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KAPITEL 1 

Sammanfattning  

Detta vårdprogram beskriver handhavandet av patienter med maligna tumörer i centrala 
nervsystemet, CNS (hjärna och ryggmärg). Den vanligaste typen är astrocytära och 
oligodendrogliala tumörer, i klinisk vardag oftast kallade gliom. Även om det i dag inte finns 
någon uppenbart botande behandling kan långtidsöverlevnad ses för gliom, och de behandlingar 
som finns tillgängliga är betydelsefulla för överlevnad och livskvalitet. Patienter med lågmaligna 
gliom har ofta en mycket lång överlevnad, medan högmaligna gliom har en allvarligare prognos. 
Vårdprogrammet omfattar också några andra diagnoser, som drabbar unga patienter och där 
kurativt syftande behandling ska ges: ependymom, medulloblastom och intrakraniella 
germinalcellstumörer.  

Hjärntumörer och tumörer i ryggmärgen är cancersjukdomar och i vårdprogrammet förekommer 
både cancer och tumör för att beskriva sjukdomen.  

Här följer en kort sammanfattning av de viktigaste slutsatserna och rekommendationerna: 

Alarmsymtom: Det är viktigt att öka medvetenheten bland allmänhet och sjukvårdspersonal om 
symtom som kan tyda på hjärntumör. Följande symtom bör leda till en snabb utredning:  

¶ förstagångs epileptiskt anfall 

¶ neurologiskt bortfall/personlighetsförändring/kognitiv påverkan som progredierar över 
dagarðveckor 

¶ ny eller markant förändrad huvudvärk, särskilt i kombination med illamående och 
kräkningar 

¶ DT eller MRT som visar misstanke om primär hjärntumör. 
 

Handläggning: Tumörer i CNS kräver snabb handläggning och behandling, då högmaligna 
tumörer kan tillväxa mycket snabbt. Handläggningen sker enligt standardiserat vårdförlopp. 

Utredning: MRT är grunden för den radiologiska utredningen och postoperativ MRT efter 
tumörresektion bör göras. Provtagning från tumören för histologisk och molekylärpatologisk 
analys enligt WHO-klassifikationen 2016 bör ligga till grund för beslut om postoperativ 
behandling. 

Multidisciplinär konferens (MDK): Alla patienter med CNS-tumör ska diskuteras på 
postoperativ MDK för att lägga upp planen för postoperativ uppföljning, behandling och 
eventuell inklusion i kliniska studier. 

Omvårdnad och rehabilitering: CNS-tumör är en diagnos som drabbar patienten och de 
närstående hårt, både fysiskt och psykosocialt. Alla patienter bör erbjudas en namngiven 
kontaktsjuksköterska, och en individuell skriftlig vård- och rehabiliteringsplan bör upprättas. 
Rehabilitering under hela sjukdomsförloppet och efter avslutad behandling har stor vikt för 
patientens livskvalitet. Det är viktigt att de närstående erbjuds adekvat stöd. 

Symtombehandling: CNS-tumörers symtom kräver ofta kortisonbehandling, och 
vårdprogrammet innehåller riktlinjer för användande och dosering samt hantering av 
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komplikationer. Epilepsi, tromboembolisk sjukdom och fatigue är andra symtom som är vanliga 
och behandlingsrekommendationer ges, liksom riktlinjer för körkort och vapentillstånd. 

Egenvård och samvård: För att patienter och deras närstående ska ha bästa möjliga livskvalitet 
är det viktigt att främja deras möjligheter att ð själva och i samarbete med sjukvården ð arbeta för 
att förbättra och bevara sin hälsa och funktion.  

Primär- och återfallsbehandling:  

Vid gliom bör tumörresektion göras, så makroskopiskt radikal som möjligt, utan att man åsamkar 
patienten permanenta neurologiska skador. Vid lågmaligna gliom (grad II) ges omedelbar 
postoperativ behandling med strålbehandling och cytostatika om det finns riskfaktorer för snabb 
tumörprogress. Vid högmaligna gliom (grad IIIðIV) ges postoperativ behandling med 
strålbehandling och cytostatika till alla patienter som bedöms kunna tolerera denna behandling. 
För vissa patienter kan kombinationsbehandling vara olämplig och en individualiserad 
bedömning måste då göras. 

Vid ependymom är radikal resektion den viktigaste åtgärden, och vid högmalign tumör ges 
postoperativ strålbehandling. För många undergrupper ges postoperativ strålbehandling även vid 
icke-radikal resektion. 

Medulloblastom behandlas med resektion, om möjligt radikal. Risken för tumörspridning via 
likvor bör beaktas i utredningen. Postoperativt ges strålbehandling mot hjärna och ryggmärg, 
samt cytostatikabehandling. 

Intrakraniella germinalcellstumörer behandlas, beroende på tumörtyp och eventuell 
tumörspridning, med biopsi eller resektion, cytostatika och strålbehandling. 

Vid progress eller återfall bör patienten på nytt diskuteras på MDK för ställningstagande till 
förnyad operation, cytostatikabehandling eller strålbehandling. 

Kvalitetsregistrering: Tumörer i hjärna och ryggmärg registreras i Nationellt kvalitetsregister för 
CNS-tumörer. 
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KAPITEL 2 

Inledning 

2.1 Vårdprogrammets giltighetsområde 

Vårdprogrammet omfattar lågmaligna (WHO-grad II) och högmaligna (WHO-grad III och IV) 
astrocytära och oligodendrogliala tumörer i centrala nervsystemet, CNS (hjärna och ryggmärg) 
hos vuxna patienter. Dessutom ingår ependymom, medulloblastom och intrakraniella 
germinalcellstumörer. 

2.2 Förändringar jämfört med tidigare version 

I det aktuella vårdprogrammet har nya diagnosgrupper lagts till, nämligen ependymom, 
medulloblastom och intrakraniella germinalcellstumörer. Rekommenderade molekylärpatologiska 
analyser har utökats, på grund av kompletterande publikationer till WHO-klassifikationen 
(cIMPACT-NOW). TTFields -behandling för glioblastom har godkänts nationellt och ingår i 
behandlingsrekommendationerna.  

2.3 Standardiserat vårdförlopp 

För hjärntumörer finns ett standardiserat vårdförlopp framtaget, som gäller sedan 2016.  

Det finns ingen konflikt mellan innehållet i vårdprogrammet och det standardiserade 
vårdförloppet. Vårdförloppet beskriver vad som ska göras medan vårdprogrammet utvecklar hur, 
samt vilken evidensgrund som finns för åtgärderna i det standardiserade vårdförloppet. 

Det standardiserade vårdförloppet finns delvis integrerat med texten i vårdprogrammet men kan 
också laddas ned i sin helhet från RCC:s webbplats: 
http://www.cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/hjarna-och-
hypofys/hjarna/vardforlopp-hjarna/. 

2.4 Lagstöd 

Vårdens skyldigheter regleras bland annat i hälso- och sjukvårdslagen (2017:30). Den anger att 
målet med hälso- och sjukvården är en god hälsa och en vård på lika villkor för hela befolkningen 
samt att hälso- och sjukvårdsverksamhet ska bedrivas så att kraven på en god vård uppfylls. God 
vård definieras enligt Socialstyrelsen som kunskapsbaserad, ändamålsenlig, säker, 
patientfokuserad, effektiv och jämlik. Vårdprogrammet ger rekommendationer för hur vården 
ska utföras för att uppfylla dessa kriterier. Dessa rekommendationer bör därför i väsentliga delar 
följas för att man ska kunna anse att sjukvården lever upp till hälso- och sjukvårdslagen.  

Patientlagen (2014:821) anger att vårdgivaren ska erbjuda patienten anpassad information om 
bl.a. diagnosen, möjliga alternativ för vård, risk för biverkningar och förväntade väntetider samt 
information om möjligheten att själv välja mellan likvärdiga behandlingar (3 kap. 1ð2 § 
patientlagen). Vårdgivaren ska enligt samma lag erbjuda en fast vårdkontakt och information om 
möjlighet till ny medicinsk bedömning, även inom en annan region. Vårdgivaren ska också 

http://www.cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/hjarna-och-hypofys/hjarna/vardforlopp-hjarna/
http://www.cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/hjarna-och-hypofys/hjarna/vardforlopp-hjarna/
https://www.riksdagen.se/sv/dokument-lagar/dokument/svensk-forfattningssamling/halso--och-sjukvardslag_sfs-2017-30
https://www.riksdagen.se/sv/dokument-lagar/dokument/svensk-forfattningssamling/patientlag-2014821_sfs-2014-821
https://www.riksdagen.se/sv/dokument-lagar/dokument/svensk-forfattningssamling/patientlag-2014821_sfs-2014-821
https://www.riksdagen.se/sv/dokument-lagar/dokument/svensk-forfattningssamling/patientlag-2014821_sfs-2014-821
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informera om möjligheten att välja vårdgivare i hela landet inom allmän och specialiserad 
öppenvård. Enligt det s.k. patientrörlighetsdirektivet ska vårdgivaren också informera om 
patientens rättighet att inom hela EU/EES välja och få ersättning för sådan vård som motsvarar 
vad som skulle kunna erbjudas i Sverige. Praktisk information om detta, t.ex. hur och när 
ersättning betalas ut, finns hos Försäkringskassan.  

Enligt vårdgarantin (2010:349) har vårdgivaren en skyldighet att erbjuda patienter kontakt och 
åtgärder inom vissa tider. De standardiserade vårdförlopp som RCC har tagit fram och som 
regionerna har beslutat att följa anger kortare väntetider som dock inte är en del av vårdgarantin. 

I hälso- och sjukvårdslagen anges också att hälso- och sjukvården har särskilda skyldigheter att 
beakta barn som närstående och ge dem information, råd och stöd (5 kap. 7 §). 

2.5 Evidensgradering 

Vårdprogrammet använder evidensgraderingssystemet GRADE. För en komplett gradering ska 
alla ingående studier tabelleras och värderas. Detta har endast gjorts för ett urval av 
rekommendationerna, men principerna för GRADE-gradering har tillämpats i hela 
vårdprogrammet. För vissa rekommendationer saknas evidens, och rekommendationen bygger då 
på vårdprogramgruppens samlade kliniska erfarenhet. 

GRADE innebär att styrkan i rekommendationerna graderas enligt följande:  

¶ Starkt vetenskapligt underlag (++++)  
Bygger på studier med hög eller medelhög kvalitet utan försvagande faktorer vid en samlad 
bedömning. 

¶ Måttligt starkt vetenskapligt underlag (+++)  
Bygger på studier med hög eller medelhög kvalitet med förekomst av enstaka försvagande 
faktorer vid en samlad bedömning. 

¶ Begränsat vetenskapligt underlag (++)  
Bygger på studier med hög eller medelhög kvalitet med försvagande faktorer vid en samlad 
bedömning. 

¶ Otillräckligt vetenskapligt underlag (+) 
När vetenskapligt underlag saknas, tillgängliga studier har låg kvalitet eller studier av 
likartad kvalitet är motsägande anges det vetenskapliga underlaget som otillräckligt. 

Läs mer om systemet här: 
http://www.sbu.se/upload/ebm/metodbok/SBUsHandbok_Kapitel10.pdf. 

  

https://www.forsakringskassan.se/privatpers/resa_arbeta_studera_eller_fa_vard_utomlands/planerad_vard_utomlands
http://www.riksdagen.se/sv/Dokument-Lagar/Lagar/Svenskforfattningssamling/Forordning-2010349-om-vardg_sfs-2010-349/
https://www.vantetider.se/veta-mer/vardgaranti/
https://www.vantetider.se/veta-mer/vardgaranti/
https://cancercentrum.se/samverkan/vara-uppdrag/kunskapsstyrning/vardforlopp/
http://www.sbu.se/upload/ebm/metodbok/SBUsHandbok_Kapitel10.pdf
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KAPITEL 3 

Mål med vårdprogrammet 

Vårdprogrammet ska vara ett arbetsredskap för alla som möter patienter med tumörer i hjärna 
och ryggmärg (CNS-tumörer) i landets olika regioner, och det ska ge underlag för likvärdig vård, 
av internationellt hög klass, för patienterna i hela landet. Det nationella vårdprogrammet måste 
kompletteras med regionala riktlinjer som specificerar exakta behandlingsriktlinjer, definierar 
vårdkedjor m.m. Till det nationella vårdprogrammet kommer också kvalitetsregistret för CNS-
tumörer, CNS-tumörregistret, som är en viktig databank för uppföljning av vårt 
omhändertagande av patienterna. År 1999 började man registrera patienter med hjärntumör i 
Hjärntumörregistret, och där registrerades samtliga nydiagnostiserade primära intrakraniella 
tumörer hos patienter över 18 år. Den 1 januari 2018 bytte registret namn till Nationellt 
kvalitetsregister för CNS-tumörer, och sedan dess registreras även patienter med tumörer i 
ryggmärgen.  

Tillsammans ger vårdprogrammet och CNS-tumörregistret möjlighet att  

¶ förbättra behandling och omhändertagande av patienter med primära CNS-tumörer 

¶ utjämna skillnader i omhändertagande 

¶ föra in nya behandlingar i klinisk praxis 

¶ optimera resursutnyttjandet. 
 

I CNS-tumörregistret finns de prioriterade kvalitetsindikatorerna och ledtiderna i Årsrapporten, 
se kapitel 20. Ledtidsmålen styrs av det standardiserade vårdförloppet för hjärntumörer (för 
tumörer i ryggmärgen finns inget standardiserat vårdförlopp men eftersom tumörerna utifrån 
diagnos beter sig lika oavsett tumörlokal bör liknande ledtider gälla för dessa patienter). 
Uppföljningen sker med hjälp av kvalitetsregistret och registreringen kring standardiserade 
vårdförlopp. Genom att prioritera ett fåtal kvalitetsindikatorer går det att se att dessa nu har 
mycket hög måluppfyllelse (kontaktsjuksköterska, postoperativ MDK och postoperativ MR). 
Därför har indikatorerna utökats, för att öka patienternas tillgång till rehabilitering och därmed 
bevarad funktionsförmåga, och ge större chans till aktiv behandling även för patienter med lite 
sämre allmäntillstånd. Ledtidsarbetet fortsätter också att vara prioriterat.  

I vårdprogramgruppen hade vi vid förra uppdateringen för första gången en arbetsgrupp som 
specifikt arbetat med egenvård och samvård, ur patientens och de närståendes perspektiv. Detta 
arbete har fortsatt i den aktuella uppdateringen, för att ge patienterna möjlighet till ökad 
delaktighet, förbättrad hälsa och större kontroll över sin situation.  

Vårdprogrammet och arbetet med uppdatering är också en viktig faktor för att skapa nätverk 
över landet mellan olika specialiteter och yrkesgrupper som möter patienter med CNS-tumörer 
samt mellan patientrepresentanter och närståenderepresentanter. Detta stimulerar till likvärdig 
vård över landet och för olika patientgrupper, och även till utveckling och forskning inom 
området. Förhoppningsvis kan det bli en källa till kunskap för alla som kommer i kontakt med 
patienter med tumörer i centrala nervsystemet.  
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KAPITEL 4 

Bakgrund och orsaker  

I Sverige drabbas ungefär 1 400 personer varje år av en primär tumör, som uppstår i hjärna eller 
ryggmärg (åldersstandardiserad incidens 14ð15 per 100 000 personer och år, se figur 1) [1]. Detta 
motsvarar ungefär 2 % av alla cancerdiagnoser i Sverige, och gör tumörer i hjärna och ryggmärg 
till den 10:e vanligaste cancerformen hos både män och kvinnor [2, 3]. Det finns ett antal olika 
typer av CNS-tumörer och detta vårdprogram gäller för typerna astrocytära och oligodendrogliala 
tumörer, ependymom, medulloblastom och intrakraniella germinalcellstumörer. CNS-tumörer 
klassificeras som låg- eller högmaligna och kan delas in i ytterligare undergrupper baserat på 
histopatologiska fynd och molekylära markörer [4] (se kapitel 8). Patientens prognos beror bland 
annat på om tumören är låg- eller högmalign och vilken undergrupp tumören tillhör [1]. 

Den vanligaste typen av CNS-tumör är gliom (ungefär hälften av alla hjärntumörer hos vuxna) 
[1]. Intraspinala gliom är ovanliga och omfattar cirka 0,7 % av alla gliom.  

Figur 1. Incidens av CNS-tumörer i Sverige 1980ï2016, åldersstandardiserad enligt 
befolkningen år 2000. Data från Socialstyrelsens statistikdatabas [2].  
Figuren är modifierad från referens 3. 

 

 

CNS-tumörer drabbar individer i alla åldrar. De flesta som drabbas av ett högmalignt gliom är 
över 50 år, och vanligast är att drabbas mellan 55 och 74 års ålder (se figur 2). Personer med 
lågmaligna gliom och ependymom är generellt sett yngre, och ungefär hälften av alla personer 
med lågmaligna gliom eller ependymom är yngre än 40 år (se figur 3 och 4) [2]. Medulloblastom 
är vanligare hos barn och unga vuxna, men förekommer även hos vuxna. Incidensen är låg hos 
vuxna, knappt 10 fall om året i Sverige, dvs. knappt 1 per 1 000 000 invånare. Intrakraniella 
germinalcellstumörer förekommer däremot nästan uteslutande hos barn, framför allt tonåringar, 
och hos unga vuxna [4]. Incidensen hos vuxna är låg, cirka 0,5 per 1 000 000 invånare, men har 
angetts som betydligt högre i Asien jämfört med Europa [5], jfr dock 10.2.7 
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Figur 2. Ålder vid diagnos av högmaligna gliom (grad IIIïIV). Andel (procent) av antalet nya fall 
under perioden 1999ï2016. Data från Socialstyrelsens statistikdatabas [2]. Figuren är 
modifierad från referens 3. 

