten kan darigenom fa férklaring till och bli

medveten om omgivningens upplevelser.

Nirstaende bor erbjudas stod av kontaktskoterska, kurator eller psykolog.

Forindrade personlighetsdrag kan debutera som forsta och enda symtom vid
hjirntumor och symtombilden kan foérvirras under sjukdomsférloppet.
Personens kansloliv och vilja férindras, vilket patienten sjalv kan vara
omedveten om. Ofta kan nirstiende notera subtila férindringar som att
patienten ar mer inatvind, initiativlos och passiv. Patienten kan upplevas som
kinslomassigt avtrubbad, mindre empatisk eller kylig, vilket kan paverka
psykosociala relationer. Detta kan dven vara svart att uppmirksamma f6r
vardpersonal och dirfor dr det viktigt att patienten och de nirstaende far
information om vad ett férandrat beteende kan innebira och att det kan orsakas
av tumoren [21]. Beteendeférandringar och férandrade personlighetsdrag med
aggressivitet kan i vissa fall leda till att vald, eller hot om vald férkommer. Vald
kan vara av fysisk, psykisk, sexuell eller ekonomisk karaktir. Det dr viktigt att
personal som arbetar med patientgruppen kinner till att det kan férekomma och

att information om detta ges 1 nagot skede.

14.7.3.1 Atgird omvardnad.

Omvardnadsatgirder vid forindrat beteende syftar framst till att stédja patienten
och dennas ndrstiende och innefattar stodjande samtal med
kontaktsjukskoterska, kurator eller psykolog. Det ir viktigt att informera
nirstiende om att patienten inte alltid sjalv ar medveten om sitt férindrade
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beteende. Det dr ocksa viktigt att patient och narstiende fortsitter att behilla
rutiner och att leva ett sa “normalt” liv som mojligt.

Om det finns barn som nirstaende behéver det siakerstillas att dem inte far illa
till £6ljd av forilderns forindrade beteende. Vid vald i nira relation finns ofta
starka kdnslomassiga band till den som utovar vildet, vilket kan géra det svarare
for den valdsutsatta att beritta om vad man blivit utsatt f6r. Har dessutom
valdsutévaren en sjukdom sa kan det vara ytterligare en aspekt som gor att man
inte berittar om det man blivit utsatt for, av hansyn till den som ar sjuk.
Virdpersonal behover fraga om vald och kunna hjilpa till att hinvisa till
ytterligare stod. Lis mer pa Socialstyrelsen Att uppticka och stilla fraigor om

vald i ndra relationer.

14.7.3.2 Atgird rehabilitering

Patient och nirstaende bor erbjudas stodjande samtal med kurator eller
psykolog. Samtalen kan ske enskilt med patienten respektive de nirstiende eller
tillsammans. Till skillnad fran trining som ges vid neuropsykiatriska diagnoser
som kan ha liknande symtombild 4r det ovanligt att patienter med
beteendepaverkan till f6ljd av hjarntumor erhaller rehabilitering f6r denna typ av
symtom.

14.7.4 Andning/cirkulation

Pa grund av fysisk inaktivitet finns en 0kad risk f6r svullna underben, och det
finns en Okad risk f6r tromboser i ben och lungor hos patienter med tumor 1
hjarnan [320, 358]. Risken ér 6kad oavsett om patienten ar uppegaende eller inte
och oberoende av om de har férlamningssymtom eller inte, se avsnitt 12.4

Tromboembolisk sjukdom.

Hypertoni och tromboser kan férekomma som biverkan av kortisonbehandling,

se avsnitt 12.1.5.6 Hypertoni och avsnitt 12.4 Tromboembolisk sjukdom.

Yrsel och balanssvirigheter drabbar ofta patienten med schwannom och den
vanligaste orsaken dr forlust av balanssinnets funktion och bristande central
kompensation. Se avsnitt 12.9.2 Symtomatisk behandling och rehabilitering av

horsel och vestibulidra symtom fore och efter eventuell behandling. Patienten

kan dven drabbas instabilitet i blick och ging samt forsimrad navigering och
spatial formaga. Detta kan paverka patientens livskvalitet [359].

En tumér 1 ryggmirgen kan paverka andningsfunktionen 1 olika grad beroende
pa var och i vilken omfattning rygegmargen ar skadad. Risken for
andningsproblem ir storst hos personer med tetraplegi. Lis mer pad

Ryggmirgsskada.se.
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Patienter med ryggmairgsskada (i och ovan niva T6) kan drabbas av autonom
dysreflexi, varvid patienten kan drabbas av akut cirkulatorisk paverkan med
frimst blodtrycksstegring och/eller bradykardi i samband med starka sensoriska
stimuli, oftast blas- och tarmfyllnad och smarta.

14.7.4.1 Atgird omvardnad

Patienten bor anvinda stodstrumpor vid behov.

Vid symtom pa tromboser sa som andfaddhet dven vid littare anstringning,
smarta vid djupandning, svullna underben med virmedokning, boér patienten
utredas skyndsamt for stillningstagande till eventuell behandling. Informera
patient och nirstiende om symtom att vara uppmirksamma pa.

Informera patienten om att han eller hon sjilv kan géra mycket for att bibehalla
en bra lungfunktion samt att hitta alternativa strategier for att halla luftvigarna
rena fran sekret nar hostférmagan ar nedsatt. Patienten behover ocksa vara
uppmirksam pa symtom pa en begynnande luftvigsinfektion.

Informera patienten om olika sitt att férebygga autonom dysreflexi genom att
kontrollera blastomning och undvika forstoppning, tranga klider och skor.

14.7.4.2 Atgird rehabilitering

Syftet med de rehabiliterande dtgirderna ar att uppritthalla en fungerande
respiration och motverka respiratoriska komplikationer. Andningsgymnastik
med motstandsandning och “huffing” har visat sig gynnsamt f6r personer med
nedsatt andningsfunktion pa grund av neurologisk sjukdom. “Huffing” dr en
forcerad utandning med 6ppen glottis. Patienten instrueras att blasa imma pa en
spegel genom att ljuda 7’0 vilket syftar till att mobilisera upp slem [360].

Patienter med cervikal ryggmirgstumor kan fa begransad andningsfunktion.
Detta kan medféra att ventilationen behéver understodjas med exempelvis
andningstekniker, CPAP, BiPAP, elastiskt bukstod (korsett) och hostmaskin
(cough assist). Individuell bedomning av mest limpliga atgirder ska genomforas
av vardgivare vil fortrogen med dessa tekniker och metoder [361].

Vid yrsel och ostadighet ér vestibulir rehabilitering (rorelse och sinnestrining)
viktigast ur behandlingssynpunkt utéver information [362].

14.7.5 Nutrition

Nutritionen har stor betydelse for patientens fysiska funktion och vilmiende
men ocksa for faktorer som kan paverka hur vil patienten klarar av att
aterhdmta sig efter den onkologiska behandlingen. Patienter med cancer har
generellt ett 6kat proteinbehov. Underniring minskar livskvaliteten betydligt och
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kan orsakas av bland annat nedsatt aptit, illamaende, smakforindringar och
svaljsvarigheter.

Nutritionsproblem kan férekomma dels beroende pa tumorens lokalisation, dels
pa grund av den behandling som ges. Viktuppgang, hyperglykemi,
svampinfektion i munhalan och gastrit ar vanliga biverkningar vid
kortisonbehandling som péaverkar patientens nutrition, se avsnitt 12.1Behandling
av tumorddem. Viktuppgang pa grund av kortisonbehandling kan vara en primir
biverkan men kan ocksa vara sekundart till 6kad aptit. Hos patienter med CNS-
tumor finns risk f6r bade viktuppgang och viktnedgang. Under onkologisk
behandling rekommenderas patienten att halla sin vikt f6r att ha basta
forutsattningar att genomga behandlingen. Det rekommenderas dven att
patienter undviker kosttillskott med antioxidanter under onkologisk behandling

eftersom det kan minska behandlingseffekten [363]. Se dven Regionalt

Cancercentrums broschvt om KAM.

Vanliga biverkningar vid cytostatikabehandling som kan paverka nutritionen kan
vara illamdende, krikningar, skora slemhinnor i munnen, nedsatt salivproduktion
och petekier i munnen pa grund av laga trombocytvirden [364].

Riskbedémning av nutritionsstatus [365]

Uppmirksamma besvir med tidsuppfattning. Patienten kan glomma bort att

ita och dricka, vilket kan leda till underniring och uttorkning.

Uppmirksamma synfaltsbortfall eller neglekt. Patienten kan behova hjilp att

anpassa matsituationen.

Uppmirksamma sviljningssvarigheter. Patienter med svaljningssvarigheter

bor bedémas av logoped.

14.7.5.1 Atgird omvardnad

Sjukskoéterskan utfor riskbedémning av nutritionsstatus och kontaktar dietist vid
behov. Uppmarksamma risk f6r viktuppgang vid kortisonbehandling och ge
forebyggande kostrad, exempelvis att ha regelbundna maltider och god
kosthallning. Vid misstanke om sviljsvarigheter kontaktas logoped.
Illamaende, krikningar och smakférindringar kan férekomma vid f6rhojt
intrakraniellt tryck och vid cytostatikabehandling. Det ar viktigt att vara lyhord
for vilket illamaende patienten upplever och ger uttryck for. Nutritionsstatus
maste darfor bedémas regelbundet och vid behov kontaktas dietist. Vid
illamaende under cytostatikabehandling boér antiemetika ordineras, och det kan
ocksa tas for att forebygga illamaende.

Det ar viktigt med noggrann munhygien och regelbunden bedémning av
munstatus, enligt till exempel ROAG. Lis mer 1 Vardhandboken.se.
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14.7.5.2 Atgard rehabilitering

Patienter med misstinkta sviljningssvarigheter bér beddomas av logoped.
Inledningsvis gors ofta en klinisk bedémning av sviljningsfunktionen och vid
behov gbrs en vidare bedomning med FUS (fiberendoskopisk undersokning av
svaljningen) eller terapeutisk svaljningsrontgen. Utifran undersokningen ges
information och rad till patient, nirstaende och personal. Logopeden kan ge
rekommendationer om konsistens pa mat och dryck och prova ut laimpliga
tekniker och strategier for en sikrare sviljning. Logopeden kan dven utforma
individuella triningsprogram med syfte att forbittra svaljningsfunktionen. Om
en siker och tillricklig nutrition e¢j bedoms vara mojlig kan logopeden

rekommendera alternativ nutrition [360].

Patienter med neglekt kan behéva hjilp att anpassa matsituationen [367].
Genom att markera tallriken eller brickan kan patienten soka av det avgrinsade
omradet och hitta maten pa tallriken. Vid nedsatt handfunktion kan det vara
svart att greppa och dta med bestick. Anpassade bestick eller universalband till
besticken kan underlitta. Arbetsterapeuten kan informera och ge tips om
hjilpmedel vid matsituationen.

14.7.6 Elimination

Forstoppning ar vanligt som resultat av bland annat cytostatikabehandling,
minskad fysisk aktivitet, forindrad kost, illamaende, smirtor och
opioidbehandling eller som biverkan av andra likemedel.

Vid tumér 1 hjarnan kan blasdysfunktion, sisom urintringningar och
inkontinens, uppkomma [368]. Blasdysfunktion kan 6ka i samband med

sjukdomsprogress och bor utredas [369].

Patienter med tumor i ryggmirgen kan drabbas av bade blas- och
tarmdysfunktion. Of6rméga att tomma blasan och/eller tarmen eller problem
med urin- och/eller avforingslickage kan minska livskvaliteten hos dessa
patienter. Graden av dysfunktion dr beroende av tumorens niva och omfattning

[370]. Se dven avsnitt 14.7.4 Andning/cirkulationoch Ryggmirgsskada.se.

14.7.6.1 Atgird omvardnad

Under sjukhusvard bor tarmfunktionen dagligen dokumenteras. Patienten bor
informeras om adekvata atgirder for att minska risken for férstoppning/diarté,
se information om tarmproblem 1 Nationellt vardprogram for
cancerrehabilitering (2021).

Regelbunden tarmtémning ar viktigt och kriver kontroll av kost och

motion/rorelse. Inkontinenshjilpmedel och tarmreglerade medicinering ir ocksa
noédvindigt f6r manga. Vid problem med tarmen bor en férindring at gangen
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gbras och utvirdera resultatet innan en ny atgird sitts in. Ibland tar det 4-6
veckor innan resultatet kan utvirderas fullt ut. Lds girna mer pa

Ryggmargsskada.se

Vid behov kan remiss utfirdas till en uroterapeut. Den ideala blasregimen ska
vara sa enkel som mojligt att genomfora samtidigt som risken for

komplikationer minimeras. Se avsnitt 12.8.3 Paverkan pa blas- och tarmfunktion.

14.7.6.2 Atgard rehabilitering

En sammanstallning av studier visar att fysisk aktivitet kan forbattra flera olika

symtom hos cancerpatienter, diribland férstoppning [325, 371].

14.7.7 Fysisk aktivitet

Alla patienter bor i samband med diagnos och inledande behandling informeras
muntligt och skriftligt om betydelsen av fysisk aktivitet samt om hur de vid
behov far kontakt med fysioterapeut och arbetsterapeut.

Det kan finnas flera orsaker till att personer med CNS-tumér kan ha svart att
uppritthalla sin normala fysiska funktion till exempel pareser, hjirntrétthet,
biverkningar av behandlingar och nedsatt kognitiv funktion. Muskulaturen kan
dven forsvagas av langvarig kortisonbehandling, sa kallad kortisonmyopati, da
det framfor allt dr stora muskelgrupper sisom larmusklerna som paverkas, se
avsnitt 12.1.5.5 Kortisonmyopati.

Fysisk aktivitet dr viktigt for att motverka negativa effekter av sjukdomen och
dess medicinska behandling. Fysisk aktivitet under och efter onkologisk
behandling har positiva effekter pa fysisk funktion och andra aspekter av

livskvaliteten, se Nationellt vardprogram for cancerrehabilitering (2021).

Vid skada pa 6vre motorneuronet kan spasticitet utvecklas som ir en
aterkommande eller kontinuerlig ofrivillig aktivering av musklerna. Spasticitet
har ofta negativ paverkan pa det vardagliga livet men det kan dven ha positiva
effekter for patienten, exempelvis stod vid gang. Det dr darfor viktigt att
utvirdera spasticitetens effekter pa individen innan behandling pabérjas [361].

14.7.7.1 Atgird omvardnad

Det ir viktigt att informera patienten om positiva effekter av fysisk aktivitet
sasom forbittrad livskvalitet, minskad fatigue, béttre psykisk hilsa och minskat
illamaende. Fysisk aktivitet dr ocksa viktigt for att minska risken for
inaktivitetsrelaterade komplikationer och forlust av muskelmassa, och for att
bibehilla rorlighet. Det ar dven viktigt att prata om behovet av aterhimtning.
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Vid behov bor arbetsterapeut och fysioterapeut kontaktas. Se information om

tysisk aktivitet och trianing i se Nationellt vardprogram for cancerrehabilitering.

Vid behov kan patienten ocksé remitteras till ett team med inriktning pa
neurologisk rehabilitering. Sidana team finns antingen pa en specialistklinik eller
1 primarvarden, det ser olika ut i olika regioner i landet och beroende av
patientens diagnos och prognos.

Spasticitet kan férekomma hos patienter med tumor i ryggmargen.
Kontaktsjukskéterskan bor uppmirksamma om symtom uppkommer eftersom
spasticitet kan kriva medicinsk behandling [372].

14.7.7.2 Atgard rehabilitering

Fysisk funktionsniva bor bedémas av fysioterapeut bade ur ett neurologiskt
rehabiliteringsperspektiv och ett cancerrehabiliteringsperspektiv. Bedémningar
utférs med mitinstrument enligt ridande evidens och klinisk praxis. Atgirder
som sitts in ska vara individuellt utformade 1 linje med patientens mal i
rehabiliteringsplanen. Malet kan vara att 6ka eller bibehalla funktioner alternativt
att trina kompensatoriskt for bortfall av funktioner (till exempel vid
synfiltsbortfall eller neglekt).

Minga studier visar att fysisk aktivitet och traning ir betydelsefullt for att
motverka biverkningar av cancerbehandling och symtom av cancersjukdomar i
alla stadier och kan bidra till 6kad sjilvkinsla och livskvalitet [373, 374].

Tidig och individuellt anpassad fysisk aktivitet resulterar i en betydande
funktionell vinst for patienter med héggradiga gliom liksom f6r patienter med

tumorer 1 ryggmargen [147, 347, 375-378]. Information om lamplig traningsniva
kan ges av fysioterapeut, kontaktsjukskoterska eller likare. FYSS dr en
evidensbaserad handbok med rekommendationer om fysisk aktivitet, bland
annat vid cancersjukdom och ryggmairgsskada [345].

Ofta kan personer med laggradiga tumorer klara av att trina inom ramen fo6r
friskvard eller primirvard om de far stod. Ett verktyg att anvanda som hjilp ar
“Fysisk aktivitet pa recept” (FaR) [345] vilket kan ombesérjas och foljas upp av
fysioterapeut, kontaktsjukskoterska eller lakare.

Spasticitet pa grund av tumor 1 ryggmargen kan minskas med bland annat hjalp
av fysisk aktivitet och fysioterapi for att hava den spinala reflexen [372].
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14.7.8 Aktiviteter i dagliga livet och atergang i arbete

Vid CNS-tumoér kan patientens aktivitetsniva paverkas av fysiska eller kognitiva
besvir. Patientens roller och vanor kan forindras pa ett negativt sitt. Till
exempel kan miljon som patienten befinner sig i bli ett hinder f6r autonomi och
vardagliga aktiviteter sisom personlig vard, hushallsarbete, fritidsintressen eller
deltagande i samhaillslivet kan begrinsas.

Patienter med godartade eller laggradiga CNS-tumorer har en lingre forvintad
overlevnad och kan ofta vara delaktiga lingre och i hogre grad avseende
aktiviteter 1 dagliga livet och édtergang i arbete dn vid mer maligna tumorer.
Risken for paverkad delaktighet 6kar nér det samtidigt finns kognitiva besvir,
depression och/eller dngest, samtida sjukdom eller epilepsi [379].

Savil kognitiva som fysiska funktionsnedsattningar kan medfora risksituationer i
bade hemmet och narmiljon. Det dr viktigt att uppmiarksamma att variationen ar
stor mellan olika patienter vad giller ”time of life” och ”time of disease” [380].

Data fran Sverige visar att dryg en tredjedel av patienterna med laggradiga gliom
var i behov av arbetsrelaterade anpassningar redan ett ar fére tumérdiagnos
[381], vilket talar for att tidiga, diskreta, men for patienten betydande symtom
férekommer hos en hel del tidigt i férloppet. I en svensk registerstudie sags att
52 % av patienterna hade atergatt i arbete i nagon grad efter ett ar (28 % heltid)
ett ar efter operation. Efter tva ar var andelen som atergatt 63 % och 45 %
arbetade heltid [19]. Sjukfranvaro innan diagnos (oberoende av orsak for
franvaro), har visat sig vara en stark negativ prediktor for atergang i arbete efter
hjirntumér. Aldre patienter och de med ligre funktionsniva visade sig i samma
studie ocksa vara mindre benigna att dterga. Aven de patienter som erhallit
cytostatikabehandling och/eller strilbehandling dtergick i ldgre grad under det
forsta aret efter operation. Adjuvant onkologisk behandling ges ofta under f6rsta
aret. Denna behandling dr bade tidskridvande 1 form av manga besck samt
paverkar ork och méende negativt vilket sannolikt f6rdrGjer - men inte
forhindrar - arbetsitergang. Studien visar ocksa att kvinnor i ligre grad 4n man
atergar efter bade ett ar, men ocksa — och dnnu mer tydligt — tva ar, efter
operation [19]. Hos patienter med glioblastom har andelen som atergar i arbete
visat sig vara visentligen ldgre. I en studie [382] sags att andelen som atergatt i
arbete efter ett ar var 14 %, dir 6 % arbetade heltid. For patienter med
meningeom har motsvarande studie gjorts for atergang vid ett respektive tva ar.
Denna visade att 65 % av patienterna atergatt 1 arbete efter ett ar (48 % arbetade
heltid). Efter tva ar hade 72 % atergatt (57 % 1 heltidsarbete) [383].
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14.7.8.1 Atgird omvardnad

Om patienten behéver stéttning i ADL, kan kontaktsjukskoterskan sammankalla
till SIP-mote (samordnad individuell plan) f6r att tydliggdra ansvarsfordelningen
mellan kommun, primirvard och region nir en patient behéver insatser fran

flera vardgivare.

Kontakt med rehabkoordinator eller kurator kan tas om patienten behéver
stodjande insatser vid atergang till arbete eller studier.

14.7.8.2 Atgird rehabilitering

Patientens aktivitet utifran funktionsniva kan bedémas genom att observera
personlig vard eller komplexa vardagliga aktiviteter i aktuell milj6. Vid
bedémningen undersoks orsaker till aktivitets- eller delaktighetsinskrinkningen,
till exempel graden av insikt, initiativf6rmaga, balans, formaga att hantera eller
transportera féremal, uthéllighet, formaga att organisera i milj6 och aktivitet
samt om det finns hinder i miljén. Bedomningarna ar en viktig grund for att
kunna individanpassa interventionerna samt hjilpa patienten och narstiende att
forsta patientens svarigheter och resurser. Vid exempelvis ansékan om
kommunala hjilpinsatser eller personlig assistans kan beddmningarna anvindas
som underlag for att komma fram till patientens assistansbehov.
Boendebedomning, utprovning av hjidlpmedel och bostadsanpassning bor

6vervigas och vid behov genomféras.

Arbetsterapi 6kar férmagan att utfora dagliga aktiviteter 1 och utanfér hemmet
samt leder till 6kat deltagande i sociala sammanhang [378]. Behandlingen kan
bestd av uppgiftsspecifik trining i aktiviteter som ar meningsfulla f6r patienten,
allt fran trining i att kld pa sig till att handla, hantera mobilen eller sk6ta
arbetsrelaterade uppgifter.

Bed6émning av arbetsférmaga och arbetsférberedande rehabilitering ar viktigt for
att underldtta atergang i arbete eller studier. Neuropsykologisk bedémning och
multidisciplinar eller intradisciplindr rehabilitering ar viktiga atgirder i denna
process och bor ske 1 nira samarbete med Forsikringskassan, arbetsformedling,

foretagshilsovard och arbetsgivare.

For att atergang 1 arbete ska bli framgangsrik kan anpassning av arbetsuppgifter,
arbetsforhallanden (sdsom arbetsplats och arbetstid) behéva goras.
Anpassningarna kan goras direkt med patienten eller 1 gemensam dialog med
arbetsgivaren. Att aterga i arbete dr f6r manga betydelsefullt f6r normalitet och
livskvalitet och kan vara ett mal i rehabiliteringen.

208



REGIONALA CANCERCENTRUM

14.7.9 Trotthet och somn

Somnstérningar ar vanligt férekommande hos patienter med hjarntumér och
paverkar ofta dagliga aktiviteter och livskvalitet negativt [384] och b6ér bedémas
rutinmassigt.

Sémnstorningar kan uppsta vid kortisonbehandling, oro och angest. Det ér
ocksa vanligt férekommande med trétthet som biverkan av onkologisk
behandling, och stralbehandling dr den vanligaste orsaken till somnstorningar
hos patienter med hjarntumor [358].

Patienten kan ha insomningssvarigheter, frekventa uppvaknanden,
omsomningssvarigheter, vakna onormalt tidigt eller ha svart att komma upp pa
morgonen. Patienter kan ocksa uppleva en mer eller mindre konstant kénsla av
utmattning och trétthet och kan ha svart att halla sig vakna dagtid [384].

14.7.9.1 Atgird omvardnad

Patienten och nirstaende bor informeras om att rapportera problem kring
somnen till ansvarig likare eller sjukskoterska sa att adekvata atgarder kan
vidtas.

Om patienten har sémnbesvir och samtidigt star pa kortisonbehandling ér det
bra att om moijligt tidigareldgea kvillsdosen fOr att minska risken for fortsatta

somnbesvir, se avsnitt 12.1.5.1 S6mnstorningar.

Vid 6kad trétthet dagtid pa grund av stord nattsémn kan patienten tipsas om
foljande:

e Forsok att planera aktiviteter till den tid pa dagen da du har som mest energi.
e Prioritera att gora det som kinns meningsfullt och lustfyllt.

e Var fysiskt aktiv.

e Vid behov av vila pa dagen rekommenderas flera korta vilopauser i stillet f6r

en ling.

Prata med patientansvarig likare f6r bedémning av behov av somnférbittrande

medicinering.

14.7.9.2 Atgird rehabilitering

Beprévad erfarenhet har visat att positionering och vilostallningar kan hjilpa
patienten att slappna av och avlasta utsatta kroppsdelar. Positioneringskudde
anvinds for patienter som inte kan vinda sig sjilva 1 singen. Syftet med
vilostillningar 4r bland annat att stimulera sensorik, normalisera tonus och 6ka
uppmirksamhet samt forebygga smairta, stelhet och svullnad.
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Att vara fysisk aktiv under dagen férbittrar somnen (FYSS) [345]. Patienten kan
ocksa erbjudas sa kallad sémnskola eller kognitiv beteendeterapi for att forbittra

somnen.

14.7.10 Hjarntrotthet

Hjirntrotthet dr mycket vanligt férekommande hos patienter med primira
hjarntumorer [385, 386], oavsett tumortyp och malignitetsgrad, och upplevs ofta
som mycket hiammande f6r valbefinnandet. Lis giarna mer pa Regionala
cancercentrums sida fér Kvalitetsrapporter fér hidgrntumorer.

Hjarntrotthet kallas ibland ocksa mental fatigue. For cancerrelaterad trotthet, 1as

vardprogrammet f6r cancerrehabilitering.

Till skillnad fran andra typer av trotthet innebér hjirntrétthet att patienten blir
uttrottad efter mental anstringning, och behover ofta lang aterhamtning.
Energin och orken avtar ocksd mycket snabbare dn normalt och det blir svarare
att behalla uppmirksamhet och koncentration en lingre tid. Vid hjirntrétthet
kan vardagsaktiviteter, sisom att delta i samtal, handla och ldsa tidningen, bli
overmaktiga [387].

Vanligt vid hjarntrotthet dr ocksa 6kad stresskanslighet, kinslighet f6r stimulirika
miljoer, 6kad irritabilitet och en kénsla av att det gar trogt att tinka.
Hjarntrotthet férekommer inte sillan thop med annan trétthet och
depressionssymtom [388, 389]. Lag funktionsstatus verkar vara den frimsta
riskfaktorn f6r hjarntrétthet [292]. Férekomst ihop med symtom sasom smarta,
angest, somnsviarigheter och svaghet riskerar 6ka symtomens svarighetsgrad
[390].

Symtomen kan uppsta nirsombhelst i sjukdomsférloppet, och méanga upplever
symtom redan fore behandlingsstart [391]. Symtom som uppkommer eller
forvirras i samband med behandling ér oftare 6vergiende, men kan vara

bestaende. Det dr vanligt att symtomen varierar i grad over tid.

Vid hjarntrotthet dr det ofta aktuellt med en anpassning av arbetstid och/eller
arbetsuppgifter. Detta kan da ge en indirekt paverkan pa ekonomin. Symtomen
kan ocksa innebira begrinsningar i privatlivet och riskerar sammantaget att bidra
till forsimrad livskvalitet.

Mekanismerna bakom hjarntrétthet ar komplexa och inte fullt kartlagda. For den
enskilde patienten kan psykoterapi, inkluderande psykoeduktiva atgirder till
exempel kognitiv beteendeterapi vara anvindbart, dd patienten kan ges mojlighet
till att battre hantera sina symtom. Underlaget f6r studier rérande
patientgruppen ar dock bristfallig [293].
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Tabell 23. Sammanfattning hjarntrétthet [387].

Lang aterhamtning efter
uttréttning

Samre
koncentrationsférmaga
Hjarntréttheten tilltar under
dagen

Minnesproblem

Svart med initiering
Irritabilitet
Soémnproblematik

Ljud- och ljuskanslighet
Stresskanslighet
Huvudvark

manniskor, ju fler
desto jobbigare
Of6rutsedda
handelser
Situationer med
mycket intryck,
rériga och bullriga
miljoer,
folksamlingar,
kdpcentra,
kollektivtrafik med
mera.

Typiska symtom Situationer dar Vad kan patienten
hjarntrotthet kan gora?
uppsta
e Snabb forlust av mental |¢  L&sning Ta regelbundna
energi e Samtal med pauser

Forebyggande vila,
innan patienten blir
allt for trott

Valja miljder med
mdjlighet till
avskarmning
Prioritera och arbeta
med en sak i taget
Anvanda almanacka
eller dagbok for att
planera
dagen/veckan

14.7.10.1 Atgiard omvardnad

Stotta patienten i att prata med och férklara f6r nirstaende om sina besviar med

hjarntrétthet som inte syns utat men som ofta upplevs som vildigt begrinsande i

vardagen, for att fa 6kad forstielse och stod och hjilp fran sina nirstaende.

Hur hjirntrottheten kommer till uttryck ar olika for olika patienter. Hjilp

patienten att forsta och hitta vad som foérvirrar hjarntréttheten for just hen, och

hitta sétt att fa en bra balans mellan aktivitet och vila. For att orka ar det viktigt

for patienten att planera in extra tid for vila, i vissa fall dven infor en

energikrivande aktivitet och undvika att planera in f6r manga aktiviteter efter

varandra. Genom att hitta strategier fOr att hantera hjarntréttheten i olika

situationer kan patienten lara sig att hushélla med den energin som finns. Lis

mer om strategier vid hjirntrétthet 1 broschyren “Vad hinder hjirnan inte

orkar?”. Kontaktsjukskoterskan initierar vid behov kontakt med andra

professioner vid uttalade besvar med hjirntrétthet. Det skiljer sig mellan olika

regioner i landet men kan till exempel vara arbetsterapeut eller neuropsykolog.

14.7.10.2 Atgird rehabilitering

Hjirntrotthet riskerar att forsimra patientens livskvalitet och behéver darfér

foljas upp kontinuerligt [292]. For en patient med hjarntrotthet finns behov av

att anpassa aktivitetsnivan. Patienten kan behova hjilp med strategier for att

skapa en god balans mellan vila och aktivitet i vardagen. Rehabilitering av

hjarntrétthet ar en viktig del av varden av patienter med hjirntumor.

Hjarntrotthet kan vara bestdende och atgarderna syftar till att hushalla med

energin samt att patienten sjilv ska kunna forstd och hantera symtomen. Ofta
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finns ett behov av anpassning av aktivitetsnivan bade pa arbetet och i hemmet
vilket kan innebara att prioritera mellan aktiviteter samt att lagea till vila.
Energibesparande anpassningar i personlig vard, hemlivs- och fritidsaktiviteter
kan innebiral6.7.10.14ndrade aktivitetsutféranden, hjalpmedel och nyttjande av
ergonomiska tekniker. Att till exempel planera och prioritera dagens aktiviteter
kan ge en 6verblick 6ver vad energin ska ricka till samt for att hitta en balans
mellan vila, produktiva och lustfyllda aktiviteter [392].

Anpassning av arbetsuppgifter kan till exempel innebira méjlighet till arbete 1
avskilt rum, uppgifter som kriver stiller ligre krav pa uppritthallande av
koncentration eller tidspress, eller mojligheter till pauser eller vila [387]. Ofta
behover ocksd patienten ga ner i arbetstid och/eller fordndra arbetstiderna och

kan behova prova sig fram till vad som ar en lagom niva.

Kontakt med arbetsterapeut eller neuropsykolog kan initieras for att kartligga
och Oka patientens forstielse for de begrinsningar och svarigheter som
hjarntrétthet innebdr och vad som ér limpliga anpassningar for patienten. Men
ocksa for att fa 6kad kunskap om vad som kan vara uttréttande, vad som kan
hjilpa aterhimtningsférmagan samt strategier eller hjalpmedel for att anpassa
utférandet av aktiviteter for att orka vara delaktig. Sjilvskattningsskalan Mental
Fatigue Scale (MFS) kan vara ett bra arbetsinstrument fOr att mita patientens
subjektiva upplevelse av hjirntrétthet [387].

Det finns tydlig evidens for att fysisk aktivitet minskar hjarntrétthet hos
patienter med hjarntumér [292]. Det pagar omfattande forskning for att klargora
vad som har bist effekt men detta dr dnnu inte klarlagt. Utifran de studier som
publicerats verkar dock fysisk aktivitet 6ver lag fungera bra, oavsett typ av
aktivitet och omfattning.

14.7.11 Hud och vavnad

Under stralbehandling kan huden bli r6d och 6m (som vid solbrinna), och det ir
viktigt att inte irritera den ytterligare. P4 vissa stallen pa kroppen ar huden
tunnare och 6mtaligare 4n andra stillen, och den tar dérfor lattare skada vid
bestralning.

Slemhinnor kan bli skéra och torra som biverkan av cytostatikabehandling.
Hiravfall forekommer i det bestrdlade omradet och kan dven delvis férekomma
vid cytostatikabehandling vid hjarntumér. Las mer om biverkningar av
onkologisk behandling 1 avsnitt 10.3.

Det ar inte ovanligt att patienter med CNS-tumor har nedsatt rorlighet och en
paverkan pa kinseln, vilket utgdr en 6kad risk for trycksar.
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Vid behandling med Tumour Treating Fields (T'TFields) dr dermatit i olika grad
det vanligaste hudproblemet och kan stoppa kontinuitetet i anvindandet.
Patienterna ska uppmanas att komma till virdbesoken utan sina arrayer for att
huden ska kunna inspekteras.

Det finns inga begrinsningar i belastning vid fysisk aktivitet i samband med
behandling med TTFields. Patienten kan trina efter egen ork och formaga. Det
moter inga hinder i att vistas pa gym och det blir inga tekniska storningar om
patienten anvander till exempel triningsmaskiner. Patienter far inte bada med
TTFields da utrustningen inte far komma i kontakt med vatten. Om patienten
vill simma eller duscha med arrayerna pa kan de samlas ihop under en badmossa
som erhalls av féretaget. Om arrayerna kommer i kontakt med vatten maste de
bytas innan behandlingen startas upp igen.

Det ar viktigt att arrayerna har ordentlig kontakt med huden. Om en patient
svettas mycket kan arrayerna beh6vas byta oftare pa grund av att de férlorar
kontakt med huden. Patienten b6or undvika syntetiska material i huvudbonader
och singkliader pa grund av att det blir varmare dn till exempel bomull.

En del patienter vill dolja sin behandling och det gar da bra att anvinda
huvudbonad si som keps, sjal eller peruk.

14.7.11.1 Atgiard omvardnad

Innan stralbehandlingen bérjar bor patienten fa rad om hur hen ska skydda
huden i stralfiltet. Patienten informeras om att tvitta stralfaltet forsiktigt med
mild tval och klappa huden torr samt att smorja stralfilten efter behandlingen
med mjukgbrande krim for att lindra hudirritation. Huden bor skyddas mot
solen, och detta giller dven operations édrret. Vid 6nskemal kan remiss skrivas for
att utprovning av peruk.