 

 

Figur 3. Ålder vid diagnos av lågmaligna gliom (grad IïII). Andel (procent) av antalet nya fall 
under perioden 1999ï2016. Data från Socialstyrelsens statistikdatabas [2]. Figuren är 
modifierad från referens 3. 
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Figur 4. Ålder vid diagnos av ependymom. Andel (procent) av antalet nya fall under perioden 
1999ï2016. Data från Socialstyrelsens statistikdatabas [2]. Figuren är modifierad från referens 
3. 

 

 

De allra flesta fall av CNS-tumör är sporadiska, dvs. orsaken till att tumören har uppkommit är 
okänd. Som vid andra cancerformer vet man att både arv och miljö är viktiga för utvecklingen. 
Eftersom CNS-tumörer är ovanliga kan man misstänka att det finns ett ärftligt anlag för att 
utveckla sjukdomen i de fall där det finns flera fall av CNS-tumörer i samma familj. I ungefär 5 % 
av alla gliomfall finns det någon mer i samma familj som också drabbats av gliom (och i vissa fall 
andra CNS-tumörer) [6], men i dessa familjer är det specifika anlaget som orsakar uppkomsten av 
gliom inte känt. I kapitel 6.1 beskrivs ett antal ovanliga syndrom som orsakas av kända 
mutationer i arvsanlaget och som medför en ökad risk för att utveckla en CNS-tumör. Utöver 
dessa ovanliga mutationer har forskning visat ett samband mellan risken för gliom och ett antal 
genetiska varianter som är vanligt förekommande i befolkningen [7]. Dessa genetiska varianter 
bidrar dock med en mycket liten riskökning och saknar i dagsläget klinisk relevans. 

Den enda kända yttre riskfaktorn för CNS-tumörer är joniserande strålning (t.ex. 
röntgenstrålning och den strålning som avges från radioaktiva ämnen). Förutom sambandet 
mellan joniserande strålning och risken för gliom har man i flera studier sett en minskad risk för 
gliom hos individer med astma och/eller allergi [8]. Den biologiska orsaken till detta samband är 
dock inte känd. Den strålning som avges från mobiltelefoner är icke-joniserande. Den eventuella 
kopplingen mellan användandet av mobiltelefoner och risken att få en hjärntumör har undersökts 
i flera studier. I dagsläget finns dock inga starka bevis för att mobiltelefonanvändning ökar risken 
för hjärntumörer [9]. Flera studier pågår fortfarande och speciellt viktigt är att utreda effekterna 
av mobiltelefonanvändning på lång sikt. Orsakerna till intrakraniella germinalcellstumörer är 
okänd. 
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KAPITEL 5 

Primär prevention  

5.1 Levnadsvanor 

Alla verksamheter inom hälso- och sjukvården bör kunna hantera frågor som gäller levnadsvanor. 
Arbetet bör bygga på Socialstyrelsens nationella riktlinjer för sjukdomsförebyggande metoder för 
levnadsvanor.  

I motsatts till vad som är känt för flera andra cancerformer finns det inga etablerade kopplingar 
mellan risken att få en hjärntumör och vanliga livsstilsfaktorer såsom kost, alkohol och rökning. 
Den enda kända yttre riskfaktorn för hjärntumör är joniserande strålning. Forskning har även 
visat en minskad risk för gliom hos individer med astma och/eller allergi [10].  

http://www.socialstyrelsen.se/nationellariktlinjerforsjukdomsforebyggandemetoder/
http://www.socialstyrelsen.se/nationellariktlinjerforsjukdomsforebyggandemetoder/
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KAPITEL 6 

Symtom och tidig utredning 

6.1 Ärftlighet 

Sammanfattning 

I de flesta fall påvisas ingen bakomliggande ärftlig orsak till hjärntumör, även om det i cirka 
5 % av alla gliomfall finns någon mer i familjen som också har haft gliom eller annan 
hjärntumör [6] . När två individer i samma familj har insjuknat i hjärntumör är det ovanligt att 
ytterligare familjemedlemmar insjuknar och lugnande besked kan lämnas [11].  

I vissa fall kan dock hjärntumörer vara en del av ett ärftligt syndrom. För att identifiera 
misstänkt ärftlig orsak till hjärntumör ska därför information inhämtas avseende:  

¶ förekomst av tidigare cancer/tumör hos patient eller i släkten 

¶ förekomst av kliniska tecken kopplade till specifikt syndrom (se Tabell 1 nedan)  

 

Indikation för remiss till cancergenetisk utredning:  

¶ Flera primära hjärntumörer hos samma individ  

¶ Minst tre individer med hjärntumör i samma familj  

¶ Hjärntumör med låg debutålder (< 50 år) då det i samma familj finns andra fall av 
hjärntumörer eller annan cancer med låg debutålder 

¶ Misstanke om specifikt syndrom, där hjärntumör kan vara en del av syndrombilden. 
Följande tumörer har oftare en genetisk bakgrund: 
-  Opticusgliom  
-  Vestibularisschwannom 
-  Subependymalt storcelligt astrocytom 
-  Hemangioblastom 
-  I övrigt se tabell 1  

 
Följande information bör inkluderas i remissen:  

¶ Patient: Typ av primär hjärntumör samt eventuell beskrivning av övriga kliniska symptom 
som inger misstanke om specifikt syndrom. Ange även om patienten har haft andra 
tumörer/cancersjukdomar och vid vilken ålder. 

¶ Familjeanamnes: Vilka släktingar som har insjuknat, vad de insjuknat i och i vilken ålder. 
 

Det finns ett antal ovanliga ärftliga syndrom som orsakas av medfödda sjukdomsorsakande 

förändringar i arvsmassan (mutationer) med ökad risk för insjuknande i hjärntumör. Exempel på 
sådana syndrom ges i tabell 1. Individer med dessa syndrom har i första hand en ökad risk för 
annan cancer eller tumörsjukdom, men de har också en viss ökad risk för hjärntumörer. Flera av 
dessa syndrom debuterar i tidig ålder.  
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Intrakraniella germinalcellstumörer är ovanliga och det finns en japansk studie som visat ökad 
frekvens av en genvariant i genen JMJD1C hos fall jämfört med kontroller. Det finns dock idag 
inga kända ärftliga anlag kopplade till intrakraniella germinalscellstumörer med så stark 
genomslagskraft att det föranleder cancergenetisk utredning [12] .  

Tabell 1. Exempel på syndrom med ökad risk fºr insjuknande i hjªrntumºr. 

Syndrom Gen Typ av hjärntumörer Exempel på associerade 
symptom/sjukdomar 

Neurofibromatos 
typ 1  

NF1 Gliom (ffa opticusgliom) Hudförändringar, tex café au lait-
fläckar, kutana neurofibrom. 
Neuropsykiatriska diagnoser. 
Nervskidetumörer.  

Neurofibromatos 
typ 2  

NF2 Vestibularisschwannom, 
meningiom, gliom 

Andra schwannom, neurofibrom, 
katarakt. 

Li-Fraumenis 
syndrom  

TP53 Medulloblastom och 
gliom 

Bröstcancer, binjurebarkscancer, 
sarkom, leukemi samt 
överrepresentation av annan 
cancersjukdom hos både barn och 
vuxna.  

Lynchs syndrom MLH1, PMS2, 
MSH2, MSH6, 
EPCAM 

Medulloblastom, gliom.  Cancer i tjock- och ändtarm, 
livmoderkropp, äggstockar och ibland 
även i urinvägar, tunntarm, magsäck, 
bukspottkörtel.  

Familjär 
adenomatös 
polypos  

APC Medulloblastom, 
astrocytom, 
ependymom 

Multipla tjocktarmspolyper, 
hepatoblastom, desmoid, 
sköldkörtelcancer, osteom, polyper i 
magsäck. 

Basalcellsnevussyn
drom (Gorlins 
syndrom) 

PTCH1, SUFU Medulloblastom Basalcellscancer, käkcystor, 
skelettförändringar. 

Tuberös skleros TSC1, TSC2 Subependymalt 
storcelligt astrocytom 

Varierande symtombild med påverkan 
på flertal olika organ såsom hjärna, 
njurar, hjärta, ögon, lungor och hud. 
Andra symtom är epilepsi, 
utvecklingsstörning, neuropsykiatriska 
diagnoser.  

Von Hippel Lindaus 
sjukdom 

VHL Hemangioblastom Retinala angiom, njurcancer, njur- och 
bukspottkörtelcystor. 
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6.2 Symtom och kliniska fynd vid hjärntumör 

Rekommendation 

De vanligaste debutsymtomen vid hjärntumör är epileptiskt anfall, fokala bortfallssymtom 
eller mer diffusa psykiska symtom och kognitiv påverkan. Huvudvärk är vanligt vid 
hjärntumör, men förekommer sällan ensamt som debutsymtom.  

 
Symtombilden vid hjärntumörer kan sammanfattas så här: 

¶ Diffusa symtom, ej strikt relaterade till tumörlokalisation, t.ex. humörsvängningar, 
tankemässiga störningar, distanslöshet och avflackning i personligheten (främst vid stora 
frontala tumörer). 

¶ Fokala symtom som återspeglar tumörlokalisation:  
-  bortfallssymtom: förlamning, talstörning, koordinationsrubbning och känselstörning  
-  retningsfenomen: fokalt utlösta epileptiska anfall (med eller utan utveckling till bilateralt 

toniskt-kloniskt anfall).  

¶ Symtom till följd av ökat intrakraniellt tryck:  
-  huvudvärk, ofta på morgonen, förenat med illamående och ibland kräkning, samt i regel 

tilltagande över tid 
-  påverkan på högre funktioner, desorientering och 

medvetandepåverkan 
-  synfenomen (obskurationer, dubbelseende). 

 

Utredningstempot anpassas efter symtomens duration och allvarlighetsgrad: 

¶ Vid symtom som talar för begynnande inklämning (tilltagande tumörrelaterad huvudvärk, 
desorientering, synpåverkan med obskurationer (sekundkorta attacker av dimsyn) eller 
dubbelseende och i senare skede medvetandepåverkan, oregelbundet andningsmönster och 
ensidigt vidgad ljusstel pupill) ska en akut utredning vidtas omedelbart och kontakt direkt 
tas med neurokirurg. 

¶ För övriga patienter med symtom som talar för hjärntumör ska en utredning genomföras 
skyndsamt, men den kan ske såväl polikliniskt som inneliggande enligt standardiserat 
vårdförlopp [13]. Radiologisk utredning bör i dessa fall inledas inom 3 kalenderdagar.  

 

För radiologisk utredning, se avsnitt 7.2 Utredning. 

För olika lokalisationer i hjärnan kan olika tumörtyper vara mer vanligt förekommande än andra, 
men symtombilden i sig kan inte användas för att särskilja mellan olika tumörtyper.  

6.2.1 Epileptiska anfall 

Det absolut vanligaste debutsymtomet vid supratentoriellt (i storhjärnan) belägna tumörer är ett 
epileptiskt anfall. Det förekommer i upp till 90 % av låggradiga gliom, och upp till 50 % av 
höggradiga gliom [14].  

Tumörrelaterad epilepsi klassificeras som strukturell epilepsi, det vill säga att anfallet har inletts 
med en fokal störning i den region där tumören är lokaliserad. Symtomen vid fokalt anfall 
återspeglar tumörlokalisationen. Enligt den senaste internationella definitionen av epilepsi får 

https://www.cancercentrum.se/norr/cancerdiagnoser/hjarna-ryggmarg-och-hypofys/hjarna-och-ryggmarg/vardforlopp-hjarna/
https://www.cancercentrum.se/norr/cancerdiagnoser/hjarna-ryggmarg-och-hypofys/hjarna-och-ryggmarg/vardforlopp-hjarna/
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patienter med en strukturell intrakraniell lesion epilepsidiagnos efter ett första epilepsianfall där 
anfallet, baserat på symtom och tidsmässigt samband, bedöms vara utlöst av den strukturella 
lesionen i hjärnan [15].  

Fokala anfall vid hjärntumör sprids relativt ofta till stora delar av hjärnytan, varvid det uppstår ett 
bilateralt toniskt-kloniskt anfall med medvetandeförlust och kramper (tidigare kallat sekundär 
generalisering eller grand mal-anfall). Den fokala anfallsstarten kan vara så kortvarig att den inte 
noteras kliniskt. 

Följande anfallskaraktäristika bör observeras och journalföras:  

¶ anfallets start med sensoriska, autonoma eller motoriska yttringar  

¶ eventuella emotionella eller kognitiva fenomen  

¶ om medvetandepåverkan funnits eller inte.  
 

Epileptiska manifestationer kan ibland feltolkas och fördröja tumördiagnosen. Vid följande 
symtom bör klinikern vara särskilt uppmärksam på möjligheten av eventuellt bakomliggande 
epileptiskt anfall:  

¶ Plötsligt insättande kortvarig afasi (talsvårigheter) i avsaknad av andra fokala symtom.  

¶ Alla typer av kortvariga fokala bortfallssymtom (övergående känselnedsättning och 
pareser). 

¶ Plötsligt insättande emotionella, autonoma eller hallucinatoriska symtom.  

¶ Fluktuerande vakenhet eller nedsatt kontaktbarhet, desorientering, monotona och 
stereotypa rörelser (kan tyda på icke-konvulsivt status epilepticus, det vill säga långvarig 
pågående anfallsaktivitet utan påtagliga motoriska fenomen).  

6.2.2 Huvudvärk 

Huvudvärk förekommer under sjukdomsförloppet hos cirka 50ð70 % av patienter med 
hjärntumör och är särskilt vanligt vid tumörer i bakre skallgropen. Det är dock bara ett fåtal av 
patienterna som har huvudvärk som enda debutsymtom; i regel finns även andra symtom som 
leder till hjärntumördiagnos. Smärtan vid huvudvärk beror på retning av smärtkänsliga 
intrakraniella strukturer (hjärnhinnor och blodkärl). Själva hjärnvävnaden är okänslig för smärta.  

Huvudvärken kan vara ospecifik och initialt likna spänningshuvudvärk eller migrän. Vid progress av 
tumör eller ödem uppstår successivt en mer karaktäristisk smärta pga. ökande intrakraniellt tryck:  

¶ tilltagande smärtintensitet över tid 

¶ association till illamående och kräkning (ibland lindras värken efter kräkning eller 
uppresning) 

¶ i regel dålig effekt av sedvanliga analgetika 

¶ dygnsvariation, som värst på efternatten eller tidig morgon 

¶ förvärras av tillfällig tryckstegring (t.ex. Valsalva-manöver såsom hostning och nysning). 
 

Vid fortsatt ökande intrakraniellt tryck tillstöter ytterligare symtom, se avsnitt 6.2.5 Symtom vid 
ökat intrakraniellt tryck. 

Vid obstruktiv hydrocefalus till följd av tumör som påverkar likvorflödet kan Valsalva-manöver 
och lägesändring av huvudet orsaka plötsliga kortvariga, intensiva huvudvärksattacker som är 
förenade med illamående, kräkningar och ibland medvetandeförlust. Medulloblastom, 
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ependymom och germinom är de vanligaste tumörtyperna med lokalisation i bakre skallgropen 
eller i medellinjen, och medför risk för hydrocefalusutveckling. 

6.2.3 Personlighetsförändring 

Personlighetsförändring är ett vanligt symtom vid hjärntumör och förekommer som debutsymtom 
hos mer än 20 % av patienterna med högmaligna (grad III och IV) gliom [16]. 
Personlighetsförändringen kan manifestera sig som mer eller mindre diffusa symtom (psykomotorisk 
långsamhet) eller vara relaterad till tumörens specifika lokalisation i hjärnan (distanslöshet, avflackning 
vid frontal tumör; minnesstörning vid tumör i mediala tinningloben/hippocampus). Förändringen är 
smygande och kan ibland vara svår att upptäcka vid klinisk undersökning och är inte heller alltid tydlig 
för patienten själv, varför närstående bör tillfrågas. 

6.2.4 Fokala bortfallssymtom 

Snabbt växande tumörer orsakar fokala bortfallssymtom som uppstår smygande och successivt 
progredierar; undantaget är vid blödning i tumör då insjuknandet är hastigt som vid stroke. Tack 
vare hjärnans plasticitet är det ovanligt med fokala bortfallssymtom vid långsamt växande 
tumörer, exempelvis låggradiga gliom [17]. Symtombilden beror på tumörläget. 

Tabell 2. Vanliga bortfallssymtom relaterat till tumörläge i hjärna, lillhjärna och hjärnstam. 

Tumörläge Symtom 

Pannlob (frontallob) Kraftnedsättning (pares) ï KL  
Personlighetsförändring (t.ex. apati) 
Talstörning, svårt att få fram ord (motorisk afasi) ï Brocas area, DH. Även 
andra tal- och språkstörningar kan förekomma, till exempel svårigheter att 
förstå tal och skrift.  

Tinninglob 
(temporallob) 

Svårt att förstå det talade ordet (sensorisk afasi) ï Wernickes area, DH. 
Även andra tal- och språkstörningar kan förekomma, till exempel 
svårigheter att göra sig förstådd. 

Hjässlob (parietallob) Känselnedsättning ï KL  
Språkstörning (tal, förståelse) ï DH 
Minskad uppmärksamhet på motsatt kroppshalva (neglekt) ï IDH 

Nacklob (occipitallob) Synfältsbortfall ï KL  

Talamus Känselpåverkan (ökad/nedsatt sensibilitet, smärta) och/eller 
kraftnedsättning (pares) ï KL 

Lillhjärna (cerebellum) Nedsatt postural kontroll/bålbalans (bålataxi) ï skada i medellinjen 
Koordinationsstörning i arm och ben (ataxi) ï IL  
Ostadig gång, sluddrigt tal (dysartri) vid skada i båda hemisfärer 

Hjärnstam Kranialnervspåverkan ï IL  
Kraftnedsättning (pares) ï KL kroppshalva, IL ansiktshalva 
Känselnedsättning ï KL kroppshalva, IL ansiktshalva  

KL = kontralateralt (motsatt kroppshalva jämfört tumören), IL = ipsilateralt (samma kroppshalva som tumören), DH = dominant hemisfär 
(oftast vänster), IDH = icke-dominant hemisfär (oftast höger). 
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6.2.5 Symtom vid ökat intrakraniellt tryck 

Följande är tidiga tecken på ökat intrakraniellt tryck:  

¶ Ökande tumörrelaterad huvudvärk (för beskrivning, se avsnitt 6.2.2 Huvudvärk).  

¶ Påverkan på högre kognitiva funktioner, desorientering ð ofta smygande, diskreta symtom.  

¶ Obskurationer (sekundkorta attacker av dimsyn) pga. papillödem. 

¶ Dubbelseende pga. direkt eller indirekt (sekundärt till ökat intrakraniellt tryck) påverkan på 
någon av de nerver som styr ögonmotiliteten (kranialnerv III, IV, VI). 

 

Vid fortsatt tryckstegring förskjuts hjärnan i sitt oeftergivliga rum (kranium, tentorium) vilket 
sekundärt orsakar hjärnstamspåverkan: 

¶ Medvetandepåverkan.  

¶ Oregelbundet andningsmönster.  

¶ Stigande blodtryck, låg och/eller oregelbunden hjärtrytm.  

¶ Hjärnstamsutlösta sträckkramper (i sent inklämningsskede). 

¶ Vid den vanligaste typen av inklämning, tentoriuminklämning, ses vidgad ljusstel pupill på 
tumörsidan då oculomotoriusnerven kläms under tentoriet.  
 

Observera: Vid tecken på ökande intrakraniellt tryck krävs akut handläggning och kontakt med 
neurokirurg. 

6.2.6 Övriga symtom 

6.2.6.1 Synstörning 

Synstörningar kan uppstå av flera anledningar:  

¶ Synfältsbortfall vid tumörinväxt i syncentra/synstrålning. 

¶ Dubbelseende vid direkt eller indirekt påverkan på de kranialnerver som styr 
ögonmotiliteten (kranialnerv III, IV, VI).  

 
Paroxysmala symtom:  

¶ Obskurationer (sekundkorta attacker av dimsyn) vid papillödem orsakat av ökat 
intrakraniellt tryck.  

¶ Fokala epileptiska anfall med paroxysmala visuella symtom beroende på engagemang av 
parietallob/occipitallob. 

6.2.6.2 Psykiska symtom 

Ångest och depression är ibland underdiagnostiserade symtom hos patienter med hjärntumör. 
Affektiva störningar kan bero på tumördiagnosen, eller vara biverkningar av given behandling 
eller uppstå som reaktion på den livsomställning som tumördiagnosen medför. För mer 
information om psykiska reaktioner vid cancer och behandlingsalternativ, se Nationellt 
vårdprogram för cancerrehabilitering (2019).  

file:///C:/Users/mobj/Desktop/NATIONELLA%20VP/Hjärntumör/OBS!%20Vid%20tecken%20till%20ökande%20intrakraniellt%20tryck%20krävs%20akut%20handläggning%20och%20kontakt%20med%20neurokirurg
file:///C:/Users/mobj/Desktop/NATIONELLA%20VP/Hjärntumör/OBS!%20Vid%20tecken%20till%20ökande%20intrakraniellt%20tryck%20krävs%20akut%20handläggning%20och%20kontakt%20med%20neurokirurg
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6.3 Ingång till standardiserat vårdförlopp för primära 
maligna hjärntumörer 

Standardiserat vårdförlopp Primära maligna hjärntumörer gäller patienter 18 år eller äldre. 
Gruppen omfattar diagnoskoden C71 och innefattar ett hundratal olika diagnoser. Gruppen 
omfattar däremot inte patienter med hjärnhinnetumörer (D32 eller C70), benigna hjärntumörer 
(D33) eller sekundära tumörer i hjärnan pga. andra cancerdiagnoser (hjärnmetastaser, C79.3).  

Välgrundad misstanke föreligger vid ett eller flera av följande fynd:  

¶ Förstagångs epileptiskt anfall (med fokala symtom eller bilateralt toniskt-kloniskt).  

¶ Debut av fokalt neurologiskt bortfallssymtom (t.ex. halvsidig förlamning, koordinations-
/balanssvårigheter, känselnedsättning, synfältsbortfall eller dysfasi/talpåverkan) som är 
progredierande över dagar eller veckor utan andra sannolika förklaringar (t.ex. känd 
multipel skleros eller känd metastaserad cancersjukdom).  

¶ Nytillkommen personlighetsförändring eller kognitiv nedsättning, progredierande över 
veckor eller ett fåtal månader.  

¶ Nytillkommen huvudvärk eller markant förändring i tidigare huvudvärksmönster (särskilt 
vid förekomst av illamående, kräkningar, staspapill eller andra symtom/fynd talande för 
ökat intrakraniellt tryck) som progredierar över veckor, och där grundlig sjukhistoria och 
klinisk neurologisk undersökning inte har påvisat andra sannolika förklaringar.  

¶ DT- eller MRT-undersökning (utförd på andra indikationer) som leder till misstanke om 
primär malign hjärntumör. Om radiologiska fynd talar för meningiom, hypofysadenom 
eller schwannom ska patienten dock utredas enligt ordinarie rutiner och inte remitteras till 
standardiserat vårdförlopp. 
 

Observera: Vid misstänkt begynnande inklämning, med eller utan medvetandepåverkan, ska 
neurokirurgjouren kontaktas omedelbart för akut bedömning. 

6.4 Utredning av patienter som inte uppfyller kriterierna 
för välgrundad misstanke om hjärntumör 

Vid symtom och statusfynd som inger misstanke om bakomliggande hjärntumör, men inte 
uppfyller kriterierna för välgrundad misstanke, bör utredning också ske skyndsamt. I flertalet fall 
kan den följa likartad diagnostisk utredning som vid standardiserat vårdförlopp.  

För information om radiologisk utredning, se avsnitt 7.2 

Kronisk huvudvärk leder mycket sällan till påvisande av hjärntumör vid MRT-undersökning och 
är inte indikation för att patienten inkluderas i det standardiserade vårdförloppet. Uttalad ångest 
för att ha en tumör i hjärnan, som ofta kan förekomma hos patienter med svår eller kronisk 
huvudvärk, är inte indikation för hänvisning till standardiserat vårdförlopp för hjärntumör, men 
kan i vissa situationer vara indikation för en poliklinisk radiologisk utredning för att bemöta 
patientens oro. 

  

https://cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/hjarna-och-hypofys/hjarna/vardforlopp-hjarna/gallande-vardforlopp/
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Situationer som kräver akut kontakt med neurokirurg: 

¶ Hotande inklämning (se avsnitt 6.2.5): Särskild observans krävs vid expansiva processer i 
bakre skallgropen som ofta initialt kan ge en lindrig symtombild men där risk finns för 
snabb försämring med hastigt inträdande inklämningssymtom. Därför är det viktigt med 
aktiv övervakning och kontakt med neurokirurg redan i ett tidigt skede.  

¶ Obstruktiv hydrocefalus kan uppstå vid tumör i anslutning till likvorsystemet (se avsnitt 
6.2.2) och kan leda till inklämning. 

6.5 Symtom och kliniska fynd vid ryggmärgstumör 

De vanligaste debutsymtomen vid ryggmärgstumör är ryggsmärta med eller utan utstrålning, 
svaghet i ben och/eller arm, ofta med bilateral utbredning, och nedsatt känsel där en övre 
gräns för känselnedsättning på bålen är vanligt. Även störningar i blås- och tarmfunktion 
förekommer. Symtombilden kan uppfattas som diffus och med smygande debut, vilket kan 
leda till fördröjd diagnos. Tidig diagnostik med MRT är betydelsefull. 

 
En tumör i ryggmärgen eller i direkt anslutning till ryggmärgen kan orsaka symtom genom 
infiltration av ryggmärgen eller kompression av nervvävnad. Ryggmärgskompression kan 
förutom den direkta tryckeffekten lokalt också orsaka skada till följd av venös stas nedom 
kompressionsstället samt ibland också samtidig påverkan på arteriell kärlförsörjning. 
Symtombilden kan ibland inledningsvis vara diffus utan tydlig funktionsnedsättning, vilket kan 
leda till att symtomen misstolkas för smärttillstånd av annan genes och fördröjd diagnos. Man 
bör därför vara vaksam på symtom som kan tyda på bakomliggande ryggmärgstumör och tidigt 
genomföra diagnostik med MRT.  

Genom ryggmärgen går de så kallade långa bansystemen med motoriska och sensoriska 
nervfibrer som förbinder ryggmärgen och hjärnbarken i storhjärnan. På segmentell nivå i 
ryggmärgen avgår de spinala nervrötterna, och i och med dem övergår det centrala nervsystemet 
till det perifera nervsystemet. På segmentell nivå är också det nedre motorneuronet lokaliserat i 
ryggmärgens framhorn. Nervfibrer för information om känsel för smärta och temperatur korsar 
över medellinjen på segmentell nivå, medan information om känsel för beröring, tryck och 
vibration löper i ryggmärgens baksträngar och upp till hjärnstammen där korsning över 
medelinjen sker. Man särskiljer mellan symtom från påverkan av de långa bansystemen och 
segmentella symtom. Ofta förekommer de tillsammans. Symtomen och deras utbredning är 
beroende av tumörlokalisation.  

6.5.1 Smärta 

Det vanligaste debutsymtomet vid ryggmärgstumör är smärta. Den kan vara lokaliserad i ryggen, 
ibland tillsammans med utstrålande radikulär smärta inom ett eller flera dermatom till följd av 
nervrotspåverkan. Utstrålande smärta kan också ses utan lokaliserad smärta i ryggen. Ibland 
förekommer även refererad smärta [18]. Smärtans karaktär kan vara skiftande och ofta uppvisa 
drag av nervsmärta. Smärtan kan förvärras vid hoststöt eller Valsalva-manöver. Förändrad 
känselupplevelse av olika stimuli ses ofta vid neurogen smärta, exempelvis allodyni (smärta av 
normalt icke smärtsamt stimulus) och hyperalgesi (ökad känslighet för normalt smärtsam 
stimulus).  
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6.5.2 Motoriska symtom  

Vid ryggmärgspåverkan ses oftast en bilateral kraftnedsättning med parapares, nedsatt kraft i 
benen, och vid tumör i halsryggmärgen ses tetrapares, nedsatt kraft i både armar och ben. Det 
kan dock även förekomma unilateral kraftnedsättning om tumören är mer lateralt lokaliserad i 
ryggmärgen. Kraftnedsättning är det näst vanligaste symtomet vid ryggmärgstumör [18]. En 
tumör som växer i ryggmärgen på bröst- och ländryggsnivå ger en kraftnedsättning enbart i 
benen då nervrötterna för armarnas nerver avgår i halsryggen. Tumörens påverkan på 
nervsignaler i den nedåtgående motoriska ledningsbanan från hjärnan ger en kraftnedsättning där 
man vid undersökning kan finna stegrade reflexer, ökad muskeltonus med spasticitet och positivt 
Babinskis tecken överensstämmande med en skada i det centrala nervsystemet. Om tumören 
endast ger en lokal påverkan på det nedre motorneuronet eller nervrot, vilket är ovanligt vid en 
tumör som utgår ifrån ryggmärgen, kan man i stället se en kraftnedsättning med svaga reflexer 
eller reflexbortfall och slapp muskeltonus överensstämmande med en skada i det perifera 
nervsystemet.  

6.5.3 Sensoriska symtom 

Det tredje vanligaste debutsymtomet vid ryggmärgstumör är känselnedsättning. Den är ofta 
relativt tydligt avgränsad på bålen där nivån för smärtan och avgränsningen är beroende av 
tumörens segmentella lokalisation i ryggmärgen [18]. Påverkan av olika känselkvaliteter kan ha 
olika utbredning eftersom känsel för smärta och temperatur förmedlas via ryggmärgens 
sidosträngar, medan känsel för beröring, tryck och vibration går via ryggmärgens baksträngar, och 
eftersom korsning över medellinjen sker på segmentell nivå respektive i hjärnstammen. 
Känselnedsättningen beskrivs ofta som domning och en bedövningskänsla men kan också 
innefatta parestesier med brännande, krypande, vibrerande eller åtstramande upplevelser samt 
smärta. 

6.5.4 Påverkan på blås- och tarmfunktionen och andra autonoma 
symtom 

Påverkad blås-, tarm- eller sfinkterfunktion är mer sällan ett debutsymtom men bör aktivt 
efterfrågas och följas upp över tid. Både inkontinens och blåstömningssvårigheter samt 
obstipation kan förekomma vid ryggmärgspåverkan, vilket bör aktivt kontrolleras och 
efterforskas. Även autonoma symtom förekommer, såsom postural hypotension, ändrad 
svettfunktion och vasomotorisk reglering i huden samt nedsatt sexuell funktion. 

6.5.5 Cauda equina-syndrom 

Ryggmärgen avslutas med sin nedersta avsmalnande del conus i höjd med första eller andra 
ländryggskotan. Nedanför fortsätter spinalkanalen och det subaraknoidala rummet där de 
nedersta lumbala och de sakrala nervrötterna löper ner mot sina respektive intervertebralhål och 
tillsammans utgör cauda equina. Från conus och som en del av cauda equina löper också filum 
terminale, en tunn sträng av stödjevävnad och hjärnhinna, som fäster mot svanskotan och 
förankrar ryggmärgen. Av ryggmärgstumörer är det huvudsakligen ependymom som återfinns 
med lokalisation i conus, cauda equina eller filum terminale och som kan ge upphov till symtom i 
form av ett cauda equina-syndrom [19, 20]. Även här är smärta det vanligaste symtomet, antingen 
lokaliserad smärta med eller utan utstrålning, eller refererad smärta, och därefter kommer 
kraftnedsättning i ben och fötter med samma undersökningsfynd som vid perifer nervpåverkan 
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med svaga reflexer eller reflexbortfall. Till symtombilden hör också känselnedsättning med 
ridbyxutbredning, oförmåga att känna blåsfyllnad, blåspares med urinretention och 
sfinkterpåverkan samt nedsatt anal sfinktertonus [19].  

6.5.6 Syringomyeli 

I ryggmärgen löper centralkanalen fortsatt ned från hjärnstammen som en förlängning av det 
likvorfyllda ventrikelsystemet i hjärnan. En vidgning av denna kanal benämns syrinx, och 
tillsammans med symtom benämns tillståndet syringomyeli. Syrinx kan uppkomma av flera 
orsaker, bland annat tumör i ryggmärgen. Syrinx bildas då oftast nedom tumören. I och med att 
den vidgade kanalen ligger centralt i ryggmärgen ses i första hand påverkan av känsel för smärta 
och temperatur samt kraftnedsättning till följd av påverkan på det nedre motorneuronet för de 
ryggmärgssegment som syrinx sträcker sig utmed. Även smärta förekommer.  

6.6 Utredning vid misstänkt ryggmärgstumör 

Vid symtom och statusfynd som inger misstanke om bakomliggande ryggmärgstumör bör 
utredningen ske skyndsamt med inledande MRT-undersökning. Tumörer i ryggmärgen ingår inte 
i standardiserat vårdförlopp men patienten bör i de flesta fall utredas lika snabbt som patienter 
med hjärntumör. Vid kontraindikation för MRT görs DT-myelografi.  

Ofta är symtomen långsamt progredierande över tid, men ibland kan en snabbt tilltagande 
svullnad kring tumören eller blödning i den orsaka akut ryggmärgskompression. Symtomen 
utvecklas då under timmar (ibland minuter) och handläggningen ska i dessa fall vara akut. MRT-
undersökning, insättning av urinkateter vid blåspares och kirurgisk åtgärd ska genomföras 
omgående (även nattetid och helg) då risken för bestående funktionsnedsättning ökar drastiskt ju 
längre tid kompressionen kvarstår. Högdos steroider bör övervägas för symtomlindring i dessa 
fall [21]. 

För detaljer om radiologisk utredning, se avsnitt 7.2 Utredning. 

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

Akut ryggmärgskompression (se avsnitt 6.5 Symtom och kliniska fynd): Plötsligt 
påkommen förlamning och/eller känselnedsättning med bilateral utbredning och/eller bålnivå 
samt blås- och sfinkterpåverkan kräver omedelbar utredning för att om möjligt förhindra eller 
begränsa bestående funktionsnedsättning.  
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KAPITEL 7 

Diagnostik  

7.1 Utredning enligt standardiserat vårdförlopp 

I och med införandet av standardiserat vårdförlopp (SVF) för primär malign hjärntumör är 
utredning och handläggning vid misstänkt hjärntumör väl definierade, och det finns angivna mål 
för väntetider till undersökning och behandling. Fullständigt SVF finns tillgängligt på RCC:s 
webbplats: Standardiserat vårdförlopp för primär malign hjärntumör.  