I samband med behandlingsstart av TTFields bor patienter och deras nirstiende
fa noggrann undervisning och information om vad de ska tinka pa for att
undvika hudbiverkningar, bland annat genom att:

e Undvika rakhyvel och i stillet anvinda rakapparat f6r harborttagning

e Halla harbotten fri fran naturligt fett, fukt och svett innan arrayer appliceras

e Undvika att placera arrayerna direkt 6ver arr eller skruvar.

e Byta arrayer 2-4 ganger/vecka och flytta dem cirka 2 cm vid varje byte. Pausa

fyra timmar mellan bytena.

For patienter som inte har nirstiende som kan hjilpa till med egenvard kring
TTFields si ska hemsjukvard, hemtjinst, virdcentral /distriktsjukskoterska
kunna kopplas in. Sjukvarden utfirdar egenvardsintyg (se bilaga 6 ) och vid
behov remiss enligt lokala rutiner och leverantéren av TTFields star vid behov
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tor utbildning av personal. Las mer i avsnitt 15.7 Feenvard vid T'TFields-

behandling (Optune) — en del av egenvird (egenmedicinering/medicinteknisk

produkt).

Vid riskfaktorer for trycksar som till exempel vid pares ir dagliga
hudinspektioner viktiga for att undvika trycksar. Det ar viktigt att agera snabbt
och siitta in atgirder nir en rodnad uppticks. Férindrad forflyttningsteknik och
avlastande hjilpmedel kan beho6vas. Det ér viktigt att se 6ver hur linge patienten
sitter uppe 1 strick och forsoka fa in naturliga avlastningstider. Ibland kan det
ricka att dndra lige regelbundet, for flera sma justeringar ir ofta bittre 4n en stor
[393].

14.7.11.2 Atgird rehabilitering

Vid risk for trycksar kan patienten behova en sittdyna med tryckavlastande
funktion (antidecubitusdyna), som provas ut av arbetsterapeut eller
fysioterapeut. En sittanalys for att se Over positionering kan ocksa utféras av
fysioterapeut. Vidare dr det viktigt att avlasta den tryckskadade huden [345].

Vid trining med TTFields kan apparaten ibland larma. Alarm vid trining beror
manga ganger pa att patienten blir varm och svettas vilket leder till att arrayerna
forlorar direktkontakt med huden. Det kan vara bra att férbereda patienten pa
att detta kan ske och vad det beror pa. For att undvika larm kan patienten byta
arrayer innan triningen, raka harbotten och se till att inte ha f6r varma och
atsittande klader pa under trainingen.

Om utrustningen fortsatter att larma kan den stingas under traningspasset,
ibland kan arrayerna behova bytas efter passet.

14.7.12 Smarta

Det finns koppling mellan fysisk smarta, angest och nedstimdhet. Fysiskt
obehag och psykiskt lidande samt sociala och existentiella faktorer kan férstirka
smirtupplevelsen. For patienter med huvudviarksbesvir kan ibland faktorer
sasom ljud och lukter forstirka smirtans intensitet.

Annan smirta hos patienter med hjarntumor ér diffus led- och muskelvirk som
kan komma efter en lingre tids behandling med kortison eller cytostatika.
Nistan alla patienter med tumor i ryggmairgen upplever ryggvirk. Smartan kan
vara lokal, radikulir eller en kombination av bada. Vid tumértillvaxt, nar
nervrotter komprimeras, blir smirtan radikuldr med utstrilning och/eller en
brinnande kinsla. Smirtan forvirras ofta 1 liggande och kan forbattras 1 uppratt
lige [370].
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14.7.12.1 Huvudvark

For huvudvirk hos patienter med tumorer i hjirnan, se avsnitt 6.1.2 Huvudvirk.

Huvudvirk vid intrakraniell tryckstegring forvirras 1 planldge och oftast upplever
patienter att huvudvirken dr som virst tidig morgon, efter en natts sémn.
Huvudvirk ir en vanlig biverkning av onkologisk behandling. Huvudvirk ihop
med tilltagande neurologiska symtom ir typiska symtom vid 6dem, masseffekt
och tumértillvixt [358].

14.7.12.1.1  Atgérd omvérdnad

Vid huvudvirk ir det viktigt att bedoma huvudvirkens karaktir sa att patienten
kan erbjudas adekvat behandling. Vid f6rhojt intrakraniellt tryck kan singens
huvudinda hojas for att lindra smiértan [394]. Skatta smarta enligt VAS/NRS
samt f6lj upp och utvirdera.

Det ir viktigt att uppmarksamma huvudvirk som kan tyda pa tumorprogress
och omedelbart kontakta ansvarig likare f6r vidare handliggning.

14.7.12.1.2  Atgérd rehabilitering

For information om rehabiliteringsatgarder, se avsnitt 14.7.12.2.1 Atgird
omvardnad.

14.7.12.2Neuropatisk smarta

Neuropatisk smirta kan forekomma och dr vanligast hos individer med tumor i
rygegmargen. Smirtan orsakas av sjukdom eller lesion i det somatosensoriska
systemet. Den neuropatiska smartan ar ofta kronisk och kan upplevas konstant
eller aterkommande. Neuropatisk smarta delas vanligtvis upp i perifer samt
central neuropatisk smarta beroende pa var ursprunget till smértan tros vara
lokaliserad [177].

14.7.12.2.1  Atgérd omvérdnad

Sjukskoterskans fraimsta uppgift ar att uppticka och bedéma smarta hos
patienter samt rapportera vidare och konsultera annan expertis. Skatta smérta
enligt VAS/NRS samt f6lj upp och utvirdera.

14.7.12.2.2  Atgérd rehabilitering

Vid icke-farmakologisk behandling av neuropatisk smarta dr det viktigt med en
delaktig patient for att fa en framgangsrik behandling. Fysioterapeutiska
interventioner har visat sig ha effekt pa neuropatisk smarta [395]. TENS kan
testas dd det antas ha effekt pa savil perifer som central neuropatisk smarta
[396].
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14.7.13 Kanselnedsattning

Till £6]jd av en skada i centrala nervsystemet kan individen uppleva fokala
symtom, se avsnitt 6.1.4 Fokala bortfallssymtom. Det kan férekomma paverkan
pa sensibiliteten hos personer med hjirn- och ryggmirgstumorer baserat pa var
tumoren ar lokaliserad. Cirka 38 % av patienter med hjarntumor har nagon form
av sensorisk paverkan. Viss paverkan pa sensibiliteten kan uppkomma i samband
med operation. Symtomen kan ga i regress eller bli bestiende. Paverkad
sensibilitet kan ge férlorad muskelkraft, balanspaverkan, kianselbortfall,
tonuspaverkan, svarigheter med att skilja mellan varmt och kallt samt smarta.
Detta i sin tur paverkar livskvalitén negativt. Obehandlade sensoriska
nedsittningar kan leda till smirta, kontrakturer och minska sjéilvstindigheten hos
patienten [347].

14.7.13.1 Atgiard omvardnad

Vid behov av rehabiliteringsatgarder, hjilp patienten med remiss eller kontakt
med ritt rehabinstans.
Lis mer om behandlingsrelaterad neuropati 1 Nationellt vardprogram for

cancerrechabilitering.

14.7.13.2 Atgird rehabilitering

Rehabilitering bor utféras av ett multidisciplindrt team fOr att ge patienten
rehabilitering som beaktar hela manniskan. Rehabiliteringen anpassas efter vilken
typ av sensorisk paverkan patienten har. Rehabilitering kan ske med stod av
fysioterapeut dir fokus liggs pa trining, manuell behandling och utbildning av
patienten. Rehabiliteringens syfte ér att forbéttra funktionen hos patienten
genom aterinlirning och trina in strategier for att hantera sin nedsattning 1
relation till patientens sjukdomstillstind, prognos och mal.

Rehabiliteringen kan ldggas upp likt rehabilitering vid stroke eller traumatisk
hjirnskada och kan ha samma goda resultat f6r en person med en hjirntumor
som en person med stroke eller traumatisk hjirnskada, beroende pa vilken
tumortyp och tumorlokalisation. Passiv sensorisk traning har visat sig kunna ge
viss Okad aktivitet hos individer med stroke, dock har metoden inte testats hos
individer med tumor i hjirna eller ryggmarg [397].

14.7.14 Epilepsi

Att leva med epilepsi kan manga ganger medféra en kinsla av maktléshet och
osidkerhet, bade hos patient och nirstiende, med ridsla f6r anfall och oro for att
inte veta nar nasta anfall kommer [43]. Epileptiska anfall kan bidra till 6kad
sjukdomskinsla och minskad livskvalitet hos patienter med hjarntumér, och
psykosociala besvir sisom depression, oro och minskad sjalvstindighet kan
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bidra till detta [398]. Patienter berattar dven att epilepsin kan begriansa vardagen 1
vilka aktiviteter och resor patienten vigar genomféra [399].

Olika typer av anfall ger olika symtom beroende av var i hjarnan tumdren sitter
(och dir anfallet startar), till exempel muskelryckningar eller sinnesférnimmelser.
Generaliserade epilepsianfall (fokalt till bilateralt tonisk-kloniskt anfall, enligt
nuvarande klassifikation) kan ofta upplevas som dramatiska och kan skapa en
kinsla av osikerhet hos bide patienten och de nirstiende som bevittnar anfallet
[400]. Mer information om epileptiska anfall finns 1 avsnitt 6.1.1 Epileptiska

anfall.

Patienter med hjairntumor och epilepsi méste vara anfallsfria i ett ar for att kunna
fa kora bil igen. Att inte fa kora bil paverkar manga patienters sjilvstindighet
negativt och innebir en 6kad pafrestning [358].

14.7.14.1 Atgiard omvardnad

Det ar viktigt att patienten och de nirstaende far information for att kunna
kinna sig trygga med att hantera epilepsin och epileptiska anfall 1 vardagen samt
vet nir och hur anfallskuperande behandling ska anvindas. Aven om anfallen
kan se obehagliga ut och patienten férlorar medvetandet sa dr de allra flesta
anfall ofarliga och gar 6ver av sig sjilva inom nagra minuter, vilket ar viktigt for
patient och nirstidende att veta. Ge information om hur nirstiende pa bista sitt
kan hjilpa patienten vid pagaende anfall och efterat. For ytterligare rad, se sidan
Epilepsi pa 1177.se.

Om anfallen blir fler eller dndrar karaktir kan det vara frigan om tumorprogress.
Fraga patienten om eventuella utlosande faktorer for att i forsta hand utesluta
andra orsaker. Har patienten kommit ihag att ta sina antiepileptika som hen ska?
Eller finns andra riskfaktorer sisom sémnbrtist, alkohol, stress eller
menstruation?

Olika patienter har olika mal med epilepsibehandlingen. En del vill till exempel
undvika att fa storre generaliserade anfall men tycker att mindre fokala anfall inte
ar besvarande medan andra vill bli helt anfallstria f6r att fa kora bil igen.

For att fa en 6verblick 6ver anfallssituationen kan anfallskalender vara ett bra
hjalpmedel, f6r att fa information om anfallsfrekvens och dven hitta eventuella
monster.

14.7.14.2 Atgird rehabilitering

Vid epilepsianfall som innebir skaderisk f6r patienten kan en arbetsterapeut
utféra hembesok for att géra en riskanalys av bostaden. Typen av epilepsianfall,
anfallsfrekvens, tidigare erfarenheter av skador och eventuella skyddsatgiarder
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som patienten redan anvinder gas igenom i riskanalysen [401] Riskanalysen
utférs genom att f6lja ett formuldr som finns att bestilla via Svenska
Epilepsiférbundet. Dar finns dven information om rekommenderade

skyddsatgirder i olika rum i bostaden, olika larm och kostnadsansvaret for
detta.

14.7.15 Psykosocialt stod

Fa andra tumérsjukdomar, om ens nagon, far samma psykosociala konsekvenser
som hjirntumorsjukdomen. Sjukdomen paverkar patientens méjligheter att leva
sitt vardagliga liv men ocksa 1 hogsta grad de narmast nérstiendes vardag [402,
403]. Vid diagnosbesked ir ofta de psykologiska och sociala aspekterna viktiga
for patienten och de nirstiende. Att drabbas av allvarlig sjukdom paverkar det
psykologiska maende och hur vardagen ser ut kan komma att forindras. Det dr
vanligt med f6rh6jd oro/angestniva och 6kad kinslomassighet och
sémnstorningar. Huruvida symtomen dr 6vergaende eller 6vergar till ett
patologiskt tillstaind varierar.

For ett gott psykosocialt omhindertagande krivs att patienten blir sedd 1 sitt
sociala sammanhang. Oftast dr det de nirstaende som utg6r det naturliga stodet
for patienten. Darfor dr det viktigt att vardpersonal kring patienten har ett
familjeorienterat forhallningssitt [404] samt att ett professionellt psykosocialt
omhindertagande innefattar erbjudande om kuratorskontakt for stéd- och
krissamtal f6r bade patient och nirstiende, och vid behov dven
psykologkontakt.

Depression drabbar ungefir var femte hjarntumorpatient och depressiva
symtom dr vanligare hos patienter med tumorer av hogre malignitetsgrad [26)].
Detta ir inte heller ovanligt hos patienter med tumorer av ligre malignitetsgrad.
I en studie visade sig dubbelt sa manga patienter med laggradiga gliom anvinda
antidepressiva (12 %) ett ar efter diagnos jamfort med normalbefolkningen [19].
Hos patienter med glioblastom var denna siffra nagot hogre (16 % 1 Schweiz)
[221]. Diagnostiserade depressions- och angesttillstand férekommer hos bade
min och kvinnor, men ir precis som i befolkningen i stort vanligare
férekommande hos kvinnor.

I en studie frin 2020 studerades férekomst av suicid hos patienter med
hjarntumorer jamfort med normalbefolkningen. For patienter med glioblastom
sags en fyrdubblad risk f6r suicid under forsta aret efter diagnos. For patienter
med Ovriga hjirntumorer sags en ligre, dock dubblerad risk jamfért med
normalbefolkningen under forsta aret. Risken sjonk direfter visentligt 6ver tid
[405].
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Patientféreningar kan fylla en viktig funktion f6r dem som behover stod och
vigledning genom tumorsjukdomen. Exempel pa foreningar:

e Hiarntumorforeningen

e Ung cancer

e Naira cancer

e Neuro

e (Cancerfonden.

14.7.15.1 Atgird omvardnad

Da patienten i ett tidigt forlopp ofta har flera vardbesok lyfts manga fragor och
reaktioner 1 samband med dessa. Att ha manga bokade besék kan 1 borjan ocksa
gora att fokus liggs pa dessa och tar “ett steg i taget”, vilket kan upplevas
tryggande. Det dr bra att tidigt formedla méjlighet till stodkontakt for bade
patient och nirstaende.

Vilken typ av psykosocialt stéd som beh6vs ska virderas och bedémas
individuellt utifran patientens och de nirstiendes behov. Patientens sociala
situation och behov bor kartlaggas vid diagnostillfallet och darefter fortlopande,
se Nationellt vardprogram for cancerrehabilitering (2019). Patientens och de

nirstaendes krisreaktion och process tar sig ofta uttryck pa olika sitt [406]. Det
ar darfor viktigt att vara lyhord f6r vilken information som patient och
nirstaende Onskar fa gillande sjukdom och férlopp [44, 224]. Samt att ge
individuellt anpassad information och att patienten och de nirstaende far kinna

Svara cancersjukdomar far ofta stora sociala konsekvenser, och manga patienter
och nirstiende behover tidigt fa information om sina sambhilleliga rattigheter.
Att till exempel inte fa kora bil pa grund av synfiltsbortfall, epilepst eller
kognitiva symtom ir ofta en stor sorg for patienterna som ocksa blir mer
beroende av andra [409)].

En kurator kan ge praktiskt st6d vid kontakter med myndigheter och
information om patientens och de nirstaendes rittigheter i samhallet, och kan
dven hjilpa till med olika intyg.

14.7.15.2 Atgird rehabilitering

Relationen mellan patient eller nirstaiende och sjukvardspersonal ses sillan som
en intervention 1 sig, men det dr uppenbart att relationen har stor betydelse f6r
de sjukas vilmaende [410]. I utsattheten vid livshotande sjukdom ir sjukvirden
den instans som har kompetens, expertis och resurser att hjilpa, vilket innebir
att en god relation till sjukvarden och vardgivaren ocksa kan ge psykologisk
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trygghet. Fran andra cancersjukdomar har vi lirt oss att patienterna behéver en
“hjilpande plan” [410, 411]. Med detta menas att den som har en svar sjukdom
onskar kinna sig vilkomnad, igenkidnd och upptagen i ett hjidlpande system som
formedlar en vil genomtinkt plan f6r behandling och omhindertagande. Det ér
viktigt att alla personalkategorier, som en grundliggande rehabiliteringsatgard,
stravar efter att mota patienter pa ett sadant sitt att de kinner av idén om den
hjalpande planen.

De omfattande psykosociala konsekvenserna vid CNS-tumér kan gora att
patienten och nirstiende behéver fa tala om och hantera sin livssituation pa ett
strukturerat sitt., Ett professionellt psykosocialt omhidndertagande innefattar
kontakt med kurator vid behov. Kuratorns insatser bor ha ett helhetsperspektiv
av patientens och nirstdendes situation och bor erbjudas under hela
sjukdomsférloppet.

14.7.16 Narstaende och barn som narstaende

14.7.16.1 Narstaende

En nirstaende dr en person som patienten sjilv anser sig ha en nira relation till,
sa det dr viktigt att tidigt kartlagga patientens nitverk. Familj och vinner ar
dessutom ofta direkt delaktiga 1 patientens vard och rehabilitering, och bor redan
fran bérjan involveras dd de manga ganger tar ett stort ansvar under
sjukdomstorloppet. Relationer och roller i familjen dndras ofta [43, 412].
Patienten kan ha bade kognitiva och fysiska funktionsnedsittningar vilket gor att
nirstiende kan beh6éva ta 6ver ansvarsomraden som patienten tidigare har

skott.

Stod till de nérstaende kan vara direkt avgérande f6r hur patienten klarar av sin
sjukdom, behandling och rehabilitering. Det varierar hur relationen mellan
patient och nira nirstiende paverkas, men ofta far de en 6kad nirhet i borjan av
sjukdomstorloppet som i ett senare skede 6vergar till en forindrad 6msesidighet,
och dnnu lingre fram kan ibland ses en forlust av 6msesidighet [40].

Det ar viktigt att beakta att den nirstiende har sin egen krisprocess och att inte
likstilla den med patientens [403]. Nirstiaende till patienter med tumor 1 hjdrnan
upplever simre livskvalitet, mer depressiva besvir och mer angest dn patienterna
sjalva, och det dr dirfor viktigt att dven nirstiende omfattas av teamets
kompetens for att de ska fa stod och hjilp med att ta hand om patienten [406,
413]. De nirstaende far dock inte reduceras till en resurs f6r patienten.

Lis mer om nirstaende i Kapitel 15 Hgenvard och samvard.
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Lis mer om nidrstaende och cancerrehabilitering 1 Nationellt vardprogram for

cancerrehabilitering (2021).

14.7.16.1.1  Atgérd omvérdnad

Stodet till nirstiende behéver anpassas individuellt, beroende pa bland annat
hur sjukdomsférloppet ser ut men ocksé pa vilka resurser familjen har. Savil
psykosocialt stod som information och praktiska rad utgér en viktig del 1 stodet
till narstdende.

Under vardférloppet kommer patienten och de nirstiende flera ganger fa tunga
besked, till exempel vid diagnostillfillet, vid tumorprogress och nar inga fler
aktiva behandlingar mot tumoren finns att erbjuda. Det dr da viktigt att
vardpersonalen ér rak och tydlig men samtidigt lyhérd f6r kinslor och
upplevelser [404]. Nirstaende kan ocksa besviras av olika symtom relaterade till
den sjukes sjukdom och boér erbjudas egen rehabilitering [224, 414].

Nirstaende har ofta andra behov av information dn den som ir sjuk, och ibland
ocksa ett annat och eget behov av psykosocialt stod, vilket ar viktigt att
uppmirksamma. Vid samtal med nirstiende kan det vara bra att stilla fragor om
familjens situation, hemmet och vardagen for att fa en bild av hur de nirstiende
har det. Uppmirksamma nirstiende genom att fraga vad som ér viktigt och
betydelsefullt f6r dem just nu. Det ar viktigt att 1 god tid koppla in palliativt team
som en form av avlastning till nirstaende [415, 416].

14.7.16.1.2  Atgérd rehabilitering

Erbjud kontakt med kurator. Om patienten ger sitt medgivande kan dven
nérstaende bjudas in till rehabiliteringsméten fOr att fa deras perspektiv.

14.7.16.2Barn som nérstaende

En CNS-tumoér innebir bade en neurologisk sjukdom och en tumoérsjukdom.
Barn till dessa patienter, eller minderariga syskon, paverkas i hog grad av
situationen; férutom en eventuell fysisk funktionsnedsattning ger hjirntumoren
ofta ocksa kognitiv paverkan, personlighetstforindring och hjarntrotthet, vilket
paverkar det vardagliga livet 1 stor utstrickning aven for barnen. Det ér olika for
olika barn vilket stéd som behévs och frin vem men de barn som bedéms vara 1

behov av professionellt stod fran varden ska erbjudas det. Det ér viktigt att

vardpersonalen uppmarksammar detta. Se Nationellt vardprogram for
cancerrehabilitering (2021).
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14.7.16.2.1  Atgérd omvérdnad

Det ar viktigt att se och uppmarksamma barn som nirstaende och ge
information som 4r anpassad efter alder och mognad for att dven gora barnen
delaktiga i varden. Barn kan dven erbjudas enskilda samtal med vardpersonal om
torilderns eller syskons situation [416-419].

Hir foljer nagra tips fran broschyren ”Vad siger jag till barnen?” fran

Cancerfonden:

Uppmuntra férildrarna att sjdlva informera barnet om sjukdomen. Foraldrar

kanner sina barn bast.

Ta reda pa vilka andra personer i och utanfér familjen som kan vara ett stod

for barnen.

Nir du talar med barnet om sjukdomen — anpassa informationen efter
barnets dlder. Barn behover tid, ostordhet och fakta, och att fa informationen
upprepad. Svara pa barnets fragor. Kanske har barnet markt férindringar hos

forildern som hen undrar 6ver. Lyft positiva saker.

Gor barnet delaktig 1 omvardnaden, om det gar.

14.7.16.2.2  Atgérd rehabilitering

Ge anpassad information efter dlder. Om patienten 6nskar kan barnen vara med
pa ett triningstillfille nir mojlighet finns.

14.7.17 Existentiellt stod

Att fa en CNS-tumordiagnos kan innebidra en krisreaktion for patienten och da
blir de existentiella frigorna mer framtridande och kan ta sig uttryck bade
kognitivt och kinslomissigt. Det vicker ofta existentiella fragor om manniskans
livsvillkor, sasom déden och meningen med livet. Fraigorna kan ocksa handla om
ensamhet och gemenskap, trygghet och tillit, sorg, skuld, skam, férlatelse och
frigan om varfor just jag. Trygga, invanda rutiner sitts ur spel och tillvaron
kinns da osiker och hotfull. Det sociala nitverket, familj och vinner om det
finns, dr det allra mest visentliga for att bibehalla nagon form av normalitet.
Nirstaende kan ha ett sirskilt behov av existentiellt stod. Existentiella fragor och
osikerhet kring framtiden kan leda till 6kad stress for familjemedlemmar till
patienter med hjarntumér [420]. For patienter med hjarntumér kan otillrdckligt
existentiellt stéd leda till kinslor av fértvivlan, ensamhet och angest, vilket kan
leda till patienten distanserar sig fran sina nirstaende och kan ge avkall pa sina
intressen [420)].
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Inom cancervard och palliativ vard vaxer fokus pa de existentiella tankarna
[421]. En viktig aspekt att ta i beaktande ér skillnader mellan olika kulturer och
aspekter avseende forhallningssatt till existentiella fragor. Vi lever i ett
mangkulturellt samhille med flera olika religionsutévare och livsaskadningar.

Det finns ofta en radsla for dterfall 1 tumorer hos patienter med CNS-tumor och
hos deras nirstiende. Det dr vanligare hos yngre patienter, patienter med
omfattande symtom och biverkningar och de med generellt f6rh6jd angestniva
att uppleva svir ridsla for dterfall i tumorer [422].

For patienter i fertil alder med CNS-tumor faller det sig naturligt att fragor om
fertilitet och barn aktualiseras. Det dr viktigt att vara lyhord for fraigor och tankar
som ror graviditet och det finns ofta ett behov hos patient och nirstiende att fa
samtala om och fa stod 1 de existentiella fraigor som kan uppsta i dessa
situationer.

14.7.17.1 Atgérd omvardad

Det ar viktigt att det finns utrymme att prata om existentiella frigor med béade
patienten och de nirstiende, och att de vid behov erbjuds kontakt med till
exempel kurator, psykolog, sjukhusprist eller -diakon eller annan religics
foretridare, for att fa samtalsstod. Samtal, bade enskilda och i grupp, dr den
insats som ger bist effekt for den existentiella hilsan.

Erbjud samtal med utrymme for fragor och tankar som ror aterfall i tumorer och
familjebildning, i de fall dir det ir aktuellt. Som vardgivare édr det viktigt att ha i
atanke att varje patient har ritt att sjilv besluta om familjebildning utan att ligga
in egna varderingar i de beslut patienten fattar. I de fall dir graviditet kan bli
aktuellt bor samtal kring medicinska risker av och férmaga att fa barn féras med
patientansvarig likare.

14.7.17.2 Atgird rehabilitering

For information om rehabiliteringsatgirder, se 14.7.17.1 Atgird omvardnad.

14.7.18 Sexualitet

Sexualitet dr en del av varje minniskas identitet och hilsa och det dr en del av de
minskliga rittigheterna att ma val 1 sin sexualitet oavsett person och vilka
forutsattningar som finns. Férandrad kroppsligt eller psykiskt maende och
funktion forindrar férutsittningar men inte réttigheten till god sexuell hilsa.
Patienter ska vara vilkomna att lyfta fragor avseende sexuell hilsa inte bara vid
tysiska besvir eller lidande utan for att mojliggora ett subjektivt valbefinnande.

Lank till Folkhilsomyndighetens sida om sexuell och reproduktiv hilsa.
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Patientens sitt att se pa sig sjilv och andra kan paverkas under sjukdom.
Sexualiteten finns i den livsenergi som far oss att s6ka narhet och njutning samt
kinna vilbefinnande. Hos patienter med CNS-tumér kan den sexuella hilsan
komma att bli bade dsidosatt och paverkad under olika delar av
sjukdomstorloppet, bade sexuell funktion och sexuell lust. Ibland som en direkt
f6ljd av skada/sjukdom, ibland pa grund av biverkningar av behandlingar och
manga ganger utifran den belastning och férindring som patienten befinner sig
i

Forindrat beteende som direkt f6ljd av patientens hjarntumoér samt biverkan av
vissa likemedel (till exempel kortison) kan ge paverkan pa sexualdriften. Ibland
kan patienter fi en 6verdriven sexualdrift och himmad impulskontroll vilket kan
bli en stor pafrestning f6r bade patienten, men manga ganger framfor allt for
nérstaende, och ar viktigt att vardpersonalen uppmirksammar.

Tumor 1 ryggmirgen kan leda till forsdmrad eller forlorad kinsel i kénsorgan
samt of6rmaga till erektion eller lubrikation.

14.7.18.1 Atgiard omvardnad

Kontaktsjukskoterskan har en mycket viktig roll i att lyfta frigan med patienten
och de nirstiende. Ge tips och rid om hur de kan prata med varandra. Vid torra
och skoéra slemhinnor, ge information om behandling som kan lindra detta.
Informera om hjilpmedel som finns. Tipsa patienten att ldsa mer pa egen hand

pa om cancer och sexualitet pa 1177.se.

Koppla in lidkare vid behov av medicinsk bedomning och fragor kring om
aktuell behandling kan ge biverkningar som paverkar patientens sexuella hilsa
negativt.

14.7.18.2 Atgird rehabilitering

Vid behov, remittera till sexologiskt utbildad personal till exempel
sexolog/sexualridgivare, for fordjupade bedémningar och stod. Den sexologiskt
utbildade personalen kan bland annat hjilpa patient och/eller nirstiende att
satta ord pa upplevelser som handlar om fragor kring sexlust, svarigheter att

identifiera sin egen sexualitet och problem i1 kommunikationen med sin partner.

Hos patienter med CNS-tumor kan fragor och tankar kring kinsla av férandrad
eller férlorad sexualitet (eller ritt till den) pa grund av sjukdomen, en del
patienter kan utveckla sexuell ohilsa eller lidande pa grund av undvikande, bade
enskilt men ocksé delat undvikande 1 parrelation. En del patienter kan behdva
hjalp med kunskap kring sexualitetens fysiologi och sin nuvarande kropps
férutsittningar for férnimmelser och sexuella upplevelser. Manga ganger kan det

frimsta behovet av stdd fran sexologiskt utbildad personal vara i att "botja gora"
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och aterta en del av sin identitet igen samt paminnelse om att sex dr mer dn

penetrerande eller omslutande sex.

Arbetsterapeut och fysioterapeut kan kopplas in for forskrivning av hjdlpmedel
for att underlitta och mojliggora samlagsstallning.

14.8 Omvardnad efter kirurgi

Rekommendationer

Efter resektion av en tumor 1 hjarnan eller ryggmirgen krivs avancerad och
tit uppfoljning for att snabbt uppticka eventuella postoperativa
komplikationer. Risken for postoperativ blédning dr storst under de forsta

timmarna efter operationen.

14.8.1 Neurologstatus

Neurologiskt status gors fOr att observera forindringar 1 patientens tillstand,
forindringar som patienten inte sjilv kan férmedla. Akuta postoperativa
forindringar ska rapporteras direkt till neurokirurg da det kan vara ett tidigt
tecken pa en intrakraniell tryckstegring.

I den postoperativa omvardnaden ér det viktigt att f6lja patientens neurologiska
status genom att skatta patientens medvetandegrad/vakenhet. Det gérs med
hjalp av olika skattningsskalor; Reaktionsgradskalan RLS-85, Glasgow Coma
Scale GCS, eller Alert Voice Pain Unresponsive — AVPU. Kontrollera
regelbundet pupillreaktion och notera ljusreaktion och storlek. Kontrollera

motoriken och kinseln i extremiteter och ansikte, notera eventuella pareser

[394]. Se dven avsnitt om medvetandegrad i Vardhandboken.

14.8.1.1 Respiration

Patienten beh6ver oftast syrgas direkt postoperativt och alltid om patienten har
varit sovd under en lingre tid. Observera och registrera I6pande

andningsmonster, andningsfrekvens och syresittning genom artiriella blodgas.

Lis mer om att optimera andning for att minska risken f6r lungkomplikationer
pa narkosguiden.se. Har patienten genomgatt en lingre operation bor, sa snart
patienten tillstind tillater och inga kontraindikationer foreligger,
motstindsandning paborjas. Motstind under utandningen syftar till att fa ett
expiratoriskt 6vertryck (PEP) for att bidra till 6kad syresittning och minska risk

for atelektaser och slemstagnation, och genomfors med hjilp av exempelvis
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PEP-set eller PEP-mask. Se avsnitt om andningsbefrimjande tekniker 1
Virdhandboken

14.8.1.2 Cirkulation

Vitala parametrar sisom blodtryck och puls kontrolleras och registreras
regelbundet. Blodtryck 6vervakas kontinuerligt med tita kontroller den f6rsta
tiden postoperativt. Hogt blodtryck kan bero pd smirta, oro eller f6rsaimring och
ett lagt blodtryck kan bero pa vitskebrist, sidoeffekt av likemedel eller sepsis.
Oavsett bor orsaken atgirdas [394].

Efter operation finns en 6kad risk f6r blodpropp, dirfor krivs forebyggande
behandling med blodfértunnande likemedel och stédstrumpor. Var
uppmirksam pa symtom pa DVT och lungemboli. Lds mer om tromboembolisk

sjukdom 1 avsnitt 12.4 Tromboembolisk sjukdom.

Postoperativt illamaende och matleda kan uppkomma till f6ljd av narkos,
smartlindring med opiater och paverkan pa balansnerven. Krikning
postoperativt bor 1 bista mojliga man undvikas eftersom det kan 6ka det
intrakraniella trycket och trigga en blédning. Antiemetika dr i manga fall
nédvandigt.

Patienter som opererats i bakre skallgropen kan ha ett lingre och svarbehandlat
illamaende. Det ar viktigt att f6lja patientens niringsintag, behandla illamdende
och ge vitska intravenoést. Det ar ocksa viktigt att observera nytillkommen

kranialnervspares, till exempel svalgpares [394].

Folj p-glukos regelbundet vid kortisonbehandling och behandla hoga
blodsockervirden enligt lokal rutin. Se mer information

pa Diabeteshandboken.se.Det ar viktigt att vara uppmirksam pa eventuella

sviljsvarigheter och risk for aspiration som ofta sker tyst utan hostning eller

harkling.

14.8.1.3 Elimination

Efter operation av tumor 1 hjdrnan eller ryggmargen ir det inte ovanligt med
storning i vitskebalansen med stora urinmingder. Detta pa grund av att
patienten postoperativt behéver gora sig av med 6verskottsvatska som de fatt
perioperativt och det dr darfor viktigt att folja vitskebalansen och elektrolyter.
Kvarliggande kateter via urinréret (IKAD) bor avligsnas sa snart som mojligt
efter operation for att minska risken fér urinvigsinfektion. Anvind blasskanning

for att identifiera eventuell residualurin.

226


https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/luftvagar/andningsvard/andningsbeframjande-tekniker
https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/luftvagar/andningsvard/andningsbeframjande-tekniker
https://www.diabeteshandboken.se/inneh%C3%A5ll/bilaga-diabetesbehandling-vid-kortisonbehandling-i-h%C3%B6gdos-26381501

REGIONALA CANCERCENTRUM

Behandling med opiater och antiemetika samt inaktivitet ger en 6kad risk for
obstipation. Forebyggande atgirder ér tidig mobilisering, laxantia och

uppfoljning av avforingsmonster.