7.2 Utredning  

7.2.1 Neuroradiologisk utredning 

Rekommendationer: 

¶ Remissen för radiologisk undersökning bör innehålla kortfattad relevant information.  

¶ Datortomografi (DT) utförs ofta primärt på grund av att metoden är tillgänglig på de flesta 
sjukhus. Den bör alltid kompletteras med magnetresonansundersökning, MRT 
(ómagnetkameraundersºkningó), om man p¬visat en hjärntumör som potentiellt ska 
behandlas. MRT utförs även vid normal DT när det fortfarande finns stark klinisk 
misstanke om hjärntumör. 

¶ MRT-undersökning är förstahandsmetod för radiologisk utredning och uppföljning av 
hjärntumörer. Postoperativ MRT bör alltid utföras inom 48 timmar.  

¶ Vid utredning och uppföljning av hjärntumör med hög risk för spridning via likvorvägarna 
(t.ex. germinalcellstumörer, medulloblastom och ependymom) ska MRT av spinalkanalen 
ingå. 

¶ Positronemissionstomografi (PET) är av värde för differentialdiagnostik mellan tumör och 
annan lesion, för att bedöma tumörutbredning inför olika terapeutiska åtgärder och för 
differentialdiagnostik mellan tumörprogress och behandlingsrelaterade förändringar.  

¶ Radiologens utlåtande bör vara strukturerat. 

¶ Remitterande kliniker kan kombinera radiologisk och klinisk information för att bedöma 
behandlingsrespons/progress enligt RANO-kriterierna.  

¶ Tumörer i ryggmärgen undersöks alltid med MRT (utom vid stark kontraindikation, då 
man kan göra DT-myelografi). 

 

7.2.2 Remiss för radiologisk undersökning 

Remissen för radiologisk undersökning bör innehålla följande information: 

¶ relevanta symtom och deras duration 

¶ neurologiska fynd 

¶ datum för eventuella tidigare neurokirurgiska ingrepp och/eller strålbehandling 

https://www.cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/hjarna-ryggmarg-och-hypofys/hjarna-och-ryggmarg/vardforlopp-hjarna/
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¶ pågående kortisonbehandling eller medicinsk cancerbehandling (t.ex. cytostatika, 
angiogeneshämmare och immunterapi) 

¶ nyligen utförd lumbalpunktion och tidigare neuroradiologisk undersökning 

¶ magnetiska eller elektromagnetiska implantat 

¶ njurfunktionsnedsättning. 
 
Pågående kortisonbehandling kan undertrycka barriärskada och därmed kontrastuppladdning. 
Medicinsk cancerbehandling och strålbehandling kan påverka bildernas utseende och därmed 
bedömningen. Nyligen genomförd kraniotomi eller lumbalpunktion kan orsaka reaktiv 
kontrastuppladdning i hjärnhinnorna, som kan missbedömas om radiologen inte har fått 
information om detta.  

7.2.3 Radiologiska undersökningsmetoder 

7.2.3.1 Metodval  

MRT-undersökning är förstahandsmetod för radiologisk utredning och uppföljning av 
hjärntumörer. DT utförs ofta primärt på grund av att metoden är mer tillgänglig, men den bör 
alltid kompletteras med MRT då man påvisat en hjärntumör, som potentiellt ska behandlas, eller 
då DT-undersökningen är negativ men man fortfarande misstänker hjärntumör, t.ex. vid 
nydebuterad epilepsi. DT bör utföras med tunna snitt, som arkiveras i PACS, för att underlätta 
granskning även av rekonstruerade bilder i olika plan. Om tumör påvisas på DT utan 
kontrastmedelsinjektion behöver man inte komplettera med kontrastmedelsinjektion, om MRT 
planeras in samma eller nästa dag. På DT utan kontrastmedelsinjektion kan man inte utesluta små 
metastaser utan ödem, meningeal tumörväxt eller små extraaxiala tumörer (t.ex. meningiom eller 
schwannom).  

7.2.3.2 Diagnostisk (preterapeutisk) MRT och PET 

MRT-undersökning bör utföras med protokoll enligt bilaga 1.  

Kontrastuppladdning som avspeglar barriärskada ses som regel i högmaligna gliom (WHO-grad 
IV), och bidrar till bättre avgränsning av den mest maligna delen av tumören, vilket är till nytta 
vid planering av operation och biopsi [22]. Anaplastiska astrocytom (WHO-grad III) kan ha 
varierande grad av kontrastuppladdning, medan diffusa astrocytom (WHO-grad II) oftast saknar 
uppladdning eller uppvisar diskret sådan. Oligodendrogliom grad II och III har varierande grad 
av kontrastuppladdning. Således är bedömning av kontrastuppladdning till viss hjälp men inte 
pålitlig för att avgöra tumörens malignitetsgrad.  

Diffusions-MRT (DWI) avspeglar delvis tumörens celltäthet, och nedsatt diffusion (lägre ADC-
värden, dvs. nedsatt medeldiffusion) ses därför i mer maligna gliom eller i maligna komponenter i 
låggradiga gliom. Värdena är dock delvis överlappande och kan därför endast användas som stöd 
[22]. DWI är också till stor nytta vid differentialdiagnostik. Dessutom påvisas akut ischemi (inom 
7ð10 dagar) bäst med DWI, vilket är viktigt vid den tidiga postoperativa undersökningen (se 
nedan) och då är en preoperativ DWI-sekvens värdefull för jämförelse.  

Perfusions-MRT kan påvisa ökad angiogenes i en malign tumör i form av ökad cerebral 
blodvolym (CBV) jämfört med normalt hjärnparenkym, och oftast ses även ökat cerebralt 
blodflöde (CBF) i motsvarande område [23, 24]. 
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Vid behov av ytterligare information kan man lägga till andra MRT-sekvenser, s¬som ódiffusion 
tensor imagingó (DTI) fºr avbildning av vitsubstansbanor, funktionell MRT (fMRI) för kortikala 
aktiveringsstudier, MRT-angiografi för avbildning av blodkärl och MRT spektroskopi (MRS) för 
kartläggning av metaboliter i hjärnan.  

Vid påvisad tumör med hög risk för spridning via likvorvägarna (germinalcellstumörer, 
medulloblastom och ependymom) ska utredningen inkludera MRT av spinalkanalen efter 
intravenös kontrastmedelstillförsel. 

Positronemissionstomografi (PET) efter intravenös injektion av det radioaktiva spårämnet 18F-
fluorodeoxyglukos (FDG) avspeglar glukosmetabolismen, som oftast är hög i höggradiga gliom 
och låg i låggradiga gliom. Tumörer med högt glukosupptag kan vara svåra att avgränsa från det 
normalt höga upptaget i grå substans. PET med radioaktivt märkta aminosyror, t.ex. 11C-
metionin (MET) eller 18F-fluoroetyltyrosin (FET), avspeglar bland annat ökad proteintransport 
in i tumörcellerna och är korrelerat till ökad cellproliferation och tumörens malignitetsgrad [25, 
26]. Upptag ses även i tumörer utan blod-hjärnbarriärläckage, således även i låggradiga gliom utan 
kontrastuppladdning på MRT. Aminosyre-PET ger en tydligare kontrast mellan tumör och 
normal hjärnvävnad, eftersom upptaget i normal hjärna är lägre och mer homogent än på FDG-
PET. PET kan användas för att differentiera mellan neoplastiska och icke-neoplastiska lesioner, 
mellan tumöråterfall och strålreaktion, som vägledning vid biopsi, som prognostisk markör för 
låggradiga gliom och som kartläggning inför strålbehandling [24, 25, 27-29]. PET-undersökningar 
har än så länge begränsad tillgänglighet, men de utförs på alla universitetssjukhus och antalet 
utrustningar för PET-DT och PET-MRT ökar. Rekommendationer för användning av 
aminosyra-PET finns i avsnitt 7.2.4.8. PET-undersökningar bör alltid utföras tillsammans med 
MRT med så kort tid som möjligt mellan undersökningarna. Tolkningen bör ske i samråd mellan 
neuroradiolog och nuklearmedicinare med ett gemensamt svar.  

7.2.3.3 Neuronavigation under operation med hjälp av MRT och PET ï intraoperativ MR 

För operation med neuronavigation behövs MRT med 3D-sekvens, som ingår i den preoperativa 
MRT-undersökningen (se bilaga 1). Dessutom används fMRI och DTI med traktografi vid behov 
för att kartlägga viktiga kortikala funktioner och viktiga banor i vit substans, framför allt vid 
resektion av låggradiga gliom. Även aminosyra-PET används för neuronavigation för bättre 
avgränsning av tumören och för val av biopsilokalisation.  

MRT-utrustning i eller i anslutning till operationssalen kan kartlägga resektionsgraden under 
operationen, men det kräver relativt stora resurser inklusive extra säkerhetsåtgärder med tanke på 
det starka magnetfältet [30]. 

7.2.3.4 Postoperativ MRT och PET 

Postoperativ bedömning av kirurgisk radikalitet störs ofta av ospecifik kontrastuppladdning, som 
dock sällan ses inom 48 timmar efter ingreppet. MRT-undersökning bör därför alltid utföras 
inom 48 timmar för att påvisa eventuella kvarvarande tumörförändringar. Om tumören vid direkt 
preoperativ MRT inte uppvisade kontrastuppladdning kan denna tidiga postoperativa MRT-
undersökning utföras utan kontrastmedelsinjektion (räcker för att påvisa icke-
kontrastuppladdande tumörrester). Denna undersökning inkluderar också DWI för att påvisa 
akuta lesioner (ischemi/tryckskador) som uppkommit vid operationen. Sådana lesioner uppvisar 
ofta kontrastuppladdning senare i förloppet och kan på uppföljande MRT felaktigt tolkas som 
tumöråterfall, om det inte finns någon tidig postoperativ undersökning med DWI för jämförelse.  
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Den radiologiska uppföljningen under fortsatt behandling bör helst utföras med samma MRT-
scanner som preoperativt, åtminstone helst vid samma magnetfältstyrka, och med likartade MRT-
parametrar. 3D-sekvenser underlättar jämförelsen avsevärt. Mer uttalad kontrastuppladdning kan 
ses vid magnetfältstyrkan 3T än 1,5T vid samma kontrastmedelsdos, och ändrade MRT-
sekvensparametrar kan påverka graden av kontrastuppladdning och signalintensiteten på bilderna. 

Eftersom kontrastuppladdningen i en hjärntumör är en ospecifik följd av blod-
hjärnbarriärläckage kan den påverkas av flera faktorer, som inte är relaterade till tumörprogress 
eller tumörregress. Behandling med kortison eller angiogeneshämmande medel kan minska 
kontrastuppladdningen relativt kraftigt, medan inflammatorisk reaktion efter till exempel 
operation eller strålbehandling kan ge ökad kontrastuppladdning. Perfusions-MRT har visat 
högre känslighet för att upptäcka tumörprogress än kontrastmedelsförstärkt konventionell MRT 
och är även till hjälp för att differentiera mellan tumörprogress och reaktiva förändringar. Även 
PET är till nytta vid denna differentiering. Vid uppföljning av högmaligna gliom (WHO-grad III 
och IV) är aminosyra-PET värdefull för att skilja mellan återfall och behandlingsorsakade 
förändringar. Även vid lågmaligna gliom (WHO-grad II) är PET värdefull, men tolkningen är 
svårare då upptaget är lägre och inte lika lätt att skilja från reaktiva förändringar.  

7.2.3.5 Pseudoprogress  

Hos 20ð30 % av patienter som behandlats med strålning, med eller utan 
temozolomidbehandling, ses cirka 1ð3 månader efter avslutad behandling ökad 
kontrastuppladdning i tumörområdet (inom strålfältet). Den är orsakad av reaktiva förändringar 
på behandlingen, s.k. pseudoprogress [31], och avtar som regel under fortsatt 
cytostatikabehandling samtidigt som patienten ofta förbättras kliniskt. Pseudoprogress verkar 
vara vanligare vid MGMT-promotormetylering [32, 33]]. Perfusions-MRT med hög CBV 
motsvarande kontrastuppladdningen stödjer däremot misstanke om tumöråterfall. Bedömningen 
är säkrare på en MRT-undersökning som utförs 3ð4 månader efter strålbehandlingen. Rutin-
MRT-kontroll tidigare än 3ð4 månader efter avslutad strålbehandling bör undvikas pga. dessa 
problem med att differentiera tumörprogress från pseudoprogress. Aminosyra-PET kan även 
övervägas (se 7.2.4.8). MGMT-metyleringsstatus påverkar sannolikheten för pesudoprogress, 
med högre frekvens av pseudoprogress hos patienter med metylerad MGMT-promotor [33]. 

7.2.3.6 Pseudoregress 

Angiogeneshämmande medel (såsom bevacizumab) kan ge avsevärd minskning av 
kontrastuppladdningen i en tumör redan 1ð2 dagar efter en enda behandling. Detta kallas 
pseudoregress, eftersom det är en stabilisering av blod-hjärnbarriären snarare än en reduktion av 
tumörstorleken [31].  

7.2.3.7 Tumörer i ryggmärgen 

Spinala gliom påvisas och följs radiologiskt med MRT, se protokollrekommendation i bilaga 1. 
Vid absolut kontraindikation mot MRT kan man i stället göra DT-myelografi (dvs. DT efter 
intratekal kontrastmedelsinjektion). Kontrastuppladdning i spinala gliom avspeglar inte 
malignitetsgraden på samma sätt som i cerebrala gliom och kan ses även i låggradiga tumörer 
[34]. 
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7.2.4 Radiologens bedömning och utlåtande 

7.2.4.1 Radiologens roll 

Radiologen har ansvar för att rätt bildgivande metod används på ett optimalt sätt, för att 
analysera och bedöma bildmaterialet samt utforma ett adekvat utlåtande till remitterande kliniker. 
Dessutom förevisar radiologen relevanta bilder och deltar aktivt i diskussionen på 
multidisciplinära tumörkonferenser samt bistår neurokirurgen vid preoperativ bedömning och 
planläggning inför neuronavigation (morfologiska bilder, traktografi och fMRI) och vid 
bedömning av den direkt postoperativa radiologiska undersökningen. Radiologen samverkar 
också med onkolog för att rita in tumören vid dosplanering inför strålbehandling och för att 
bedöma behandlingseffekten under den vidare uppföljningen av patienten.  

7.2.4.2 Det radiologiska utlåtandet 

Radiologen bör avge ett strukturerat utlåtande, se bilaga 1. 

7.2.4.3 Mätning av storlek på hjärntumörer 

Tumörstorleken kan bedömas på flera olika sätt och därför behövs en standardiserad mätmetod. 
Vanligen mäts 1ð3 linjära diametrar (längd, bredd, höjd) men mätningarna har ofta dålig 
reproducerbarhet, eftersom många tumörer har oregelbunden form och även växer asymmetriskt 
i olika riktningar [24]. Volymsbestämning är mer objektiv men mer tidskrävande, eftersom den i 
dag kräver manuell eller halvautomatisk inritning av tumörens konturer på varje bild. 
Automatiska metoder för kliniskt radiologiskt bruk börjar dock införas och kommer snart att få 
ökad användning. 

Radiologen tillhandahåller tumörmåtten i utlåtandet och remitterande kliniker kan sedan 
kombinera dem med klinisk information för att bedöma grad av respons alternativt progress 
enligt RANO-kriterierna för olika tumörtyper (se nedan). Speciella anvisningar har utarbetats för 
bedömning postoperativt och vid immunterapi (se nedan).  

7.2.4.4 RANO-kriterierna för höggradiga gliom i hjärnan 

Kriterierna fºr óResponse Assessment in Neuro-Oncologyó (RANO)-kriterierna introducerades 
2010 och används huvudsakligen i kliniska prövningar men kan även vara till klinisk nytta [35]. 
Enligt kriterierna uppmäts den största tvärsnittsdiametern på den kontrastuppladdande 
tumörkomponenten och den största diametern vinkelrätt mot denna på samma bild. Man 
beräknar produkten av de två uppmätta diametrarna, adderar mätresultat från multipla lesioner 
och kombinerar med information om pågående kortisonbehandling och klinisk neurologisk 
status. Dessutom bedöms icke-kontrastuppladdande tumör med hög signalintensitet på T2 
FLAIR eller T2-viktad sekvens. Det kan vara svårt att skilja tumör från ödem eller 
postterapeutiska förändringar på dessa bilder, varför det är viktigt att alltid jämföra med tidigare 
MRT-undersökningar. Vidare behövs en visuell bedömning av storleken på kontrastuppladdande 
tumörkomponenter med jämförelse med tidigare undersökningar, som komplement till de linjära 
mätningarna som är svåra att standardisera.  

Man har inte närmare definierat kriterier för att mäta tumören på T2/FLAIR-bilder, varför 
radiologen bör försöka mäta längd och bredd på samma sätt som för en kontrastuppladdande 
tumör alternativt visuellt bedöma storleksändring. I kriterierna anges för T2/FLAIR-bilder endast 
om tumören är oförändrad, större eller mindre. RANO-kriterierna definierar ómªtbara lesioneró 
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som välavgränsade och med minst 10 millimeter diameter för både längd, bredd och höjd. 
RANO-kriterierna tar även hänsyn till kortisonbehandling och klinisk status. Kriterierna 
definierar komplett respons, partiell respons, stabil sjukdom och progress. De sammanfattade 
kriterierna för högmaligna gliom ses i tabell 3. 

Tabell 3. Sammanfattning av RANO-kriterier för höggradiga gliom [35]. 