14.8.1.4 Hud

Forband bor inspekteras regelbundet postoperativt for att uppticka eventuell
blédning eller likvorlickage. Operationssaret ticks med férband som exempelvis
Aquacel och Duoderm samt ett fast huvudférband. Det dr viktigt med tita
kontroller gillande hur hart férbandet sitter for att tidigt uppticka trycksar som
kan uppsta pa 6ron och panna. Nir huvudférbandet avligsnas dr det viktigt att
notera eventuell skvalpighet, inspektera operationsférbandet samt huden runt
om. Vid bullig eller skvalpig lamba ska operator kontaktas f6r bedémning f6r
vidare handlaggning med t ex tryckférband. Vid férekomst av misstinkt
likvorldckage kan det bli aktuellt med infektions- samt Betatraceprover. Det ér
viktigt att f6lja patientens status och vitala parametrar. Operationsférband som
lossnat, inte sitter titt forslutet eller har blott igenom ska bytas. Innan séaret
synligen har slutit sig, eller medan det licker sarvitska, bor det liggas om enligt
steril metod. Direfter kan ren metod anvandas. Lis mer om saromligening med

ren och steril metod 1 Vardhandboken. Patienten och de nirstiende bor fa

muntlig och skriftlig information om egenvard av operationssiret och om hur en
lokal infektion ter sig. Riskbedomning och férebyggande atgarder for trycksar
bor goras pa alla patienter bade pre- och postoperativt.

14.8.1.5 Smarta

God smirtlindring ar viktigt for patientens vilbefinnande och dterhimtning.
Postoperativ smirta kan orsakas av manipulerade hjiarnhinnor, 6kat intrakraniellt
tryck och sarsmirtor. Smirtan kan dven paverkas av andra faktorer sisom stress
och oro. Stigande puls, blodtryck och andningsfrekvens kan indikera smarta hos
en patient som sjalv inte kan kommunicera. Behovet av analgetika ar individuellt
och kinsla av tryck i huvudet kan upplevas dven hos smirtfria patienter.
Patientens smirta kan med foérdel bedémas med hjalp av till exempel. Numerisk
skala, NRS, for att bittre fa en uppfattning om hur ont patienten har och vilka
smartlindrande dtgirder som ska vidtas. Notera att opiater kan ha en sederande

effekt och kamouflera tecken pa intrakraniell blédning eller hjairnédem.

Om patienten har sinkt medvetandegrad, kan grad av oro, muskeltonus,
ansiktsuttryck och om maijligt verbala uttryck vara vigledande i bedémningen av
patientens smarta. Parametrar som puls, blodtryck och andningsfrekvens, om
patienten ér kallsvettig eller har blek hud kan ocksé ge en uppfattning om

patientens behov av smartlindring. Ett exempel pa validerad skala f6r
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intensivvard- och uppvakningsavdelning dr CPOT, Critical-Care Pain
Observation Tool [423].

14.8.1.6 Mobilisering

Vanligtvis ordineras singlige under de fOrsta timmarna efter operation, och
darefter kan patienten mobiliseras fritt. Mobilisering dr avgérande for
vilbefinnandet och aterhimtning fran operationen men aven for att forebygga

singligeskomplikationer, sisom blodpropp och trycksar.

Nedsatt rorlighet pa grund av pareser, nedsatt kinsel, neglekt och kognitiva
svarigheter kan paverka patientens férmaga att sjilv medverka till ligesandringar
och forflyttningar. Profylaktisk behandling med lagmolekylirt heparin bor
overvagas. Anvind limpliga hjilpmedel, till exempel draglakan eller vardarbalte,
for att undvika ledluxation. Har patienten fatt pareser postoperativt ar det viktigt
att paborja rehabilitering sa snart det 4r moijligt att ta hjilp av fysioterapeut och
arbetsterapeut for rad och stod samt utprovning och hantering av adekvata

hjalpmedel.

14.8.1.7 Sinnesintryck

Efter tillférsel av 5-ALA bor patienten inte exponeras for direkt solljus 1 24
timmar. Ogon och hud ska skyddas mot starkt ljus, det vill siga direkt solljus

eller starkt fokuserat inomhusljus. Lds mer pa Fass.se for vardpersonal.

14.8.1.8 Kommunikation

Om operationen paverkat hjarnans sprakomraden kan patienten ha svart att
uttrycka sig, forsta vad som sags, samt att ldsa och skriva. Paverkan kan vara
overgaende eller permanent. SMA-syndrom kan férekomma i samband med
operation nira supplementira motorarean (SMA) med 6vergiende svarigheter

att initiera tal- och motorik, vanligtvis inom tre manader

14.8.1.9 Kunskap och utveckling

Kognitiv paverkan sisom nedsatt nirminne, nedsatt forstaelse och bristande
sjukdomsinsikt dr inte ovanligt hos patienter som genomgitt en
hjairntumérsoperation. Patienten kan verka pigg och ge intryck av att vara
adekvat men dnda ha svirt att ta till sig information. Narstiende bor nérvara vid

alla viktiga informationstillfallen, sdrskilt vid utskrivning.

14.8.1.10Psykosocialt

Patienter och nirstiende i kris kan reagera pa mycket olika sitt. Nedstimdhet,

ridsla och sorg kan till exempel ta sig uttryck som ilska eller 6verdriven
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littsinthet. Hégdos kortisonbehandling kan gbra patienten uppjagad och rastlos.
Det ar viktigt med ett lugnt och metodiskt bemdtande, och att ge patienten och
de nirstaende tillgang till enskilda samtal.

14.8.1.11S6mn

Somnsvarigheter postoperativt ir vanligt eftersom oro, angest och
kortisonbehandling ofta paverkar somnen negativt. Efter den forsta

postoperativa natten kan patienten erbjudas likemedel vid behov [394].
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KAPITEL 15
Egenvard och samvard

Ett vardprogram som detta ska innehalla vetenskaplig evidens och beprovad
erfarenhet fran saval invanare, patienter, narstiende och efterlevande som
formell vard- och omsorgspersonal. Denna del av vardprogrammet ar framtagen
av personer med egenlevd erfarenhet av livet med CNS-tumor eller nirstaende
och efterlevande som lever, eller har levt, 1 narheten av nagon med CNS-tumor.

Stéd fran vardprofessionen och akademiskt skolade forskare har skett.

Den vetenskapliga evidensen for hur man stimulerar egenvard, fraimjar hilsan
och hanterar livet med CNS-tumor dr generellt svag men den beprovade
erfarenheten fran patienter, nirstiende och efterlevande 4r diremot omfattande.
Dagligen skapas ny erfarenhet for de personer som har diagnosen CNS-tumor
och deras nirstiende. Erfarenheterna delas manga ganger genom ideella
organisationer, sociala nitverk och olika forum fér personer berérda av CNS-

tumoOr. Dessa natverk och forum finns bade nationellt och internationellt.

Detta kapitel vinder sig till patienter, narstiende, efterlevande samt vard- och

omsorgspersonal.

15.1 Vad kan patienter och narstaende gora
sjalva redan idag?

Det finns flera saker som patient, med eller utan stéd fran nirstiende, kan gora
som kan bidra till férbittrad 6verlevnad, hogre livskvalitet och minskad
symptomboérda. Nedan foljer en 6versikt Over atgarder som kan vara till hjalp i
vardagen och som kan genomforas av patienten sjilv eller tillsammans med

nirstiende.
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Var vaksam pa Vid kognitiva
ekonomin. Forsék besvar férsék hitta
ta hjalp tidigt om satt att leva med
den sviktar. dem och om det

gar mildra dem

Férsok att varna personliga relationer sésom
familj och vénner. Ta hand om varandra!

Forsok att hantera
N " bade livet hér och
Var vaksam pa din / \ nu men ocksa
mentala halsa och planera och agera
forsoka ageraom pé att livet &r inte
du marker att den - e for alltid

arsdmre Forsok vara fysiskt
; aktiv

Figur 8. Ovan verkar vara de prognostiska paverkbara faktorer som har storst
stod i vetenskaplig litteratur pa basta utfall kring livskvalité och till viss del
overlevnad.

Evidensliget for ovanstiende faktorer varierar; vissa har ett starkare
vetenskapligt stéd dn andra. Hur olika insatser paverkar mojligheten att uppna
dessa effekter dr dock en separat evidensfraga. En genomgang av det aktuella
kunskapsliget presenteras i avsnitten 17.3—-17.7.

Rekommendation till patient och nirstiende:

Oavsett diagnos och prognostiska faktorer sa finns det alltid nagot som en
patient och nirstiende kan gora sjdlv. Manga av de insatser som paverkar
livskvalitén, hantering av livet i nirvaro av sjukdom, symtomkontroll och
6verlevnad ir relaterade till vad man goér sjilv. Det dr centralt att patienten
och nirstiende kontinuerligt far vigledning och stdd som férmedlar att deras

egna insatser dr av stor betydelse.
Rekommendation till vardpersonal:

Patienter och nirstiende bor betraktas som centrala medskapare av
hilsoutfall. Hilso- och sjukvarden samt omsorgen har en viktig stodjande
funktion, men lika avgérande ar ett aktivt och strukturerat samarbete med
patienter och nirstdende i frigor som rér egenvird och samvard. Nir patient,

nirstiende och vard- och omsorgspersonal arbetar tillsammans starks
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férutsittningarna for positiva halsoutfall. Det dr dirfor viktigt att
vardpersonal tydligt kommunicerar att det finns méjliga atgiarder inom ramen

for egenvard och samvard som kan bidra till battre hilsoutfall.

Utover detta sa dr en rad andra faktorer ocksa av prognostiskt virde. Exempel
pa sadana kan vara genetiskt uttryck, kirurgi med flera. Dessa finns att ldsa om
pé andra stillen i vardprogrammet. Se Kapitel 4 Bakgrund och orsaker och

avsnitt 8.4 Klassificering av tumoren.

Observera att prognostiska faktorer i regel bygger pa gruppnivadata. Individuella

variationer kan vara stora och bor darfor inte underskattas eller forbises.
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15.2 Definition pa egenvard, samvard,
omvardnad, rehabilitering, palliativ vard
och dess insatser.

7

T

i av socialtjdnsten under 30 timmar (gul).

i| Eva &gnade 7 651 timmar &t egenvard
(bla) ach under 720 timmar fick hon
hjalp av sin make Wilmar (grén).

Y
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Under Evas
andra ar med hjarntumar
54 behdvde hon hjélp av sin
make Wilmar under 3 750 timmar
(gron) och fick hjalp av socialtjdnsten i
210 timmar (gul). Under hennes sista nio

manader i livet tillbringade hon samman-
lagt 2 880 timmar i varden (rod) .
Eva avled den 25:e maj

Figur 9. Varje prick symboliserar en timme och alla prickar blir da alla timmar
under ett ar. Blaa prickar symboliserar egenvard, grona prickar egenvard med
stod fran narstaende, gula prickar samvard och professionell omsorg fran
kommunen och roda prickar samvard och/eller fran hdlso-och sjukvarden.
Observera att figurerna bygger pa en fallbeskrivning och att varje situation ar
unik; de kan darfor inte generaliseras. Denna bild vill dock belysa i timmar hur
fordelningen mellan egenvard, samvard och professionell omsorg och vard
kan se ut.
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Egenvard och egenvirdsinsatser:

Egenvird definieras 1 detta vardprogram pa tva olika satt:

1. Enligt WHO (Virldshilsoorganisationen) definieras egenvard som individers,
nirstaendes och civilsamhillets f6rméga att frimja och vidmakthalla halsa,
férebygga sjukdom och hantera sjukdom och funktionsnedsittningar med
eller utan stdd av hilso- och sjukvirdspersonal. Denna definition dr baserad
pa WHO:s definition fran 2009 [WHO] [424].

2. Den svenska definitionen av egenvard ar numera inférd 1 hilso- och
sjukvardslagen [425]. och finns dven definierad i Socialstyrelsens féreskrifter
(SOSES 2022:1250). Med egenvard avses 1 denna lag en hilso- och

sjukvardsatgird som behandlande hilso- och sjukvardspersonal har bedomt

att en patient kan utfora sjilv eller med hjilp av nagon annan. Viktigt att
papeka ar att det var forst 2022 som begreppet fordes in i lagstiftningen,
vilket troligen har 6kat intresset for egenvard. Det mojliggor dven enklare

utveckling av begreppet.

En egenvardsinsats dr en insats som utfors av
personen/brukaren/patienten sjilv och/eller tillsammans med

nirstiende/sociala nitverk.

I vissa sammanhang dr egenvardsinstaserna organiserade som en social
intervention anordnad av ett “compassionate community”’. Exempel pa en sidan
egenvardsintervention dr Anonyma Alkolisters 12 steg program [420].

Observera dock att hilso- och sjukvarden samt omsorgen kan medverka i

egenvards-interventioner genom att man rekommenderar dem.

Samvard och samvardsinsatser

Samvard definieras i vardprogrammet som ett samarbete mellan patienter,
nirstiende och vard- och omsorgspersonal, dir samarbetet utgar fran patientens
behov och faststillda mal med syftet att frimja basta méjliga halsa och
vilbefinnande. Denna definition baseras pa forskningsprogrammet Co-
care/Samvird vid Karolinska Institutet. Personcentrerad och integrerad vard ar
nirliggande begrepp som kan betraktas som systerdefinitioner till samvard.
Samvard innebir alltsa en gemensam och aktiv samverkan som stirker
patientens delaktighet och stodjer hilsoutvecklingen i nidra samarbete mellan alla

involverade parter.
Samvardsinsats /samvirdsintervention:

En samvirdsinsats dr en insats som utf6ts av personen/brukaren/patienten

sjilv och/eller tillsammans med nirstaende/sociala nitverk och/eller
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tillsammans med formell omsorg- och/eller hilso- och sjukvardspersonal.
I vissa sammanhang dr egenvardsinsatserna organiserade som personcentrerad,
integrerad samvardsintervention. Centralt i dessa interventioner ér att de bygger
pa delaktighet och samarbete. Nir effekter utvirderas sa utvirderar man alla
parters insatser, inte enbart hilso- och sjukvardens.

Exempel pd en samvardsintervention dr insatser dar hilso- och sjukvarden
bestimmer nivan pa fysisk aktivitet och patienter utfér den och dir effekten av

detta samarbete ar utvirderat [427].

Insatser inom professionell omvardnad, rehabilitering och palliativ vard
En omvardnads- , rehabiliterings- och palliativ vardinsats ar en insats som kan
utforas av personen/brukaren/patienten sjilv och/eller tillsammans med
narstiende/sociala nitverk men det som utvarderas iar det som utférs av

formellt utbildad omsorg och/eller hilso- och sjukvirdspetsonal.

Ett exempel pa en omvirdnadsintervention ar till exempel nar halso- och
sjukvarden lir ut olika sviljtekniker [428].

Det finns flera exempel pa kognitiva rehabiliteringsinterventioner, dér vissa
klassificeras som samvérdsinterventioner medan andra utgér rena

rehabiliteringsinsatser [429] eller palliativa vardinterventioner [430].
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)
’bfé
o@, ‘9\5‘/6
&°¢ ,)‘9/
S, S,
‘e
High risk cases o'/,)f High proportion of
539, personcentred
& ‘9(‘@ integrated co-care
%, o
9 N
“® 06,@

High propotion of

70-80% of people with
selfcare

long term conditions

235




REGIONALA CANCERCENTRUM

Figur 10. Modifiering av en modell for férdelning mellan egenvard (self-care),
samvard (personcentred integrated co-care) och formell omsorg och halso-
och sjukvard (professional care) [431].

Hur férdelningen mellan egenvard, samvard och formellt utférd omsorg och
hilso- och sjukvard 4r unikt for varje individ och sammanhang. Den paverkas
béade av vilka insatser patienten svarar pa och av patientens och nirstaendes
preferenser, férmagor och resurser.

Att egenvarden utgor en stor del betyder inte att vard eller omsorg ar
franvarande. Det handlar i stillet om att arbeta pa ett sitt som ar anpassat efter
individens behov och forutsittningar. Det dr ocksa tydligt beskrivet i
patientlagen att patient och nirstiende skall vara delaktiga till den grad de kan
och vill [432].

Det ar viktigt att podngtera att hilso- och sjukvirden ska prioritera dem med
storst behov [433]. Mot den bakgrunden blir det naturligt att arbeta systematiskt
med att utveckla och utvirdera insatser inom egenvard, samvard och formell
vard. Detta kan bidra till bittre hilsa for fler och skapa en mer rittvis och
darmed jamlik vard [434].

Equality

Figur 11. Skillnaden mellan jamlikt och réttvist angreppsatt [435]

15.3 Utvarderade egenvardsinterventioner

Sammanfattning — egenvardsinterventioner vid hjarntumor

Fi studier har utvirderat egenvirdsinterventioner dir patienter och/eller
nirstiende sjilva genomfor aktiviteter, inklusive program for kognition,
livskvalitet och mindfulness. Flera studier pagar, och omradet vixer, med

initiativ som Edinburghs ramverk fér framtida interventioner.

Rekommendation: Egenvard utférs redan dagligen av patienter och
nirstiende, och fokus bor ligga pa att utveckla, utvirdera och implementera

komplexa interventioner. Det vetenskapliga underlaget dr dnnu otillrickligt f6r
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att rekommendera nagon specifik intervention, men nationell diskussion och

utvecklingsarbete kring egenvard och samvard ér angeliget.

Sammanfattning utviarderade egenvardsinterventioner

I den vetenskapliga litteraturen fanns i en databas 4 artiklar som uppfyllde
inklutionskritetier, det vill siga, ett atbetssitt dir patienter och eller/nirstiende
sjalva genomforde aktiviteter och dar effekten av dessa var utvirderade mot en

kontrollgrupp som inte genomférde aktiviteten.

e En artikel hade fokus pa att utveckla kompetensen hos forildrar till barn?
bara med hjarntumor.

e En artikel rérde ocksa genom sin metodkompetensutveckling men i ena fallet
kopplat dir det ocksa fanns en depressionskomponent inblandad.

e En artikel beskrev och innehdll ett program for familjer dar barn hade
hjarntumor och utfall att f6rsoka tillsammans foérbattra kognition och
livskvalitet hos bade patient och féréldrar.

e En artikel var en systematisk litteraturgenomgang over artiklar inom all
cancer som utvirderat mindfullnessévningar och dess effekt pa stress och

andra symtom.

Virt att notera att s6kningen ocksa hittade 8 publicerade studieprotokoll inom
imnet egenvardsinterventioner och hjirntumoér som ar under arbete. En del av
dessa hanterar kompetens och relationer, nagot fysisk aktivitet och kognitiva

utmaningar.

Det ir ocksa viktigt att notera att antalet publicerade artiklar inom detta omrade
6kar. Det finns ocksa ett ambitiost initiativ frin Edinburgh som systematiskt
arbetar med ett ramverk for framtida utveckling av egenvardsinterventioner

inom diagnosen hjirntumor.
Rekommendation

Det ir allmint kint att patienter och nirstaende dagligen utfér egenvard.
Utmaningen ligger darfor inte 1 att befdsta vikten av egenvird, utan snarare 1 att
utveckla, utvirdera och implementera.

Idag ar det vetenskapliga kunskapsliget ej av den grad att man skulle kunna
rekommendera nagon av interventionerna for implementering i
hjarntumorsammanhang. Dock skulle det vara av godo att 6ka diskussionen
nationellt om betydelsen av att vara med och utveckla, utvirdera och
implementera komplexa interventioner.

Idag sker sadant arbete, 1 Sverige, inom kompetens — sociala relationer, inom
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symtomhantering, inom vald i nira relation och hjirntumor och inom stéd till

nirstaende. Dessa arbeten ror sig i granslandet mellan egenvird och samvard.

Tabell 23 Utvirderade egenvardsinterventioner: Det vill siga interventioner dér

patient och/eller nirstiende sjilva gor nigot i syfte av att uppna positiva

hilsoutfall som dr vetenskaplig effektutvirderad.

Tabell 24. Utvdrderade egenvardsinterventioner

Beskrivning av Aktiva deltagarei | Metod Resultat/Effekt Ref
intervention intervention
Peer-Peer online Narstaende som Frageformular innan | Positiva effekter | [436]
intervention med traffades online i och efter. for pappor att
foraldrar vars barn har supportgrupper. hantera
hjarntumaor utmaningar
(kompetens)
kring att vara
foralder till barn
med tumor.
Peer -Peer. 5 veckor-online Randomiserad Primart utfall 437]
Internetbaserad program prévning med en (huvudmalet): Att
supportgrupp for vantelista for understka om
patienter med gliom kontrollgruppen. depression
samt uppvisade minskade.
depressiva symtom. Resultat: ingen
signifikant effekt.
Sekundart utfall:
Att undersdka om
hjarntrétthet
minskade.
Resultat:
deltagarna i
interventionsgrup
pen upplevde en
signifikant
forbattring
Digitalt 12—-16 veckors Frageformuldr innan, | Preliminara [438]
egenvardstranings- program for att under och efter. resultat; positiva
program foér barn med forbattra kognitiva resultat kring
hjarntumaor och deras formagor. sjalvskattad
foraldrar. kognition,
livskvalitet hos
barn och aven
livskvalitet hos
foraldrar.
Mindfulness évningar for | Diverse Systematisk Mindfulnessbaser | [439]
Overlevare i cancer mindfulness litteraturgenomgang | ade interventioner
(inklusive program och metaanalys av har visat sma
hjarntumaorpatienter) utvarderade i RCTer. minskningar av
randomiserade psykologisk
prévningar. stress hos
Programmen var av cancerdrabbade.
olika karaktar men Mindre
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ofta ledda av en
instruktor (ej halso-
och
sjukvardspersonal).

forbattringar har
ocksa sets for
oro,
nedstamdhet,
radsla for aterfall,
trotthet,
somnproblem och
smarta.
Effekterna var
statistiskt
sakerstalld men
Overlag svaga
och varierade
mellan studie

Europa/Storbritanni
en

livskvalitet och
sjalvtillit i flera
studier.

Publicerade Sju intressanta [440]
studieprotokoll publicerade [441]
studieprotokoll [442]
finns. [443]
[444]
[445]
[446]
Self-efficacy och 158 vuxna patienter | Observationsstudie Lag sjalvtillit 447]
psykosociala faktorer med CNS-tumor (webbaserad natural | associerad med
hos patienter med history-studie, fordrojd tid mellan
sallsynta CNS-tumorer patientrapporterade | symtomdebut och
matt PROMIS forsta kirurgiska
SEMEM & SEMSI) ingrepp, lagre
utbildningsniva,
kon/civilstand.
Paverkan pa
humor, livsgladje
och relationer
beskrevs.
Systematisk 6versikt av | Cancerdverlevare Systematisk 6versikt | Identifierade [448]
self-management generellt av 53 artiklar, 32 nyckelkomponent
interventioner for (bréstcancer, interventioner fran eri
cancerQverlevare prostatacancer, flera lander egenvardsprogra
blandade grupper; m (utbildning,
vissa CNS-- digitalt stod,
tumorer). Studier beteendeférandri
fran flera lander, ng). Visar
framst forbattrad

Artiklar som kom fram 1 s6kningen: 209

Upptyllde inklusionskriterier: 4

Publicerade studieprotokoll av intresse: 8

Fran Edinburgh pagar ett omfattande initiativ om egenvard vid hjarntumorer.
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Detta projekt f6ljs av vardprogramgruppen for eventuella samarbeten framéver
[%3 w]'

15.4 Utvarderade samvardsinsatser

Sammanfattning — samvardsinterventioner

Av de sex utvirderade samvardsinsatserna fokuserade fem pa rehabilitering,
frimst med inriktning pa kognitiva funktioner. Inga studier inom palliativ vard
identifierades i det underlag som granskats. Den samlade evidensen visar att
samvardsinsatser, sarskilt digitala samvardsinsatser, kan ge tydliga och mitbara
forbattringar for patienter nir de genomférs enligt definierade metoder och f6ljs

upp pa ett systematiskt och strukturerat satt.

Rekommendation: En nationell, multidisciplindr grupp bor utveckla och f6lja
upp ett standardiserat program for kognitiv rehabilitering via kvalitetsregister,

dven for patienter med meningeom.

Sammanfattning utvirderade samvardsinterventioner

I den vetenskapliga sammanfattningen inf6r detta vardprogram inkluderades 6
effektutvirderade samvardsinterventioner. En av interventionerna dr en
systematisk genomging av sjukskéterskeledda insatser, dir det dock inte ingick

nagra interventioner for patienter med hjarntumor.

Fem av de inkluderade samvardsinterventionerna rorde rehabilitering, och det
finns viss vetenskaplig evidens for effekt, framfor allt inom kognitiv
rehabilitering. Ett férvanande fynd var att inga samvardsinterventioner inom

palliativ vard identifierades.

Rekommendation

Vetenskaplig evidens tyder pa att flera rehabiliteringsstudier med samvardande
design kan uppna mitbar effekt. Dessa interventioner dr digitala, vilket bidrar till
mojligheten till jimlik dtkomst. Rekommendationen ér att en nationell,
multidisciplindr arbetsgrupp utser och enas om ett program for kognitiv
rehabilitering, som sedan f6ljs upp och utvirderas via kvalitetsregister.

Programmet bor dven goras tillgiangligt for patienter med meningeom.
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Tabell 24 Utvirderade samvardsinterventioner: Interventioner dir patient

och/eller nirstiende tillsammans med vard- och omsorgspersonal genomfor

insatser med syfte att uppna positiva hilsoutfall, och dir effekten har

vetenskapligt utvirderats.

Tabell 25. Utvarderade samvardsinterventioner

tervention riktad
mot att starka
exekutiva
funktioner och
forbattra
vardagshanterin
g hos
hjarntumaorpatie
nter i tidigt
postoperativ fas.

patienter, varav
58 patienter fick
rehabilitering.
Patienterna hade
primara
hjarntumaorer
(gliom eller
meningeom) med
jdmn férdelning
mellan grupperna.
Alla patienter
hade paborjat
rehabilitering

traningsprogra
m med
kognitiva
dvningar for
uppmarksamh
et, minne,
sprak,
problemlésnin
g och
exekutiva
funktioner.
Genomférde
under 16

signifikant kognitiv forbattring
jamfort med kontrollgruppen.
Studien visade att tidig kognitiv
rehabilitering kan ge positiva
effekter och kan ge grund for
att infor rehabilitering tidigt i
vardforloppet. Dock behdvs
storre studier for att identifiera
patientegenskaper som
forutsager forbattring, klargoéra
interventionens mest
verkningsfulla delar samt

Beskrivning av | Aktiva deltagare | Metod Resultat/Effekt Ref

intervention i intervention

En systematisk | 131 av 214 Systematisk Inga interventioner [450]

litteraturgenomg | studierna var litteratur- identifierades for patienter

ang av interventioner genomgang med hjarntumor.

sjukskoterskeled | med komponenter Samvardsinterventioner var

da av undervisning, inte ett definierat

interventioner vagledning eller inklusionskriterium. Visar att

under hela radgivning som sjukskoterskeledda

cancerforloppet. | stod till patienter interventioner ar vanliga och

och i vissa fall brett studerade inom
aven narstaende. canceromradet, med fokus pa

symptomlindring och stdd till
patienter och narstaende. Det
saknas dock evidens specifikt
for hjarntumarpatienter.

Rehabiliteringsin | 25 Randomiserad | De hjarntumérpatienter som [451]

tervention med hjarntumorpatient | pilotstudie dar | fick interventionen forbattrade

fokus pa er deltog i interventionsgr | exekutiva férmagor och

mindfulnessbas | interventionsgrup | uppen vardagshantering med

erad kognitiv pen. De fick stdd (mindfulness kvarstaende effekt efter 4

strategitraning genom och manader, vid uppféljande

for exekutiva mindfulnessdvnin | strategitréning) | matning. Som pilotstudie visar

funktioner. gar och jdmférde med | resultaten lovande méjligheter

Utformad for att | strategitréning for | en for att kognitiv rehabilitering

starka att starka exekutiv | kontrollgrupp kan starka kognitiv formaga

vardagshanterin | férmaga och som inte fick och livskvalitet, storre studier

g dar vardagshantering | insatsen for att | behovs for att bekrafta och

interventionen med sessioner bedéma generalisera resultaten.

genomfoérdes i kompletterade av | skillnader i

sessioner med hemlaxor effekt

hemlaxor mellan

traffarna

Rehabiliteringsin | Omfattade 109 Datorbaserat Rehabiliteringsgruppen visade | [452]
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inom tva veckor tillfallen & en undersoka langtidseffekter och
efter operation. timme under 4 | skillnader mellan tumortyper
Ingen stralning veckor, med
eller cellgifter fére | bade
eller under terapiledd
rehabiliteringspro | coaching och
grammet. praktiska
ovningar
Digitalt par Terapilett program | 35 par i Forbattrad kognition, 453
baserat for par (patient experimentarm | symtomkontroll samt
meditationsprog | och narstaende) enien relations-
ram for att minska randomiserad | valbefinnande hos
symtom och Okat | prévning patienten. Ingen signifikant
valbefinnande. 4 effekt hos narstaende.
tillfallen under en
manad.
Digitalt samvard | Digitala samvard Sjalvskattade Indikationer pa att programmet | [438]
problemlésning | moduler med frageformular. | hade viss effekt.
hanterings olika dagliga
program dvningar
mTelefonkonferen
s med terapeut.
12-16 veckor
program.
Rehabiliterings Patienter och 140 deltagare | Interventioner hade en
intervention med | neuropsykolog. pa 11 stalleni | gynnsam effekt pa kortvariga
ovningar for Holland, kognitiva klagomal samt pa
patient kring randomiserade | langsiktig kognitiv prestation
olika domaner. i tva grupper. och mental trotthet.
Publicerade [454]
studieprotokoll [442]
[455]
[456]
[457]
[458]
[451]
[459]
[457]
[456]
[444]

Artiklar som identifierades 1 s6kningen: 673

Upptyllde inklusionskriterier: 6

Publicerade studieprotokoll av intresse: 11
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15.5 Utvarderade omvardnadsinsatser,
rehabiliteringsinsatser samt palliativa
insatser.

Denna del av vardprogrammet finns att lisa om i Kapitel 14 Omvardnad och

rehabilitering.

15.6 Komplementar och alternativ medicin
(KAM) och behandling

Rekommendation till vardpersonal:

Patienter bor tillfragas om de anvinder sig av KAM, da det ir vanligt och
patienter vanligen undviker att berdtta om det for vardpersonal [460].
Diskutera KAM med ett 6ppet och nyanserat forhallningssitt.
Virdpersonalen bor vara observant pa mojliga kontraindikationer och
likemedels-/behandlingsinteraktioner for de specifika KAM-metoder

patienten anvander.
Rekommendation till patient och nirstaende:

Du bor beritta for din lidkare eller ditt vardteam vilka komplementira eller
alternativa metoder du eller din nirstiende anvander, eftersom vissa KAM-

metoder kan paverka effekten av andra behandlingar.

15.6.1 Definition

Metoder som anvands utanfor hilso- och sjukvarden med syfte att lindra eller
bota sjukdom bendmns ofta som komplementir och alternativ medicin (KAM).
Metoder som anvands delas in i naturpreparat som kosttillskott eller vitaminer,
naturlikemedel, homeopati och kropp-sjil-metoder som akupunktur, meditation

eller mindfulness samt yoga.

15.6.2 Regelverk

Komplementir och alternativ medicin regleras inte lika strikt som likemedel
som har godkints av Likemedelsverket. Preparat som anvinds som KAM kan
grovt delas upp i tva grupper: kosttillskott och vixtbaserade likemedel eller
naturlikemedel. For de vixtbaserade likemedel och naturlikemedel som ir
godkinda av Likemedelsverket finns dokumenterad kvalitet, sikerhet och effekt
av produkten. Observera att samma krav inte giller for kosttillskott som finns

tillgdngliga i exempelvis hilsokostbutiker och via internet.
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Man skiljer mellan vixtbaserade likemedel och naturlikemedel som kan vara

receptbelagda eller receptfria.

15.6.3 Utbredning/prevalens/anvandning

Komplementir och alternativ medicin anvinds i dag av ungefir var fjarde
cancerpatient i Sverige [461], trots att omradet ofta saknar vetenskaplig evidens
och reglering. Det rader brist pa svenska studier om CNS-tumorpatienters
anvindning av komplementir- och alternativmedicin. Studier fran linder som
Tyskland [462],, Frankrike [463] och USA [464] visar pd en anvindning av KAM
bland hjairntumorpatienter pa mellan 40—-80 %o.

Trots utbredd anvindning berittar manga patienter inte for sin likare vilka
KAM metoder hen anvinder. Den vanligaste orsaken ar att informationen inte
efterfragas av sjukvardspersonal, att patienten utgar ifrin att ldkaren skulle ogilla
anvindandet eller att likaren visar ointresse eller skepticism. Detta ar
bekymmersamt da vissa preparat kan ge oonskade biverkningar, interagera med
likemedel och/eller paverka effekten av strilbehandlingen. Forbattrad
kommunikation mellan likare och patient kan leda till f6rbittrad relation och
hégre patienttillfredsstillelse [460].

Ytterligare forskning som inkluderar patienter med CNS-tumorer behovs for att
kunna ge st6d och rad. Eftersom anvindning ar utbredd listas nedan ndgra

metoder och preparat som patienter och nirstaiende vanligen nimner.

15.6.4 Antioxidanter

Effekten av antioxidanter vid tumérer 1 centrala nervsystemet dr osidker och kan
skilja sig mellan behandling och aterhimtning. Under behandling finns studier
som visar att antioxidanter i héga doser kan skydda normal hjirnvavnad fran
oxidativ stress, men det finns ocksa resultat som tyder pa att de samtidigt kan
skydda tumorceller och dirmed minska effekten av stralbehandling och
cytostatika. Viss laboratorieforskning har visat att antioxidanter kan stimulera
tumortillvixt och angiogenes, bland annat via aktivering av proteiner som

BACHI1, men den kliniska betydelsen av dessa mekanismer ar dnnu oklar.

Efter avslutad behandling kan antioxidanter teoretiskt bidra till aterhimtning
genom att minska oxidativ stress och stodja cellreparation. Samtidigt dr det
oklart om de kan gynna kvarvarande tumorceller eller paverka risken for
spridning. Det vetenskapliga underlaget dr begransat och visar motstridiga

resultat, vilket gor att nyttan och riskerna efter behandling inte kan faststillas.
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Det ir kint att patienter med CNS-tumor som roker och far stralbehandling bor
undvika héga doser antioxidanter, eftersom detta kan férsaimra
behandlingseffekten. For andra patienter med CNS-tumor saknas tydliga evidens
tor bade nytta och potentiell skada. Det beh6vs mer forskning for att bedéma
hur antioxidanter paverkar behandlingsresultat och aterhimtning 1 praktiken. Pa
grund av osikerheten kring bade effekter och risker bor anvindningen av
antioxidanter alltid diskuteras med behandlande likare f6r individuell

bedémning.

15.6.5 Ketogen kost

Ketogen kost bestar av en kost med lagt innehall av kolhydrater och hogt
fettinnehall, som avser att skifta kroppens energianvindning fran glukos till
ketoner och siledes begrinsa glykolysen som anses frimja tumortillvaxt. Det
finns preklinisk evidens som stodjer att ketogen kost skulle kunna ha en
tumoérhdmmande verkan men dven preklinisk evidens som visar motsatsen [175].
De flesta kliniska studier som gjorts pa hjirntumorpatienter r sma och/eller av
lag kvalitet. En prospektiv randomiserad studie som publicerades 2020 kunde
inte pavisa nagon skillnad 1 utfall f6r vare sig progressionsfri Overlevnad eller
total 6verlevnad [465]. Sammanfattningsvis finns 1 dagsldget inte tillriacklig
evidens for att siga att ketogen kost har en effekt pa 6verlevnad f6r CNS-
hjarntumorpatienter [4006].

Det finns viss evidens for att ketogen kost kan ha en paverkan pa diabetes typ 2
och epilepsi i andra patientgrupper, men det dr oklart om det galler for patienter
med en CNS-tumoér. Ketogen kost kan ge uttalad viktnedgang med negativ

effekt pa till exempel sarlikning eller biverkningar av onkologisk behandling och

nira dialog med behandlande klinik rekommenderas.

15.6.6 Cannabinoider

Cannabis och beredningar av cannabis dr generellt sett narkotikaklassade.
Cannabis innehaller en mingd olika aktiva dmnen (cannabinoider), varav de tva
framsta ar THC och CBD. Preparat innehallande THC (A9-
tetrahydrocannabinol) har hallucinogena effekter och omfattas av
narkotikalagstiftningen. Saledes ar sidana preparat olagliga att anvinda om de
inte férskrivits av ldkare och hamtats ut pa apotek. CBD (Cannabidiol) saknar
dessa effekter och omfattas av lakemedelslagstiftningen. Fron fran
industrihampa med mycket laga koncentrationer av bade THC och CBD
omfattas av livsmedelslagstiftningen. I dag finns det tva godkanda likemedel
som innehaller cannabinoider, ett med enbart CBD (godkint f6r behandling av
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vissa former av epilepsi) och ett med bade CBD och THC (godkint f6r
behandling av muskelspasmer vid MS). Inget av dessa likemedel ar godkint for
behandling av CNS-tumérer eller annan cancer. Som patient bor man vara
medveten om att det dr olagligt att bruka cannabinoider om de inte f6rskrivits av

likare och himtats ut pa apotek.

Lank till L.akemedelsverket.

Det finns preklinisk evidens som tyder pa en mojlig effekt av cannabinoider mot
CNS-tumoérer, men stark evidens fran kliniska studier saknas [467]. Det finns
stark evidens for att cannabinoider som tilligg till opioder inte har en kliniskt
meningsfull effekt pa cancerrelaterad smarta [281, 468] och mycket svag evidens

for att cannabinoider saknar opioidbesparande effekt.

Vid anvindning av likemedel innehéllande betydande koncentrationer av THC
kan risken for psykiska biverkningar som psykos, paranoia och hallucinationer
[467] vara sarskilt viktig att beakta for CNS-tumorpatienter.

I en studie ifran 2019 visade att av de 73 patienter som valde att svara pa

enkiten sa hade 70 % O6vervagt att inta cannabis [469].

[ank till National Cancer Institute.

15.6.7 Mer information

Memorial Sloan Kettering Cancer Center har en databas med olika orter och

andra sorters kosttillskott. I databasen finns bland annat information om

anvindningsomraden, biverkningar, risker och interaktioner med likemedel. Det
finns bade information som riktar sig till patienter och nirstiende och

information som riktar sig till vardpersonal.

Pa linkarna listade nedan finns faktagranskad information om olika metoder och
preparat, anvindningsomraden, biverkningar, risker och interaktioner med
likemedel. Manga av linkarna innehaller bade information som riktar sig till

patienter och nirstiende och information som riktar sig till vardpersonal.

cam-cancer.org. Klicka pa Evidence-based summaries.
cancer.gov. S6k pa” PDQ Integrative therapies summaries”.

mskcc.org. S6k pa “About herbs” eller “About Mind-Body Therapies”.

246


https://www.lakemedelsverket.se/sv/behandling-och-forskrivning/kopa-anvanda-och-hantera/kopa-medicin/kopa-medicin-pa-natet/cannabidiol-cbd
https://www.cancer.gov/about-cancer/treatment/cam/patient/cannabis-pdq
https://www.mskcc.org/cancer-care/diagnosis-treatment/symptom-management/integrative-medicine/herbs/search
https://www.mskcc.org/cancer-care/diagnosis-treatment/symptom-management/integrative-medicine/herbs/search
https://cam-cancer.org/
https://www.cancer.gov/
https://www.mskcc.org/

REGIONALA CANCERCENTRUM

15.7 Egenvard vid TTFields-behandling (Optune)
— en del av egenvard
(egenmedicinering/medicinteknisk produkt)

Denna del av kapitlet kring egenvard och samvard utgar fran den svenska definitionen av

egenvard.

Rekommendation till vardpersonal:

Bedomning av egenvard ska goras av legitimerad yrkesutévare, dokumenteras

och féljas upp.
Risker, patientens situation och behov av st6d ska beaktas.

Socialtjanst eller annan aktor kan kopplas in vid behov, med samordnad

vardplan.

Medicintekniska produkter ska anvindas enligt rekommendationer.
Rekommendation till patient och nirstaende:

TTFields kraver ofta praktiskt stod. Ansok om hyjilp tidigt.

Folj instruktioner f6r hudvard, plattbyte och siker hantering.

Behandlingen paverkar vardagslivet praktiskt, men inga grundliggande

restriktioner féreligger.

Utbildning och st6d fran vardpersonal och narstiende ar viktigt.

Denna del av kapitlet egenvard och samvard vinder sig primart till personer som

arbetar inom hilso- och sjukvarden samt den kommunala omsorgen.

TTFields-behandlingen kan betraktas som egenvird enligt Socialstyrelsens
definition ifall ordinatéren efter genomgangen riskanalys bedémer att patienten
sjalv eller med assistans kan utfora egenvardsatgarden. Dirfor har det tagits fram

nationella riktlinjer kring egenvardsbedomning f6r TTTields-behandlingen.

15.7.1 Beddmning, beslut och uppfdljning av egenvard
samt ansvar for bedomningen

Det ir den behandlande legitimerade yrkesutovaren, ordinatéren inom hilso-
och sjukvarden, som inom sitt kompetensomrade ska gora bedomningar och
besluta om en hilso- och sjukvardsatgird kan utféras som egenvard. Nar det
giller att utféra TTFields-behandlingen som egenvard rekommenderas att

bedémningen utférs av en specialistlikare inom neuroonkologi. Ordinatéren ska
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dokumentera bedémningen och analysen 1 patientens journal och patienten ska

informeras och fa en kopia pa beslutet.

Den ansvarige ordinatéren ansvarar alltid for att egenvardsatgiarder omprovas
om forutsittningar dndras och for att de f6ljs upp regelbundet. 1
egenvardsbeslutet ska det framga hur och nir egenvarden ska f6ljas upp och
omprovas. Ifall ordinatéren bestimmer att egenvard inte kan utforas av
patienten sjilv eller med assistans fran nirstiende eller annan aktor sa ska

atgiarden utféras av hilso- och sjukvirden.

I vardprogrammet anvinds for enkelhetens skull benimningen ordinatér for alla
legitimerade yrkesut6vare, till exempel likare, sjukskoterska, fysioterapeut och

logoped.

15.7.1.1 Faktorer vid bedémning och beslut om egenvard

Patientsakerheten och patienttryggheten ska vara ordinatérens utgangspunkt vid
bedémningar om egenvard och de ska goras 1 samrad med patienten och med
respekt f6r dennas sjilvbestimmande och integritet. Det gar inte att generellt
ange vilka insatser som ar halso- och sjukvird och vilka som ir egenvard.
Bedomningen paverkas nimligen av omstindigheterna i varje enskilt fall utifran
patientens fysiska och psykiska hilsa samt livssituation. En viktig del i
ordinatérens bedomning ér att

e analysera riskerna

e sc till patientens hela situation

e ta stillning till om patienten behover stod for att utféra egenvard.

15.7.2 Information och kunskap

Om ordinatéren bedomer att egenvard kan utforas av patienten sjilv eller ske
med hjilp av nirstiende sa ska beslut om egenvard fattas 1 samrad med patient
och nirstiende. Ordinatoren ska sikerstilla att den som utfor eller hjélper till

med egenvirden har tillricklig kunskap och kompetens for att kunna gora detta.

Ordinat6ren ska informera om hur egenvarden ska utféras och dven sikerstilla
att patienten och de nirstiende har forstatt detta. Eftersom patienten kan
behéva praktiskt stod for att utfora egenvarden, ska den som gér bedomningen

vid behov samrada med
e nirstiende
e bistinds-/LSS-handliggare inom socialtjinsten

e ansvarig befattningshavare hos annan aktor.
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15.7.3 Dokumentation utifran planering i samrad med
berorda
Bedomning, planering och uppfdljning betraktas som en hilso- och

sjukvardsatgird och ska dokumenteras 1 patientens journal. Beslutet

dokumenteras och féljande information ska framga:

vilken/vilka atgirder som bedémts som egenvird

e vilka risker som bedéms finnas

e om patienten ska utféra egenvarden sjilv eller med hjilp av nigon annan

e hur de som ska utféra egenvirden fir information och instruktioner

e vilka atgarder som ska vidtas och vem som ska kontaktas om patienten i
samband med egenvarden drabbas av skada/sjukdom och behéver hilso- och
sjukvard hos annan vardgivare, som i sin tur behover information om
behandlingen

o vilka atgirder som ska vidtas och vem som ska kontaktas, om patientens
situation forandras

e hur, nir och av vem beslutet om egenvard ska foljas upp

® nir en omprévning av beslutet om egenvarden ska goras.

Intyg eller blankett f6r egenvard enligt lokala rutiner utfirdas av legitimerad
hilso- och sjukvardspersonal. En kopia av beslutet om egenvird limnas till
patienten. Detta beslut kan vanligtvis anvindas av socialtjinsten, som underlag
for beslut om stod. Patienten ansvarar sjilv for att informera socialtjansten om
behov av stéd enligt socialtjanstlagen (2001:453), SoL,, eller lagen om st6d och
service till vissa funktionshindrade (1993:387), LSS.

15.7.4 Bistand enligt lag
Bistand i form av hjalp med egenvard kan ges enligt SoL. och LSS. Vid ansokan

om bistand for hjilp med egenvard, ska patienten limna den skriftliga
dokumentationen av egenvardsatgirden till kommunens bistandshandliggare.
Om kommunen beviljar bistand eller stéd 1 form av hjilp med egenvard ska
hjilpen utféras av kommunens eller nigon annan utférares personal inom vard
och omsorg. Vid insatser fran bade socialtjanst och hilso- och sjukvard,
upprittas en samordnad individuell vardplan (SIP) eftersom man behover

samordna insatserna.
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15.7.5 Medicintekniska produkter

Vid beslut om egenvird dir en medicinteknisk produkt involveras, giller dven
Socialstyrelsens foreskrifter (SOSES 2008:1) om anvindning av medicintekniska
produkter i hilso- och sjukvirden. Av dessa féreskrifter framgar bland annat att

en medicinteknisk produkt som har utlimnats till en patient ska kunna sparas.

15.7.6 Flédesschema for att bedéma och utféra egenvard

Figur 12. Att bedéoma och utféra egenvard.

Ordinator: _
Riskbedémning

—
-

Ingen Egenvard

Patient

Ansdkan om Socialtjénst Néirstiende/
SolL eller LSS Annan aktér Patient

Dokumentation verkstéllt av ordinatéren

Uppféljning

Omviérdering j -
Fortsétta Egenvard? Avsluta fgsrd

15.7.7 Egenvard vid behandling med TTFields
I praktiken dr det svirt att utféra egenvard kopplat till TTField behandlingen

utan hjilp av nirstiende, socialtjinst eller annan aktor da TTTField behandling
bland annat kridver support med rakning och hantering av plattorna. Da
handliggningstiden hos kommuner ir lang bor ansékan om stodinsatser ske

omgiende efter beslut om egenvardsatgird.

Vid behandling med TTFields ar klada, rodnad och utslag pa huden dar

arrayerna suttit vanligt férekommande biverkningar.
For att férebygga hudirritation ar det viktigt att

e vara noggrann med handhygien i samband med byte av arrayerna

e undvika rakhyvel och anvind rakapparat i stillet
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e halla harbotten fri fran naturligt fett, fukt och svett innan arrayerna appliceras
e undvika att placera arrayerna (plattorna) direkt Gver drr eller skruvar
e byta arrayer 2—4 ganger/vecka och flytta dem cirka 2 cm vid varje byte

® pausa fyra timmar mellan bytena av arrayer.

Hudutslag pa skalpen dr behandlingsbart med kortisonkrim och ska goras 1
samrad med/pa ordination av varden. Det dr ocksa vanligt att huvudet och
huden kidnns varm under behandlingen. Huvudvirk, oro, sémnsviarigheter och
forvirring dr ndgra biverkningar som kan férekomma. Harbotten behéver

kontrolleras regelbundet.
Inf6r likarbesok ska arrayerna tas bort sa att huden kan inspekteras av lakare.
Genom beprévad erfarenhet rekommenderas foljande egenvardsrad:

e bambumdssor utanpa plattorna ar att rekommendera
e anvind en kylkeps/mdssa under sommaren

e anvind tva speglar (en fram och en bak som gar att vinkla at olika hall fér att

kunna se hela skalpen) om man applicerar plattorna sjilv.

Se aven avsnitt 14.7.11 Hud och vavnad.

I samband med behandlingsstart av TTFields bor patienten och deras nirstiende
fa noggrann undervisning och information om vad de ska tinka pa for att

undvika hudbiverkningar.

For patienter som inte har nirstiende som kan hjalpa till med egenvard kring
TTFields sa ska hemsjukvard, hemtjinst, vardcentral eller distriktssjukskoterska
kunna kopplas in. Sjukvarden utfirdar egenvardsintyg och vid behov remiss
enligt lokala rutiner, och leverantéren av TTFields stir vid behov for utbildning

av personal.

15.7.8 Paverkan pa vardagsliv

Anviandarens och nirstaendes praktiska vardag kan komma att paverkas, men
behandlingen i sig innebir inga restriktioner for att kunna leva som vanligt.

Samtalsstod kan underlitta for att hantera pafrestningar i vardagen.
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15.8 Egenvard och samvard for narstaende / de
sociala natverken

Nirstaende till patienter med CNS-tumér kan vara i riskzonen for sjukdom, pa
grund av sin roll som nirstaende. Flertalet vetenskapliga artiklar beskriver ocksa
att den hilsorelaterade livskvaliteten hos nérstaende till och med ér ligre 4n hos
den som bir pa sjukdomen [406, 470]. Det dr dirfor viktigt att nirstiende ocksa
har moijlighet till egenvird, och att formell vard och omsorg erbjuder stéd
genom hilsofrimjande rad, férebyggande insatser och, vid behov av mer

omfattande stod, kontakt med halso- och sjukvarden.
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KAPITEL 16
Palliativ vard och insatser

Rekommendationer

Kirnan i palliativ vird 4r symtomlindring, kommunikation/relation med
patienten, multiprofessionellt teamarbete och nirstiendestéd. Allmin palliativ
vard kan ges av all vardpersonal och inkludera allmin hemsjukvard via

primérvarden.

Den specialiserade palliativa varden ir organiserad pa olika sitt 6ver landet
men ges oftast via specialiserade/avancerade hemsjukvardsteam, specialiserad

slutenvird och / eller konsultverksamhet.

Ett palliativ f6rhallningssatt bor integreras tidigt i varden av patienter med

hjirntumorer.
Samtal vid allvarlig sjukdom boér introduceras tidigt i forloppet.

Registrera i palliativ registret ( bra verktyg for att f6lja upp den palliativa

varden i sena skedde).

Det hir kapitlet ber6r framfor allt patienter med hjarntumoér och de
konsekvenser som en progredierande intrakraniell tumorsjukdom kan medféra.
De allminna aspekterna pa palliativ vard kan dven appliceras pa patienter med

spinala tumorer.

For mer detaljerad genomgang av palliativ vard, se nationellt vardprogram for

palliativ vard f6r vuxna, Nationellt vardprogram palliativ vard

Palliativ vard bygger pa ett foérhallningssatt dir helhetssyn betonas liksom
mojligheten att leva med virdighet och stérsta mojliga vilbefinnande till livets
slut. Varden syftar inte till att forlinga eller forkorta livet utan malet ér att
férebygga och lindra symtom genom tidig upptickt, noggrann analys och
bejakande av helheten. Virden bedrivs i multiprofessionella team for att ticka
bredden av behov.

Med multiprofessionella team menas att olika professioner, sisom likare,
sjukskoterska, underskoterska, kurator, fysioterapeut och arbetsterapeut

samarbetar nara med patientens och narstaendes basta i fokus och dar alla bidrar
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med sin specialistkunskap. Ofta samarbetar man dven med kommunens personal

kring omsorgsinsatser 1 patientens hem.

Funktionsstatus dr en viktig parameter att f6lja. Det palliativa vardteamet kan ha
en viktig roll i att underlitta dialogen mellan behandlande onkolog/neurolog och
patienten i dessa fragor, informera 6vrig sjukvard om patientens aktuella
symtombild och funktionsniva och ha en dialog med patienten och de

nirstiende om vardens inriktning och limpliga atgarder.

For patienter som lever med obotlig CNS-tumor och for deras narstaende, ar det
viktigt att det palliativa forhallningssittet introduceras tidigt. Det innebdr att ha
multiprofessionell kompetens kring patienten, uppmirksamma nirstiendes
behov av stéd och ligga ”’steget f6re” vad giller symtom. Med tanke pa att
patienten kan vara kognitivt paverkad redan vid diagnosen ar det viktigt att 1 tid
diskutera med patienter och nirstiende om 6nskemal och prioriteringar. Med
det arbetssittet 6kar mojligheten for patienten att fa en god vard som

uppmirksammar alla olika sidor av sjukdomsforloppet.

Stress och informationsproblem minskar om patienten slipper slussas mellan en

rad olika vardaktorer.

Specialiserade palliativa vardinsatser bor 6vervigas tidigt 1 sjukdomsforloppet
sarskilt vid mer uttalad neurologisk och kognitiv nedsittning. Palliativa
vardinsatser kan ske parallellt med symtomlindrande och potentiellt

tumé6rhimmande onkologisk behandling.

Det ir viktigt att den ansvariga likaren kontinuerligt tar stillning till patientens
samlade sjukdomsbild och virdbehov. Dessa bedémningar bér man ta upp i
samtal med bade patient och nirstiende f6r att uppna en samsyn kring

patientens aktuella lige.

Nir vardens innehall andras bor patienten och de nirstiende erbjudas samtal
(samtla vid allvarlig sjukdom). Det giller nir onkologisk behandling avslutas
och/eller Gvergar fran att vara potentiellt livsforlingande till rent
symtomlindrande eller ndr vardansvaret 6vergar till en palliativ enhet. Initialt kan
potentiellt livsférlingande dtgirder fortfarande vara aktuella sisom behandling
av infektion, utredning och behandling av tromboembolisk sjukdom eller aktiva

insatser gallande kortikosteroidutlost diabetes.

Nir sjukdomsforloppet fortskridit sa att livsforlingande atgirder inte lingre
anses gagna patienten bedémer man att hen har passerat brytpunkten till livets

slut. Senast 1 detta skede bor ett sa kallat brytpunktssamtal hallas med patient
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och nirstdende fOr att ge information om den nya medicinska situationen. Detta

tillfalle kallas brytpunktsbedomning till vard i livets slutskede.

Liksom vid alla progredierande, livshotande tillstind 4r det viktigt att
regelbundet bedéma patientens symtom och dven de nirstiendes situation, for

att kunna optimera de palliativa insatserna.

Patienter med laggradiga gliom har ofta lingre 6verlevnad dn patienter med
héggradiga gliom. De speciella behov som beskrivits ovan dr ocksa relevanta for
patienter med mer laggradig sjukdom och bor i ett tidigt skede kombineras med
neurologisk rehabilitering. Mer aktiva palliativa insatser blir for patienter med

laggradiga gliom oftast aktuella forst lingre fram 1 sjukdomsforloppet.

16.1 Palliativa overvaganden vid behandling av
patienter med maligna gliom, i sent
palliativt skede

Symtom vid intrakraniell tumor

Vid hjirntumorer i sent skede dr det vanligt att patienten drabbas av symtom
pa Okat intrakraniellt tryck, med huvudvirk och eventuellt illamaende och

krikningar. Successivt ses ocksa sjunkande medvetande.

Andra vanliga symtom ar férindrade personlighetsdrag och annan kognitiv

paverkan, motorisk dysfunktion, dysfagi och epilepsi.

Béde patienter och nirstiende behéver forbereda sig f6r den sista sjukdomstiden
som ofta kallas for livets slutskede. Det kan vara en kortare eller en lingre tid.
Virden dr under den hir perioden helt inriktad pa att ge symtomlindring,
kommunicera med patient och nirstiende och ge riktat stod till de nirstaende,

férutom patienten.

Okunskap kring detta viktiga skede av sjukdomen riskerar att leda till ridsla som
manga ganger ir obefogad. Teamet runt patienter med hjarntumérer dr ofta vana
att prata om den slutliga fasen i sjukdomen och boér erbjuda sidana samtal dven
om patienten eller de nirstiende inte sjilva tar initiativet. Genom 6ppen dialog
med patient och nirstdende kan eventuell oro f6r olika scenarier fangas upp och
diskuteras. Ibland kan lugnande besked ges och om det behévs kan man hitta

strategier fOr att tackla problemen.

Hos patienter med hjirntumorer behéver nagra specifika medicinska problem 1

palliativt skede belysas [471]. Kunskap om detta forvintas hjilpa patienten och
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de nirstiende att hantera olika situationer battre. Férutom tecken pa forhojt
intrakraniellt tryck kan andra specifika symtom vara: tilltagande motoriska
symtom, inkontinens, 6kad trétthet och kognitiv svikt. Veckan fére déden
tillkommer ofta dven nutritionssvarigheter [471-473]. Nedan foljer en

beskrivning av vanliga symtom och eventuella atgirder.

16.1.1 Okat intrakraniellt tryck

Symtombilden dr en effekt av den successiva tumortillviaxten i hjirnan som leder
till 6kat intrakraniellt tryck. Eftersom skallbenet ar en oeftergivlig struktur leder
detta med tiden till att medvetandet sjunker och vitala funktioner (andning och
cirkulation) paverkas for att sa smaningom upphora. Vanligen mirks detta
genom att patienten successivt blir tréttare och sover allt storre del av dygnet.
Ofta noteras ocksa att patienten inte orkar ta in nya intryck eller bry sig om sina
nirstiende pa det sitt som han eller hon gjorde tidigare. I de allra flesta fall
avslutas livet for en patient med hjarntumér lugnt och stilla utan svara och

plagsamma symtom.

Okat intrakraniellt tryck kan debutera med huvudvirk och illamiende samt med
eller utan krikningar. Det orsakas av tumorvixt, vasoddem och/eller

hydrocefalus. Det 6kade trycket kan dven orsaka krampanfall.

Det mest anvinda likemedlet for att minska f6rhojt intrakraniellt tryck ar
kortikosteroider som brukar ha god symtomlindrande effekt. Man kan dven
anvinda analgetika och antiemetika vid behov. I livets slut, dd medvetandet ér
paverkat och patienten inte kan svilja tabletter, kan kortisonbehandlingen oftast
avslutas baserat pa klinisk erfarenhet. I enstaka fall dir svar huvudvirk eller tita
kramper forekommer kan kortison ges intravendst eller subkutant. Alternativ

kan vara midazolam och/eller opioid med subkutan likemedelspump.

For behandlingsrekommendationer, se avsnitt 16.2.2.

16.1.2 Beteendeférandring och annan kognitiv paverkan

Olika typer av kognitiv paverkan ir vanligt férekommande hos patienter med
maligna hjarntumorer [471, 472]. Paverkan ér ofta generell och inte associerad
till omradet dir tumoren ar lokaliserad vilket kan férklaras av diffus tumorvaxt
som infiltrerar ocksa till synes frisk hjarnvivnad samt masseffekt. Kognitiva
symtom kan presenteras pa manga olika sitt. Vanligt dr fordndrade
personlighetsdrag/beteendeférindring, apati, nedsatt exekutiv f6rmaga,

koncentrationssvarigheter, minnessvikt samt agitation. Uttalad kognitiv paverkan
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kan 1 vissa fall vara enda anledning till behov av palliativ vard, sarskilt vid

minderariga barn

Beteendeforindring eller annan kognitiv paverkan ér ofta ett symtom redan vid
diagnosen och kan forstirkas vid progress. Beteendeférindringen kan upplevas
som mycket plagsam, ofta mer for de nirstiende 4n for patienten sjalv. Dirfor
ar det betydelsefullt med ett starkt och tydligt patient- och narstaendestod dar

man uttrycker fértrogenhet med symtombilden.

Speciellt 1 sent palliativt skede har patienter med gliom en ndgot 6kad risk att
drabbas av ett tillstind av konfusion. Detta kan vara stillsamt men ofta kriver
det avancerad likemedelsbehandling. Enstaka patienter blir valdsamma eller far
organiskt utlésta psykoser. Detta kan vara svarbehandlat och manga ganger
kravs hogre doser neuroleptika, ibland i kombination med sedativa. Initialt bor
man fundera 6ver genesen. Vi kinner till hjirntumoéren men finns ytterligare
faktorer som kan behandlas, till exempel infektion, urinstimma, eller hogt
blodsocker vid kortisonbehandling? Beakta sirskilt likemedelsbiverkan som
orsak eller forstirkande av psykiska symtom, vanligt vid kortikosteroider och

antiepileptika.

Det ir viktigt att papeka att kognitiv svikt med tilltagande beteendeférandringar
och konfusion ir en av de storsta utmaningarna hos patienter med hjarntumor,
och detta kan leda till situationer som kriaver mycket frin de nirstiende.
Avlastning, anpassning av hemmiljén och kognitiva hjilpmedel kan underlitta.
Ibland begrinsar detta symtom patientens mojlighet att vardas 1 hemmet, dven
nér det finns tillgang till avancerade medicinska och icke-medicinska insatser.
Dirfor ar det viktigt att ha en tydlig kommunikation redan vid diagnos och ha en
dialog angiende vilka insatser eller alternativ finns nir patienten lider av

personlighet férandringar (inklusive aggression eller vald).

For behandlingsrekommendationer, se avsnitt 16.2.3.

16.1.3 Motorisk dysfunktion

I sen palliativ fas kan hjarntumorpatienter ha svarigheter med motoriken, till
exempel progredierande pareser, yrsel, balansrubbningar med risk for fall och
ataxi [474]. Hemipares och svirigheter med koordination har i studier

rapporterats férekomma hos upp till 80 % av patienterna [474, 475].

Motoriska svarigheter kombinerade med kognitiva svarigheter leder till
begrinsningar nar det giller patientens basala aktiviteter. Detta har noterats hos

upp till 93 % av patienterna [475] och kan orsaka en stor belastning pa de
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nérstiende [470]. For motoriska symtom kan det palliativa teamet med insatser
fran till exempel arbetsterapeut och fysioterapeut med limpliga hjdlpmedel,

underlitta varden av patienten och férbittra livskvaliteten.

16.1.4 Nutrition

Patienter med hjarntumor 1 sen palliativ fas far ofta problem med nutritionen.
Detta kan bero pa dysfagi som ér orsakad av tumorprogress och/eller nedsatt
medvetande. Minga ganger dr detta en naturlig del i ddendeprocessen men man
behéver gora en individuell bedémning av orsak och atgird. Det finns dock
omfattande kunskap och erfarenhet som visar att det dr medicinskt utsiktslést
och i vissa fall skadligt att ge niringstillférsel till en patient 1 livets slutskede, da
patienten ér kognitivt paverkad och medvetandesinkt [472]. I livets slutskede for
man inte pabotja enteral/parenteral naringstillférsel och man maste alltid ta

stillning till om pagaende naringstillférsle bor avslutas.

16.1.5 Epilepsi

Epilepsi dr vanligt 1 livets slutskede och kan férekomma hos upp till 56 % av
patienterna [473]. Oftast r6r det sig som fokala kramper med eller utan
generalisering. Vanligtvis har epilepsin funnits sedan tidigare men tumortillvaxt
leder till férsimrad anfallskontroll. De flesta av dessa patienter dr dirfér redan
insatta pa antiepileptika. Profylaktisk antiepileptika behandling hos patienter utan
kramper rekommenderas inte pa grund av risken for biverkningar och

interaktioner med andra lakemedel.

For behandlingsrekommendationer, se avsnitt 16.2.

16.2 Lakemedelsbehandling

Rekommendationer

For behandling av symtom pa forhojt intrakraniellt tryck dr en kortikosteroid

férstahandspreparat. Kombination med analgetika kan behévas.

Vid konfusion 1 sen palliativ fas ar haloperidol férstahandsval, per oralt eller

subkutant.

Midazolam buckalt, subkutant eller intravendst kan ges som komplement till
haloperidol vid svarbehandlade fall av konfusion eller vid svar dngest.
Midazolam kan ocksa anvindas f6r anfallskupering vid epilepsi 1 sent

palliativt skede.
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Vid frekventa kramper eller status epilepticus 1 sent palliativt skede bér man
Overviga att ge antiepileptika parenteralt om patienten inte lingre kan svilja
tabletter. I manga fall kan dock antiepileptisk behandling avslutas nir

patienten bedéms ha enstaka dagar kvar i livet.

16.2.1 Kortikosteroider

Kortikosteroider anvinds i stor omfattning for att lindra symtom hos patienter
med hjirntumor. Biverkningar av kortison ar darfor vanliga och ofta uttalade 1

sent sjukdomsskede. Detta ber6rs i andra avsnitt av vardprogrammet.

Har patienten behandlats med kortison under en lingre tid bor man 6verviga att
ha kvar behandlingen ocksa under sent palliativt skede, eftersom kortison kan ha
en god effekt pa kramper och huvudvirk. Aven i dessa fall kan man ofta utan
risk f6r komplikationer avsluta kortisonbehandlingen nir patienten inte lingre
kan svilja likemedel. Behandlingen kan avslutas tvirt utan nedtrappning om
patienten bedéms vara i mycket sent palliativt skede och enbart bedéms ha
enstaka dagar kvar i livet. I de fatal fall dir kramper och huvudvirk dr uttalade
med svara symtom kan det vara meningsfullt att fortsitta med
kortisonbehandling parenteralt, intravenost eller subkutant f6r symtomlindring.
Omvandlingsfaktorn dr hir 1:1. Man bor f6r dessa patienter ocksa 6verviga
analgetika och midazolam i pump f6r kontinuerlig infusion i symtomlindrande

syfte.

16.2.2 Okat intrakraniellt tryck

Kortison ar den vanligaste behandlingen vid f6rhojt intrakraniellt tryck och kan
ofta lindra flera tumororsakade symtom. For huvudvirk kan dven limpliga
analgetika anvindas sisom paracetamol, NSAID eller opioid. Nir patienten inte
lingre kan svilja tabletter kan man ersitta perorala analgetika med

fentanylplaster eller likemedelspump med opioid.

16.2.3 Kognitiva symtom

En organiskt utlést psykos i tidig fas behandlas med neuroleptika enligt

psykiaters rekommendation.

Konfusion, hjirnsvikt, innebdr ofta snabbt pakommen stérning av
uppmirksamhet och medvetenhet som vanligen fluktuerar 6ver dygnet. Ofta

finns utlésande orsak som ibland kan dtgirdas. Pligsamma psykotiska symtom
bor behandlas.

259



REGIONALA CANCERCENTRUM

Vid konfusion i sen palliativ fas, framfér allt om den orsakar lidande f6r
patienten, ar haloperidol férstahandsvalet baserat pa stor klinisk erfarenhet.
Haloperidol kan initialt doseras peroralt 0,5 mg per dos 1-2 ganger per dygn.
Alternativ vid biverkningar som extrapyramidala symtom med stelhet och fallrisk
ar risperidone 0,5-1,5 mg. I sent palliativt lige ges ofta halopetidol 5 mg/ml i
doser pa 1-2,5 mg per dygn som subkutan injektion. Lakemedlet kan vid behov
kombineras med opioid och midazolam i en likemedelspump f6r kontinuerlig

infusion. Det dr ovanligt att doser 6ver 10 mg per dygn behover anvindas.

16.2.3.1 Oro/angest

Forstahandsval f6r per oral behandling ar oxazepam 5-10 mg x 2—4 pa grund av
kort halveringstid och inga aktiva metaboliter. Vid parenteral behandling ges
midazolam som kortverkande bensodiazepinpreparat vid angest eller som
komplement till neuroleptika. Dosen titreras upp genom upprepade subkutana
injektioner. Vanligen startar man med injektion av midazolam 5 mg/ml, 1,5-2,5
mg subkutant. Aven hir rekommenderas extra forsiktighet vid behandling av
dldre och en startdos pa 1 mg kan 6vervigas. Injektion av midazolam kan vid
behov upprepas med 15-30 minuters intervall tills symtomlindring uppnatts. Vid
otillricklig effekt eller vid behov av upprepade och tita subkutana injektioner
kan man 6verviga kontinuerlig symtomlindrande behandling med midazolam i
subkutan pump. Nir midazolam ges i likemedelspump vid dngest tar man
hinsyn till vad behovet av vid behovs injektioner var foregaende dygn. En vanlig
initial dos dr 10-15 mg per dygn for att skapa lugn hos patienten. Dosen
behover successivt omprévas och vid behov justeras efter utvirdering av

uppnadd symtomlindring. Toleransutveckling forekommer.

I vissa fall kan det ricka med att patienten blir lugnare och mer tillfreds, medan
detiandra fall ir en sedering av patienten som maste uppnas. Nir en
kontinuerlig sederande behandling pabérjas maste man som lidkare vara klar 6ver
och ha diskuterat med patienten och de nirstaende, varfor behandlingen startats,
hur den ska fortga och hur den ska féljas upp. Syftet dr att lindra patientens
symtom. Behandlingen kan liggas upp sa att sedering bara ges intermittent till
exempel nattetid och da kan man vid behov stimma av med den vakna patienten
dagtid och gora en ny bedémning. Om inte déden dr mycket nira férestiende

b6ér man ha en plan f6r hur sederingen ska utvirderas och vid behov omprovas.

Om man 6vervager kontinuerlig midazolam infusion 1 sederande syfte bér man
kontakta en enhet med vana av specialiserad palliativ vard for att diskutera

fragan.
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16.2.4 Epilepsi i sent palliativt skede

En patient som haft kramper under sin sjukdomstid bor kvarsta pa sitt ordinarie
antiepileptikum sa linge som mojligt. Har patienten varit helt anfallsfri under
behandlingen kan man 6vervaga att upphora med medicineringen och ha
beredskap for akutbehandling vid ett eventuellt epilepsianfall. Det finns viss
evidens for att behandla epilepsi och status epilepticus i sent palliativt skede med
midazolam [472]. Midazolam kan ges 1 regelbundna eller intermittenta vid

behovs-doser subkutant eller intravendst eller i pump som kontinuerlig infusion.

Kontakt med enhet med vana av specialiserad palliativ vard rekommenderas for

att diskutera doser och limplig administrationsform av midazolam.