Kriterier Komplett 
respons 

Partiell 
respons 

Stabil 
sjukdom 

Progress  
(> 12 veckor efter avslutad 
kombinerad cytostatika- och 
strålbehandling) 

T1 kontrast-
uppladdning 
(diameterprodukt) 

Ingen  
(under minst 4 
veckor) 

Ó 50 %  

under minst 4 
veckor 

<50 % ,  

men < 25 %  

Ó 25 %  

T2 FLAIR Stabil eller  Stabil eller  Stabil eller   

Ny lesion Nej Nej Nej Ja  

Steroidbehandling Ingen Stabil eller  Stabil eller  Ej relevant 

Klinisk status Stabil eller  Stabil eller  Stabil eller   

Respons/progress 
krav 

Alla Alla Alla Minst ett av ovanstående 

 

7.2.4.5 RANO-kriterierna för låggradiga gliom i hjärnan 

RANO-kriterier för låggradiga gliom (WHO-grad II), som oftast saknar kontrastuppladdning, 
publicerades 2011 [24]. Kriterierna är sammanfattade i tabell 4 Man har lagt till kategorin óminor 
responseó som inte finns i kriterierna fºr hºgmaligna gliom. 

Tabell 4. Sammanfattning av RANO-kriterier för låggradiga gliom [24]. 

Kriterier Komplett 
respons 

Partiell 
respons 

òMinor 
responseò 

Stabil 
sjukdom 

Progress 

T1 kontrast-
uppladdning 
(diameterprodukt) 

Ingen Ingen eller 
oförändrad 

Ingen eller 
oförändrad 

Ingen eller 
oförändrad 

 

T2 FLAIR Ingen tumör Ó 50 %  

under minst 4 
veckor 

25ï49 %  Stabil Ó 25 %  vid 

stabil  

eller  

steroid-
behandling 

Ny lesion Nej Nej Nej Nej Ja 

Steroidbehandling Ingen Stabil eller  Stabil eller  Stabil eller  Insatt pga. nya 
symtom 

Klinisk status Stabil eller  Stabil eller  Stabil eller  Stabil eller   

Respons/progress 
krav 

Alla Alla Alla Alla Minst ett av 
ovanstående 
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7.2.4.6 RANO-kriteriernas användning postoperativt (hjärntumörer) 

Rekommendationer för användning av RANO-kriterierna efter kirurgisk behandling publicerades 
2012 [36]. Man betonar vikten av en tidig postoperativ MRT-undersökning (inom 48 timmar); se 
avsnitt 7.2.3.4 Postoperativ MRT och PET. Definitiv bedömning av resektionsgrad av låggradiga 
gliom bör ske först 12 veckor postoperativt för att inte misstolka reaktivt ödem som kvarvarande 
tumör. Vid alla tumörgrader bör man bedöma såväl kontrastuppladdande som icke-
kontrastuppladdande tumörkomponenter, när resektionsgraden fastställs. Volumetriska metoder 
kan vara till nytta för mätning av absolut kvarvarande tumörvolym. Man föreslår också att 
specificera komplett eller partiell resektion av ókontrastuppladdande tumºró alternativt av 
ódetekterbar tumºró (kontrastuppladdande och icke-kontrastuppladdande).  

7.2.4.7 RANO-kriterier vid immunterapi  

För en patient som radiologiskt uppfyller RANO-kriterierna för tumörprogress inom 6 månader 
efter påbörjad immunterapi, inklusive utveckling av nya lesioner, behöver progressen bekräftas 
med en kontrollundersökning innan patienten betraktas som behandlingsresistent, förutsatt att 
det inte finns några nya eller mer uttalade neurologiska bortfallssymtom [37]. Undersökningen 
som först påvisade progress blir ny referens för kommande jämförelse. Om RANO-kriterierna 
för tumörprogress är uppfyllda vid kontrollundersökningen 3 månader senare bedöms patienten 
som behandlingsresistent. Datum för tumörprogress anges då som det datum när den först 
påvisades. 

7.2.4.8 RANO-rekommendationer för användning av aminosyra-PET 

Indikationer för aminosyra-PET finns sammanställda av RANO; se ref [38]. I dag är den 
vanligaste indikationen differentialdiagnostik mellan behandlingsrelaterade förändringar och 
tumörprogress. Aminosyre-PET kan också användas för värdering av prognos, biopsi- och 
resektionsplanering, utvärdering av resektion, strålbehandlingsplanering och uppföljning. 

7.3 Diagnosbesked 

Rekommendationer: 

¶ Patienter ska få saklig information om sjukdomen, dess behandling och förväntat resultat, 
så att de kan göra ett grundat ställningstagande till den behandling som erbjuds. 
Diagnosbesked ges av läkare. Vid diagnosbesked bör närstående och kontaktsjuksköterska 
närvara om patienten så önskar. 

¶ Patienter bör få ett eller flera uppföljande samtal där man upprepar och kompletterar 
informationen från diagnosbeskedet. 

 

Diagnosbesked omfattar både besked om utredning vid misstanke om hjärntumör och besked 
om PAD. Vid diagnosbeskedet bör patienterna få individuellt anpassad saklig information, där 
man är uppmärksam på den stora variationen i sjukdomsbild och överlevnad [39]. Framgångsrik 
patientinformation kan mätas i kortare vårdtid och sjukfrånvaro, postoperativt bättre fysisk 
aktivitet och rörlighet, mindre smärtupplevelse och analgetikakonsumtion samt mindre oro [40, 
41].  



REGIONALA CANCERCENTRUM  

35 
 

Det är en balansgång mellan att säga för lite, och därmed ge orimliga förhoppningar, och att vara 
alltför tydlig (t.ex. ge statistiska medelvärdesprognoser) och därmed störa patientens möjligheter 
till ett fortsatt meningsfullt liv, även om det är tidsbegränsat. Det är inte läkarens uppgift att ge 
falska förespeglingar kring sjukdomens allvar, men läkaren kan vara en óunderlªttande miljºó när 
patienten skapar hopp ð óhope workó [39, 42, 43]. Vi vet att m¬nga patienter inte vill veta óalltó 
och läkaren bör därför försöka informera patienten på ett sätt som lämnar mentalt utrymme för 
hens eget óhope workó [44]. Man kan ge ett anslag av allvaret när man beskriver sjukdomen; en 
del patienter frågar då vidare, medan andra nöjer sig för att inte överbelastas, och försöker hitta 
ett perspektiv på innebörden som är psykologiskt uthärdligt. Det handlar inte om att patienten 
förnekar allvaret i situationen, utan att hen söker efter och betonar möjligheter och då samtidigt 
lägger en skugga över utsattheten [42]. 

Hållpunkter för diagnosbeskedet och uppföljande samtal: 

¶ Uppmuntra patienten att ha en närstående med sig. Den närstående kan då få möjlighet att 
ställa egna frågor och har också möjlighet att efter besöket komplettera med information 
som patienten inte har uppfattat eller kunnat ta till sig. Var uppmärksam på närståendes 
behov av egna samtal (med patientens godkännande). 

¶ Ge information om sjukdomen och behandlingen: förväntat sjukdomsförlopp, 
behandlingsmöjligheter, komplikationer och tidsperspektiv. 

¶ Upprätta Min vårdplan i samband med diagnosbeskedet eller säkerställ på annat sätt att 
patienten får både skriftlig och muntlig information. 

¶ Ge information om och screena tidigt behov av rehabilitering med strukturerat 
bedömningsverktyg med tydligt uppföljningsdatum. Det som framkommer ska sedan 
resultera i en rehabiliteringsplan som inkluderas i Min vårdplan. 

¶ Ge information om rätten till ny medicinsk bedömning.  

¶ Ge information om patientföreningar. 

¶ Ge praktisk information, t.ex. om vårdavdelning och rutiner för undersökningar och 
behandling.  

¶ Ta upp påverkan på arbetsförmågan. Ta vid behov upp hinder för att köra motordrivet 
fordon och ha vapenlicens. 

¶ Identifiera patientens sociala nätverk och sociala stöd. Har patienten kommit ensam, ta 
reda på om det finns någon som patienten kan kontakta direkt eller vid hemkomst. Erbjud 
kontakt med kurator vid behov.  

¶ Bekrªfta kªnslor. Kªnslor som att ódetta ªr inte santó och ódet hªnder inte migó bºr 
bekräftas under samtalet.  

¶ Vid krisreaktion: Hjälp patienten att uttrycka sina känslor, oavsett vilka de är, genom att 
finnas till hands och lyssna. Kontakta kurator vid behov.  

¶ Var uppmärksam på självmordstankar. Inom en vecka från diagnosbeskedet löper 
cancerpatienter en högre risk för självmord än normalbefolkningen. Sjukvårdspersonal kan 
felaktigt tro att det är riskabelt att ta upp tankar om självmord, medan patienterna ofta 
uppfattar det som en lättnad att få prata om det.  

¶ Vid uppföljande samtal: Komplettera informationen från diagnosbeskedet. Be patienten att 
själv berätta vad han eller hon vet om diagnosen och den planerade behandlingen. 
Komplettera därefter med ytterligare information.  
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7.4 Omvårdnad och rehabilitering 

Se kapitel 14.  
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KAPITEL 8 

Kategorisering av tumören 

Rekommendation: 

Tillgång till vävnadsprov är nödvändigt för att kategorisera och gradera tumören. Mängden 
tillgängligt prov och kvaliteten på detta är viktiga faktorer för en korrekt värdering. 
Bedömningen ska ske enligt WHO 2016 [4] med de kompletteringar som rekommenderas i 
cIMPACT-NOW-publikationer [45-47]. I de flesta fall bör man analysera relevanta 
biomarkörer eftersom det kan ge ytterligare behandlingsrelevant information. 

8.1 Patologins roll i den diagnostiska processen 

En neuropatologisk undersökning utförs på alla operationspreparat. Hjärntumörer och tumörer i 
ryggmärgen ska klassificeras i enlighet med den senaste WHO-klassifikationen, publicerad i maj 
2016 [4]. Kompletterande analyser rekommenderas enligt cIMPACT-NOW-dokumenten [45-47]. 

Histologisk diagnostik är alltid beroende av att den uttagna vävnadsbiten är representativ för 
tumören. När vävnadsbiten är liten, t.ex. vid nålbiopsi, kan malignitetsgraderingen vara mer 
osäker eftersom mer anaplastiska områden kan förekomma i delar av tumören som inte 
biopseras. Möjligheter för molekylärgenetiska analyser är i dessa fall begränsade. 

8.2 Klassificering av tumören 

Klassificering av tumören ska baseras på morfologisk typ, malignitetsgrad och prognostiska och 
prediktiva biomarkörer enligt WHO 2016 klassifikation av CNS-tumörer samt på föreslagna 
kompletteringar enligt cIMPACT-publikationer. 

Neuropatologisk diagnos ska vara integrerad och inkludera histopatologisk morfologiskt bedömd 
tumörtyp och malignitetsgrad samt diagnostiska, prognostiska och prediktiva biomarkörer som är 
bedömda med hjälp av immunhistokemi och/eller molekylärgenetiska analyser. 

Malignitetsgradering enligt WHO-klassifikationen baseras i första hand på histopatologiska 
kriterier för malignitet, som är värderade retrospektivt för de olika tumörtyperna mot 
postoperativ sjukdomsutveckling och överlevnad. Graderingen är alltså ett försök att förutse 
tumörens växtsätt och aggressivitet utifrån ett statistiskt förväntat naturalförlopp. 
Malignitetsgraden bestäms efter mikroskopisk bedömning av:  

¶ förekomst av cellatypi 

¶ cellkärnornas morfologi 

¶ celltäthet 

¶ antal mitoser  

¶ förekomst av tumörtypisk kärlproliferation och tumörnekros.  
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Den histologiska graderingen kan påverkas av förekomst av molekylärgenetiska karakteristika 
som är starkt relaterade till kliniskt aggressivt tumörbeteende motsvarande hög malignitetsgrad 
[47]. 
Dessa faktorer värderas tillsammans med tumörtypen och eventuell tidigare given behandling 
(t.ex. nekros och atypi efter strålning). 

8.3 Provhantering 

8.3.1 Remiss 

Histopatologisk och molekylärbiologisk diagnostik av olika tumörtyper kräver olika former av 
omhändertagande. Detta ställer stora krav på remissformuleringen, så att vävnader kan hanteras 
på ett optimalt sätt på patologen. 

Remissen bör innehålla uppgifter om: 

¶ patientdata, något om symtom och hur länge patienten haft besvär samt om patienten har 
andra sjukdomar 

¶ tidigare operation av hjärntumör/ryggmärgstumör 

¶ annan känd primärtumör 

¶ tumörens läge 

¶ tumörens storlek 

¶ kontrastladdning: ja/nej  

¶ andra radiologiska fynd av betydelse (t.ex. fynd från MRT eller PET) 

¶ kortisonbehandling, dos och behandlingsduration 

¶ tidigare strål- eller cytostatikabehandling 

¶ operationsfynd, t.ex. förekomst av nekros, blödning eller trombotiserade kärl 

¶ medgivande enligt biobankslagen 

¶ ev. speciella förbehåll/önskningar från patienten. 

8.3.2 Vävnadshantering  

All vävnad som tagits från patienten sänds till patologen så att ett representativt material kan 
väljas för mikroskopisk undersökning. Detta gäller även vid sjukdomsdebut med akut blödning 
av oklar genes då det rekommenderas att allt material (blodkoagel) skickas till patologen för 
histologisk undersökning. Utifrån lokal rutin skickas vävnaden färsk eller formalinfixerad. Med 
tanke på det ökande behovet av analyser av biomarkörer rekommenderas att lokala rutiner 
utvecklas för att kunna frysa färsk, ofixerad, representativ tumörvävnad i biobank. Det är viktigt 
att den frysta vävnaden är representativ för tumörens högsta malignitetsgrad. Färska preparat tas 
vanligen emot vardagar, kontorstid cirka 08.00ð16.30, och övriga tider efter överenskommelse. 
Färskt prov som skickas till patologen bör transporteras svalt eller kallt, men inte ligga direkt på is 
(skapar artefakter). Om preparatet inte kan omhändertas direkt på patologen (t.ex. under helgtid 
och övrig tid för akuta operationer), bör det fixeras i 4-procentig buffrad formaldehydlösning.  

För alla operationsfall ska en del av den tillvaratagna vävnaden fixeras och paraffininbäddas. 
Uppvisar materialet varierande karaktär ska bitar från de olika typerna inbäddas för 
undersökning. Är materialet begränsat ska allt material undersökas mikroskopiskt. 
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Det paraffininbäddade materialet sparas i befintliga arkiv och det frysta i -70 ºC. Vävnaden sparas i 
enlighet med biobankslagen, och den opererande enheten ska inhämta patientens samtycke till detta.  

8.3.3 Intraoperativ diagnostik 

Intraoperativ diagnostik görs av följande skäl och på följande indikationer: 

¶ För att verifiera att den patologiska processen är identifierad. 

¶ Vid ett begränsat ingrepp, t.ex. biopsi, för att fastställa att viabel tumörvävnad finns 
tillgänglig för vidare diagnostik. 

¶ Tumör eller infektion ð inför ev. odling eller annan direkt provtagning. 

¶ Misstanke om tumör som kräver speciell åtgärd vid operationen (speciellt lymfom). 
 

Kirurgen kan be om ett intraoperativt fryssnitt, vilket i första hand görs om ett utlåtande påverkar 
operationsförloppet. Den akuta hanteringen är resurskrävande och ger ofta inte lika konklusiv 
diagnostik som normalt hanterad diagnostik, och man bör därför sträva efter att inte överutnyttja 
denna resurs. Detta preparat bör tas från makroskopisk representativ tumörvävnad. Preparat för 
fryssnitt skickas efter ett telefonmeddelande direkt till neuropatologens laboratorium för 
omedelbar hantering med utstryk och/eller fryssnittning.  

8.3.4 Cytologiska preparat 

Likvorprover skickas ofixerade, så färska som möjligt, efter telefonkontakt med 
cytologlaboratoriet. 

8.4 Det neuropatologiska utlåtandet 

Det neuropatologiska utlåtandet ska innehålla uppgifter om nedanstående parametrar, vilka med 
fördel kan listas i en svarsmall:  

¶ Identifiering av patienten 
-  Tumörlokal (remissuppgift) 
-  Lateralitet (remissuppgift) 
-  Provtyp (resektion, öppen biopsi eller stereotaktisk biopsi) 
-  Makroskopisk beskrivning inkl. preparatstorlek (största dimension och övriga 

dimensioner; för fragmenterat material kan en aggregerad storlek anges, vid större 
preparat kan ev. vikt anges) 

-  Bäddat material (allt eller representativa bitar) 
 

¶ Mikroskopisk beskrivning 
-  Histologisk tumörtyp enligt WHO . Immunhistokemisk profil. 
-  Tumörgradering enligt WHO (grad IðIV) 
-  Preparering (utstryk, fryssnitt, FFPE etc.) 

 

¶ Kompletterande undersökningar 
-  Se vidare om biomarkörer nedan. 

 

¶ Molekylärpatologisk undersökning  
-  (kan även rapporteras på separat utlåtande enligt lokal överenskommelse). 
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Utlåtandet avslutas med en sammanfattning där man anger en integrerad diagnos som inkluderar 
tumörens morfologiska typ och malignitetsgrad enligt WHO, samt molekylärgenetiska resultat 
som är relevanta för den specifika tumörtypen. 