Ett alternativ till injektion av midazolam subkutant som krampbrytande
behandling ar forfyllda doser midazolam munhalel6sning, Buccolam 10 mg.
Medlet sprutas in mellan kind och tandrad och absorberas 1 munhalan.
Dokumentation finns f6r behandling av barn upp till 18 4r men god klinisk
erfarenhet finns av att behandla vuxna med kramper. Denna behandling kan
vara aktuell vid vird i hemmet eller pa ett vairdboende som alternativ till

diazepam klysma, vilket kan vara svart att administrera.

Har patienten en mer komplicerad epilepsi med frekventa anfall trots behandling
med antiepileptika bér man Gverviga att fortsitta med behandlingen ocksa i sent
palliativt skede. Det finns dven antiepileptika som kan ges intravendst. Forutom
levetiracetam, som manga patienter star pa, finns dven valproat, fenytoin och
klonazepam. I férsta hand rekommenderas levetiracetam som kan administreras
iv x 2. Det kan ocksa anvindas som akut tilligg vid status epilepticus. Férdelarna
ar fa biverkningar och ligre interaktionsrisk jamfért med andra antiepileptika.
FASS-dosering bor foljas. I de fall patienten inte har en vends infart kan
levetiracetam ges sc som kontinuerlig infusion via likemedelspump. Vid
konvertering fran oral till parenteral administrering dr dosférhallandet 1:1.

Kontakta girna neurolog eller palliativ medicinare for att diskutera ordination.

Ett ytterligare behandlingsalternativ i sent palliativt skede dr suppositorium
karbamazepin. Dosen till en vuxen patient dr da oftast 250 mg x 2 [407].

16.2.5 Tromboembolism

Patienter med gliom har en 6kad risk f6r tromboembolism, bade djupa
ventromboser (DVT) och lungembolier [14, 408]. Behandlingen ir vanligen
livslang da 6verrisken for tromboser kvarstar. I livets slutskede da patienten ér

helt singliggande och medvetandesinkt, finns konsensus om att avsluta
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antikoagulantiabehandlingen. Bedémningen ér att det inte lingre tillfér ndgon
meningsfull symtomlindring och att injektionsstick i detta sjukdomsskede
innebir onddigt obehag for patienten. Studier saknas.

16.2.6 Lakemedelsbehandling i livets slut

Det ar generellt viktigt att 1 livets slutskede kontinuerligt virdera de likemedel
som patienten ges och sitta ut alla som inte lingre gagnar patienten.
Likemedelsgenomgangar och utsittning av likemedel bor goras i dialog med de
nirstiende och om maijligt patienten, for att forsoka na en samsyn kring

likemedelsanvindningen i livets slut.
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KAPITEL 17

Uppfoljning

17.1 Mal med uppfoéljningen
Uppfoljning under och efter behandling har flera syften:

e att medverka till sa hog livskvalitet som moijligt, baserat pa patientens egna
mal

e att tidigt uppticka aterfall eller progress

e att fOlja patientens behov av rehabilitering, inklusive neurologiska och

kognitiva svarigheter

att hitta och behandla/omhinderta sena biverkningar/komplikationer av
genomgangen behandlingUtéver detta kan uppfoljningen anvindas for att samla
underlag for forskning och forbattringsarbete genom bland annat registrering i

kvalitetsregister. Det ska vara tydligt om patienten ingér i en studie eller inte.

Overgangar och brytpunkter i patientens sjukdomsfas ska markeras. Sirskilt
viktiga brytpunkter dr avslut av aktiv antitumoral behandling, dndring av
behandlingens intention, 6vergang till endast symtomatisk behandling eller

overgang till ren rehabiliteringsfas och atergang i arbete.

Rehabiliteringen pagar parallellt med aktiv behandling under hela férloppet.
Patienten bor i varje fas av sjukdomen ha en individuellt utformad

uppfoljningsplan som utgor en del av Min vardplan. Den bestar av flera delar:

e cn 6versikt 6ver de kommande arens aterfallskontroller inkl. datum for den
forsta kontrollen alternativt ett tydliggérande av nér och hur patienten
kommer att fa tid till den

e information om hur sena biverkningar och lingvariga komplikationer efter
cancersjukdom ska identifieras

e information om hur rehabiliteringsbehov ska identifieras samt en plan foér
rehabiliteringsinsatser

e information om vart patienten kan vinda sig vid fragor eller nya behov

e cn tydlig ansvarsférdelning som tydliggér vem som ansvarar for till exempel
sjukskrivning, forskrivning av hjilpmedel och liknande och dir dven

patientens eget ansvar framgar.
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17.2 ldentifiering av rehabiliteringsbehov for
stod till egenvard och rehabilitering

En strukturerad identifiering av rehabiliteringsbehov ska géras vid 6vergangen
fran behandling till uppféljning. Identifieringen ska goras enligt det nationella
vardprogrammet for cancerrehabilitering, vilket bland annat innebdr anvindning
av validerade skattningsinstrument och en dokumenterad rehabiliteringsplan, om
behov av rehabilitering har indentifierats och bedémts. . For patienter med
tumorer 1 CNS ér ocksa neurologisk rehabilitering nédvandig. Rehabilitering
innefattar fysiska, psykiska, sociala och existentiella aspekter och f6r patienter

med hjarntumor ar det sarskilt viktigt med kognitiv rehabilitering.

Patientens nirstaende har ofta en stor och viktig del f6r en fungerande
rehabilitering hos denna patientgrupp. Viktigt att regelbundet aven félja upp

nirstiendes behov. Denna uppféljning upprepas regelbundet, se tabeller nedan.

Vid behovsbedémning for rehabilitering ska féljande klargoras:

e Identifierade rehabiliteringsbehov.

e Planerade insatser och vem som ér ansvarig fOr att insatserna genomférs och
foljs upp.

e Patientens eget ansvar fOr rehabiliteringen inklusive egenvardsatgirder.

e Milet med rehabiliteringen.

e Vilka sena biverkningar och komplikationer som sarskilt ska

uppmairksammas.
e Vart patienten kan vinda sig vid fragor eller nya behov.

e Nista avstimning,.

Lis mer om behovsbedomning f6r rehabilitering 1 16.6 Lopande rehabilitering

tor patienter med CNS-tumérer.

17.3 Bakgrund och evidenslage till foreslagna
uppfoljningsintervall

For patienter med tumorer i centrala nervsystemet finns mycket fa studier som
underlag till uppfoljning. Rekommendationerna baserar sig darfor framfor allt pa
internationella rekommendationer, framfér allt Gversiktsartiklar fran europeiska

och amerikanska neuroonkologiska sillskap, se ref under respektive diagnos.
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17.4 Kontroll av aterfall

Tumorer i CNS har mycket olika prognos beroende pa typ. Det gor att
uppfoljningen maste se olika ut for olika patientgrupper. Det édr viktigt att

observera att kognitiv férsimring ofta foregar radiologisk progress [4706].

17.4.1 Regelbunden radiologisk och klinisk uppfdljning

For att tidigt uppticka aterfall eller progress, férindrade rehabiliteringsbehov
eller biverkningar av behandlingar behéver patienten och narstaende, férutom
radiologisk uppfoljning, dven ocksa regelbunden klinisk uppféljning av likare
och kontaktsjukskoterska.

I patientens uppféljning bor féljande inga:

e Symtomkontroll/hilsoskattning (frin patient och nirstiende)
e Neurologisk bedomning/funktionsbedémning
e Radiologisk kontroll

e Bed6mning av omvirdnads- och rehabiliteringsbehov, samt behov av st6d till

egenvard

Detta innebar att man i uppfoljningen maste ha personlig kontakt med patienten

och i normalfallet ricker inte ett brevbesked om MR-svar till patienten.

Insatserna ir individuella och styrs av patient och nirstaendes aktuella behov.
Liakare och kontaktsjukskéterska ansvarar for att géra bedémningen och

remitterar och/eller kopplar in andra relevanta professioner vid behov.

Nirstaende tar ofta ett stort ansvar under sjukdomsférloppet och det dr viktigt
att inkludera dem 1 uppféljningen av patienten. Narstaende till patienter med
maligna hjirntumoér upplever angest, depressioner och stress 1 hégre omfattning
in normalpopulationen [477] och har i och med det behov av sarskilt st6d

utifrin situationen som de befinner sig i, som behéver tillgodoses av varden.

Lis mer 1 Kapitel 12 Understédjande vard och Kapitel 14 Omvardnad och
rehabilitering.

Vid radiologiskt upptickt tumor, till exempel som bifynd (en passant), eller om
forindringen 4r oklar och man viljer att inte omedelbart ga vidare med kirurgi
foljs patienten med MR enligt schema for den diagnos som man misstinker

radiologiskt.
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17.4.2 Hoggradiga gliom (grad 3—4)

Tabell 26. Hoggradiga gliom (grad 3—4) [219]

MR Foérnyad Hormonell uppféljning
+ lakarkontroll behovsbedomning, | om patienten fatt
med neurologisk rehabilitering stralbehandling mot
bedémning hypofysomradet (se
avsnitt 12.7 och Tabell
21)
Ar1 Var 3: e manad* Bor goras i samband | Arligen 1-15 &r efter
med varje uppfoljning | stralbehandling.
Darefter, under | Var 3: e manad av lakare,
pagaende kontaktsjukskoterska
behandling eller annan
Efter avslutad Var 3—-6:e manad :/eida rgg;]i(illlem, samt
behandling, eller efter individuell
livslangt beddémning (ev
efter diskussion pa
MDK)

* Under atminstone de forsta tre manaderna efter avslutad stralbehandling kan det vara svart att pa MR
differentiera mellan sann tumérprogress och sa kallad pseudoprogress.

Vid fornyad cytostatikabehandling f6ljs patienten med MR cirka var tredje
manad under behandlingen och direfter utglesning enligt ovan. Vid 6kade

symtom bor man ta stillning till extra undersékning.

17.4.3 Laggradiga gliom (grad 2)

Tabell 27. Laggradiga gliom (grad 2) [219]

MR Liakarbesok Fornyad behovs- | Hormonell
med bedomning, uppfoljning om
neurologisk rehabilitering patienten fatt
bedémning stralbehandling mot
hypofysomradet

[299, 301] (se
avsnitt 12.7 och

Tabell 21)
Ar1 Var 3:e manad Var 3:e manad | Bor goras i Arligen 1-15 ar efter
samband med stralbehandling.
Caar2-5 | Var3:e-6:e manad | Var 3:e-6:e varje uppfdljning
manad av lakare,
- kontaktsjukskoters

Caar 6-10 Ve!r 6:e—12:e Valr 6:e-12:e ka eller annan

manad manad teammedlem,
Darefter, Var 12:e-24:e Arligen samt vid behov
livslangt manad eller enligt

individuell
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beddmning (ev efter
diskussion pa MDK)

Vid férnyad behandling f6ljs patienten under behandling var 3:e méanad, direfter

utglesning enligt ovan.

17.4.4 Pilocytiska astrocytom (grad 1)

Tabell 28. Pilocytiska astrocytom (grad 1), efter kirurgi, efter stralbehandling
[61,478,479]

MR

Lakarbesok
med
neurologisk
bedémning

Foérnyad behovs-
beddémning,
rehabilitering

Hormonell
uppfdljning om
patienten fatt
stralbehandling mot
hypofysomradet (se
avsnitt 12.7 och
Tabell 21)

Ar1 Efter 3man + | Efter 3 man +
GTR: efter GTR: efter
9 mén 9 mén
STR: efter STR: efter
6+12 man 6+12 man
Caar 2-3 Var 12 man Var 12 man
Caar5-10 | GTR:ar5 GTR: ar5
STR:ar5+10 | STR:ar5+ 10
Darefter Enligt Enligt
individuell individuell
beddmning vid | bedédmning vid
kvarstaende kvarstaende
tumorrest symtom

Boér goras i samband
med varje
uppfdljning av
lakare,
kontaktsjukskoterska
eller annan
teammedlem, samt
vid behov

Arligen 1-15 &r efter
stralbehandling.
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17.4.5 Ependymom

Uppfoljning efter avslutad stral- och cytostatikabehandling, primart eller vid

aterfall. Under pagiaende behandling gérs uppfoljning var 3:e manad, oftare vid

symtom eller annat behov av titare bedomning [174].

Tabell 29. Ependymom

MR hjarna
+ lakarkontroll
med neurologisk

MR rygg

+ lakarkontroll
med neurologisk

Foérnyad behovs-
bed6émning,
rehabilitering

Hormonell
uppféljning om
patienten fatt

vid behov

beddémning bedémnin stralbehandling
g mot hypofys-
omradet (se
avsnhitt 12.7 och
Tabell 21)
Subependymom
6-12 Postoperativ MR- Bor goras i
manader kontroll, darefter samband med varje
efter avslutas uppféljning av
operation kontrollerna lakare,
kontaktsjukskotersk
a eller annan
teammedlem, samt
vid behov
Intrakraniellt ependymom grad 2
Ar1-5 Var 6:e méanad Bor goras i Arligen 1-15 &r
Komplettera med samt_?and med varje | efter
uppféljning av stralbehandling.
MR helrygg som 4k K . X
baseline vid axare, i an goras inom
diagnos kontaktsjukskotersk | primarvarden
: a eller annan efter ar 10
Ar 6-10 Arligen teammedlem, samt | (remiss).

Spinalt ependymom grad 2 och

myxopapillart ependymom grad 2

Ar1-5

Var 6: e manad

Ar6-10

Arligen

Bor goras i
samband med varje
uppféljning av
l&kare,
kontaktsjukskotersk
a eller annan
teammedlem, samt
vid behov

Intrakraniellt

ependymom grad

3

Ar1-2

Var 3: e manad

Var 3: e manad

Ar 3-5

Var3:e—-6:¢e
méanad

Var3:e—6:¢e
méanad

Bor goras i
samband med varje
uppféljning av
l&kare,

Arligen 1-15 &r
efter

stralbehandling.
Kan goras inom
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individuell
beddmning

teammedlem, samt
vid behov

Ar 6-10 Var 6:e — 12:e Var6:e—12: e kontaktsjukskotersk | primarvarden
manad eller enligt | manad a eller annan efter ar 10
individuell teammedlem, samt | (remiss).
bedémning vid behov

Spinalt ependymom grad 3

Ar1-2 Var 3: e manad Var 3: e manad Bor goras i Arligen 1-15 ar

samband med varje | efter

Ar3-5 Var3:e—-6:e Var3:e-6:e uppféljning av stralbehandling
manad manad lakare, (for patienten som

kontaktsjukskotersk | fatt kraniospinal

Ar6-10 Var6e-12:e  |Var6:e—12:e aeller annan stralbehandling).
manad eller enligt | manad

Kan goéras inom
primarvarden
efter ar 10
(remiss).

Vid misstanke om aterfall gors férnyad staging, se 14.8.1.

Vid férnyad behandling f6ljs patienten under behandling var 3:e méanad, direfter

utglesning enligt ovan.

17.4.6 Medulloblastom

Uppfoljning efter avslutad stral- och cytostatikabehandling, primart eller vid

aterfall. Under pagiaende behandling gérs uppfoljning var 3:e manad, oftare vid

symtom eller annat behov av titare bedomning [195].

Tabell 30. Medulloblastom

Lakar- MR hjarna | MR rygg Foérnyad Hormonell
kontroll med behovs- uppféljning om
neurologisk bed6émning, patienten fatt
bedémning rehabilitering stralbehandling
mot hypofys-
omradet (se
avsnhitt 12.7 och
Tabell 21)
Ar Var 3: e Var 3: e Metastaserad Bor goras i Arligen 1-15 &r
1-2 manad manad sjukdom: samband med efter
var 3:e manad varje uppfoljning | stralbehandling.
. av lakare,
Lokaliserad
. R kontakt-
sjukdom: Vid behov | _. N
: sjukskoterska
(vid symtom)
eller annan
Ar Var 6: e Var 6: e Metastaserad teammedlem,
3-5 manad manad sjukdom: samt vid behov
var 6:e manad
Lokaliserad
sjukdom: Vid behov
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Ar Arligen Arligen Metastaserad
6-10 sjukdom: arligen
Ar 11-20 | Arligen Vid symtom | Vid symtom

Vid misstanke om aterfall gors f6rnyad staging, se 14.8.1.

Vid férnyad behandling f6ljs patienten under behandling var 3:e manad, dérefter

utglesning enligt ovan.

17.4.7 Germinalcellstumorer

Uppfoljning efter avslutad stral- och cytostatikabehandling, primart eller vid
aterfall. Under pagiaende behandling gérs uppfoljning var 3:e manad, markorer i
samband med cytostatikabehandling, oftare vid symtom eller annat behov av

titare bedémning [214].

Tabell 31. Germinalcellstumorer

Lakar- MR MR rygg | MRrygg Tumor- Foérnyad Hormonell
kontroll hjarna | (vid (vid icke- | markorer behovs- uppfdljning
med metastas- | metastas- (P-IS-HCG bedéomning | om patienten
neuro- erad eller | erad P-/S-AFP) > | och rehabili- | fatt stral-
logisk spinal sjukdom tering behandling
bedom- sjukdom) (dven om mot hypofys-
ning markor- omradet
negativ vid
diagnos) (se avsnitt
12.7 och
Tabell 21)
Ar Var 3:e Var 3:e| Var 3:e Var 6:e Var 3:e Bor goras i Arligen 1-15 &r
1-2 manad manad | manad manad manad samband efter
med varje stralbehandling
Ar Var 6:e Var 6:e| Var 6:e Vid symtom | Var 6:e uppfoljning
3-5 manad manad | manad manad av lakare,
kontaktsjuk-
Ar Arligen Arligen | Arligen Vid symtom | Arligen skéterskja
6-10 eller annan
Ar Arligen Vid Vid Vid symtom | Vid symtom tstzanr::r\r/wizdlem,
11-20 symto | symtom
m behov

De flesta aterfall ses inom 5 ar efter given behandling och brukar vara lokala
aterfall. I 30 % av fallen kan det utvecklas metastasering framfor allt i CNS.

Medeltid for édterfall i germinalcellstumorer dr cirka 12 manader efter behandling.

Rena germinom kan komma tillbaka mycket senare (32—-37 manader efter

behandling).
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Upptoljning efter 10 ar syftar framf6r allt till att hitta och behandla seneffekter
av behandling.

Kvarvarande teratom kan ge upphov till si kallade vixande teratomsyndrom
(growing teratoma syndrome). Detta kinnetecknas av att tumormassan forstoras
under eller efter cytostatikabehandling i ndrvaro av normala eller minskande

tumormarkorer
Vid misstanke om aterfall gors férnyad staging, se 11.3.2.

Vid férnyad behandling 6ljs patienten under behandling var 3:e manad, dérefter
utglesning enligt ovan.

17.4.8 Meningeom

17.4.8.1 Accidentellt upptickta, icke symtomgivande meningeom

Tabell 32. Accidentellt upptackta, icke symtomgivande meningeom

MR + lakarbes6k med Fornyad behovsbedomning,
neurologisk bedémning rehabilitering
Vid diagnos | Neurokirurgkonsult Bor goras i samband med
varje uppfdljning av lakare,
Ar1-10 Ar1,3,5,7,10 kontaktsjukskéterska eller

DT kan ibland récka. Detta kan | @nan teammediem, samt vid
modifieras beroende pa alder, | Pehov

samsjuklighet, tumdrstorlek
och radiologiskt utseende.

Ibland kan det racka med en
eller tva kontroller.

Efter ar 10 Efter 10 ar inga kontroller om
ingen tillvaxt (eller minimal
tillvaxt av liten tumor) ses.

17.4.8.2 Symtomgivande/opererade/stralbehandlade meningeom

I de fall dir preoperativ bilddiagnostik har pavisat benengagemang och en
radikal extirpation ej utforts (till exempel da ben- och/eller durafiste e
avlagsnats) kan en kompletterande datortomografiundersékning i samband med
vissa MR-kontroller vara av virde for att utesluta progress i benet. SSTR-riktad
PET-undersokning kan ocksa goras vid kind beninvixt.

Vid uppftoljning av meningeom men framfor allt vid icke-opererade meningeom

bor samtliga tidigare undersokningar jamforas fOr att utesluta tillvixt.
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Fortsatt uppfoljning kan vid behov handliggas av patientansvarig likare pa

hemortssjukhuset. Remiss till neurokirurgisk klinik for granskning av bilder ar

endast nédvindigt vid misstinkt aterfall eller progress av tidigare kint

tumor/aterfall.

Uppfoljningen kan modifieras beroende pa dlder, samsjuklighet, tumérstorlek

och radiologiskt utseende. Ibland kan det ricka med en eller tva kontroller.

Tabell 33. Simpsongradering av kirurgisk radikalitet vid operation av
meningeom

1

Komplett exstirpation inklusive dura och ben

Komplett exstirpation och koagulation av dura

Komplett resektion utan koagulation av dura eller sinus/ben

Subtotal resektion

2
3
4
5

Biopsi

Tabell 34. Symtomgivande/opererade/stralbehandlade meningeom

MR +
Liakarbesok med
neurologisk
bedémning [219]

Foérnyad behovs-
bedémning,
rehabilitering

Hormonell
uppfoéljning om
patienten fatt
stralbehandling
mot hypofys-
omradet

(se avsnitt 12.7 och
Tabell 21)

Forsta postoperativa MR-kontroll gérs inom 3—12 méanader.

Darefter:

WHO grad 1, Simpson grad 1

Ar1-10 Ar1,50ch 10 Bor goras i samband | Arligen 1-15 &r efter
Darefter avslutas med varje stralbehandling. Kan
kontroller om inaet uppfdljning av gbras inom
Aterfall ses 9 lakare, kontakt- primarvarden efter

’ sjukskoterska eller ar 10 (remiss).
annan teammedlem,
samt vid behov

WHO grad 1, Simpson grad 2-5 (det vill saga inte sakert radikalt opererad)

Ar1-10 Ar1,3,5,7,10 Bor goras i samband | Arligen 1-15 ar efter
Tatare med varje stralbehandling.

. : uppféljning av
umngset':;l:g |(r)1|%ar vid l&kare, kontakt-
nisstan sjukskéterska eller
tillvaxt/aterfall eller
. . annan teammedlem,
vid symtom, eller vid samt vid behov
WHO grad 1 med
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nagra men inte alla
kriterier fér grad 2
(se Kapitel 8).
Kontrollintervallen
individualiseras med
avseende pa
samsjuklighet, alder.

Ar11-15

Ar 15. Darefter
avslutas kontroller
om inget aterfall ses.

Grad 2, Simpson grad 1-3 (intrakraniella och spinala), efter adjuvant
stralbehandling

Ar1-10

Ar1,3,5,7,10

Ar11-15

Ar 15. Darefter
avslutas kontroller
om inget aterfall ses.

Bor gbras i samband
med varje
uppféljning av
lakare, kontakt-
sjukskoterska eller
annan teammedlem,
samt vid behov

Arligen 1-15 ar efter
straélbehandling.

Grad 2, Simpson grad 1-3 som inte fatt stralbehandling sa
fatt stralbehandling (intrakraniella och spinala)

mt Simpson 4-5 som

Ar1-3 Var 6:e méanad
Ar4-8 Arligen
Ar9-20 Ar 10, 15, 20

Bor gbras i samband
med varje
uppfdljning av
l&kare, kontakt-
sjukskoterska eller
annan teammedlem,
samt vid behov

Arligen 1-15 ar efter
stralbehandling.

Grad 3, efter operation och stralbehandling (intrakraniella och spinala)

Ar 1 och
framat

Var 3: e - 6:e manad

Bor goras i samband
med varje
uppfdljning av
lakare, kontakt-
sjukskoterska eller
annan teammedlem,
samt vid behov

Arligen 1-15 &r efter
stralbehandling.

Spinala meningeom, WHO grad 1

Eventuella aterfall, om an ovanliga, upptrader oftast lang tid efter operation. De
ses oftare vid anterior, eller anterolateral lokalisation, vilket sannolikt hanger
ihop med svarigheten att har uppna komplett radikalitet.

1-10

Ar1,3,5,10

Ev. kan posteriora
meningeom som ar
klart Simpson grad 1
opererade slappas
efter 5 ar.

Bor goras i samband
med varje
uppfdljning av
lakare, kontakt-
sjukskoterska eller
annan teammedlem,
samt vid behov
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Patienter med meningeom ir en grupp dar uppfoljning ofta varit bristfilligt och
ansvaret for patienten varit oklart foérdelat. Det r6r sig om en ofta godartad
diagnos, samtidigt som den kan vara obotbar i vissa fall, ge progredierande
neurologisk paverkan och paverka patientens liv och livskvalitet lika mycket som
en elakartad intrakraniell tumor. Manga patienter kan fa symtom langt efter sin
primira diagnos dir flera orsaker kan finnas, tumoren i sig, tidigare behandling
med operation och stralbehandling, antiepileptika, kortison. Inte minst kognitiv
paverkan kan vara allvarlig f6r livskvalitet, dar symtomen ofta kan vara diffusa
och svarfangade. Det gor att langsiktig uppfoljning ar viktig f6r en stor del av
dessa patienter, samtidigt som evidens och erfarenhet i stor utstrickning saknas.
Virdprogramgruppen bedémer att det dr viktigt att utveckla kunskap och
rekommendationer f6r denna grupp. Man boér ha lag troskel for att erbjuda
kognitiv testning och vara lyhord f6r om patient eller nirstaende rapporterar nya

symtom.

Samtidigt kan manga patienter efter operation vara symtomfria utan resttillstand.
Individuell bedomning bor goras kring hur aterbesck och

rehabiliteringsbedémning gors.

17.4.9 Vestibularisschwannom

Vid uppfoljning efter behandling samt for de fall som hanteras konservativt
beh6vs standardiserade riktlinjer f6r MR-kontroller och 1 relevanta fall
audiologisk 6vervakning. Vid planering och uppféljning av patienter kan avsteg
fran riktlinjer beh6va anpassas individuellt beroende pa tumorens storlek,

patientens dlder, kliniska status och/eller samsjuklighet.
17.4.9.1 Radiologiska kontroller

17.4.9.1.1 Uppfélining icke-behandlade tumérer

MR 1, 2, 5, 10 4r om oférandrad storlek. Vid tillvaxt ska patienten diskuteras pa
skallbas-MDK och beslut tas om behandlingsatgird eller mer frekventa

kontroller. Aven nya symtom kan féranleda titare kontroller

17.4.9.1.2 Uppfélining opererade tumoérer

Efter operationen genomfors en MR inom 4 dygn efter operationen alternativt
efter 3-6 manader f6r en baslinjebild postoperativt. Den direkt postoperativa
unders6kningen behévs om man planerar tidig postoperativ (kompletterande)
stralning. (Om patienten erhaller kompletterande stralbehandling f6ljs patienten
hirefter enligt protokoll f6r strilad patient.)
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MR gors sedan 1, 2, 5 och 10 ar postoperativt. Om tecken pa recidiv eller tillvaxt
av resttumor gors kontrollerna titare eller sa 6vervigs
stralbehandling/gammakniv. Om ingen tillvixt ses efter 10 ar sldpps i regel

patienten fran kontroller.

17.4.9.1.3 Uppféljining efter SRS

Efter genomférd stereotaktisk stralbehandling f6ljs patienten med MR efter 2 ar.
Vid tecken pa tillvixt genomfors ytterligare en MR 3 ar efter behandlingen, i
andra fall genomfors MR efter 5 ar och 10 ar.

Tumérer som har varit anmirkningsvirt snabbvixande innan stralningen kan
beh6va kontrolleras tidigare dn 2 ar. (Anledningen till att vinta med kontroller
till 2 ar dr att tumorerna oftast 6kar 1 storlek fOrsta dret som en forvintad
reaktion pa stralningen for att sedan minska i storlek. Kontroller innan 2 ar kan

da orsaka onddigt tita kontroller och oro hos patienten.)
17.4.9.2 Horseluppfoljning

17.4.9.2.1 Infér behandling

Innan SRS eller operation ska patientens horsel dokumenteras genom
tonaudiometri och helst dven talaudiometri, inom tre manader frin
behandlingsstart om patienten har funktionell hérsel, dvs grad 1-2. Vestibular
funktion och ev central paverkan ska likasa utvirderas och dokumenteras, i

synnerhet innan kirurgisk intervention

17.4.9.2.2 Uppféljning hérsel under konservativ handldggning

Uppfoljning via ONH-klinik med audiometri ett ar och 2 ar efter diagnos om
patienten har funktionell hérsel, dvs grad 1-2. Om da oférindrad horsel och
stabil tumor ny horselkontroll efter 5 och 10 ar. Om oférindrad hoérsel avslutas
kontroller. Om subjektiv horselférsimring kan horselmatning behéva

genomforas med andra intervall.

17.4.9.2.3 Uppfélining hérsel efter SRS och hérselbevarande kirurgi

Efter behandling rekommenderas horselmitning inom tre manader om
patienten fore behandling har funktionell horsel, dvs grad 1-2. Darefter
rekommenderas uppfoljning via ONH-klinik med audiometri 1 ar och 2 ér efter
behandling. Om da oférandrad horsel och stabil tumor ny hérselkontroll efter
5 och 10 ar. Om oférindrad horsel avslutas kontroller. Om subjektiv

horselforsaimring kan horselmitning behéva genomforas med andra intervall.
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17.5 Ansvar

Uppfodljningen enligt ovan for patienter med primira CNS-tumorer och
symtomgivande meningeom bor ske inom specialistsjukvard (neurologi,
internmedicin, neurokirurgi, onkologi) pa, eller i nira samarbete med,
universitetssjukhus. Regional MDK ir ett viktigt samarbetsverktyg for att
sikerstilla adekvat omhindertagande oavsett var ansvaret ligger fOr patientens
uppfoljning och vard. Patienter med asymtomatiska meningeom eller opererade
patienter utan restsymtom kan ocksa foljas inom primirvarden, och vid behov
(tumortillvaxt eller symtom) diskuteras med eller remitteras till specialistsjukviard.
Uppfoljning av hypofysfunktion efter stralbehandling mot hypofysregionen kan

vid behov remitteras till primérvarden for arlig uppfoljning av prover, livslangt.

Den enhet som har det medicinska ansvaret for patienten har ansvar for att
utfirda intyg till Forsakringskassan, kommunen eller andra instanser, eller
bedéma behov av personlig assistens (eller tillse att sidan bedémning gors av

annan instans), enligt patientens behov.

17.6 Avslut av uppfoljning

Nir uppfoljningen avslutas bér den behandlande enheten ha ett avslutande

samtal med patienten. Samtalet bor folja det nationella vardprogrammet for

cancerrehabilitering och dokumenteras 1 Min vardplan. Patienten bor ocksa fa en

skriftlig sammanfattning av sin diagnos och behandling inkl. egenvardsrad,

livslanga behov eller risker. I denna sammanfattning bor eventuella rad till
primirvarden framga. Det ska framga vart patienten ska vinda sig om nya

symtom och/eller rehabiliteringsbehov uppstit.

17.7 Livslang symtomkontroll efter avslutad
uppfoljning

Overlimning till primirvirden bor vara aktiv.

Patienterna kan ha bade livslinga symtom och sena biverkningar/effekter av
genomgangen behandling. Viktiga symtom att f6lja livslangt ar epilepsi (som
dven kan debutera langt efter diagnos) och kognitiva symtom inklusive
demensutveckling. Patienter kan ha behov av aterkommande
rehabiliteringsbedémning och perioder. Nirstiendes behov ar viktiga att

uppmirksamma.
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Rekommendationerna grundar sig pa internationella rekommendationer och

vardprogramgruppens samlade erfarenhet. Evidens baserat pa studier saknas.
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KAPITEL 18

Underlag for
nivastrukturering

Patienter med gliom kommer under storsta delen av sin vardtid och uppféljning
att tas om hand 1 specialistvarden. Detta sker enligt regionala férutsittningar, dar
neurokirurgiska, neurologiska och onkologiska kliniker har ansvaret under olika
delar av vardprocessen. Det dr viktigt att strukturen ér vil kind och tydlig f6r
patienten och de nirstaende, och att patienten hela tiden har en tydlig
kontaktperson, i regel kontaktsjukskoterska. Man maste ta srskild hiansyn till att
dessa patienter har bade en malign sjukdom och en hjirnskada, vilket kraver
extra stor tydlighet 1 vardkedjan.

Den neurokirurgiska verksamheten bor ske pa universitetskliniker med
subspecialiserade neurokirurger med neuroonkologisk inriktning. Tillgang till
neuropatolog for fryssnitt och neuroradiologi f6r specialiserad preoperativ
utredning ar nédvindig. Neuropatolog och neuroradiolog dr ocksa nédvindiga
deltagare i den multidisciplinara diskussionen vid behandlingsbeslut. M6jligheten
till dialog ar visentlig. Tillgang till neurofysiologi och neuropsykolog
rekommenderas. MR-bilder under behandlings- och uppféljningsskedet bor

bedémas av neuroradiolog.

Stralbehandling av patienter med CNS-tumérer sker i dag pa bade universitets-
och regionkliniker. Protonstralbehandling via Skandionkliniken i Uppsala kan
vara ett behandlingsalternativ for patienter med tumérer av grad 1-3 samt vid
kraniospinal stralbehandling. Detta 6vervigande gors pa respektive
universitetsklinik och med en nationell MDK.

Medicinsk behandling av gliom grad 2—4 ges pa universitets- och regionkliniker
och det bor finnas tillgang till en regional MDK.

Uppfoljningen for patienter med symtomgivande meningeom boér ske inom
specialistsjukvard. Patienter med asymtomatiska meningeom eller opererade
patienter utan restsymtom kan ocksa foljas inom primirvarden och vid behov

(tumortillvaxt eller symtom) diskuteras med eller remitteras till specialistsjukvard.
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Sedan 2018 ansvarar Socialstyrelsen for processen att koncentrera
hogspecialiserad vard pa nationell niva. Socialstyrelsen har inhamtat forslag pa
omraden for nationell hogspecialiserad vard fran de nationella
programomradena. Forslagen har grupperats och prioriterats och kommer att
ligga till underlag pa en 6ppen remissrunda. Socialstyrelsen beslutar sedan vilka
forslag som kommer att genomga sakkunnigarbete och nir detta kommer att ske

under de kommande aren. Se sidan Nivastrukturering inom cancervarden pa

cancercentrume.se.

Under 2019 arbetade en nationell sakkunniggrupp med frigan om nationell
nivastrukturering av ovanliga atgirder inom omradet CNS-tumorer. Mycket av
varden ir redan regionalt nivastrukturerad enligt ovan. Neurokirurgi och
onkologisk behandling av ovanliga CNS-tumérer sker pa universitetssjukhus och
protonstralbehandling sker pa nationellt center (Skandionkliniken).
Sakkunniggruppen har foreslagit att nationella referenscentrum inrittas for
onkologisk behandling av medulloblastom och intrakraniella
germinalcellstumérer, med nationell MDK, dir alla behandlingsbeslut tas 1
samrad med referenscentrum. Dessutom har gruppen féreslagit en
samarbetsmodell f6r neurokirurgi av intramedullara tumorer sa att patienterna
opereras av tva neurokirurger fran tva olika regioner. Forslagen innebir att
patienterna fir vard och rehabilitering pa sitt eget universitetssjukhus men kan
dra nytta av en bredare erfarenhet och att fler personer far erfarenhet av de
ovanliga diagnosgrupperna. Forslagen har diskuterats vidare inom RCC:s

organisation utan att ytterligare beslut har fattats.

Vardprogramgruppens bedémning ir att den viktigaste fragan att driva
framdver dr en nationell MDK f6r diskussion av ovanliga och
komplicerade fall.
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KAPITEL 19
Kvalitetsregister och

Individuell patientoversikt

19.1 Cancerregistret

Cancerregistret har funnits sedan 1958 och ir ett av landets aldsta
hilsodataregister. Registret ger underlag f6r savil planering och utvirdering av
sjukvard och foérebyggande insatser som epidemiologisk och tumorbiologisk

forskning.

Cancerregistret dr inrattat enligt lag och 1 Socialstyrelsens foreskrifter och
allminna rad om uppgiftsskyldighet till cancerregistret (HSLF-FS 2016:7)
beskrivs hur samtliga vardgivare (vilket innefattar regioner,

kommuner och privata vardgivare) dr skyldiga att rapportera till cancerregistret.
I foreskriften beskrivs ocksa detaljerat vilka tumortillstand som ska rapporteras.
Trots registrets namn omfattas inte bara elakartade tumorsjukdomar utan dven
vissa tillstind som ér godartade, premaligna, eller har oklar malignitetspotential

ingar 1 registret.

For ytterligare information, se sidan Cancerregistret vid Socialstyrelsen pa

cancercentrum.se.

For de diagnoser som beskrivs 1 detta vardprogram sa inkluderas samtliga i

kvalitetsregistret och nagon separat canceranmalan till RCC behovs alltsa inte.

19.2 Uppfoljning och utvardering av varden via
kvalitetsregister och individuella
patientoversikter till gagn for varden och
forskning

Nationella kvalitetsregister och individuella patientéversikter (IPO) ska
underlitta uppfoljning och utvirdering av hilso- och sjukvardens resultat och
kvalitet med individbaserade uppgifter om diagnos, behandlingar och

resultat. IPO ska dessutom ge en samlad, aktuell bild av sjukdomsférloppet hos

varje enskild patient vid métet mellan vardgivare och patient, vilket ska utgora
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ett direkt stéd vid den kliniska handliggningen. Férutom battre tillganglig
information till vardens berérda ska biada koncepten ge bittre forutsattningar till
klinisk och translationell forskning. Utfall av varden ska dven kunna jamforas
mellan olika regioner for att uppticka eventuella skillnader i vardinsatser och

dirmed kunna bidra till en mer jaimlik vard.

Malsittningen ir att konceptet med IPO i framtiden helt ska kunna ersitta
kvalitetsregistret och optimera arbetet f6r vardens interaktioner med patienterna.
Detta kriver dock ett omfattande arbete med anpassning av registren till bland
annat de olika journalsystem som finns i de olika regionerna. Dirf6ér redovisas

de tvd arbetsverktygen for nirvarande separat.

19.3 Nationellt kvalitetsregister for tumorer i
centrala nervsystemet (CNS-tumorer)

Det nationella kvalitetsregistret f6r CNS-tumérer som startade 1999 omfattar
alla patienter som iar diagnostiserade vid 18 ars alder eller senare med diagnosen
primir tumor i centrala nervsystemet (hjdrna, ryggmirg och omgivande hinnor).
Tumoérer som upptacks vid obduktion ingar inte. En omfattande rekonstruktion
av registret har genomférts och omfattar sedan 2018 alla tumérer i centrala
nervsystemet. Tidigare inkluderades endast primara hjarntumorer (gliom och

meningeom).

Registrering till kvalitetsregister for CNS-tumorer forutsitter att patienten har
gett sitt samtycke, efter att ha fatt muntlig information och efter att ha haft

mojlighet att ta del av skriftlig information, se dokument for arbete med

kvalitetsregister pa cancercentrum.se.

CNS-tumorregistret finns tillgangligt for elektronisk registrering men
inrapportering kan dven ske pa pappersblanketter, se link ovan. Féljande
information redovisas via arliga sammanstillningar eller kan erhéllas som

momentan information.

Registrets tickningsgrad var 98 % 2023.

19.3.1 Interaktiv rapport

Interaktiv rapport dr en arlig rapport i digitalt format, som den nationella
styrgruppen for registret tar fram i samarbete med RCC Norr. I den interaktiva
rapporten gar det att filtrera information ur ett flertal olika perspektiv, till
exempel baserat pa region, drtal och sjukhus. Man kan dven skriddarsy en

nationell eller regional rapport och vilja ut lampliga indikatorer.
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Den interaktiva rapporten r under fortsatt utveckling. Fér mer information, se

Interaktiv rapport f6r tumorer i centrala nervsystemet (CNS), INCA.

19.3.2 Kortrapport

I den arliga sa kallade ”Kortrapport CNS” finns utférlig information och
tolkningsstod for ett urval av aktuella omraden som registergruppen finner av

speciellt viarde att framhalla for det aktuella dret.

Kort nationell rapport CNS.

Tidigare rapporter for hjarntumorer finns under rubriken Rapporter.

Nationell kvalitetsregisterrapport hjarntumérer, 1999-2017 (pdf)

19.3.3 Kvalitetsindikatorer

Aktuella kvalitetsindikatorer som redovisas baseras pa det nationella

vardprogrammet justeras regelbundet och redovisas 1 kapitel kapitel 20, se dven
SVF.

19.4 IPO CNS

Individuell patientdversikt for CNS-tumérer (férkortat IPO CNS i detta
vardprogram) ar ett grafiskt beslutsstéd som ger vardpersonal och patienter

en samlad bild av sjukdomsférloppet hos varje enskild patient. Sedan september
2021 ir IPO ett av RCC:s etablerade kunskapsstéd. I patientéversikten
registreras uppgifter prospektivt for patienter med tumorer i CNS fran diagnos
till avslutande av aktiv antitumoral behandling. Data frain anmailan och operation
till kvalitetsregistret gir automatiskt in i IPO. Registreringar sker vid vatje
mottagningsbesok av bland annat ldkemedelsbehandling, stralbehandling,
resultat fran radiologiska undersékningar, behandlingssvar och patientens
hilsotillstind bedomt med ECOG samt med elektroniska enkiter (PROM).
Informationen sammanstills och visualiseras pa ett 6verskadligt sitt, och
anvinds tillsammans med patientjournalen i samband med vardens kontakt med
patienten. Det ger snabbt en 6versikt av patientens historik och situation.
Informationen i patientéversikten kan daven anvindas for utveckling av varden,

inom forskning och som beslutsunderlag for att frimja jamlik vard.

Tilligget av vestibularisschwannom i foreliggande vardprogram innebir att IPO
CNS kommer att anvindas dven fér denna patientgrupp, i de fall patienten

erhiller nigon onkologisk behandling (strdl- och/eller likemedelsbehandling).
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Sedan tidigare rekommenderar registergruppen att IPO anvinds fér rapportering
av onkologisk behandling till kvalitetsregistret gillande de i vardprogrammet
upptagna diagnoserna. IPO CNS kommer 4ven att fortsitta utvecklas for att
bittre kunna tillvarata och f6lja upp information frain PROM- och PREM-
enkiter, fOr att pd sa vis mojliggora forbattring och vidareutveckling av varden

av patienter med CNS-tumorer.

Foér mer information om IPO CNS, se sidan Individuell patientdversikt cancer i

centrala nervsystemet (CNS) pa cancercentrum.se.
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KAPITEL 20
Kvalitetsindikatorer och

malnivaer

I drsrapporten f6r CNS-tumérer 6ljs foljande kvalitetsindikatorer:

e Tickningsgrad

e Postoperativ MDK

e Kontaktsjukskoterska

e Mediantid fran radiologisk diagnos till operation, h6ggradiga gliom och
laggradiga gliom

e Mediantid frin operation till PAD-svar, hogeradiga gliom och laggradiga
gliom

e Mediantid frin operation till start av stralbehandling eller
cytostatikabehandling, hggradiga gliom

e Mediantid frin behandlingsbeslut till operation, laggradiga gliom

e Indikatorer som ar relaterade till PROM/PREM utifran livskvalitetsformular
inom CNS-tumorregistret (3 + 12 manader efter kirurgi)

e Mediantid fran forsta rontgenundersokning till operation, hoggradiga tumorer
e Overlevnad for patienter med glioblastom baserat pa behandlingsval,

— Stralbehandling till 60 Gy med temozolomid och TTTFields ("Stupp”)

— Stralbehandling till 40,05 Gy med temozolomid (Perry”)

— Singelterapi med stralbehandling eller temozolomid
e DPostoperativ dodlighet inom 30 dagar

e DPostoperativa sarinfektioner inom 30 dagar
For god maluppfyllelse av ledtidsmalen ska 80 % av patienterna uppfylla malen.

Dessutom f6ljs, utan angiven 6nskad ledtid:

e Mediantid fran operation till onkologisk behandling, lageradiga tumérer
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Virdprogramgruppen rekommenderar att man ligger till uppfoljning av féljande

kvalitetsindikatorer, utan grins for maluppfyllelse:

e Tumorspecifik 6verlevnad for de diagnosgrupper som ingar i
vardprogrammet, det vill siga glioblastom; astrocytom grad 2, 3 och 4;
oligodendrogliom grad 2 och 3; ependymom; medulloblastom; intrakraniella

germinalcellstumorer; meningeom grad 1, 2 och 3.

Figur 13. Mal for ledtider for handlaggning av tumorer i hjarna och ryggmérg
Grad 3—4

Radiologisk diagnos
l «— 80 % inom 2 veckor

Operationsdatum

«— 80 % inom

14 kalenderdagar
PAD svarsdatum, behandlingsbeslut < 80 % inom 4 veckor
Start av stralbehandling eller
cytostatikabehandling
Grad 2
Radiologisk diagnos

l < 80 % inom 6 veckor (OBS att hogre alder talar
kortare ledtid)
Operationsdatum

< 80 % inom
14 kalenderdagar

PAD svarsdatum, behandlingsbeslut
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KAPITEL 22

Forslag pa fordjupning

Linkar till EANO:s riktlinjer

Summary WHO-klassifikation

Min vardplan
22.1 Litteratur

22.1.1 Tumorklassifikation

WHO Classification of tumours series, femte upplagan, volym 6, Central

nervous system tumours, 2021.

The 2021 WHO classification of tumors of the central nervous system: a

summary.

Wen och Packer: The 2021 WHO classification of tumors of the central nervous

system: Clinical implications.

22.1.2 Oversiktsartiklar

EANO guidelines on the diagnosis and treatment of diffuse gliomas of
adulthood.

Glioblastoma in adults: a Society for Neuro-Oncology (SNO) and European
Society of Neuro-Oncology (EANO) consensus review on current management

and future directions.

EANO-EURACAN-SNO guidelines on circumscribed astrocytic gliomas,

glioneuronal and neuronal tumors.
EANO guidelines for the diagnosis and treatment of ependymal tumors.

EANO-EURACAN clinical practice guideline for diagnosis, treatment, and
follow-up of post-pubertal and adult patients with medulloblastoma.
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https://www.eano.eu/publications/eano-guidelines/
https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/34185076/
https://cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/hjarna-ryggmarg-och-hypofys/hjarna-och-ryggmarg/min-vardplan/
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EANO, SNO and Euracan consensus review on the current management and

future development of intracranial germ cell tumors in adolescents and young

adults.
Consensus on the management of intracranial germ cell tumors.
EANO guidelines on the diagnosis and management of meningeomas.

EANO guideline on the diagnosis and treatment of vestibular schwannoma

22.2 Relevanta lankar

22.2.1 Regionala cancercentrum

Regionala cancercentrum 1 samverkan

http: www.cancercentrum.se/samverkan

22.2.2 Nationella och internationella organisationer och
databaser

Sjukvardsupplysningen, sk pa hjarntumor https://www.1177.se

Cancerfonden https://www.cancerfonden.se

Cancerstudier i Sverige https://www.cancercentrum.se/samverkan /vara-

uppdrag/forskning/cancerstudier-i-sverige

European Association of Neuro-oncology https://www.eano.eu

European Society for Radiotherapy and Oncology http://www.estro.org

European Society for Medical Oncology http://www.esmo.org

National Cancer Institute http://www.cancer.gov/types/brain

Society for Neurooncology http://www.soc-neuro-onc.org

Komplementir medicin Komplementir och alternativ medicin - RCC

(cancercentrum.se)

Memorial Sloane Kettering, https://www.mskcc.org

Regionalt Cancercentrum Stockholm-Gotland, broschyr om KAM,

Om du funderar pa komplementir och alternativ medicin
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https://www.1177.se/
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https://www.cancercentrum.se/samverkan/vara-uppdrag/forskning/cancerstudier-i-sverige/
https://www.cancercentrum.se/samverkan/vara-uppdrag/forskning/cancerstudier-i-sverige/
https://www.eano.eu/
http://www.estro.org/
http://www.esmo.org/
http://www.cancer.gov/types/brain
http://www.soc-neuro-onc.org/
https://cancercentrum.se/rehabiliteringpalliativvard/cancerrehabilitering/rehabiliteringsinsatser/komplementarmedicin.7800.html
https://cancercentrum.se/rehabiliteringpalliativvard/cancerrehabilitering/rehabiliteringsinsatser/komplementarmedicin.7800.html
https://www.mskcc.org/
https://cancercentrum.se/download/18.1607f33a19618bf0a465fe41/1745531591113/om-du-funderar-pa-komplementar-och-alternativ-medicin.pdf
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22.2.3 Patientorganisationer

Svenska hjarntumérforeningen http://hjarntumorforeningen.se/

Ung cancer http://www.ungcancer.se

Cancerkompisar www.cancerkompisar.se

Nira cancer www.naracancer.se

Nationellt kompetenscentrum anhoériga www.anhoriga.se

The International Brain Tumour Alliance http://theibta.org

Hjirnskadeférbundet Hjdrnkraft www.hjarnkraft.nu

22.2.4 Nationella vardprogram

Palliativ vard Nationellt vardprogram palliativ vard - RCC Kunskapsbanken

(cancercentrum.se)

Cancerrehabilitering Nationellt vardprogram cancerrehabilitering - RCC

Kunskapsbanken (cancercentrum.se)

Uppfoljning efter barncancer Nationellt virdprogram langtidsuppfolining efter

barncancer - RCC Kunskapsbanken (cancercentrum.se)

Akutonkologi Nationellt vardprogram akut onkologi - RCC Kunskapsbanken

(cancercentrum.se)

Cancer under graviditet Stoddokument fér cancer under graviditet - RCC

Kunskapsbanken (cancercentrum.se)

22.2.5 Nationellt kvalitetsregister for CNS-tumorer

Kivalitetsregister Nationellt kvalitetsregister hjarntumdrer (cancercentrum.se)

Formular Dokument - RCC Norr (cancercentrum.se)
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https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/palliativ-vard/vardprogram/
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/palliativ-vard/vardprogram/
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/cancerrehabilitering/vardprogram/
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https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/stoddokument/cancer-under-graviditet/
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/stoddokument/cancer-under-graviditet/
https://cancercentrum.se/diagnosbehandling/cancerdiagnoser/hjarnaryggmargochhypofys/hjarnaochryggmarg/kvalitetsregister.7343.html
https://cancercentrum.se/diagnosbehandling/cancerdiagnoser/hjarnaryggmargochhypofys/hjarnaochryggmarg/kvalitetsregister.7343.html
https://cancercentrum.se/diagnosbehandling/cancerdiagnoser/hjarnaryggmargochhypofys/hjarnaochryggmarg/kvalitetsregister.7343.html
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KAPITEL 23

Vardprogramgruppen

23.1 Vardprogramgruppens sammansattning

Den nationella arbetsgruppen bestar av en representant per regionalt

cancercentrum samt en ordférande som utsetts av RCC 1 samverkan. Gruppen

har efterstrivat multiprofessionalitet med representanter f6r de olika vardnivaer

som ir engagerade 1 patientens vardflode. Utéver detta har patientforetradare

deltagit.

23.2 Vardprogramgruppens medlemmar

Styrgrupp

Sara Kinhult (ordférande)
(onkolog)

Overlikare, med.dr VO hematologi, onkologi
och strilningsfysik, Skanes universitetssjukhus,
Lund

Regionala representanter

Goran Hesselager
(Uppsala-Orebro)

(neurokirurg)

Overlikare, med.dr VO neuro, Akademiska
sjukhuset, Uppsala. Processledare hjirntumorer,
RCC Uppsala-Orebro

Peter Milos (sydostra)
(neurokirurg)

Specialistlakare, Neurokirurgiska kliniken,
Universitetssjukhuset i Link6ping

Alicia Hellgren (vist)
(kontaktsjuskoterska)

Specialistsjukskoterska, kontaktssjukskoterska,
Neuromottagningen, Sahlgrenska sjukhuset,
Goteborg

Michael Gubanski
(Stockholm/Gotland)
(onkolog)

Overlikare, med.dr, tema cancer, NKS,
Stockholm

Anna Rydelius (syd)
(neurolog)

Opverlikare, med.dr, neurologen, Skanes
universitetssjukhus, Lund

Maria Sandstrém (norr)
(onkolog)

Overlikare, med.dr, Cancercentrum, Nortlands
universitetssjukhus, Umed

Malin Andersson
(omvirdnad)

Kontaktsjukskoterska, neuromottagningen,
Skaraborgs Sjukhus, Skévde
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Thomas Brinnstrom

(patolog)

Professor, overlikare, Umei
universitet/Laboratoriemedicin, Norrlands
universitetssjukhus, Umed

Johan Wikstrém

Professor, 6vetlikare, Uppsala universitet/Bild-
och funktionsmedicinskt centrum, Akademiska
sjukhuset, Uppsala

nirstaenderepresentant)

Heike McClellan (patient- | Svenska hjirntumérféreningen
och nirstaende-

representant)

Eskil Degsell (patient- Svenska hjarntumorféreningen
och

23.3 Arbetsgrupper

Huvudansvariga for omradena dr markerade med fetstil.

Kirurgi (primir och vid aterfall)

Goran Hesselager
(Uppsala-Orebro)

Overlikare, med.dr VO neuro, Akademiska
sjukhuset, Uppsala. Processledare hjirntumérer,
RCC Uppsala-Orebro

Margret Jensdottir
(Stockholm/Gotland)

Overlikare, verksamhetschef neurokirurgiska
kliniken, Karolinska Universitetssjukhuset,
Solna

Gregor Tomasevic (syd)

Specialistlakare, Neurokirurgiska kliniken,
Skanes universitetssjukhus, Lund

Peter Milos (sydost)

Specialistlakare, Neurokirurgiska kliniken,
Universitetssjukhuset i Link6ping

Louise Carstam (vist)

Specialistlakare, Neurokirurgiska kliniken,
Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg

Magnus Olivecrona

(Uppsala-Orebro)

Overlikare, ANIVA, Universitetssjukhuset
Orebro, Orebro

Rickard Sj6berg (norr)

Overlikare, docent, Neurocentrum, Norrlands
universitetssjukhus, Umed

Oscar Persson
(Stockholm-Gotland)

Bitridande 6verlikare, patientflédesansvarig
cerebral tumorkirurgi, avdelningen for
neurokirurgi, Karolinska Universitetssjukhuset,
Solna
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Houman Pebdani (syd)

Bitr 6verlikare, Neurokirurgiska kliniken,
Skanes universitetssjukhus, Lund

Peter Lindvall (norr)

Docent, 6verlikare, Norrlands
universitetssjukhus, Umed

Oscar Aneman (sydost)

Overlikare, Neurokirurgiska kliniken,
Universitetssjukhuset i Link6ping, Linkoping

Stralbehandling (priméir och vid aterfall)

Michael Gubanski Overlikare, med.dr, tema cancer, NKS,
(Stockholm/Gotland) Stockholm

(onkolog)

Sara Alkner (syd) Docent, Specialistlikare, VO hematologi,

onkologi, stralningsfysik, Skines
universitetssjukhus, Lund

Katja Werlenius (vast)

Overlikare, VO onkologi, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Géteborg

Malin Blomstrand (vist)

Overlikare, VO onkologi, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Géteborg

Erik Fernstrom (vist)

Specialistlikare, onkologi, Sahlgrenska,
Goteborg

Per Bergstrom (norr)

Overlakare, Cancercentrum, Norrlands
universitetssjukhus, Umed

Michael Strandéus Opverlikare, Onkologkliniken, Linssjukhuset
(sydost) Ryhov, Jonkoping

Per Munck af Professor, omradeschef for stralbehandling
Rosenschold och stralningsfysik, VO hematologi, onkologi

och stralningsfysik, Skanes universitetssjukhus,
TLund

Onkologisk medicinsk behandling (primér och vid aterfall)

Sara Kinhult (syd)

(ansvarig
regimbiblioteket)

Overlikare, med.dr VO hematologi, onkologi
och stralningsfysik, Skanes universitetssjukhus,
Lund

(Stockholm-Gotland)

Vakant
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Pernilla Roswall (Uppsala-
Orebro)

Specialistlikare, Uppsala

David Lofgren (Uppsala-
Orebro)

Overlikare, Onkologiska kliniken,
Universitetssjukhuset Orebro, Orebro

Marie Sjogren (vist)

Overlikare, Onkologiska kliniken, Sahlgrenska,
Goteborg

(Sydost)

Vakant

Ludvig Dahl (syd)

Bitridande 6verlikare, VE Onkologi, Skanes
universitetssjukhus, Lund

Maria Sandstrom (norr)

Overlikare, docent, Cancercentrum, Norrlands
universitetssjukhus, Umed

Omvirdnad och rehabilitering

Anne-Lie Lindevall
(sydost)

Legitimerad specialistsjukskoterska,
kontaktsjukskoterska, Neurokirurgkliniken,
Universitetssjukhuset, Linkoping

Caroline Nilsen (sydost)

Legitimerad sjukskoterska,
Kontaktsjukskoterska, Neurokirurgkliniken,
Universitetssjukhuset, Linkoping

Hanna Ljung (syd)

Legitimerad psykolog, neuropsykolog, PhD,
Neurologi och Rehabiliteringsmedicin, Skanes
universitetssjukhus, Lund

Malin Andersson (vist)

Kontaktsjukskoterska, Neuromottagningen,
Skaraborgs Sjukhus, Skévde

Alicia Hellgren (vist)

Specialistsjukskoterska neurosjukviard,
kontaktssjukskoterska, Neuromottagningen,
Sahlgrenska sjukhuset, Géteborg

Marie Nirup (syd)

Arbetsterapeut,
Rehabiliteringsmedicinmottagning, Skanes
universitetssjukhus, Lund

Jard Svensson (sydost)

MSc, doktorand, legitimerad sjukgymnast,
Neurokirurgiska kliniken, Universitetssjukhuset
1 Link6ping

Anna Gradeen (sydost)

Legitimerad sjukgymnast, region Kronoberg
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Delmy Oliva (sydost) Onkologisjukskoterska, Onkologkliniken,
Linssjukhuset Ryhov, Jonk&ping

Isabelle Rydén (vist) Legitimerad psykolog, neuropsykolog,
Neurologimottagningen, Sahlgrenska, Goteborg

Emma Wabhlstrand (vist) | Med.mag. logopedi, legitimerad logoped,
Logopedmottagningen, Skaraborgs Sjukhus,

Skovde
Neurologi
(vist och Uppsala- vakant
Orebro)
Sofia Hylin (Sthlm- Bitridande 6verlikare, ME Neurologi,
Gotland) Karolinska Universitetssjukhuset Solna
Anna Rydelius (syd) Overlikare, med.dr, neurologen, Skanes

universitetssjukhus, Lund

Helena Bruhn (sydost) Ovetlikare, med dr, Neurologmottagningen,
Linssjukhuset Ryhov, Jonk&ping

Anna-Karin Roos (norr) Opverlikare i neurologi, Neurologienheten,
Ostersunds sjukhus

Palliativ vard och insatser

Johannes Norberg (norr) | Specialistlikare, Cancercentrum, Norrlands
universitetssjukhus, Umed

Annika Malmstréom Overlikare, LAH, Universitetssjukhuset i
(sydost) Link6ping
Teresa Herlestam Overlikare, Avancerad hemsjukvird i hemmet

Calero (Sthlm-Gotland) ASIH, Visby PT]

Karin Belfrage (syd) Opverlikare, ASTH, Malmé

Mehrnoush Setalani (vist) | Specialistlikare geriatrik, Neurorehabkliniken,
Kungilvs Sjukhus
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Diagnostik (radiologi)

Johan Wikstrém
(Uppsala-Orebro)

Professor, 6verlikare, Bild- och
funktionsmedicinskt

centrum/Neuroradiologiska sektionen,
Akademiska sjukhuset

Heather Martin (Sthlm-
Gotland)

Bitr. 6verlikare, NeuroPET och MR-sektionen,
Neuroradiologiska kliniken, Karolinska
Universitetssjukhuset, Stockholm

(norr)

Mats Laesser (vist)

Overlikare, Neuroradiologi, Sahlgrenska,
Goteborg

Ida Blystad (sydost)

Overlikare, Rontgenkliniken,
Universitetssjukhuset i Link6ping

Christina Bergstréom
(norr)

Overlikare, Bild och funktionsmedicin,
Norrlands universitetssjukhus, Umed

Pia Sundgren (syd)

Overlikare, professor, Lunds universitet/ VO
Bild och funktion, Skines universitetssjukhus,
TLund

Kategorisering av tuméren (patologi)

Johanna Nordmyr
(sydost)

Overlikare, Klinisk patologi,
Universitetssjukhuset, Linkoping

Alia Shamik (Sthlm-
Gotland)

Ovetlikare, Klinisk patologi/cytologi,
Karolinska Universitetssjukhuset, Solna

Inga Gudinaviciene (syd)

Klinisk genetik och patologi, Skines
universitetssjukhus, Lund

Thomas Olsson Bontell
(vast)

Klinisk patologi och genetik, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset, Goéteborg

Thomas Brinnstrom
(norr)

Professor, 6verlikare, Umed
universitet/Laboratoriemedicin, Norrlands
universitetssjukhus, Umed

Eszter Turanyi (Uppsala-
Orebro)

Overlikare, klinisk patologi,
Universitetssjukhuset, Orebro

Sylwia Libard (Uppsala-
Orebro)

Overlikare, Klinisk patologi, Akademiska
sjukhuset, Uppsala
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Egenvard
Eskil Degsell Svenska hjirntumérféreningen
Heike McClellan Svenska hjirntumérféreningen

Frida Hansson

Svenska hjirntumoérféreningen

Kvalitetsregister

Maria Sandstrém (norr)

Overlikare, docent, Cancercentrum, Norrlands
universitetssjukhus, Umed

Michael Strandeus
(sydost) TPO

Opverlikare, Onkologkliniken, Lanssjukhuset
Ryhov, Jonkoping

Roger Henriksson (norr)

Professor, overlikare, ordférande for
planeringsgruppen fér CNS-tumorer,
ordférande (registerhallare) for kvalitetsregistret
for CNS-tumorer, Institutionen f6r
stralningsvetenskaper, Umea universitet

Arftlighet

Anna Rosén (norr)

Specialistlakare, Klinisk genetik, RCC Nozr

Anna-Lotta Hallbeck
(sydost)

Overlikare, MOL Onkogenetisk enhet, Klinisk
genetik, Universitetssjukhuset, Linképing

Sara Kinhult (syd)

Overlikare, med.dr VO hematologi, onkologi
och stralningsfysik, Skanes universitetssjukhus,
Lund

Marie Askmalm-Stenmark

(syd)

Klinisk genetiker, Klinisk genetik, Skanes
universitetssjukhus, Lund

Bakgrund och orsaker

Maria Feychting
(Stockholm/Gotland)

Med.dr, professor, Institutet f6r miljémedicin,
Karolinska Institutet, Stockholm
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Uppfo6ljning

Sara Kinhult (syd)

Overlikare, med.dr VO hematologi, onkologi
och stralningsfysik, Skanes universitetssjukhus,
Lund

Goran Hesselager

(Uppsala/Orebro)

Overlikare, med.dr VO neuro, Akademiska
sjukhuset, Uppsala. Processledare hjirntumérer,
RCC Uppsala-Orebro

Anna Rydelius (syd)

Overlikare, med.dr, neurologen, Skanes
universitetssjukhus, Lund

Malin Andersson (vist)

Kontaktsjukskoterska, neuromottagningen,
Skaraborgs Sjukhus, Skévde

Alicia Hellgren (vist)

Specialistsjukskoterska neurosjukviard,
Kontaktssjukskoterska, Neuromottagningen,
Sahlgrenska sjukhuset, Goteborg

Eskil Degsell (patient och
nirstaenderepresentant)

Svenska hjirntumérféreningen

Arbetsgrupp for vestibularisschwannom

Goran Hesselager
(huvudansvarig)

Overlikare, med.dr VO neuro, Akademiska
sjukhuset, Uppsala. Processledare hjirntumorer,
RCC Uppsala-Orebro

Malin Andersson (vist)

Kontaktsjukskoterska, neuromottagningen,
Skaraborgs Sjukhus, Skévde

23.4 Jav och andra bindningar

Inga medlemmar i den nationella vardprogramgruppen har pagiaende uppdrag

som skulle kunna innebira jav. Kopior av hela gruppens javsdeklarationer,

inklusive féreldsaruppdrag, gar att fa frin Regionalt cancercentrum Norr.

23.5 Vardprogrammets forankring

Virdprogrammet har utarbetats pa uppdrag av RCC:s samverkansgrupp, vilken

utsett Sara Kinhult till virdprogramgruppens ordférande.
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Remissversionen av vardprogrammet (version 5.0) har publicerats Gppet pa
cancercentrum.se. Remissversionen har gatt till regionernas linjeorganisationer
fér kommentarer om organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av
vardprogrammet samt till specialist-, professions- och patientféreningar for
6vriga synpunkter pa innehallet. Under remissrundan har nedan listade
organisationer limnat synpunkter pa vardprogrammets innehall. Utover dessa
har svar inkommit fran enskilda kliniker och enskilda foretridare f6r patienter

och profession.

I remissrundan har nedanstaende organisationer limnat synpunkter pa

vardprogrammets innehall:

Anhérigas Riksforbund

Biobank Sverige

Dietisternas Riksférbund

DREF, sektion neurologi

Fysioterapeuterna- sektionen f6r onkologisk och palliativ fysioterapi
Logopedforbundet

NAC

NAG cancerprevention, RCC

NAG f6r Cancergenomik och molekylir patologi

Nationell arbetsgrupp Arftlig cancer-risk

Nationella primédrvardsradet

Onkologkliniken Lanssjukhuset Kalmar

PHO: Barnlikarféreningens sektion for pediatrisk hematologi och onkologi
PNR RCC Viist

Processen Komplementir och integrativ medicin, RCC Sthlm Got
RCC CanINCA

RPO Barns och ungdomars hilsa Stockholm-Gotland
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RPO Rehabilitering Habilitering Forsikringsmedicin Stockholm-Gotland

Samlat svar fran norra sjukvardsregionen (Region Jimtland Hirjedalen, Region

Norrbotten, Region Visterbotten, Region Visternorrland) via RPO Cancer
Samordningsrad geriatrik 1 VGR

Sjukskoéterskor f6r Palliativ Omvardnad (SFPO)
Svensk forening for klinisk kemi

Svensk forening f6r neuroradiologi

Svensk sjukskoterskeforening

Sydo6stra

Likemedelsverket

Nirhilsan och Primirvards radet VGR

TLV

Region Halland

Region Kronoberg

Region Skine

Region Stockholm

Region Uppsala

Region Virmland

Region Visterbotten

Region Vistmanland

Region Orebro lin

Viistra Gotalandsregionen
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Efter sammanstillning av de inkomna synpunkterna, och revidering som féljd av
den, har vardprogrammet bearbetats och godkints av vardprogramgruppen och
faststillts av RCC i samverkan.
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Radiologisk diagnostik

Se dven riktlinjer pa Svensk férening f6r neuroradiologis hemsida, MR-
protokoll: SENR rekommendade MR-protokoll Neuro och svarsmallar:
7601c8 b8d612aa2¢3240£52a893961bf96b0el.pdf

MR-protokoll for primar malign hjarntumor

e T2 FLAIR: helst 3D-volym med rekonstruktioner i tre plan: axial, koronal
och sagittal (alternativt interaktiv rekonstruktion i PACS).

e T2: itminstone axial.

e T1: 3D fore och efter gadolintumkontrastmedelsinjektion (Gd).

En 3D-volym kan dven beh6évas som underlag f6r neuronavigation under
operationen. For neuronavigationen krivs att bilderna inkluderar nisa, nacke
och 6ron samt luft ovan hjdssan.

e DWI: diffusionsviktad sekvens.

e Perfusion: helst dven preoperativt men framfor allt pa postoperativa
undersékningar som férloppskontroll for terapiutvirdering (perfusion
behd6ver inte goras vid radikalitetskontrollen). Vid behov MR-angiografi f6r
avbildning av blodkirl och susceptibilitetsviktad sekvens f6r bedomning av
kalk och hemosiderin.

e Vid pavisad eller misstinkt hjarntumor med hég risk f6r spridning via
likvorvigarna (ependymom, medulloblastom och germinalcellstumérer) bor
dven spinalkanalen undersokas, dir minimal utredning innehaller sagittal T'1-

viktad sekvens efter kontrastmedelstillforsel.

Rekommenderad upplosning: f6r 3D-sekvenser isotrop voxelstorlek cirka 1 mm

och f6r 2D-sekvenser forslagsvis 4 mm snittjocklek.

Utover dessa sekvenser kan det preoperativt dven vara av virde att utféra mer
avancerade sekvenser sisom “diffusion tensor imaging ” (DTT) (minst 32
riktningar) med traktografi och fMRI for att lokalisera funktionellt viktiga
omraden, eller MR-spektroskopi (MRS), for differentialdiagnostiska
overvaganden. Sadana undersékningar utférs oftast pa hogspecialiserade enheter

med neuroradiologisk inriktning.


https://www.sfnr.org/_files/ugd/7601c8_48cab9fd3647445d9c4e27832cf633be.pdf
https://www.sfnr.org/_files/ugd/7601c8_b8d612aa2c3240f5aa893961bf96b0e1.pdf
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MR-protokoll for spinala gliom

e T2 STIR (Short TI Inversion Recovery) sagittal

o T2 tse sagittal

e T1 sagittal fore och efter kontrastmedelsinjektion, med fordel
fettundertryckta sekvenser.

e T1 axial fére och/eller efter kontrastmedelsinjektion, med fordel
fettundertryckta sekvenser.

e T2 gradientekoaxial vid behov

MR-protokoll for meningeom

e T2 FLAIR: helst 3D-volym med rekonstruktioner i tre plan: axial, koronal
och sagittal (alternativt interaktiv rekonstruktion i PACS).
e T2: itminstone axial.

e T1: 3D fore och efter gadoliniumkontrastmedelsinjektion (Gd).