8.5 Biomarkörer 

Diagnostiken av CNS-tumörer förlitar sig alltmer på molekylärgenetiska analyser till stöd för 
klassificering, för prognostisk värdering och för att förutsäga svar på behandling (prediktiv 
värdering). Analyserna kan undersöka genetiska deletioner, amplifieringar, translokationer, 
mutationer eller uttrycket av specifika gentranskript eller proteiner. Användandet av biomarkörer 
är integrerat i WHO:s klassifikation av CNS-tumörer från 2016 och i EANO Guidelines [48, 49] 
samt starkt rekommenderat enligt cIMPACT-NOW-dokumenten [45-47, 50]. Nedan beskrivs 
markörer som i dag är potentiellt användbara. Rapportering av biomarkörer bör göras i enlighet 
med Svensk förening för patologis kvalitets- och standardiseringsdokument avseende 
molekylärpatologi (http://www.svfp.se/molekylar_patologi.) 

8.6 Astrocytom (grad IIïIV) och oligodendrogliom (grad 
IIïIII) 

Diffusa gliom, astrocytom grad IIðIV och oligodendrogliom grad IIðIII klassificeras enligt WHO 
2016 på basen av morfologiskt utseende och uttryck av immunhistokemiska och 
molekylärgenetiska biomarkörer som har diagnostisk, prognostisk och/eller prediktiv betydelse. 
Användande av immunhistokemiska och molekylärgenetiska biomarkörer rekommenderas starkt 
enligt WHO 2016-klassifikationen och cIMPACT-NOW update-publikationerna [45-47, 50].  
Tabell 5. Biomarkörer som utgör miniminivå och rutinmässigt bör analyseras. 

Markör Urval Metod Evidensgrad 

IDH 

 

Alla astrocytom och 
oligodendrogliom 

 

IHC IDH1R132H 
primärt. Vid negativt 
utfall bör molekylär 
metod användas för 
alla patienter med 
gliom grad II och III 
och för patienter 
under 55 år med 
glioblastom med 
förlorat ATRX-uttryck  

Stark evidens 

1p/19q-deletion 

 

Alla IDH-muterade 
gliom grad II och III 
med bevarat ATRX-
uttryck 

Molekylär patologi Stark evidens 

ATRX Alla astrocytom och 
oligodendrogliom 

IHC Stark evidens 

MGMT-
promotormetylering  

Alla astrocytom och 
oligodendrogliom    

Molekylär patologi 

  

Stark evidens 

H3K27M Diffuse midline glioma IHC, molekylär 
patologi 

Stark evidens 

http://www.svfp.se/molekylar_patologi
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8.6.1 Isocitratdehydrogenas (IDH) 

Rekommendation: 

Förekomst av IDH-mutation är användbar både för diagnos (skilja grad IIðIII -gliom från 
primärt glioblastom/de novo-glioblastom men även från glios) och för prognostisk 
information, och den bör analyseras för alla astrocytom och oligodendrogliom (++++). 

Isocitratdehydrogenas (IDH) är ett enzym som finns i fem isoformer, som var och en katalyserar 
reaktionen av isocitrat till ǟ-ketoglutarate, vilket är viktigt för cellens metabolism. Mutationer i 
IDH1 är vanliga (70ð80 %) i gliom av WHO-grad II och III, liksom i de sekundära glioblastom 
som utvecklats från dessa [51]. Mutationer i IDH2 har också upptäckts i samma tumörtyper, men 
mycket mer sällan. Förekomst av IDH-mutation i ett infiltrerande gliom är förknippat med 
väsentligt förbättrad prognos avseende tid till progress och överlevnad; det gäller även höggradiga 
gliom. Över 90 % av IDH1-mutationer i diffusa gliom är R132H, och mot det resulterande 
muterade proteinet finns en monoklonal antikropp (mIDH1R132H) [52]. Vid negativt IHC-utfall 
bör man komplettera med molekylär patologisk analys för övriga mutationer hos patienter med 
gliom grad IIðIII samt hos patienter under 55 år med glioblastom med förlorat ATRX-uttryck. 

8.6.2 1p/19q-deletion 

Rekommendation: 

1p/19q-dubbeldeletion är starkt förknippat med oligodendrogliom (++++) och bör utföras 
som del i diagnostiken av tumörer med morfologiskt misstänkt oligodendrogliomkomponent 
samt alla grad II- och grad III -gliom med IDH1-mutation och bevarat ATRX-uttryck i 
tumörcellerna. Utfallet har ett starkt värde för behandlingsval när det gäller gliom av grad II 
och III (++++).  

Oligodendrogliom är definierad som en IDH1- eller IDH2-mutant tumör med 1p19q-
dubbeldeletion [4]. Om immunhistokemiska och molekylärgenetiska resultat är inkonklusiva och 
morfologin är väcker misstanke om oligodendrogliom kan tumören klassificeras som 
oligodendrogliom NOS (ej närmare specificerat). Diagnosen oligoastrocytom bör vara reserverad 
för ovanliga gliom med två olika tumörkomponenter vars morfologiska, immunhistokemiska och 
molekylärgenetiska karaktäristika överensstämmer med astrocytom respektive oligodendrogliom 
[48, 49]. IDH1/2 -muterade gliom med karakteristisk oligodendrogliom morfologi utan 1p19q-

EGFR amplification Alla IDH-wt grad II och 
III astrocytom 

Molekylär patologi Måttlig evidens 

Kromosom 7/10 status Alla IDH-wt grad II och 
III astrocytom 

Molekylär patologi Måttlig evidens 

TERT promotor 
mutation 

Alla IDH-wt grad II och 
III astrocytom 

Molekylär patologi Måttlig evidens 

P53 Alla astrocytom och 
oligodendrogliom 

IHC Måttlig evidens 

Ki-67 Alla astrocytom och 
oligodendrogliom 

IHD Måttlig evidens 
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dubbeldeletion bör klassificeras som diffust gliom, IDH-mutant, NEC (not elsewhere classified) 
enligt cIMPACT-NOW [45]. 

Oligodendrogliom med 1p- och 19q-förlust uppvisar bättre svar på cytostatikabehandling och är 
associerade med förlängd överlevnad. Det finns olika metoder för att utföra analysen. Den valda 
metoden bör analysera bortfallet av större delar av respektive arm då det har bättre prediktivt 
värde [4]. 

8.6.3 MGMT 

Rekommendation: 

MGMT-promotormetylering är en stark prediktiv markör för valet mellan alkylerande 
cytostatika och strålbehandling, vid behov av behandling mot glioblastom och anaplastiskt 
astrocytom, och det bör analyseras hos alla patienter oavsett ålder inför sådant val [53-58]   
(++++).  

Utifrån verkningsmekanismen kan man misstänka att tumörer med låga nivåer av det DNA-
reparerande enzymet MGMT (O6-metylguanin-DNA metyltransferas) svarar bättre på 
alkylerande cytostatika. Uttrycket av MGMT bestäms till stor del av metyleringsstatusen av 
genens promotor. Denna epigenetiska avstängning av MGM-genen förekommer i 40ð50 % av 
alla glioblastom. MGMT-promotormetylering är en stark prediktiv markör för valet mellan 
alkylerande cytostatika och strålbehandling, när det gäller äldre personer (över 65 år) som 
behöver behandling mot glioblastom [53-58]. Metylering kan testas med olika PCR-baserade 
analyser av genomiskt DNA. Immunhistokemi är inte en adekvat metod för att undersöka 
MGMT-metyleringsstatus. 

Gränsen för kliniskt relevant MGMT-promotormetylering är metodspecifik. Metylering av 
MGMT-promotor rapporteras som ometylerad respektive metylerad, och beroende av 
analysmetod kan metylerad subklassificeras som låg- respektive högmetylerad.  

8.6.4 ATRX 

Rekommendation: 

Avsaknad av ATRX-uttryck är en stark indikation på diffust astrocytom av WHO-grad II, 
anaplastisk astrocytom, WHO-grad III eller sekundärt glioblastom. Bör göras för att verifiera 
astrocytär tumör (+++). 

IDH1/2 -mutation och TP53-mutation i infiltrerande gliom är starkt förknippade med 
inaktiverande förändringar i Alpha Thalassemi/Mental retardation syndrom X-länkad (ATRX), 
en gen som kodar ett protein som är involverat i kromatin remodeling [52]. Mutation hos ATRX 
är därmed en markör för astrocytärt ursprung bland IDH-muterade gliom som saknar 1p/19q-
dubbeldeletion. Mutationer är mest frekventa i astrocytom av grad II och III och i sekundära 
glioblastom. 

Immunhistokemi för ATRX demonstrerar en förlust av proteinuttryck i neoplastiska celler som 
hyser inaktiverande mutationer, medan uttrycket kvarstår i icke-neoplastiska celler i provet (t.ex. 
endotelceller) [59]. 
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8.6.5 Ki-67 

Rekommendation: 

Proliferation, där Ki-67 är den mest etablerade markören, ger en indikation på tumörens 
aggressivitet i grad IIðIII -gliom (++). Bör göras för alla gliom (grad IðIV). 

Den mest tillförlitliga och tekniskt genomförbara markören för proliferation i gliom är Ki-67, en 
nukleär antigen uttryckt i celler som är aktiva i cellcykeln men inte uttrycks i vilofasen, G0. 
Andelen positivt inmärkta tumörcellskärnor uttrycks i procent (Ki-67-proliferationsindex). 
Svagheten med Ki-67-proliferationsindex är att utfallet varierar med hur vävnaden är behandlad 
(bl.a. fixeringsgrad) och med den immunhistokemiska metoden. Det finns heller ingen 
standardiserad kvantifieringsmetod, proliferationen kan variera i olika delar av tumören och 
fastställda utfallsnivåer saknas. Om man beaktar dessa begränsningar kan dock utfallet bidra med 
en prognostisk indikation och vara till hjälp i histologiska gränsfall, t.ex. i gränsfall mellan WHO-
grad IIðIII och IIIðIV. Här kan ett förhöjt Ki-67-proliferationsindex tyda på en mer aggressiv 
tumör. 

8.6.6 TP53 

Rekommendation: 

Förekomst av TP53-mutation eller immunhistokemiskt uttryck av p53 kan tyda på en 
astrocytär tumör (++). Bör göras på alla gliom (grad IðIV). 

P53-proteinet är viktigt för den kontrollerade celldöden, apoptosen. Avsaknad av normalt p53 är 
en viktig del av tumorigenesen i många tumörtyper. Mutationer av TP53 finns i 60ð80 % av alla 
infiltrativa astrocytom, anaplastiska astrocytom och sekundära glioblastom, men är sällsynta i 
oligodendrogliom. Det finns ett starkt samband mellan IDH-mutation, ATRX-mutation och 
TP53-mutation i diffusa astrocytom, och denna kombination av mutationer kan vara till hjälp för 
att skilja astrocytom från oligodendrogliom [52]. Immunhistokemisk reaktivitet för p53-proteinet 
kan användas som en indikation för astrocytär differentiering i diffusa gliom, eftersom det 
mutanta proteinet bryts ned långsammare och ackumuleras i kärnan av tumörceller.  

8.6.7 Histon H3-K27M 

Immunhistokemisk analys av histon H3-K27M rekommenderas för diffust infiltrerande gliom 
som är lokaliserade i CNS-medellinjen (talamus, hjärnstammen och ryggmärgen) för att 
identifiera och diagnostisera diffust medellinjesgliom, grad IV, så som den är definierad enligt 
WHO 2016 [48, 49]. H3K27M-mutation kan förekomma vid andra tumörtyper utan att vara 
förknippad med dålig prognos [46]. Därför bör diagnosen diffust medellinjesgliom, H3K27 
mutant, grad IV, vara reserverad uteslutande för diffust infiltrerande, centralt lokaliserade gliom 
med H3K27-mutation [46]. 

8.6.8 BRAF V600E 

Immunhistokemisk och molekylärgenetisk analys av BRAF V600E rekommenderas vid 
misstanke om bl.a. pleomorft xantoastrocytom och epiteloitt glioblastom [4]. 
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8.6.9 EGFR-amplifiering, kromosom 7/10-status och TERT-
promotormutation 

Diffust astrocytom, IDH wild type, histologisk grad II eller III, med EGFR-amplifiering eller 
kombinerad kromosom 7-förvärv/kromosom 10-förlust eller TERT-promotormutation uppvisar 
ett aggressivt förlopp, motsvarande gliom av WHO-grad IV. I cIMPACT update 3 
rekommenderas att diffusa astrocytom grad IIðIII utan IDH1/2 -mutation efter 
sekvenseringsanalys undersöks ytterligare för EGFR-amplifiering, förvärv av hela kromosom 7, 
förlust av kromosom 10 och TERT-promotormutationer för att identifiera diffusa astrocytom, 
histologisk grad IIðIII , som med största sannolikt kommer att ha ett malignt kliniskt förlopp 
motsvarande grad IV [47]. 

8.7 Pilocytiskt astrocytom (PA) (WHO-grad I) 

Pilocytiskt astrocytom (PA) är en välavgränsad och långsamväxande glial tumör (WHO grad I) 
som typiskt karakteriseras av ett bifasiskt växtsätt med områden uppbyggda av bipolara 
tumörceller med långa cytoplasmatiska utskott och mer lösaktiga mikrocystiska områden. PA 
representerar den vanligaste typ av gliom hos barn men förekommer också hos vuxna. Den 
vanligaste lokalisationen är bakre skallgrop följd av mittlinjestrukturer (t.ex. synnerver, 
hypothalamus, hjärnstammen).  

Pilomyxoid astrocytom är en variant av PA som oftast förekommer i hypothalamus- eller 
chiasmaregionen. På grund av ett mer oförutsägbart förlopp med ökad risk för recidiv och 
cerebrospinal spridning jämfört med klassiskt PA rekommenderas ingen definitiv 
malignitetsgradering för pilomyxoid astrocytom enligt WHO 2016 klassifikation.  

PA karakteriseras genetiskt av mutationer i MAPK-signalvägen, framförallt KIAA1549-BRAF-
fusion och BRAF V600E-mutation [4]. 

Tabell 6. Biomarkörer som utgör miniminivå och rutinmässigt bör analyseras 

 

KIAA1549-BRAF-fusion förekommer i cirka 90 % av alla cerebellära PA och i cirka 50 % av  
supratentoriella PA, och bör analyseras, som stöd till morfologisk diagnos i alla PA. 
BRAFV600E-mutation förekommer i cirka 5 % av alla supratentoriella PA och sällan i andra 
lokalisationer. Eftersom BRAFV600E-mutation är ett potentiellt mål för farmakologisk 
behandling rekommenderas BRAFV600E-analys på alla PA utan KIAA1549-BRAF-fusion. 

8.8 Ependymom (WHO-grad IïIII) 

Ependymom är ett typiskt välavgränsat gliom uppbyggt av uniforma tumörceller med cellfattiga 
områden runt blodkärl (så kallade perivaskulära pseudorosetter). Korrelationen mellan histologisk 
malignitetsgrad och kliniskt förlopp svag och därför är molekylärgenetiska markörer av ökad 
betydelse i klassifikationen av ependymom [48, 60].  
 

Markör Urval Metod Evidensgrad 

KIAA1549-BRAF-fusion Alla PA   

BRAF V600E-mutation  Alla PA utan påvisbar 
KIAA1549-BRAF-fusion 
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Tabell 7. Biomarkörer som utgör miniminivå och rutinmässigt bör analyseras i ependymom 
grad IIïIII 

 

Klassificering enligt senaste WHO-klassifikationen, 2016 [4]: 

¶ Subependymom, grad I 

¶ Myxopapillärt ependymom, grad I 

¶ Ependymom, grad II 

¶ Anaplastiskt ependymom, grad III 

¶ RELA fusion-positivt ependymom, grad II eller III 

 

Molekylär klassificering. Den nya molekylära klassifikationen erkänner 9 molekylära 
subgrupper, med 3 i varje anatomiskt område [61-63]:  

¶ Supratentoriella (ST) ependymom 
-  Subependymom, grad I (ST-SM) 
-  (Anaplastiskt) ependymom med YAP1-fusion, grad II eller III (ST-EPN-YAP1) 
-  (Anaplastiskt) ependymom med RELA-fusion, grad II eller III (ST-EPN-RELA) 

¶ Infratentoriella (PF) ependymom (bakre skallgrop, posterior fossa) 
-  Subependymom, grad I (PF-SM) 
-  (Anaplastiskt) ependymom med balanserat genom, grad II eller III (PF-EPN-A) 
-  (Anaplastiskt) ependymom med kromosomal instabilitet, grad II eller III (PF-EPN-B) 

¶ Ryggmärgsependymom (SP) 
-  Subependymom, grad I (SP-SM) 
-  myxopapillärt ependymom, WHO-grad I (SP-MPE) 
-  (Anaplastiskt) ependymom, grad II eller III (SP-EPN) 

 

Två av nio subgrupper, supratentorialt ependymom med RELA-fusion (ST-EPN-RELA) och 
bakre skallgropsependymom med balanserat genom (PF-EPN-A), har sämre 5-årsöverlevnad 
jämfört med övriga subgrupper [61, 64]. 

RELA-fusion 

Förekomst av RELA-fusion är användbar både för klassificering och för prognostisk 
information, och bör analyseras på alla supratentoriella ependymom av grad II och III. 
Immunfärgning för p65/RELA och L1CAM kan användas som surrogatmarkörer. Negativitet 
för båda markörer utesluter RELA-fusion [65]. Om immunfärgning är positivt för en markör 
eller båda bör molekylär metod (FISH, PCR eller RNA-sekvensering) för C11orf95-RELA-fusion 
användas för att bekräfta fusion. 