Vid uppfoljning av kint meningeom kan protokollet ofta férkortas, och
kontrastmedel ar inte alltid nodvindigt att ge. MR-perfusion kan vara av virde
for differentialdiagnostik.

MR-protokoll for vestibularisschwannom

e Protokoll for initial utredning (screening) samt wait-and-scan
undersckningar
o T2 3D temporalben (tungt T2 viktad sekvens)
o T2TSE tra hela hjirna

e Protokoll for forsta uppfoljningsundersokning samt vid undersékningar
infor och efter operation eller stralbehandling
o T2 3D temporalben (tungt T2 viktad sekvens)

T2 TSE tra hela hjiarna

o
o T1 3D utan och med kontrastmedel sag
o DWI tra hela hjirna (beh6vs endast vid forsta

uppfoljningsundersékningen och vid férsta postoperativa

undersokningen (om inom 48 timmar))

Checklista for radiologiskt utlatande

Radiologen bor avge ett strukturerat utlatande dir féljande information ingar:

e Undersokning utford fore och efter intravends kontrastmedelsinjektion.

e Datum och ort for féregaende undersékning.
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e Tumorens lige, sirskilt i foérhallande till viktiga funktioner (motorik, sensorik,
sprak och syn).

e Kontrastuppladdning (ja/nej, karaktir).

e Storlek pa kontrastmedelsuppladdande och icke-kontrastmedelsuppladdande
komponenter. De tre matt som anges ar: stOrsta diameter i det axiala snittet,
lingsta matt i axialplanet perpendikulirt till samt storsta matt kraniokaudalt.

e Peritumoralt 6dem (kan dock vara svart att skilja fran icke-
kontrastuppladdande tumoér och dessutom infiltrerar tumérceller ofta 6demet
kring héggradiga gliom).

e Expansiv effekt.

e Eventuell perfusionsékning.

e Bedomning: baserad pa radiologiska fynd tillsammans med kliniska
upplysningar (sannolik diagnos, total regress — tydlig regress — marginell

regress — oforindrat — marginell progress — tydlig progress.
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Stralbehandling

Stralbehandlingsplanering och teknik

Patientpositionering och fixation

Patienten behandlas nastan alltid i rygglige. Patienten ska immobiliseras 1 mask,
eventuellt med bitfixation, i ett lige som ar reproducerbart mellan simulering,

planering och behandling.

Underlag for targetdefinition

For targetdefinition ska man anvinda modaliteter, om ej kontraindikation finns,
som visualiserar tuméren bittre 4n DT. MR-sekvenser som ar fusionerade med
dosplanerings-DT bor anvindas i forsta hand. Féljande MR-sekvenser bor
finnas: T1, T1 med kontrast, T2 och FLAIR. Vid behov kan PET genomféras.
Minst en av undersokningarna bor utféras med intravends kontrastvitska,
foretridesvis den som visualiserar tumoren pa mest adekvat sitt, 1 de flesta fall
MR.

Undersokningen som ligger till grund for targetritningen bor inte vara aldre an
2(=3) veckor vid behandlingsstart.

Underlag for dosplanering

DT-MR-PET ska utforas fran vertex cranii till C4 vid intrakraniella target. Vid
spinala target far skanningsomradet anpassas efter targets (malomradets)

lokalisation.

DT miaste inkludera hela skallen och hela fixationsutrustningen. Snittjockleken
bor inte 6verstiga 2 mm (1-2 mm vid protonbehandling).

Overviger man protonbehandling ska patienten remitteras till en
universitetsklinik f6r dosplanering dé fixation och DT-underlag for

protonplanering maste vara kompatibelt och forberett f6r protonbehandling.

Dosplanerings-MR med beprévad/validerad metod for att skapa syntetisk DT
for dosberikning (MR-only fléde) kan 6vervigas f6r fotonbehandling.
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Targetvolymer och riskorgan

Definition av targetvolymer och riskorgan ska f6lja ICRU:s rekommendationer
(ICRU rapport nr 50, 62, 78, 83 och 91).

Strukturer i dosplaneringssystemet ska bendmnas enligt rekommendationer fran
Stralsikerhetsmyndigheten (SSM).

Targetvolymer

Gross Tumour Volume (GTV)

GTV = makroskopisk tumérvolym, innehaller all verifierad tumorvivnad fran

diagnostiska undersékningar.

Vid postoperativ behandling definieras GTV som operationskavitet samt
eventuell synlig resttumor. Hansyn bor tas till operationshalans plasticitet och

denna bor foretridesvis definieras pa den senaste undersékningen.

GTV definieras med utgingspunkt frin postoperativ MR och/eller
dosplanerings-MR (T'1-viktad sekvens med gadoliniumkontrast) och DT 1
behandlingslage. Peritumoralt 6dem bor inte inkluderas 1 GTV.

Clinical Target Volume (CTV)

CTV = klinisk targetvolym omfattar GTV och volymer med misstinkt
(subklinisk) tumdrinfiltration.

CTV skapas genom en expansion av GTV med marginal beroende pa diagnos,
se nedan. CTV behover inte omfatta hela det peritumorala 6demet. CTV ska
justeras efter naturliga barridrer sisom benstrukturer, ventriklar, falx och
tentorium (om det inte finns misstankt tumorvixt 1 anslutning till dessa
strukturer). Individuell bedomning kan goras betriffande CTV-marginalen nira

kritiska riskorgan.

Planning Target Volume (PTV)

PTV = geometrisk volym som ir skapad via symmetrisk expansion av CTV, vars
syfte dr att sikerstilla att den ordinerade dosen deponeras 1 CTV. CTV-PTV-
marginal (vanligen 0—2 mm f6r stralkirurgi (1 fraktion) samt 2—3 mm
fraktionerad stereotaktisk fotonbehandling samt vanligen 2—4 mm vid
konventionell fotonbehandling baserat pa institutionell erfarenhet). Man bor
Overviga att anvanda dedicerade apparater for stereotaktisk stralbehandling f6r

att kunna minska behandlingsosikerheter och dirmed PTV marginaler
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(exempelvis gammakniv eller linjaraccelerator med limplig utrustning och

anpassat kvalitetsprogram).

Vid protondosplanering ersitts PTV-begreppet med robust optimering av CTV i
dosplaneringssystemet, diar uppsattningsosikerhet och osikerheter i protoners
rickvidd simuleras fOr alla féltriktningar. Om straldos optimeras med robust
optimering av CTV ska PTV bara anviandas for att rapportera dos (ICRU:s
krav).

Riskorgan (OAR och PRV)

OAR (Otgans at risk) = riskorgan = stralkdnsliga normala vivnader.

PRV (Planning organ-at-risk volume) = planeringsvolym for riskorgan, jimfor
PTV.

Stralbehandlingen ska ta hinsyn till relevanta riskorgan. Endast maxdoser till
setiella organ sdsom chiasma/synnerv, hjirnstam och ryggmirg bor beaktas
framfor tickning av target. Overskridandet av dosconstraints till synnerv eller
delar av chiasma kan kliniskt motiveras i enskilda fall men ska atféljas av
noggrann patientinformation. Ovriga riskorgan har saledes ligre prioritet och
bor vanligtvis inte utgéra grund f6r minskad dos till targetvolymen. Vid
rebestralning bor dock varje fall bedémas individuellt med tonvikt pa risker for

allvarliga kognitiva, motoriska och sensoriska bortfall.

Nedan foljer en kort sammanfattning av inritning av riskorgan, och fér mer
utforlig beskrivning hinvisas till andra inritningsriktlinjer som du hittar pa:
https://www.cancerdata.org/resource/d0i%3A10.17195/candat.2017.08.1

Chiasma opticum och synnerver:

e Synnerver ritas in som kontinuerliga strukturer, genom optikuskanalen och
hela vigen till chiasma, och férses med en marginal motsvarande PTV for att
fa PRV. For synnerver kan ett koniskt PRV inritas f6r att ta hinsyn till
synnervens storre rorlighet ventralt nira 6gonbulben, jamfort med dorsalt i
den benavgrinsade synnervskanalen. Chiasma och den intrakraniella delen av

synnerverna bor definieras pa MR.
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Hjarnstam:

e Ritas utan marginal. Hjirnstammen stracker sig kraniellt fran substantia nigra
vid cerebrala pedunklarna till kaudalt i niva med toppen pa Dens Axis.
Cerebrala aqueducten inkluderas av praktiska skil hela vigen ner till

overgangen 1 4:e ventrikeln.

e Hjirnstammens inre (Brainstem_interior) definieras som hjirnstammen enligt

ovan minus en ~autocropping” pa 2 mm.

e Hjirnstammens yta (Brainstem_surface) definieras som hjirnstammen minus

hjirnstammens inre enligt ovan, det vill siga de yttersta 2 mm av strukturen.

Retina:

e Ritas utan marginal. Retina ritas tunt (3 mm) och omfattar insidan av

6gonbulbens bakre tva tredjedelar.

Linser:

e Ritas utan marginal. Ritas i fOrsta hand pa DT-undersokningen.

Cochlea:

e Ritas utan marginal. Ritas i forsta hand med benfonster pa DT-

unders6kningen, alternativt T2-sekvenser pa MR.

Hjarna:

e Ritas utan marginal 1 benfénster om definitionen sker baserat pa DT.

Hypofys:
e Ritas utan marginal. Volymen begrinsas av sella turcica. Ritas féretradesvis pa

T2 sekvenser.

Hippocampi:

e Ritas utan marginal. Hippocampus definieras som den gra substansen medialt
om laterala ventrikelns temporalhorn. Strukturen borjar definieras caudalt i
botten av temporalhornet och ritas direfter posteriort/kaniellt lings mediala
sidan av temporalhornet ner till laterala kanten av cisterna quadrigeminalis
innan overgangen mot crus fornicis. Navigations-MR med 1 mm snitt

underlittar inritningen.

Tarkortel:

e Ritas utan marginal .

343




REGIONALA CANCERCENTRUM

Ryggmarg:

e Ritas cirkuldrt, inte in i ben. Kranial begrinsning i niva med toppen av dens

axis 1 foramen magnum. Volymen férses med 3 mm marginal for att fa PRV.

Vid stralbehandling av medulla spinalis maste hinsyn tas till relevanta riskorgan,

till exempel njurar, lungor, esofagus och hjarta.

Dos-volymrestriktioner (constraints) och rekommendationer (objectives) vid
utvardering av dosplan

Tabellen nedan innehaller rekommendationer f6r standardprioriteringar.

Tabell 1. Rekommendationer for dos—volymrestriktioner.

Priority | Organ ol Dose constraint (EQD2) | Toxicity
RBE
1 Chiasm & optic 2 D0.03cc < 55 Gy Optic neuropathy
nerves
2 PRV chiasm & optic D0.03cc < 60 Gy
nerves
3 Brainstem surface 2 D0.03cc < 60 Gy Permanent cranial
neuropathy or necrosis
Brainstem interior 2 D0.03cc < 54 Gy Permanent cranial
neuropathy or necrosis
4 Spinal cord 2 Below C2 level D0.03cc Palsy (risk <1 %)
<50 Gy
At C1-2 level D0.03cc
<52 Gy
Spinal canal below conus
<54 Gy
5 PRV spinal cord D0.03cc < 54 Gy
9 Retina 3 D0.03cc < 45 Gy Loss of vision
10 Cochlea 3 Dmean < 45 Gy Hearing loss
Dmean <32 Gy Optimal if contralateral
side close to Dmean
45 Gy, tinitus
11 Pituitary 2 Dmean < 45 Gy Panhypopituarism
Pituitary 2 Dmean < 20 Gy Growth hormone
deficiency
12 Lens 1 D0.03cc < 10 Gy Cataract
13 Lacrimal gland 3 Dmean < 25 Gy Keratoconjunctivitis sicca
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14 Hippocampus 2 As low as possible Memory loss
especially on the left side

D40 % total av bilateral
< 7,3 Gy (according to one
publication)

*Biologisk ekvivalent dos vid fraktioner om 2 Gy.

Observera att det inte 4r nagon skillnad 1 prioritering mellan nummer 11
(hypotys) och nummer 14 i tabellen ovan. For varje patient ska den ansvariga
likaren bestimma hur man ska prioritera mellan dessa strukturer under
dosplaneringsoptimeringen. Dos—volymrekommendationerna ér endast

vigledande.

For glioblastom med multifokala lesioner eller med stor volym kan marginaler
eller ordinationsdos reduceras utifran erfarenhet, till exempel om V45 6verstiger
50 % eller CTV 6verstiger 350cc.

Stralbehandlingsteknik

Stralbehandlingen ges med extern teknik: Volumetric Modulated Arc Therapy
(VMAT), Intensity-Modulated Radiation Therapy (IMRT), 3D - Conformal
RadioTherapy (3D-CRT) eller Tomoterapi, alternativt med protoner om
patienten uppfyller specifika kriterier. Stralkirurgi utfors med gammakniv utan
CTV/PTV matginal alternativt med linjaraccelerator dir marginal frin GTV
skapas enligt lokala rutiner. Ordinationsisodosen vid stralkirurgisk behandling
kan variera med behandlingsteknik och utgérs vanligen av 80 %-sodosen for
behandlingar som ges i linjaraccerator och i spannet 45 %-80 % for

gammakniven.

Dosplanering

DT-baserad 3D-dosplanering med korrektion f6r vivnadsheterogeniteter.
Korrektion f6r kontrast i planerings-DT ar inte nédvandig. Maximalt tillaten
voxelstorlek for dosberikning dr 3 mm i tranversalplanet. Dosplanerings-MR
med beprévad/validerad metod for att skapa syntetisk DT f6r dosberikning
(MR-only-fléde) kan 6vervigas f6r fotonbehandling.

Vid protondosplanering bor hinsyn tas till osdkerheter i relativ biologisk effekt
(RBE) 1 distala danden av Bragg-peaken i narheten av kritiska riskorgan.

Homogen dos till CTV ska alltid efterstravas. Referensdosimetri gors enligt
IAEA TRS 398.
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Stralkvalitet

Fotonenergin bor vara 6 MV eller hégre, och dosrat ska vara minst 0,1
Gy/minut i CTV enligt ICRU. Vid Skandionkliniken anvinds
protonbehandlingstekniken Pencil Beam Scanning och protonenergin dr da 60—
230 MeV. Protonbehandling ordineras 1 bade RBE-viktad och fysikalisk dos, dér

man i dag anvinder en modell med RBE = 1,1 som standard.

Verifikation, bildtagning och justering

Positionen av target/markorer ska verifieras baserat pi CBCT/kV-
bilder/ytskanning. Positionen bor korrigeras betriffande translationer och om

mojligt rotationer.

Verifikationen och positionskorrektionen ska genomféras vid varje fraktion,
alternativt kan ett action-level-protokoll anvandas for att reducera systematiska

upplaggningsavvikelser.

Den extra absorberade straldos som ges via IGRT (image guided radiotherapy)

boér hallas sa lag som maijligt.

Dosspecifikation och fraktionering

Samtliga doser nedan anges i biologisk dos (GyRBE). Vid kraniospinal
behandling rekommenderas i férsta hand protonbehandling.

Laggradiga gliom (WHO-grad 2)

Ordinerad dos dr 50,4-54 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka)
med 28-30 fraktioner om 1,8 Gy.

Volymspecifikationer:

GTV = all resttumor enligt postoperativ och/eller dosplanerings-MR. Det
omfattar hogsignalerande tumérmisstinkta forandringar pa T2/FLAIR-
viktade sekvenser samt operationshéla och eventuella
kontrastuppladdande omraden pa T1-viktade bilder med kontrast.

CTV = GTV + 1- (1,5) cm med isotrop expansion. CTV bor justeras 1
torhillande till naturliga barridrer sisom ben, ventriklar, falx, tentorium
och kritiska OAR (om det inte finns misstinkt tumorvaxt i anslutning till

dessa strukturer).
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Gliom WHO-grad 3

Ordinerad dos ir 59,460 Gy. Strilbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka)
med 33 fraktioner om 1,8 Gy eller 30 fraktioner om 2,0 Gy.

Volymspecifikationer:

GTV = all resttumér enligt postoperativ och/eller dosplanerings-MR. Det
omfattar kontrastladdande tumérmisstinkta forandringar pa T1-viktade
sekvenser samt operationshala. Hela det peritumorala 6demet bor inte
inkluderas 1 GTV.

CTV = GTV + 1,5~ (2,0) cm med isotrop expansion. CTV jousteras sd att
tumérsuspekta hogsignalerande omriden pa T2/FLAIR-viktade sekvenser
inkluderas. CTV bor justeras 1 forhallande till naturliga barridrer sisom
ben, ventriklar, falx, tentorium och OAR (om det inte finns misstdnkt

tumorvixt 1 anslutning till dessa strukturer).

Glioblastom (WHO-grad 4)

Vid konventionell behandling ir ordinerad dos 60 Gy. Stralbehandlingen ges
dagligen (5 dagar/vecka) med 30 fraktioner om 2 Gy.

Vid hypofraktionerad behandling (pa grund av dlder 6ver cirka 65-70 ar eller
allmantillstand ECOG 2 eller simre) finns flera mojliga alternativ:
Ordinerad dos 40,05 Gy. Strilbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med
15 fraktioner om 2,67 Gy.

Ordinerad dos 34 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med
10 fraktioner om 3,4 Gy.

Ordinerad dos 25 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med
5 fraktioner om 5 Gy.

Volymspecifikationer:
GTV = all kontrastladdande resttumér enligt postoperativ och/eller
dosplanerings-MR. GTV definieras med utgangspunkt frin postoperativ
MR, T1-viktade sekvenser med gadoliniumkontrast, som dr fusionerad
med dosplanerings-DT. Operationskaviteten ska inkluderas i GTV. Hela
det peritumorala 6demet bor inte inkluderas 1 GTV.

CTV = GTV + 1,5 - (2,0) cm med isotrop expansion. . CTV jousteras sd att
tumorsuspekta hégsignalerande omraden pa T2/FLAIR-viktade sekvenser
inkluderas. CTV bor justeras i férhallande till naturliga barridrer sisom
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ben, ventriklar, falx, tentorium och OAR (om det inte finns misstdnkt

tumorvixt 1 anslutning till dessa strukturer).

Vid stor tumorvolym kan en mindre CTV marginal pa 1 cm 6vervigas.

Pilocytiska astrocytom (WHO-grad 1)

Stralbehandling rekommenderas enbart vid progredierande tumor dir
reoperation inte ar mojlig. Vid sma, vilavgrinsade inoperabla tumérer kan

stereotaktisk strilbehandling 6vervigas.

Vid konventionell behandling ir ordinerad dos 50,4-54 Gy. Stralbehandlingen
ges dagligen (5 dagar/vecka) med 28-30 fraktioner om 1,8 Gy.

Volymspecifikationer:

GTV = Resttumor definierat med MR.
CTV = GTV + (5-)10 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Tumor i medulla spinalis

Otrdinerad dos ir 50,4-54 Gy (den hégre dosen till spinala tumorer grad 3—4).
Strilbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med 28-30 fraktioner om 1,8
Gy.

Volymspecifikationer:

GTV = makroskopisk tumor.
CTV = GTV + utbredning av spinalkanalen horisontellt och 2 cm
kraniellt + kaudalt.

Ependymom

Intrakraniella ependymom, WHO-grad 2
Ordinerad dos dr 54-59,4 Gy. Strilbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka)
med 30-33 fraktioner om 1,8 Gy. RELA-fusion kan tala for att den hégre

slutdosen ska ges.
Volymspecifikationer:

GTV = Resttumor och postoperativ tumoérbadd definierat med postoperativ
MR. Det rekommenderas att anvinda preoperativ MR f6r att definiera all

vivnad och anatomiska strukturer med initialt tumérengagemang.
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CTV = GTV + 10 mm med isotrop expansion, justerat efter anatomiska

barridrer.

Intrakraniella anaplastiska ependymom, WHO-grad 3
Ordinerad dos dr 59,460 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka)
med 30-33 fraktioner om 1,8-2,0 Gy.

Volymspecifikationer:

GTV = Resttumor och postoperativ tumoérbadd definierat med postoperativ
MR. Det rekommenderas att anvinda preoperativ MR for att definiera all
vavnad och anatomiska strukturer med initialt tumorengagemang,.

CTV = GTV + 10-20 mm med isotrop expansion, justerat efter anatomiska

barriarer.

Spinala ependymom, WHO-grad 2
Ordinerad dos ir 50,4-54 Gy. Strilbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka)
med 28-30 fraktioner om 1,8 Gy.

Volymspecifikationer:

GTV = Resttumor definierat med postoperativ MR.
CTV = GTV + 10 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Spinala ependymom, WHO-grad 3

Ordinerad dos idr 50,454 Gy. Strilbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka)
med 28-30 fraktioner om 1,8 Gy. Vid resttumor nedanfér conus medullaris kan
hégre slutdos upp till 59,4 Gy 6vervigas.

Volymspecifikationer:

GTV = Resttumor eller preoperativ tumorutbredning och postoperativ
tumorhiéla definierat med pre-och postoperativ MR.
CTV = GTV + 20 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Kraniospinal stralbehandling, metastatisk sjukdom

Kraniospinal bestralning rekommenderas enbart vid spridning till spinalkanalen.
Ordinerad dos mot hjirna och spinalkanal ar 36 Gy men patientens status bor
tas 1 beaktning och CSI-dosen kan reduceras. Stralbehandlingen ges dagligen (5
dagar/vecka) med 20 fraktioner om 1,8 Gy.

Spinala metastaser ges boost till totalt 45-50,4 Gy med 5-8 fraktioner om 1,8

Gy. Primartumor ges boost enligt ovan.
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Volymspecifikationer:

Se riktlinjer f6r medulloblastom.

Myxopapillira ependymom, WHO-grad 2
Ordinerad dos dr 54 Gy. Strilbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med 30
fraktioner om 1,8 Gy.

Volymspecifikationer:

GTV = Resttumor och postoperativ tumoérbadd definierat med postoperativ
MR. Det rekommenderas att anvinda preoperativ MR for att definiera all
vavnad och anatomiska strukturer med initialt tumorengagemang.

CTV = GTV + 5-10 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Intrakraniella subependymom, WHO-grad 1

God prognos. Stralbehandling rekommenderas enbart vid progredierande tumor
ddr reoperation inte dr mojlig.

Ordinerad dos dr 54 Gy. Strilbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med 30
fraktioner om 1,8 Gy.

Volymspecifikationer:

GTV = Resttumér definierat med MR.
CTV = GTV + 5 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Spinala subependymom, WHO-grad 1

God prognos. Stralbehandling rekommenderas enbart vid progredierande tumor
ddr reoperation inte dr mojlig.

Ordinerad dos dr 50,4 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med
28 fraktioner om 1,8 Gy.

Volymspecifikationer:
GTV = Resttumér definierat med MR.
CTV = GTV + 5 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Aterfallsbehandling av intrakraniella ependymom

For patienter med aterfall i ependymom (<3 cm) i tidigare stralbehandlat omrade

kan stereotaktisk stralbehandling anvindas som salvagebehandling.
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Medulloblastom

Otrdinerad dos varierar enligt nedanstaende riskindelning:

Patienter, 1821 ar med ligre risk for aterfall (klassisk eller
desmoplastisk/nodulir histologi, WNT-subgrupp, ingen spridning MO0,
resttumér < 1,5 cm?):

Kraniospinal stralbehandling ges till 23,4 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5
dagar/vecka) med 13 fraktioner om 1,8 Gy. Efterfoljande boost mot den
primira tumorbiddden/resttumoéren ges till en total dos av (54 -) 55,8 Gy med
(17-) 18 fraktioner om 1,8 Gy. Notera att detta stralbehandlingsschema maste
ges med adjuvant sekventiell cytostatikabehandling, och annars maste

kraniospinala dosen enligt standardrisk (30,6-36 Gy) ges.

Patienter 6ver 21 ar med standardrisk for aterfall (WINT-subgrupp, ingen
spridning MO, resttumér <1,5 cm?, SHH p53 wt, grupp 4 med férlust av
kromosom 11, ingen MYC-amplifiering):

Kraniospinal stralbehandling ges till 30,6-36 Gy men patientens status bor tas i
beaktning och CSI-dosen kan reduceras. Stralbehandlingen ges dagligen (5
dagar/vecka) med 17-20 fraktioner om 1,8 Gy. Efterféljande boost mot den
primira tumorbiddden/resttumoéren ges till en total dos av (54 -) 55,8 Gy med
10-14 fraktioner om 1,8 Gy.

Hégriskpatienter, oavsett dlder (resttumdr> 1,5 cm’, metastaserad
sjukdom M1-M4, storcellig eller anaplastisk histologi, SHH med p53-mut
eller MYC-ampifiering, grupp 4 med MYC-amplifiering):

Kraniospinal stralbehandling ges till 36 Gy men patientens status bor tas i
beaktning och CSI-dosen kan reduceras. Stralbehandlingen ges dagligen (5
dagar/vecka) med 20 fraktioner om 1,8 Gy. Efterfoljande boost mot den
primira tumorbidden/resttumoéren ges till en total dos av 55,8 Gy med 11
fraktioner om 1,8 Gy. Till spinala metastaser ges boost till en total dos av 45—
50,4 Gy med 5-8 fraktioner om 1,8 Gy.

Volymspecifikationer:

Kraniospinal strilbehandling (CSI):
GTV_CSI = definieras generellt inte f6r den kraniospinala stralbehandlingen.
CTV_CSI = ska inkludera hela likvorrummet (hjirna och ryggmirg),
inklusive durasicken. Det dr viktigt att lamina cribrosa inkluderas, liksom alla
hernietingar/utbuktningar av meningierna. Skelettfonster kan anvindas for
avgriansning mot kotor. Hela synnerverna ska inkluderas i kraniella CTV.

Target-definitionsguiden fran SIOPE rekommenderas.
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Boost mot tumérbidden (TB):
GTV_TB = all makroskopisk resttumor och/eller resektionshilan.
CTV_TB = GTV + 10 mm anpassat till anatomiska barriirer.

Boost mot metastaser:
GTV_boost = Utg6rs om mojligt av initial tumorutbredning eller
tumorutbredning i samband med planering av stralbehandling.
CTV_boost = Vid intrakraniella metastaser rekommenderas 5-10 mm
marginal. Fér spinala metastaser rekommenderas inklusion av likvorrummet
inklusive durasiacken i axiella snitt spinalt med cirka 20 mm marginal

kraniokaudalt.

Robust optimering f6r CTV anvinds vid dosplanering. For ytterligare
information om targetvolymer samt marginaler vid optimering och
dosplaneringsteknik hinvisas till “Dosplanering av CSI med protoner” i
dokumentsystemet (RMT+) vid Skandionkliniken.

Intrakraniella germinalcellstumorer

Ordinerad dos varierar beroende av diagnos:

Germinom, icke-metastaserad sjukdom (inklusive bifokal sjukdom med
pineal och suprasellir komponent):

Stralbehandling mot hela ventrikelsystemet (inkluderande primar tumorbadd och
eventuell resttumor) ges till 24 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5
dagar/vecka) med 15 fraktioner om 1,6 Gy. Efterfoljande boost mot den
primara tumorbiddden och eventuell resttumér ges till en total dos av 40 Gy med
10 fraktioner om 1,6 Gy.

Observera att boost inte ska ges till patienter med unifokal sjukdom i de fall
komplett respons uppnatts efter cytostatikabehandlingen.

En ovanlig situation ér resttumor med konstaterad teratomkomponent, trots
térnyad kirurgi, och da rekommenderas en hogre boost dos till totalt 54,4 Gy

mot tumoérbidden och resttumor intrakraniellt, med 19 fraktioner om 1,6 Gy.

Germinom, metastaserad sjukdom (inklusive ofullstindigt stadieindelad):
Kraniospinal strilbehandling ges till 24 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5
dagar/vecka) med 15 fraktioner om 1,6 Gy. Efterfoljande boost mot den
primira tumorbadden samt alla intrakraniella och spinala metastaser ges till en
total dos av 40 Gy med 10 fraktioner om 1,6 Gy.

Vid samtidig teratomkomponent ges en hogre boostdos med till totalt 54,4 Gy
till samtliga intrakraniellt beldgna tumorer, med 19 fraktioner om 1,6 Gy. Vid
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spinalt beldgna metastaser ges en ligre boostdos till totalt 49,6 Gy med 16
fraktioner om 1,6 Gy.

Icke-germinom (standardrisk), icke-metastaserad sjukdom:
Stralbehandling till tumd&rbadd ges till 54 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5
dagar/vecka) med 30 fraktioner om 1,8 Gy.

Icke-germinom, metastaserad sjukdom:

Kraniospinal strilbehandling ges till 30 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5
dagar/vecka) med 20 fraktioner om 1,5 Gy. Efterfoljande boost mot primir
tumorbadd samt alla intrakraniella ges till en total dos av 54 Gy med 15
fraktioner om 1,6 Gy. Vid spinalt beldgna metastaser ges en ligre slutdos som
boost, till totalt 50,8 Gy med 13 fraktioner om 1,6 Gy. Vid omfattande spinal
metastasering maste en individuell bedomning ske 1 varje enskilt fall. (SIOP-
protokollet rekommenderar en ligre boost till totalt 45 Gy med 10 fraktioner om
1,5 Gy vid engagemang av mer dn 2/3 av medulla).

Volymspecifikationer:

Hela ventrikelsystemet (WVI) inklusive tumérbadden:
CTV_WVI = Omfattar sidoventriklar, tredje och fjirde ventrikeln samt
tumorbidden enligt dosplaneringsundersékningar (efter
cytostatikabehandling och/eller kirurgi). T2-viktade MR-sekvenser som ér
fusionerade med dosplan-DT kan gora det littare att rita in ventrikelsystemet.
PTV_WVI = CTV_WVI + 3-5 mm med isotrop expansion.

https://www.qarc.org/cog/ACNS1123 Atlas.pdf

Boost mot tumérbidden (som boost eller enda behandling):
GTV_TB = Inkluderar all hjarnvavnad som initialt dr engagerad av tumor
samt eventuell makroskopisk resttumér pa T1-sekvens med Gd-kontrast efter
cytostatikabehandling och/eller kirurgi.
CTV_TB = GTV_TB + 5 mm med isotrop expansion vid suprasellir eller
pineal tumérlokalisation. Vid atypisk primir tumorlokalisation (till exempel
talamus och basala ganglier), och nir lokal infiltration av omgivande
hjirnvivnad kan misstinkas, rekommenderas 1 stillet 10 mm CTV-marginal.
Boost mot metastaser:
GTV_boost = Utgér om méjligt av initial tumorutbredning eller
tumorutbredning i samband med planering av stralbehandling.
CTV_boost = Vid intrakraniella metastaser rekommenderas 5—-10 mm
marginal. Foér spinala metastaser rekommenderas inklusion av likvorrummet
inklusive durasicken i axiella snitt spinalt med cirka 20 mm marginal

kraniokaudalt.
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Kraniospinal strilbehandling (CSI):
GTV_CSI= definieras generellt inte f6r den kraniospinala stralbehandlingen.
Undantaget dr makroskopiskt synliga metastaser.
CTV_CSI = ska inkludera hela likvorrummet (hjarna och ryggmirg),
inklusive durasicken. Det dr viktigt att lamina cribrosa inkluderas, liksom alla
hernieringar/utbuktningar av meningierna. Skelettfonster kan anvindas for
avgransning mot kotor. Hela synnerverna ska inkluderas 1 kraniella CTV.

Target-definitionsguiden frin SIOPE rekommenderas.

Meningeom

Meningeom, WHO grad 1:

Stralbehandling rekommenderas enbart vid progredierande tumor.
Stereotaktisk stralbehandling

Singelfraktionsbehandling

Gammakniy

Ordinerad dos dr 15 Gy 1 singelfraktion ordineras pa i forsta hand 50 %-
isodosen . Vid narhet till kritiska riskorgan kan dosreduktion goras till 14 Gy.
Vid f6rhojd proliferationsindex ges 16 Gy i singelfraktion.

Volymspecifikationer:
GTV = Tumo6r definierat med MR med dubbel mingd kontrast.
PTV = GTV + 0 mm.

Linjdraccelerator

Otrdinerad dos dr 14-16 Gy ordineras till 80 %-isodosen f6r meningeom.
Stralbehandlingen ges som singelfraktion.

Volymspecifikationer:
GTV = ResttumoOr definierat med MR.
PTV = GTV + marginal pa 2-3 mm enligt lokala rutiner.

Hypofraktionerad behandling

Ordinerad dos dr 25 Gy f6r meningeom. Stralbehandlingen ges dagligen
(5 dagar/vecka) med fraktioner om 5 Gy.
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Volymspecifikationer:
GTV = Tumor definierat med MR.
CTV =GTV + 0-5 mm.

Konventionellt fraktionerad stralbehandling

Otrdinerad dos dr 50,4 Gy f6r meningeom utan f6rhéjd proliferationsindex. Vid
forhojd proliferationsindex rekommenderas 54 Gy . Stralbehandlingen ges
dagligen (5 dagar/vecka) med fraktioner om 1,8 Gy.

Volymspecifikationer:
GTV = Resttumor definierat med MR.
CTV = GTV + 0-5 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Meningeom, WHO grad 2:

Vid inkomplett resektion eller vid aterfall 1 tidigare opererat atypiskt meningeom
rekommenderas stralbehandling. I vintan pa resultat fran randomiserade studier
far beslutet om eventuell stralbehandling efter komplett resektion baseras pa en
individuell bedémning av den potentiella vinsten kontra den potentiella

toxiciteten av postoperativ strilbehandling.

Otrdinerad dos dr 59,4 Gy eller 60 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen
(5 dagar/vecka) med 33 fraktioner om 1,8 Gy respektive med 30 fraktioner om
2 Gy.

Volymspecifikationer:
GTV = Resttumor samt operationskavitet definierat med MR.
CTV = GTV + 8-15 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Meningeom, WHO grad 3:

Adjuvant stralbehandling rekommenderas oavsett resektionsgrad.

Otrdinerad dos dr 59,4 Gy eller 60 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen
(5 dagar/vecka) med 33 fraktioner om 1,8 Gy respektive med 30 fraktioner om
2 Gy.

Volymspecifikationer:
GTV = Resttumor samt operationskavitet definierat med MR.
CTV = GTV + 10-20 mm, justerat efter anatomiska barriirer.

Opticusskidemeningeom:
Stralbehandling rekommenderas vid radiologisk progress eller progredierande

synpaverkan som kan relateras till tumoren.
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Ordinerad dos ir 50,4 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med
28 fraktioner om 1,8 Gy. Protonbehandling kan 6verviagas om dosberikningen

kan anses vara tillforlitlig f6r smalt targetomrade.

Volymspecifikationer:
GTV = Resttumér definierat med MR.
CTV = GTV + 0-5 mm, justerat efter anatomiska barridrer. Hinsyn bor tas till

synnervens rorlighet.