Markör Urval Metod Evidensgrad 

RELA-fusion 

 

Alla supratentoriella 
ependymom, grad II 
och III  

Molekylär patologi, 
immunhistokemiska 
surrogatmarkörer 

Stark evidens 

H3K27me3 

 

Alla bakre 
skallgropsependymom, 
grad II och III, hos 
patienter under 30 års 
ålder 

Immunhistokemi  
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H3K27me3 

Immunfärgning för H3K27me3 är användbar för molekylär klassificering och prognostisk 
information, och bör utföras på bakre skallgropsependymom av grad II och III, särskilt hos unga 
[66]. Ingen exakt åldersgräns är rapporterad, men vårdprogramgruppen rekommenderar att det 
görs för patienter under 30 års ålder. Negativitet talar för bakre skallgropsependymom med 
balanserat genom (PF-EPN-A). 

YAP1-fusion  

RNA/Sanger sequencing för YAP1-fusion kan göras för att subklassificera supratentoriellt 
ependymom utan RELA-fusion hos unga. 

8.9 Medulloblastom 

Medulloblastom är en sällsynt primär hjärntumör hos vuxna men den vanligaste maligna 
hjärntumören hos barn. Enligt den nya WHO-klassifikationen från 2016 [4] ska diagnosen 
baseras på en kombination av histomorfologiska och molekylärgenetiska karakteristika. 

Tabell 8. Medulloblastom klassificeras histologiskt och genetiskt. 

Medulloblastom histologiskt klassificerad: 

Medulloblastom, klassisk typ (C) 

Medulloblastom, desmoplastisk/nodulär typ (DN) 

Medulloblastom med extensiv nodularitet (EN) 

Medulloblastom, storcellig/anaplastisk typ (LA) 

Retikulin silverfärgning (GOS; Gordon and Sweet) bör användas rutinmässigt för att kunna identifiera desmoplastisk/nodulär 
variant. 

Medulloblastom genetiskt klassificerad 

Medulloblastom, WNT-aktiverad 

Medulloblastom, SHH-aktiverad, TP53-muterad  

Medulloblastom, SHH-aktiverad, TP53 wild-type 

Medulloblastom, icke-WNT/icke-SHH 

Medulloblastom, grupp 3* 

Medulloblastom, grupp 4* 

Medulloblastom, NOS** 

*Provisorisk entitet; **NOS (not otherwise specified) tillämpas endast då vävnadsmaterial inte är tillgängligt för klassifikation. 

En kombination av immunhistokemisk och genetisk analys är obligatorisk för molekylär 
klassifikation av MB [67-69]. 
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Tabell 9. Molekylär indelning av medulloblastom och typiska karaktäristika. 

Molekylär subtyp WNT SHH Grupp 3 Grupp 4 

Epidemiologi Barn > vuxna Vuxna = nyfödda > 
barn 

Barn > nyfödda Barn > nyfödda 
och vuxna 

Histologisk typ C DN, C, LA LA, C C, LA 

Kromosomavvikelser Monosomi 6    

Genetiska avvikelser CTNNB1 
(betakatenin) 

eller 

APCmut 
(germline) 

PTCH, SUFU och 
SMO-mut 

MYCN-ampl, 
p53mut 

MYC-ampl MYCN-ampl 

Risk för metastaser 10 % > 10 % > 30 % 30 % 

Prognos Bra Medel Dålig Dålig 

 

Tabell 10. Molekylär immunprofil. 

 GAB1 YAP1 Fil-A Betakatenin 

WNT - Kärn- + 
cytoplasmisk 
färgning 

Cytoplasmisk 
färgning 

Kärn- + 
cytoplasmisk 
färgning 

SHH + Kärn + cytoplasmisk 
färgning 

Cytoplasmisk 
färgning 

Cytoplasmisk 
färgning 

Icke-WNT/SHH - - - Cytoplasmisk 
färgning 

 

Analysmetoder:  

-  CTNNB1/ betakatenin: (axon 3, 5) med Sanger-sekvensering. 
-  Monosomi 6: FISH-analys (ljusmikroskopisk in situ-hybridisering). 
-  C-MYC- och N-MYC-ampliering: FISH-analys (ljusmikroskopisk in situ-hybridisering). 
-  TP53: Axon 4ð8 Sanger-gensekvensering 

 
Genetiska analyser (germlinemutationer): 

-  Könscellmutation PTCH1 och SUFU. SMO (för gruppen SHH-aktiverad, TP53-
muterad) vilket har sämre prognos än SHH p53 wild-type.  

-  APC för WTN-grupp, i de fall CTNNB1 inte är muterat. 

8.10 Germinalcellstumörer 

Primära germinalcellstumörer (GCT) i centrala nervsystemet (CNS) är sällsynta och en biologiskt 
heterogen grupp. Barn och ungdomar under 20 år är i störst utsträckning drabbade. 
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Det är svårt att fastställa diagnosen CNS-GCT utifrån histomorfologisk bedömning, och som 
regel krävs en immunhistokemisk verifiering. CNS-GCT är oftast lokaliserade inom CNS 
mittlinjestrukturer (midline) [48, 70]. 

Tabell 11. Centrala Nervsystemet Germinalcellstumörer (CNS GCTs) klassificeras histologiskt i 
följande subtyper: 

Germinom och germinom med syncytiotrofoblastiska jätteceller  

Icke-germinom: 

Gulesäckstumör (Yolk sac tumor) 

Embryonalt carcinom  

Koriockarcinom  

Blandad germinalscellstumör, dvs germinom + gulesäckstumör + embryonal cancer 

Teratom (mogna, omogna, och maligna) 

8.10.1 Biomarkörer i diagnostiken av GCT 

GCT-diagnosen kräver biopsi av tumörvävnad, där den histomorfologiska diagnosen av CNS- 
GCT är understödd av både histomorfologisk diagnostik och immunhistokemisk undersökning 
[71, 72] av följande markörer: 

¶ PLAP, en markör för primordiala germinalceller, är positiv i 82,6 % av alla germinom. 

¶ AFP är positiv i blandat teratom och gulesäckstumör. 

¶ HCG är positiv i koriokarcinom och blandad germinalscellstumör. 

¶ Likvoranalys (cytologi, AFP och HCG) och serumprov (AFP, HCG) ska göras på alla 
patienter. 

¶ Germinom ska alltid ha normala AFP-nivåer i serum och likvor, men kan ha en lätt 
HCG-stegring [71, 72].  

 
Tabell 12. Uttryck av immunhistokemiska markörer i CNS-GCT [70]. 

Tumörtyp Beta-
HCG 

AFP PLAP c-kit OCT3/4 S4 CD30 

Germinom - - + + + + - 

Germinom med 
syncytiotrofoblastceller 

+ - + + + + - 

Endodermal sinustumör - + +/- +/- - + - 

Koriokarcinom + - +/-  - - - - 

Embryonalt karcinom - - - - + + + 

Blandad germinalcellstumör -/+ +/- +/- +/- +/- +/- +/- 

Moget teratom - - - - - - - 
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KAPITEL 9 

Multidisciplinär konferens 

MDK (multidisciplinär konferens) är ett forum för multidisciplinära diskussioner om diagnostik 
och behandlingsrekommendationer för cancerpatienter, som en del av det multidisciplinära 
omhändertagande som numera anses som standard för i princip alla cancersjukdomar. 
Diskussion på en MDK har visats påverka både patienters överlevnad och nöjdhet i positiv 
riktning, och den gemensamt föreslagna behandlingsplanen stämmer i hög grad med de 
behandlingar som patienterna faktiskt får. Konferenserna är också viktiga för kommunikation 
och samarbete mellan de olika involverade disciplinerna och yrkesgrupperna [40, 73-77]. Det är 
även ett utmärkt tillfälle för undervisning och upprätthållande av kompetens. 

MDK för patienter med tumörer i hjärna och ryggmärg benämns på olika sätt, t.ex. 
neuroonkologrond och tumörrond. För en välfungerande konferens bör neurokirurger, 
onkologer, neurologer, neuroradiologer, neuropatologer och kontaktsjuksköterskor delta. Det ska 
finnas möjlighet att visa relevant neuroradiologiskt och om möjligt neuropatologiskt underlag. 
För granskningsmomentet är det viktigt att det i god tid före konferensen finns en adekvat remiss 
med aktuell klinisk status, samsjuklighet, befintlig relevant radiologisk diagnostik och ursprungligt 
röntgenutlåtande samt frågeställning. Konferensen bör äga rum varje vecka för att undvika 
onödig fördröjning i omhändertagandet av patienten. Videokonferenser ger möjlighet även för 
deltagande från kliniker utanför universitetssjukhusen. 

För optimalt omhändertagande rekommenderas att samtliga patienter diskuteras på MDK 
postoperativt inför ställningstagande till postoperativ behandling samt även preoperativt, särskilt 
om det är oklart om eller hur patienten ska opereras, eller om ytterligare utredning krävs. 
Patienter bör också diskuteras vid progress eller återfall. 

MDK är dessutom ett forum för ny medicinsk bedömning (second opinion). 

9.1 Ny medicinsk bedömning 

Enligt patientlagen 8 kap. 1 § ska en patient med allvarlig sjukdom få möjlighet att få en ny 
medicinsk bedömning gjord hos annan vårdgivare. Information om detta ska lämnas till 
patienten. 

Detta sägs i lagen (SFS 2014:821): 

7 kap. Val av behandlingsalternativ och hjälpmedel 

ó1 § När det finns flera behandlingsalternativ som står i överensstämmelse med vetenskap och 
beprövad erfarenhet ska patienten få möjlighet att välja det alternativ som han eller hon föredrar. 
Patienten ska få den valda behandlingen, om det med hänsyn till den aktuella sjukdomen eller 
skadan och till kostnaderna för behandlingen framstår som befogat.ó 

8 kap. Ny medicinsk bedömning 

ó1 § En patient med livshotande eller särskilt allvarlig sjukdom eller skada ska få möjlighet att 
inom eller utom det egna landstinget få en ny medicinsk bedömning. 
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Patienten ska erbjudas den behandling som den nya bedömningen kan ge anledning till om 
1. behandlingen står i överensstämmelse med vetenskap och beprövad erfarenhet, och 
2. det med hänsyn till den aktuella sjukdomen eller skadan och till kostnaderna för behandlingen 
framstår som befogat.ó 

9 kap. Val av utförare 

ó1 § En patient som omfattas av ett landstings ansvar för hälso- och sjukvård ska inom eller 
utom detta landsting få möjlighet att välja utförare av offentligt finansierad öppen vård.ó 

Det är här viktigt att skilja på vad lagen säger om ny medicinsk bedömning och vad vi i dagligt tal 
kallar ósecond opinionó. óSecond opinionó kan ibland vara att läkaren rådfrågar en kollega på den 
egna enheten eller en annan enhet. Det kan också vara att flera specialister deltar i bedömningen 
av en patient i t.ex. MDK.  

Även om de legala förutsättningarna inte är helt uppfyllda, är det ändå möjligt för sjukvården att 
erbjuda patienter en ny medicinsk bedömning. Det är viktigt att sjukvården är lyhörd för att 
patienter, som står inför svåra val, kan behöva diskutera saken med ytterligare en läkare. Detta 
gäller särskilt när läkaren bedömer att det inte längre finns en botande behandling, eller när den 
föreslagna behandlingen är riskfylld.  

Vårdprogramgruppen anser att man för patienter med tumörer i centrala nervsystemet bör vara 
generös med att tillmötesgå önskan om ny medicinsk bedömning. Patienten har rätt att få 
konsultera en offentligt finansierad vårdgivare var som helst i landet. Specialistvårdsremiss kan 
krävas. Sjukvården har inte skyldighet att skriva remiss för en förnyad medicinsk bedömning 
utomlands, men patienten har rätt att skyndsamt få ut sina journalhandlingar och röntgenbilder. 

Vid en ny medicinsk bedömning bör patienten tas upp på MDK och får då en bred ny medicinsk 
bedömning. Man bör skriva en remiss till MDK, ange ny medicinsk bedömning som 
frågeställning och skicka med radiologiskt underlag samt fullständigt kliniskt underlag inklusive 
aktuell status. Man bör även ange om patienten också ska få en besökstid i samband med 
bedömningen.  

För kontaktvägar, se bilaga 6. 
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KAPITEL 10 

Primär behandling  

10.1 Neurokirurgisk handläggning av tumörer inom CNS 

Rekommendation: 

Kirurgisk behandling syftar till att uppnå maximal tumörresektion, dekompression och 
histopatologisk diagnos med bibehållen funktionsgrad hos patienten. Vid känslig 
tumörlokalisation kan biopsi vara ett alternativ. 

Graden av resektion bedöms med postoperativ MRT-undersökning. 

10.1.1 Inledning 

När man beslutar om den primära neurokirurgiska handläggningen av en tumör inom CNS utgår 
man från en sammanvägd bild av en sannolikhetsdiagnos och därmed en sannolik prognos, som 
också ska ställas i relation till patientens biologiska ålder, funktionsnivå och önskemål. 

Sannolikhetsdiagnosen grundar sig på en sammanvägning av olika fynd i den radiologiska 
utredningen, eventuellt kompletterad med isotopundersökningar, funktionella undersökningar 
och tumörens lokalisation.  

Patientens funktionsgrad, den sannolika tumördiagnosens prognos, riskerna för neurologiska 
komplikationer och patientens biologiska ålder är viktiga faktorer som ska vägas in i den 
helhetliga bedömningen inför ett ställningstagande till en neurokirurgisk intervention.  

Det neurokirurgiska ingreppet har tre mål:  

¶ säkra tumörmaterial för en patologiskanatomisk diagnos 

¶ lindra eventuella symtom 

¶ få maximal tumörreduktion utifrån tumörens misstänkta art, förmodade prognos och 
belägenhet, med hänsyn tagen till maximalt funktionsbevarande för patienten.  

10.1.2 Tumörer i hjärnan 

10.1.2.1 Utredning 

Den basala diagnostiska undersökningen av intrakraniellt belägna expansiviteter utgörs oftast av 
DT hjärna. Utredningen ska, om det inte är medicinskt kontraindicerat, kompletteras med en 
MRT-undersökning för mer exakt information om tumörens utbredning, spridning och karaktär. 
Om tumören är belägen i eller nära funktionsbärande kortex/bansystem kan man överväga 
kompletterande radiologiska eller neurofysiologiska undersökningar. Ur ett neurokirurgiskt 
perspektiv är det i första hand förekomsten av högmaligna karakteristika, såsom kontrastupptag i 
tumören, som styr skyndsamheten i handläggningen. Även tumörer som genom sin belägenhet 
eller utbredning utgör ett akut hot mot patientens liv eller neurologiska funktionsnivå ska givetvis 
handläggas skyndsamt. 
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Vid misstanke om ependymom eller medulloblastom bör utredningen även omfatta MRT 
spinalkanal.  

10.1.2.2 Preoperativ handläggning 

10.1.2.2.1 Kontrastladdande tumör 

Kontrastuppladdning under utredningsfasen indikerar ofta en mer malign tumör och därför en 
mer brådskande handläggning. Då högmaligna tumörer är snabbväxande och aggressiva bör tiden 
från radiologisk diagnos till operation vara kort, och målet bör vara operation inom 2 veckor från 
radiologisk diagnos. 

10.1.2.2.2 Icke kontrastladdande tumör 

Icke kontrastladdande tumörer ð lågmaligna tumörer ð växer i regel långsamt men kontinuerligt 
och det finns risk för att de malignifierar. Målet bör vara att dessa tumörer opereras inom 6 
veckor från behandlingsbeslut. Detta kan anses särskilt viktigt för äldre patienter, vars tumörer 
ofta uppvisar snabbare progress. 

10.1.2.2.3 Tumör i bakre skallgropen 

Tumörer i bakre skallgropen är hos vuxna, till skillnad från hos barn, oftast metastaser, varför 
detta alltid måste tas i beaktning vid utredningen.  

Vid misstanke om primär bakreskallgropstumör bör man överväga att komplettera utredningen 
med MRT spinalkanal, då både ependymom och medulloblastom kan förekomma i båda 
lokalisationerna. 

Tumörer i bakre skallgropen kan orsaka likvorcirkulationsstörningar, vilket kan ge upphov till 
ökat intrakraniellt tryck, med symtom såsom huvudvärk, illamående, kräkning, dimsyn och 
medvetandepåverkan (som mest framträdande symtom). Detta kan leda till behov av operation 
med både likvoravlastande kirurgi och tumörkirurgi, subakut eller akut.  

10.1.2.2.4 Tumörer i medellinjen 

Tumörer i medellinjen (pineal region, suprasellärt, 3:e och 4:e ventrikel, talamus och basala 
ganglier) kan ibland utgöras av germinalcellstumörer. På grund av sin lokalisation har de stor risk 
att orsaka likvorcirkulationsstörningar (som ovan nämnt), då det blir nödvändigt med operation 
med ventrikeldränage eller endoskopisk tredje ventrikulocisternostomi (VCS), akut eller subakut. 
Vid operation kan likvorprover säkras och vid endoskopi kan man om möjligt även ta ett 
vävnadsprov för histologisk diagnos. VCS är att föredra som behandling av obstruktiv 
hydrocefalus som är orsakad av tumör, där kirurgi av tumören för att återställa 
likvorcirkulationeninte är möjlig. Ett ventrikeldrän kan vara aktuellt i en akut situation om 
endoskopi inte är möjlig. Ventrikuloperitoneal shunt är andrahandsalternativet för kvarstående 
likvorcirkulationsstörning på grund av risk för att sprida tumörceller [78, 79].  