Spinala meningeom:
Stralbehandling 6vervigs som primirbehandling vid progress eller symtom och

som adjuvans vid inkomplett resektion .

Konventionellt fraktionerad stralbehandling

Ordinerad dos dr 50,4 Gy. Stralbehandlingen ges dagligen (5 dagar/vecka) med
28 fraktioner om 1,8 Gy. Protonbehandling kan dvervigas.

Volymspecifikationer:
GTV = Resttumér definierat med MR.
CTV = GTV + 5-10 mm, justerat efter anatomiska barridrer.

Riktlinjer for oplanerade behandlingsuppehall

Forlingning av den totala behandlingstiden bor undvikas f6r grad 3—4-tumorer.
Speciellt vid medulloblastom ska man forséka halla den planerade
behandlingstiden. Vid behandlingsuppehall pa mer 4n 4 dygn i kurativt syftande
behandlingar kan man Gverviga att ldgga till en fraktion/vecka, gbra en
kompensatorisk doshojning eller ge behandling pa helgen. Det dr viktigt att
kritiska dosnivéer till riskorgan inte 6verstigs. Vid behandlingsuppehall f6r
laggradiga tumorer forlings den totala behandlingstiden utan kompensation, sa

att den avsedda slutdosen uppnas.

Stralbehandling i kombination med annan
behandling

Kirurgi:
Stralbehandling f6r patienter med grad 3—4-tumérer bor starta sa snart som
mojligt efter operation, optimalt inom 4 veckor under forutsittning att

operationssaret lakt, se kapitel 11.
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Medicinsk behandling:
Stralbehandling ges for vissa diagnoser samtidigt med cytostatika, se kapitel 11.
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BILAGA 3

Bedomningsskalor

Funktionsklass (funktionsstatus)

WHO/ECOG Karnofsky
Asymtomatisk — klarar normal 100 Asymtomatisk
aktivitet utan restriktioner
90 Klarar normal aktivitet. Milda
sjukdomssymtom.
Klarar inte fysiskt anstrdngande 80 Klarar med svarighet normal
arbete. Helt uppegéende. aktivitet. Mattliga symtom.
70 Klarar egenvard, men inte
normal aktivitet.
Klarar egenvard, men inte 60 Klarar det mesta av
arbete. Uppegaende mer an egenvard med viss hjalp.
halva dagen.
50 Behdver betydande hjalp
och omvardnad.
Klarar delvis egenvard. Sang- 40 Kraver sarskild omvardnad,
eller rullstolsbunden mer an uttalad
halva dagen. funktionsinskrankning.
30 Kraver sjukhusvard, men ar
inte kritiskt sjuk.
Klarar inte egenvard. Helt 20 Sjukhusvardad, kraver aktiv
sang- eller rullstolsbunden. vard/behandling.
10 Ddende
Déd 0 Dod
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Bedomning av narkosrisk enligt ASA

Svensk 6versittning av”’> American Society of Anesthesiologists (ASA)
Physical Status”-systemet

ASA-klass (svensk oversittning)

ASA 1 En for vrigt frisk patient

ASA 2 En patient med lindrig systemsjukdom

ASA 3 En patient med allvarlig systemsjukdom

ASA 4 En patient med allvarlig och standigt livshotande systemsjukdom
ASA 5 En moribund patient, som inte férvantas éverleva utan operationen
ASA 6 En avliden patient dar hjarnans funktioner totalt och oaterkalleligt fallit

bort och som ska genomga en donationsoperation.

asahq.org
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BILAGA 4
Adresser for fornyad

medicinsk bedomning

Stockholm Terapirond (maligna tumoérer) eller skallbasrond (benigna
tumorer) eller stralrond (gammakniv)

Tema hjarta Karl och Neuro
Neurokirurgi B8:11

Karolinska universitetssjukhuset
Eugeniavagen 3

171 76 Stockholm

Lund Neuroonkologrond
VE Onkologi eller

VE Neurologi: neuroonkmott eller

Neurokirurgiska kliniken (neuroonkrond eller skallbasrond)
Skanes universitetssjukhus

221 85 Lund

Goteborg Neuroonkologisk rond Neurologkliniken eller

Skallbasrond, Neurokirurgiska kliniken
SU/Sahlgrenska
413 45 Goteborg

Fax: 031-741 29 63.

Remissmall: Remiss hjarntumaorrond 7.pdf

Umea Lunga/CNS/Tyreoidea-sektionen, Cancercentrum eller
MDK hjarntumoér eller

Neurocentrum, neurokirurgi
Norrlands universitetssjukhus
901 85 Umea

Linkoping CNS-MDK

Onkologiska Kliniken
Universitetssjukhuset i Linkdping
581 85 Linkdping



https://eur01.safelinks.protection.outlook.com/?url=https%3A%2F%2Fmellanarkiv-offentlig.vgregion.se%2Falfresco%2Fs%2Farchive%2Fstream%2Fpublic%2Fv1%2Fsource%2Favailable%2Fsofia%2Fsu3409-866884923-1229%2Fnative%2FRemiss%2520hj%25C3%25A4rntum%25C3%25B6rrond%25207.pdf&data=05%7C02%7CSara.Kinhult%40skane.se%7Ca692e61204a74713cec708de575b8c6b%7C92f523893f0f46239a3b957c32d194e5%7C0%7C0%7C639044248104329807%7CUnknown%7CTWFpbGZsb3d8eyJFbXB0eU1hcGkiOnRydWUsIlYiOiIwLjAuMDAwMCIsIlAiOiJXaW4zMiIsIkFOIjoiTWFpbCIsIldUIjoyfQ%3D%3D%7C0%7C%7C%7C&sdata=KStajlm00HEt2Xpo%2BGj98Sb6DnEOKP3hYN2FusQXgio%3D&reserved=0
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Uppsala

CNS-tumdrronden
Neurokirurgiska kliniken eller Onkologikliniken

Skallbasrond Neurokirurgiska kliniken eller ONH-kliniken
Akademiska sjukhuset
751 85 Uppsala

Orebro

MDK Hjarntumorer

Onkologmottagningen eller VO Neurokirurgi
Universitetssjukhuset

701 85 Orebro

Gammaknivs-
behandling

Stralrond (gammakniven)

Tema hjarta Karl och Neuro
Neurokirurgi B8:11

Karolinska universitetssjukhuset
Eugeniavagen 3

171 76 Stockholm
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BILAGA 5

Handhavande av TTFields

Hantering av TTFields/Optune

Patienter med nydiagnostiserat glioblastom, efter avslutad stralbehandling till
60 Gy, med parallell temozolomid, kan vara aktuella f6r behandling med
TTFields (Tumour treating Fields, Optune) samtidigt med postoperativ
cytostatikabehandling med temozolomid.

Behandling med TTFields ér inte avsedd for patienter som 4r under 18 ar eller
gravida, eller som har nidgon annan neurologisk sjukdom, en inplanterad enhet
till exempel hjirnstimulator eller pacemaker, en skadefekt sisom avsaknad av
benlock, metallfragment (kulfragment) i hjarnan eller kanslighet f6r ledande

hydrogeler.

Optune ir en barbar medicinskteknisk produkt, som avger elektriska falt
(Tumour Treating Fields - TTFields) till tum6ren genom polymerplattor/arrayer
(tidigare keramiska gelplattor) som fasts pa skalpen. TTTFields sinds med en
frekvens pa 200kHz och en utgaende RMS-effekt pa < 707 mA. Enheten drivs
med uppladdningsbara littumbatterier eller vanlig natanslutning. Batterierna
ricker i cirka 2-3 timmar. Behandlingen bor paga i minst 18 timmar/dygn f6r
optimal effekt. Arryerna ska bytas 2 ganger/vecka och da ska ocksa skalpen

rakas.

Biverkningar férekommer, framfor allt rodnad 1 huden pa skalpen under
arrayerna. Det dr viktigt att patienterna kommer till likarbesok utan arrayerna pa,
for att huden ska kunna inspekteras. I studien forekom ocksa psykiska

storningar och biverkningar frin nervsystemet oftare dn hos kontrollgruppen.

Patientinformation om TTFields/Optune

Link il patientbroschyr om TTFields/Optune som pdf.



https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/globalassets/cancerdiagnoser/hjarna-cns/vardprogram/ttfields_patientinformation_251219.pdf
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Instruktioner kring anvandningen av TTFields

Denna skrivning syftar till att f6rtydliga hanteringen av TTFields samt gora
anvandningen av TTFields likvardig i Sverige. Godkinnandet fran TLLV och NT-
radet (2019) innebir att patienten kan anvinda TTTields i maximalt tva ar eller
till och med andra progress. Foretaget NovoCure skickar manatligen rapporter
till behandlande likare om anvindningen i procent per dygn. Behandlingen har
ett tydligt dos-respons-samband och malet ar att patienten ska anvanda TTTFields
sa mycket som méjligt men minst 18 timmar/dygn, vilket innebar minst 75 % av
dygnets 24 timmar i genomsnitt. Féljande forslag syftar till att maximera

anvindningen och ta bort onédiga kostnader.

1. Om en anvindningsrapport inkommer att genomsnittsanviandningen av
TTFields understiger 75 % tar patientansvarig likare kontakt med patienten
och efterhor orsaken. Om det inte finns nagon uppenbar orsak (exempelvis
biverkningar eller annan sjukdom) till detta uppmuntras patienten att ka
anvindningen. Om nistkommande rapport visar pa samma eller ldgre
anvindning avslutas behandlingen och NovoCure kontaktas for att avsluta
faktureringen och himta utrustningen.

2. Om en patient har recidiv eller misstanke om recidiv av sin hjirntumér och
det pa MDK beslutas om reoperation sa ska behandlingen med TTFields
avslutas minst tva veckor innan operationen (alt i samband med beslutet).
Orsaken till detta dr att minska risken for hudirritation/hudsér pa skalpen
infér operationen. NovoCure ska da kontaktas och informeras om avslut
varefter faktureringen upphor. Eftersom det i avtalet dr godkéint med fortsatt
behandling till och med andra progress har patienten mojlighet att ateruppta
behandlingen nir operationssaret ar lakt vilket brukar vara fyra veckor efter
kirurgi. Bedémning av likningsférloppet och mojligheten att aterstarta
TTFields gors lampligen i samband med likarbesok for
behandlingsdiskussion postoperativt. Om patienten da 6nskar och
ordinerande lakare anser det rimligt skickas en ny bestillning for dterstart.

3. Som vid all annan onkologisk behandling dr det viktigt att vid varje aterbesck
(tysiskt eller telefon) efterhora hur behandlingen med TTTFields fortloper. Har
det uppkommit biverkningar? Hur gir det med anvindningen? Eftersom
behandlingen dr mycket kostsam ar det viktigt att tidigt finga upp om
utrustningen inte anvinds for att da avsluta faktureringen.

4. Det ser olika ut i landet vad giller ordination av TTFields och de olika
vardenheterna behdver sitta upp egna rutiner gillande ovanstaende punkter.
Det viktiga ar att kartligga vem som gbr vad och vem som ar ansvarig for de
olika uppgifterna. All anvindning (start, stopp, anvandning i procent) och alla

biverkningar ska rapporteras i IPO.
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Mall egenvardsintyg TTF

Ange namn, personnummet, hemadress och telefonnummer

XXX behandlas for en allvarlig hjarntumoér som opererats och stralbehandlats
tillsammans med cytostatika. En del av behandlingen innebdr att man bir en
utrustning med elektroder (sa kallade arrayer) pa hjissan. Arrayerna kopplas till

en generator som genererar vixelvis strom pa 200 KHz.

Patienten beh6ver hjalp fran kommunens hemtjanst med byte av arrayer och
rakning av skalp, vilket rekommenderas ungefir var 3:e dag. Frekvensen av

rakning och byte av arrayer kan variera beroende pa hur snabb harvixt patienten
har.

Det finns moijlighet att ta hjilp av foretagets personal f6r upplirning av hur man
handhar tekniken och arrayerna. Information om detta samt kontaktuppgifter till

foretaget finns 1 patientens hem.

I yansten



BILAGA 7

Positiva prognostiska
faktorer vid

hjarntumorsjukdom som

patient och narstaende
sjalva i hog eller viss
utstrackning kan paverka

Tabellen sammanfattar nagra positiva prognostiska faktorer som eventuellt
skulle kunna g att koppla till utvirderade egenvard- och/alternativt

samvard- och/alternativ omvardnads-, rehabiliterings- samt palliativa

sjukvards-insatser. Varje faktor innehaller en kort beskrivning, dess paverkan

pé 6vetlevnad/livskvalitet/forméga att hantera livet i narvaro av sjukdom samt

referenset.
Faktor Beskrivning Effekt pa utfall Ref | Paverkbar
(livskvalitet/6verlevnad /
féormaga att hantera livet i
nirvaro av
hjirntumoérsjukdom.
Kompetenta Familj och vinner | En av de storsta enskilda (1] JA 1 hog till
engagerade och sociala prognostiska faktorerna for viss grad.
sociala sammanhang overlevnad dr kompetenta och?
nitverk (idrottsklubbar, engagerade sociala nitverk. 2l
Dessa har inverkan bade pa B
Overlevnad, livskvalitet samt
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trossamfund med
flera).

vardkonsumtion (ratt vard i ritt
tid).

Associerad med lingre
overlevnad, hogre livskvalitet,
bittre symtomkontroll,
vardkonsumtion (mindre
planerade akutinliggningar)
och bittre koordinering.

Hog God fysisk status | Associerad med lingre 1, [6] | JA1hog tll
funktions- toére, under och overlevnad och bittre [7] viss grad
status (KPS = | efter behandling behandlingsrespons. (8]
70) (t.ex. Karnofsky Fysiskt funktionsstatus

Performance korrelerar ocksd med hogre

Status) livskvalitet
God kognitiv | Nedsatt minne, De som insjuknar med primira | [9] JA, 1 viss
funktion (mits | koncentration och | kognitiva symtom har en grad
via olika skalor | exekutiva simre 6verlevnad
och funktioner
bedémningar) | paverkar Kognitiva problem var

sjlvstindighet och kopplade till simre livskvalitet

vilmaende 1 flera studier.

negativt. Kognitiva besvir paverkar ocksa 1

hég grad bordan for de
nirstiende

Ingen/mild Fatigue ar ett av Andelen av personer som drabbas | [7] JA, 1viss
fatigue de mest av hjirntrotthet/ fatigue dr grad
(utmattning) | rapporterade torhallandevis hog
och symtomen som
sémnproblem | paverkar dagligt Fatigue paverkar dagligt liv och

liv. Vilka som livskvalitén.
(mental fatigue | qrabhas av fatigue
scale) ar inte fastslaget

fullt 4n.
God psykisk Depression ir en [10] | JA, i viss
hilsa (ejlida | faktor for lag grad

av depression,

angest, stress)

livskvalitet hos
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(mits genom

hjarntumaorpatient

olika skalor) er.
God ekonomi | Mer idn hilften av | Paverkan pa ekonomin paverkari | [L1] | JA, 1 viss
vid diagnos patienter drabbas | sin tur livskvalitet. Kognitiv grad
och under av till moderata nedsittning, manga symtom och [11]
sjukdom. ekonomiska hog angestniva korrelerade till [12]

konsekvenser till saimre ekonomi.

folid av

hjirntumordiagnos
Formaga att Kompetens att Formagan att bade hantera livet [13] | JA,ihog till
hantera bade | kunna hantera med fokus pa hir och nu och viss grad
livet och existentiella frigor | hoppfullhet i kombination med [14]
déden samtidigt med att hantera livets slut har paverkan
samtidigt férmagan att leva | pa livskvaliteten. Detta giller [15]
(existentiella hir och nu. bade patient och nirstaende.
fragor).
Bra symtom- | Kontroll av Indirekt férbéttrad [17] | JA1viss
kontroll neurologiska och funktionsniva och grad
inklusive andra symtom och | behandlingsméjlighet. [18]
kontroll pa signaler som (Minga ganger ir det kunniga och
epilepsi forbittrar kompetenta patienter sjalv eller

allmantillstand. thop med nirstaende (sociala

nitverk) som agerar pa
symtomen. [16] (x)

Snabb tid till | Att fd tidig Tidig behandling = battre utfalli | [19] | JA iviss
behandling behandling kan hos flera hjarntumortyper. [20 grad

kring vissa utfall
vara centralt. Dvs
att tidigt s6ka vard
for vissa symtom
och signaler dr
centralt.
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Liten Ex: stabil diabetes, | Béttre behandlingstolerans, [21] | JA, 1 viss
samsjuklighet | blodtryck, hjirt- farre komplikationer. grad
samt god karlsjukdomar (Manga ganger ir det kunniga och
kontroll pa m.m. kompetenta patienter sjilv eller
samsjuklighet. thop med nirstiende (sociala

nitverk) som agerar pa

symtomen).
Eventuellt PNI ar Ej stark evidens pa att det [22] | JA,ihog till
undvika lagt Prognostic paverkar 6verlevnad och viss grad
PNI Nutritional Index | livskvalitet for CNS

tumdorpatienter.
Alkohol och Ej stark evidens pa att det [23] | JA,ihog till
tobak paverkar 6verlevnad och viss grad

livskvalitet.

Kan dock paverka

stralbehandling, och

epilepsibehandling

Hinvisa till andra program och

delar i detta program.
Paverkan barn | En CNS Samarbete och dialog inklusive JA, 1 hog till
och nira tumorsjukdom har | respekt for allas perspektiv och viss grad
nirstiende ofta en stor preferenser idr viktigt och

paverkan inte bara
péa den som bir
sjukdomen utan
dven pa de som

lever nira inpa.

Att hantera
sjukdomen utifran
flera perspektiv
och preferenser ar
nira kopplat till
ens personliga

virderingar

centralt inom CNS

tumorsjukdom.

For manga kommer det vara en
utmaning att uppnd detta, da det i
grunden bygger pa langvariga,
kirleksfulla relationer som

sjukdomen paverkar.
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BILAGA 8
Nanoskalan

NANO skalan gar att himta har.

Neurologic Assessment in Neuro-Oncology (NANO) Scale

Scoring assessment is based on direct observation and testing performed during clinical
evaluation and is not based on historical information or reported symptoms. Please check one
answer per domain. Please check “Not assessed” if testing for that domain is not done. Please
check “Not evaluable” if a given domain cannot be scored accurately because of preexisting
conditions, comorbid events, or concurrent medications.

Patient identifier:

Date assessment performed (day/month/year):

Study time point (ie, baseline, cycle 1, day 1, etc):

Assessment performed by (please print name):

Domains

Gait
0[] Normal
1 [] Abnormal but walks without assistance

2[] Abnormal and requires assistance
(companion, cane, walker, etc.)

3[ ] Unable to walk
[ ] Not assessed
[ ] Not evaluable

Strength
0[] Normal

1 ] Movement present but decreased against
resistance

2 [] Movement present but none against
resistance

3[ ] No movement
[ ] Not assessed
[ ] Not evaluable

Key Considerations

e Walking is ideally assessed by at least 10
steps

e Test each limb separately

e Recommend assess proximal (above knee
or elbow) and distal (below knee or elbow)
major muscle groups

e Score should reflect worst performing area

e DPatients with baseline level 3 function in
one major muscle group/limb can be
scored based on assessment of other major
muscle groups/limb



https://cdn-links.lww.com/permalink/cont/a/cont_2017_09_06_zoellner_2017-97_sdc1.pdf
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Ataxia (Upper Extremity)

0[] Able to finger-to-nose touch without
difficulty

1[] Able to finger-to-nose touch but difficult
2 [] Unable to finger-to-nose touch

[ ] Not assessed

[ ] Not evaluable

Sensation
0[] Normal
1 [] Decreased but aware of sensory modality
2 [] Unaware of sensory modality
[ ] Not assessed
[ ] Not evaluable

Visual Fields
0[] Normal

1 [] Inconsistent or equivocal partial
hemianopsia (=quadrantanopsia)

2[] Consistent or unequivocal partial
hemianopsia (=quadrantanopsia)

3] Complete hemianopsia
[ ] Not assessed
[ ] Not evaluable

Facial Strength
0[] Normal
1 [] Mild/moderate weakness
2[] Severe facial weakness
[ ] Not assessed
[ ] Not evaluable

375

Nonevaluable if strength is compromised
Trunk/lower extremities assessed by gait
domain

Particularly important for patients with
brainstem and cerebellar tumors

Score based on best response of at least 3
attempts

Recommend evaluating major body areas
separately (face, limbs, and trunk)

Score should reflect worst performing area
Sensory modality includes but not limited
to light touch, pinprick, temperature, and
proprioception

Patients with baseline level 2 function in
ane major body area can be scored based
on assessment of other major body areas

Patients who require corrective lenses
should be evaluated while wearing
corrective lenses

Each eye should be evaluated, and score
should reflect the worst performing eye

Particularly important for brainstem
tumors

Weakness includes nasolabial fold
flattening, asymmetric smile, and difficulty
elevating eyebrows
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Language

0[]
1]

2]
301

L]
[

Normal

Abnormal but easily conveys meaning to
examiner

Abnormal and difficulty conveying
meaning to examiner

Abnormal; if verbal, unable to convey to
examiner; OR nonverbal (mute/global
aphasia)

Not assessed

Not evaluable

Level of Consciousness

0[]
1]
2[]
301
[l
[]

Normal

Drowsy (easily arousable)
Somnolent (difficult to arouse)
Unarousable/coma

Not assessed

Not evaluable

Behavior

0[]
1]
2[]
[]
[]

Normal

Mild/moderate alteration
Severe alteration

Not assessed

Not evaluable

376

Assess based on spoken speech; nonverbal
cues or writing should not be included
Level 1: Includes word-finding difficulty;
few paraphasic errors/neologisms/word
substitutions; but able to form sentences
(full/broken)

Level 2: Includes inability to form
sentences (< 4 words per
phrase/sentence); limited word output;
fluent but “empty” speech

None

Particularly important for frontal lobe
tumors

Alteration includes but is not limited to
apathy, disinhibition, and confusion
Consider subclinical seizures for significant
alteration
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Metod for kartlaggning av
det vetenskapliga
kunskapslaget kring
arbetssatt
(interventioner) som
leder till utvarderade
effekter.

Manga insatser inom egenvard, samvard, omsorg, rehabilitering och palliativ
vard kan ses som komplexa interventioner, eftersom de ofta innefattar
beteendeférindringar. Aven om effekterna av dessa insatser kan vara svirare
att utvardera an exempelvis lakemedelsbehandlingar, ar det fullt mojligt. En
central del av effektutvirdering dr dessutom att identifiera eventuella risker

med insatserna eller att uppticka om de inte ger den effekt som forvintats.

Tyvirr dr manga insatser inom egenvard, samvard och professionell vird idag
inte vetenskapligt utvirderade. For att inkluderas i detta vardprogram har
arbetsgruppen for egenvard och samvard dirfor beslutat att insatserna maste

ha nagon form av dokumenterad etfektutvirdering.

En ytterligare utmaning med dessa interventioner och deras effektutviarderingar
ar att de ofta inte anvinder samma s6kord (MeSH-termer) for att beskriva
insatserna. Det forsvarar systematiska s6kningar i vetenskapliga databaser och
gOr det svirt att hitta relevant litteratur pa ett effektivt satt. Vidare finns det
manga olika databaser inom omrédet, vilket gor det ett omfattande och

tidskriavande arbete att systematiskt s6ka igenom all litteratur.

Arbetsgruppen har tillsammans med informationsspecialister skapat

sokstrangar for dels egenvardsinterventioner, dels samvardsinterventioner och
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omvardnads-, rehabilitering- samt palliativa vardinterventioner. Pa grund av
tidsbegransningar har endast en databas (PubMed) anvints, och sortering samt
kvalitetsgranskning har utférts av endast en person. Detta utgor en tydlig

begrinsning i arbetet.

Det har dessutom varit utmanande att sirskilja vilka interventioner som utgor
egenvard, samvird respektive ren omvardnads-, rehabiliterings- eller palliativ
vardintervention. Ofta har forfattarna inte tydligt angivit vilka som faktiskt

deltar i och utfér de atgirder som utvirderas.

Ytterligare fragor kring metod kontakta garna arbetsgruppen f6r egenvird- och

samvard.

Sokstring egenvard

(Central Nervous System Neoplasms OR Brain Neoplasms)
AND

(Behavioral Disciplines and Activities OR Crisis Intervention OR Adherence
Interventions Psychosocial Intervention OR Early Medical Intervention OR
Internet-Based Intervention OR Social Work OR Practice Guideline OR
Behavior Therapy OR Standardized Nursing Terminology)

(Evaluation Study OR Program Evaluation OR Evaluation Studies as Topic
OR Health Care Evaluation Mechanisms OR Randomized Controlled Trials as
Topic)

AND

(Self-care OR Self-medication OR Self-treatment OR Self education OR Self
examination OR Self administration OR Self-injection OR Self-help OR Selt-
use OR Self-sampling OR Self screening OR Self diagnosis OR Self collection
OR Self monitoring OR Self regulation OR Self efficacy OR Self
determination OR caregivers OR peer group OR informal sector OR
community support OR community medicine OR community network OR

community resources)

Sokstring samvard
(Central Nervous System Neoplasms OR Brain Neoplasms)

AND

378



REGIONALA CANCERCENTRUM

(Behavioral Disciplines and Activities OR Crisis Intervention OR Adherence
Interventions Psychosocial Intervention OR Early Medical Intervention OR
Internet-Based Intervention OR Social Work OR Practice Guideline OR
Behavior Therapy OR Standardized Nursing Terminology)

(Evaluation Study OR Program Evaluation OR Evaluation Studies as Topic
OR Health Care Evaluation Mechanisms OR Randomized Controlled Trials as
Topic)

AND

( Person centred care OR Patient centred care OR Particiaptory care OR
Chronic care model OR Delivery of Health Care, Integrated OR Patient Care
Management OR Decision Making, Shared)
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BILAGA 10

Forkortningar

3D-CRT
5-ALA
11C-MET
18F-FET
ABR
ACTH

CCv
cIMPACT-
NOW
CNAP
CNS
CPAP

CRP
CSI
CTV
DOAK
DT
DTI
DVT
DWI
EANO
ECOG
eGFR
EMG
EORTC

3-dimensionell konform strilbehandling

5-aminolevulinsyra

Metionin mirkt med isotopen kol-11

Fluoroetyltyrosamin mirkt med isotopen fluoro-18

Auditory brainstem response

Adrenokortikotropt hormon

Apparent diffusion coefficient

Aktiviteter i det dagliga livet

Antiepileptic drug; medicin mot epilepsi

alfafetoprotein

Adenomatous polyposis coli, gen som orsakar colonpolypos
Area under the curve

Brainstem auditory evoked potential
bis-chloroethylnitrosourea

Bi-level positive airway pressure; andningsstéd med tittslutande mask
Benign paroxysmal positionell vertigo = kristallsjukan
Chimeric Antigen Receptor T-cell therapy

Cone beam computed tomography, volymtomografi
Cannabidiol; substans i cannabis

Cerebralt blodflode

Cerebral blodvolym
N-(2-chloroethyl)-N'-cyclohexyl-N-nitrosourea, Lomustin (ett
cytostatikum)

Cisplatin, CCNU och vinkristin (cytostatikakombination)
Consortium to Inform Molecular and Practical Approaches to CNS
Tumor Taxonomy-Not Official WHO

Cochleary nuclei auditory potential

Centrala nervsystemet

Continuous positive airway pressure; andningsmaskin for att halla
luftvigar 6ppna under sémnen

C-reaktivt protein; inflammationsmarkor

Craniospinal irradiation; stralbehandling mot huvud och ryggrad
Clinical target volume

Direktverkande orala antikoagulantia

Datortomografi

Diffusion tensor imaging

Djup ventrombos

Diffusion weighted imaging

European Association of Neuro-oncology

Eastern Cooperative Oncology Group

Estimerad glomerulir filtrationshastighet

Elektromyografi

European Organisation for Research and Treatment of Cancer
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EQD2

FASS
FDG
FFPE

FLAIR
fP-glukos
fMRI
FRAX
FSH
FYSS
GBM
GCT

Gd

GI

GR
GRADE

GTR
GTV

Gy

HB
HCG
IAEA
ICRU
IDH1/2
IDHmut
IDHwt
IE

IGF-1
IGRT
IHC
IMRT
IOM

Iv

KAD
KAM
Karbo-EI

LITT
LMWH
LSS
MDK

Equivalent total dose in 2 Gy fractions; ekvivalent total dos i 2 Gy-
fraktioner

Farmaceutiska specialiteter i Sverige

Fluorodeoxyglukos

Formalin-fixed, paraffin-embedded tissue; formalinfixerad
paraffinbiddad vivnad

Fluid attenuated inversion recovery

Glukosvirde i plasma, taget fastande

Funktionell MRT-undersokning

Fracture Risk Assessment Tool, instrument for att mita frakturrisk
Follikelstimulerande hormon

Fysisk aktivitet i sjukdomsprevention och sjukdomsbehandling
Glioblastom, WHO-grad IV

Germinalcellstumér

Gadolinium, MRT-kontrast

Gastrointestinal, som hér till mag-tarmkanalen
Gardner-Robertson, klassificeringssystem fér horselfunktion
Grading of Recommendations, Assessments, Development and
Evaluations, en metod att systematiskt virdera vetenskaplig litteratur
Gross total resection; borttagande av all synlig tumoér

Gross tumour volume

Gray, enhet for att mita absorberad straldos

House Brackmann, klassificeringssystem f6r ansiktsnervens funktion
Humant choriongonadotropin

International Atomic Energy Agency

International Commission on Radiation Units and Measurements
Isocitratdehydrogenas 1/2

IDH-mutation

IDH-wildtype, IDH utan mutation

Internationell enhet

Insuline-like growth factor-1

Image-guided radiation therapy; bildstyrd stralbehandling
Immunhistokemi

Intensitetsmodulerad stralbehandling

Intraoperativ monitorering

Intravenést

Kateter a demeure; kvarliggande kateter i urinroret
Komplementir och alternativ medicin

Karboplatin, etoposid och ifosfamid (cytostatikakombination)
Kognitiv beteendeterapi

Kilo-hertz, enhet f6r frekvens

Karnofsky performance status; klassifikation av funktionsstatus
Komplett resektion, borttagande av all synlig tumor

Kilovolt, enhet f6r spinning

Luteiniserande hormon

Laser interstitial thermo therapy, interstitiell laservirmebehandling
Lagmolekylirt heparin

Lagen om st6d och service till vissa funktionshindrade
Multidisciplinidr konferens
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MEN
MEP
MET-PET
MeV

MFS
MGMT
MHT

MMSE
MMR
MOCA
MR
MRS
MTP
MV
NANO

NCCN

NEC
NF
NGS
NK
NOS
NRS
NSAID
NTR
NVP
OAR
P-glukos
PA
PACS
PAD
PCP

PCR

PCV
PEI
PEP
PET
PFS

PREM

PROM
PRV
PS
PTV

Multipel endokrin neoplasi

Motor evoked potential

11C-Metionin-positronemissionstomografi

Megaelektronvolt

Mental Fatigue Scale

O(6)-methylguanine-DNA methyltransferase

Menopausal hormonterapi (tidigare HRT, hormonal replacement
therapy)

Mini Mental Status Examination

Mismatch repair; mekanism f6r reparation av felaktigheter i DNA
Montreal Cognitive Assessment

Magnetresonanstomografi, magnetkameraunders6kning
Magnetresonansspektroskopi

Medicinteknisk produkt

Megavolt, enhet for spanning

Neurologic assessment in neuro-oncology, mall f6r utvirdering av
neurologiska symtom

National Comprehensive Cancer Network; amerikansk
samarbetsorganisation fér cancercentrum

Not elsewhere classified; inte klassificerad pa annat stille
Neurofibromatos

Next generation sequencing

Neurokirurgisk klinik

Not otherwise specified; inte nirmare specificerad

Numerisk skala

Icke-steroida antiinflammatoriska likemedel

Near-total resection; borttagande av ndstan all synlig tumor
Nationellt virdprogram

Organ at risk; riskorgan, normalvivnad som kan begrinsa straldosen
Glukosvirde i plasmaprov

Pilocytiskt (eller pilocytirt) astrocytom

Picture archiving and communication system
Patologisk-anatomisk diagnos

Pneumocystis carinii pneumoni (numera pneumocystis jirovecii);
lunginflammation pga svamp

Polymerase chain reaction; polymeraskedjereaktion, en biokemisk
analysmetod

Prokarbazin-CCNU-vinkristin (cytostatikakombination)

Cisplatin, etoposid och ifosfamid (cytostatikakombination)

Positive expiratory pressure; positivt utandningstryck
Positronemissionstomografi

Progression free survival; 6verlevnad utan tecken till tumoraterfall/-
tillvaxt

Patient reported experience measures; patientrapporterad upplevelse
av varden

Patient reported outcome measures; patientrapporterade utfallsmatt
Planning organ-at-risk volume

Performance status; funktionsstatus, bedomning av allmintillstandet
Planning target volume
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RANO Response Assessment in Neuro-Oncology

RBE Relativ biologisk effekt

RCC Regionalt cancercentrum

RCT Randomized clinical trialj klinisk prévning med lottning mellan olika
behandlingsalternativ

ROAG Revised oral assessment guide; stod fé6r bedomning av munnen

RT Radioterapi; stralbehandling

RTOG Radiation Therapy Oncology Group

Sc Subkutant

SEP Sensory evoked potential

SFS Statens férfattningssamling

SHBG Sexualhormonbindande globulin

SIP Samordnad individuell plan

SSM Strélsidkerhetsmyndigheten

SOSFS Socialstyrelsens foérfattningssamling

SOL Socialtjanstlagen

SOU Statens offentliga utredningar

SRS Stereotactic radiosurgery; stereotaktisk strilbehandling

STIR Short T1 Inversion Recovery

STR Subtotal resection; borttagande av delar av tuméren

SVF Standardiserat vardforlopp

T Tablett

TENS Transkutan elektrisk nervstimulering

THC Tetrahydrocannabinol; substans i cannabis

TLV Tandvards- och likemedelsférmansverket

TMV Tonmedelvirde

TMZ Temozolomid

TSC Tuberos skleros

TSFS Transportstyrelsens forfattningssamling

TSH Tyreoideastimulerande hormon

TTFields Tumour Treating Fields

VAS Visuell analog skala

VCS ventrikulocisternostomi

VDE Velocity of diametric expansion; tillvixthastighet mitt for diameter

vHIT Video head impulse test

vHL von Hippel Lindaus sjukdom

VMAT Volumetric modulated arc therapy

VS Vestibularisschwannom

VTE Venos tromboembolism (blodproppar i venerna)

WB Whole brain; hela hjarnan

WHO World Health Organization

wv Whole ventricle; hela ventrikelsystemet

WVI Whole ventricle irradiation; strilbehandling av hela ventrikelsystemet

ONH Oron- nisa- och halsklinik, 6tron-, nisa- och halslikare

Forkortningar f6r gener och mutationer, studier, som bara anvinds en gang

och forklaras dir samt i tekniska bilagor har utelimnats.
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