10.1.2.2.5 Val av operationsmetod 

Valet av operationsmetod och operationens målsättning är beroende av tumörens misstänkta art 
(till exempel högmalign eller lågmalign), läge och utbredning (tillgänglighet och närheten till 
funktionsbärande områden eller bansystem) och patientens allmänna tillstånd. 
Operationsmetoderna är principiellt sett resektion av olika grad och biopsi.  
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Vid supratentoriell tumörkirurgi kan vakenkirurgi övervägas, vilket innebär att patienten under 
delar av operationen är vaken för att möjliggöra monitorering av specifika funktioner såsom tal. 

10.1.2.2.6 Preoperativa förberedelser 

Inför operation av alla typer av tumörer i hjärnan, ryggmärg och spinalkanal, ska patientens 
koagulation optimeras och blodförtunnande medicinering ska sättas ut. Patienter kan vid behov 
peroperativt behandlas med lågmolekylärt heparin. I förekommande fall kan en utredning av 
patientens hjärt-lungstatus vara nödvändig.  

Ibland kan tiden till operation bli förlängd på grund av optimering av kardiovaskulär status, 
utsättning av antitrombotisk behandling, oklarheter kring radiologisk diagnos och patientens egna 
önskemål. 

10.1.2.2.7 Kortisonbehandling 

När det gäller kortisonbehandling, se avsnitt 12.1 Behandling av tumörödem och avnsintt 12.1.2 
Kortisonbehandling i anslutning till operation. 

10.1.2.3 Operation 

Den kirurgiska behandlingen syftar till att uppnå maximal tumörresektion, dekompression och 
histopatologisk diagnos med bibehållen funktionsgrad hos patienten. Graden av resektion 
bedöms med postoperativ MRT-undersökning.  

Ibland begränsas operationen till biopsi, så att endast ett vävnadsprov tas, utan försök att 
reducera tumörvolymen.  

För att nå maximal säker tumörresektion finns flera hjälpmedel, till exempel neuronavigation, 
intraoperativt ultraljud, neurofysiologisk monitorering och intraoperativ 
magnetresonanstomografi. Om tumören befinner sig i eller intill funktionsbärande områden i 
hjärnan kan operationen ske i lokalbedövning eller specialnarkos med intraoperativ 
neurofysiologisk stimulering. Man kan då kartlägga dessa strukturers läge, för att på så sätt 
undvika att skada dem. 

10.1.2.3.1 Biopsi 

Biopsi är i första hand avsedd för att ge diagnos när nyttan med resektiv kirurgi sammantaget inte 
bedöms överstiga riskerna, till exempel när patienten är äldre, har andra begränsande sjukdomar 
eller har en tumör med multifokalt och övergripande växtsätt. Biopsi kan också vara ett alternativ 
vid en känslig tumörlokalisation (t.ex. hjärnstam, basala ganglier, talamus och funktionsbärande 
områden) Denna kan göras med hjälp av ultraljudslokalisering, neuronavigation, stereotaktisk 
teknik eller endoskopisk teknik. Biopsiteknik får styras av lokalisationen, för att minimera risker 
för komplikation. Biopsi är inte ett komplikationsfritt ingrepp och bör endast göras om resultatet 
bedöms vara väsentligt för valet av behandling. 

10.1.2.3.2 Operation vid misstanke om högmalign tumör ï kontrastladdande tumör 

Det finns inga prospektiva randomiserade studier som visar att radikal operation förlänger 
patienternas överlevnad, men flera retrospektiva studier talar för en signifikant förlängd 
överlevnad om den kontrastladdande delen av tumören avlägsnas [80-82]. Vid operation används 
i dag ofta neuronavigation och ultraljud för att öka precision och säkerhet. Fluorescensförstärkt 
teknik med hjälp av 5-aminolevulinsyra (5-ALA) kan vara av värde för att uppnå radikalitet, även 
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vid operation av återfall [83, 84]. I vissa fall kan operationen genomföras på så sätt att 
neurofysiologisk monitorering är möjlig.  

10.1.2.3.3 Operation vid misstanke om lågmalign tumör ï icke kontrastladdande tumör 

Det finns inga prospektiva randomiserade studier som rör tidpunkt för och omfattning av 
operation för lågmalignt gliom, men flera studier har visat stöd för att tidig kirurgi (framför allt av 
tumörer av astrocytär typ) i kombination med onkologisk behandling ger en påtagligt förlängd 
överlevnad [85-89]. Konsensus i dag är tidig kirurgi med maximal resektion av den på MRT-
sekvenserna FLAIR/T2 synliga tumören, förutsatt att man samtidigt kan bevara patientens 
funktionsförmåga. Neuronavigation och ultraljud kan användas för precision och intraoperativ 
radikalitetsbedömning. Intraoperativ MRT-kamera är också ett hjälpmedel avseende intraoperativ 
radikalitetsbedömning. De lågmaligna tumörernas diffusa växtsätt och successiva övergång i 
normal hjärnvävnad gör att intraoperativ monitorering och operation i lokalbedövning 
(vakenkirurgi) används i större utsträckning än vid operation av andra tumörformer. 

Makroskopisk radikal resektion av låggradiga gliom kan vara omöjlig om tumören ligger nära 
elokventa kortikala och subkortikala hjärnområden, så att endast initial subtotal resektion är 
möjlig. Reoperation med resektion av den tidigare resttumören kan i vissa fall göras en tid (ofta 
efter minst 6ð12 månader) efter en förnyad funktionell undersökning då reorganisation av 
funktionsområden kan ha skett. 

10.1.2.3.4 Operation vid tumör i bakre skallgropen  

Vid behov av likvoravlastning kan man i första hand överväga ventrikulocisternostomi framför 
shuntbehandling med ventrikuloperitoneal shunt, i synnerhet när den misstänkta tumörtypen 
befaras kunna ge tumörspridning via slangsystemet. 

Tumörresektionen syftar i första hand till att uppnå makroskopisk radikalitet, om det är möjligt. 
Intraoperativt kan i bakre skallgropen även neurofysiologisk monitorering, neuronavigation, 
intraoperativt ultraljud och intraoperativ MRT användas för att maximera säkerhet och 
radikalitet.  

10.1.2.3.5 Operation vid misstanke om germinalcellstumör 

Eftersom germinalcellstumörer i regel svarar väldigt bra på cytostatika- och strålbehandling 
begränsas det kirurgiska ingreppet till biopsi. Biopsi är också nödvändigt för patienter som inte 
debuterar med hydrocefalus och när diagnosen inte kan säkerställas med analys av 
tumörmarkörer i serum och CSF. Då den radiologiska diagnosen inte alltid är given och vissa 
tumörer på dessa lokalisationer kan vara sådana som bör opereras radikalt om möjligt, kan öppen 
operation med fryssnitt vara att föredra i sådana fall. 

Hos patienter med resttumör efter första linjens cytostatikabehandling, bör en second-look-
operation utföras för att avlägsna resterande vävnad och tillåta en förnyad histologisk 
bedömning. Den återstående vävnaden kan innehålla maligna komponenter, och den kan också 
bestå av fibros, nekros eller ett moget teratom.  

Kvarvarande teratom kan ge upphov till ett så kallade växande teratomsyndrom. Det 
kännetecknas av att tumörmassan förstoras under eller efter cytostatikabehandling i närvaro av 
normala eller minskande tumörmarkörer. Kirurgisk resektion av tumören rekommenderas i 
sådana fall i potentiellt kurativt syfte [78, 79]. 
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10.1.2.4 Postoperativ resektionskontroll 

Postoperativt bör MRT utföras inom 48 timmar för att värdera mängd av eventuell resttumör 
[80]. Betydande tumörrester vid denna undersökning kan i vissa fall, där radikal kirurgi varit 
målet, föranleda ny kirurgi i nära anslutning till den första. Postoperativ MRT fungerar också som 
utgångsstatus inför den fortsatta onkologiska behandlingen. 

10.1.3 Intramedullära tumörer och intraspinala tumörer 

10.1.3.1 Utredning 

Vid misstanke om en process som påverkar medulla görs i första hand MRT-undersökning, om 
det inte finns någon absolut kontraindikation. Beroende på den radiologiska utredningens resultat 
bör man överväga att komplettera utredningen med MRT hjärna då t.ex. ependymom kan ha sitt 
ursprung i hjärnan. 

10.1.3.2 Preoperativ handläggning 

Majoriteten av misstänkta gliala tumörer i ryggmärgen är långsamväxande, och den preoperativa 
handläggningstiden är i regel densamma som för lågmaligna gliom intrakraniellt, men eftersom 
vissa tumörer ger symtom först när ryggmärgen är utsatt för kraftig kompression kan operation 
behöva göras akut eller subakut beroende på symtomutvecklingen. Om en tumör upptäcks som 
bifynd och inte ger symtom kan man överväga en konservativ handläggning med upprepade 
MRT-undersökningar. 

Vid misstanke om ependymom eller medulloblastom ska handläggningen vara mer skyndsam.  

10.1.3.3 Operation för intramedullära tumörer 

Vanligen används bakre kirurgi för att komma åt intramedullära tumörer. Nivåindikering sker 
med röntgengenomlysning, och intraoperativt ultraljud kan användas för att lokalisera tumören 
innan hårda ryggmärgshinnan öppnas. Neurofysiologisk övervakning med SEP och MEP 
(D-vågor) är mycket viktigt vid operation av intramedullära tumörer för ökad säkerhet. Vid all 
intramedullär kirurgi är det vanligt med en viss neurologisk försämring under första tiden 
postoperativt (> 50 %), men med neurofysiologisk övervakning och modern neurokirurgisk 
teknik beräknas risken för signifikant och bestående neurologiskt bortfall vara mindre än 10 %. 

Den kirurgiska behandlingen syftar även här till maximal tumörresektion om möjligt, 
dekompression och histopatologisk diagnos. Makroskopisk radikal kirurgi är möjlig vid tumörer 
med tydlig avgränsning från omgivande ryggmärg vilket oftast är fallet för Ependymom som 
utgör majoriteten av intramedullära tumörer (70%). (ref O. Persson) Makroskopisk radikal kirurgi 
vid astrocytom (5-10% av intramedullära tumörer) är sällan möjlig, utan kirurgin syftar till att 
fastställa diagnosen och om möjligt minska tumörbördan. Associerade cystor eller fjättring av 
ryggmärgen kan dock behöva åtgärdas kirurgiskt, då med dränering eller shuntning av cystor eller 
lösning av adherenser.  

10.1.3.4 Postoperativ resektionskontroll 

Postoperativ resektionskontroll. För intrakraniella CNS tumörer bör postoperativt MRT utföras 
inom 48 timmar för att värdera mängd av eventuell resttumör [90]. Betydande tumörrester vid 
denna undersökning kan i vissa fall, där radikal kirurgi varit målet, föranleda ny kirurgi i nära 
anslutning till den första. Postoperativ MRT fungerar också som utgångsstatus inför den fortsatta 
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onkologiska behandlingen. För intramedullära tumörer har en tidig postoperativ MRT inte 
samma roll och en individualiserad bedömning avseende tid för postoperativ kontroll bör 
rekommenderas. MRT kontroll 3 månader från resektion är ofta rimlig. 

10.1.4 Perioperativa komplikationer till kirurgi för tumör i CNS 

Vid misstanke om komplikation bör man tidigt ta kontakt med behandlande neurokirurg. 

Perioperativa komplikationer (inom 30 dagar från operation) förekommer. Litteraturen anger en 
perioperativ dödlighet på 0ð2,5 %, och perioperativa komplikationer, oberoende av typ och 
svårighetsgrad, i 4ð20 % av fallen.  

Tidiga postoperativa komplikationer är i första hand nya neurologiska bortfall och postoperativa 
blödningar. Nya neurologiska bortfall är oftast relaterade till tumörens läge, förhållande och 
närhet till funktionsbärande strukturer. Hos många patienter går dessa under de närmaste 
veckorna i viss eller total regress (men kvarstående neurologiska bortfall hör till de 
komplikationer som kan uppträda). Postoperativa blödningar kan vara så svåra att de kräver 
operation och uttömning av hematomet, men det är sällsynt. Postoperativa blödningar ökar dock 
risken för nya neurologiska bortfall. 

Sår och lambåinfektioner hör till de vanligaste direkt kirurgiskt relaterade komplikationerna. De 
klassiska tecknen på infektion ð rodnad, svullnad, värmeökning och smärta ð är inte svåra att 
identifiera. Infektionskomplikationer i sår och benlambå är dock ofta orsakade av lågpatogena 
bakterier såsom koagulasnegativa stafylokocker och Cutibacterium (tidigare Propionebacterium) 
acnes. Dessa infektioner behöver inte orsaka de klassiska infektionstecknen och inte heller en 
påtaglig stegring av CRP, så det är viktigt att vara uppmärksam på denna komplikation. 

Djupa infektioner som komplikation till gliomkirurgi, såsom epi- eller subdurala empyem eller 
intracerebrala abscesser, är ofta kliniskt och laboratoriemässigt relativt tysta. Det innebär att de 
inte nödvändigtvis presenterar med feber och stegrande CRP, utan ger inte sällan neurologiska 
symtom, eller endast huvudvärk, svullnad och eventuellt allmän sjukdomskänsla. 

Vid djupa infektioner är det aktuellt med antibiotikabehandling, men ofta även en kirurgisk 
intervention för att tömma empyem eller abscess och inte sällan ta bort benlambån. När 
infektionen sedan läkt ut (3ð6 månader efter operationen) bör man överväga att ersätta den 
borttagna benlambån med en kranioplastik av konstgjort material. En kvarstående kraniedefekt 
har negativ påverkan på många patienters funktionsnivå och kognition, förutom att de kan utgöra 
ett kosmetiskt problem. Av dessa skäl bör således kranioplastik övervägas. Genomförandet måste 
vägas mot patientens allmäntillstånd och tumörprognos, då plastiken innebär ytterligare ett 
kirurgiskt ingrepp med den återhämtningstid detta innebär.  

Vid misstanke om infektion hos en opererad patient rekommenderas kontakt med den 
behandlande neurokirurgen. 

Likvorläckage genom såret kan uppträda och är en komplikation som man måste vara 
uppmärksam på. Misstanke om likvorläckage bör leda till skyndsam handläggning, med 

provtagning för att verifiera att det rör sig om likvor (b-trace). Den traditionella metoden, att 
påvisa socker i vätskan med hjälp av sticka, är osäkrare. Det är av största vikt att ett läckage 
genom såret stoppas, och detta görs lämpligast med genomgripande suturer. Man bör vid 
misstanke om likvorläckage ta kontakt med behandlande neurokirurg och överväga 
antibiotikabehandling och eller dränagebehandling. Frikostig konsultation med 
infektionsspecialist bör övervägas. 



REGIONALA CANCERCENTRUM  

57 
 

Likvor kan ªven lªcka ut under huden och skapa en ólikvorbulleó. S¬dan kan i samr¬d med 
neurokirurg behandlas med kompressionsförband och/ eller punktion. 

Perioperativa komplikationer i form av lunginflammation, urinvägsinfektion och 
tromboembolism förekommer också, och man måste vara uppmärksam på dessa även när 
patienten skrivits ut från den omedelbara neurokirurgiska vården. 

Epileptiska anfall kan uppträda efter neurokirurgiska ingrepp. Epileptiska anfall inom en vecka 
från operationen, hos en person som tidigare inte haft anfall, skall betraktas som 
akutsymptomatiska anfall och inte förorsaka diagnosen epilepsi. Anfall som uppträder senare än 
en vecka efter operationen är att betrakta som epilepsi och skall behandlas som sådan. För 
behandling, se avsnitt 12.2 Epilepsibehandling. 

10.1.5 Neurokirurgisk sårvård 

I samband med att suturer tas måste man vara uppmärksam på läkningssvårigheter, det 
rekommenderas starkt att ta kontakt med neurokirurg innan man lokalt inleder sårbehandling. 
Detsamma gäller om det senare i förloppet uppträder sår i ärret eller i lambån. 

10.1.6 Postoperativ omvårdnad 

Rekommendation: 

Efter resektion av en tumör i hjärnan eller ryggmärgen krävs nära övervakning för att snabbt 
upptäcka eventuella postoperativa komplikationer. Risken för postoperativ blödning är störst 
under de första timmarna efter operationen 

10.1.6.1 Neurologstatus 

Det är viktigt att följa patientens neurologiska status genom att regelbundet kontrollera 
pupillreaktion, vakenhet, orienteringsgrad, motorik och sensorik i det postoperativa skedet. För 
att skatta medvetandegrad hos patienten kan RLS-85, GCS eller ACVPU användas 
https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/akut-bedomning-och-
skattning/bedomning-enligt-abcde/d--medvetandegrad/. 

10.1.6.2 Andning och cirkulation 

Andningen bör optimeras för att förebygga lungkomplikationer, och ofta behövs syrgas. 
Vitalparametrar bör kontrolleras regelbundet och blodtrycket hållas inom ordinerade 
gränser. Viktigt med tidig mobilisering för att stimulera andning och cirkulation och minska 
risken för postoperativa komplikationer. 

10.1.6.3 Nutrition  

Postoperativt illamående och matleda kan uppkomma till följd av narkos, smärtlindring med 
opiater och påverkan på balansnerven. Kräkning postoperativt bör i bästa möjliga mån undvikas 
eftersom det kan öka det intrakraniella trycket. Antiemetika är i många fall nödvändigt.  

10.1.6.4 Elimination 

Efter operation av tumör i hjärnan eller ryggmärgen är det inte ovanligt med rubbningar i 
vätskebalansen och stora urinmängder, varför det är viktigt att kontrollera vätskebalansen. 

https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/akut-bedomning-och-skattning/bedomning-enligt-abcde/d--medvetandegrad/
https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/akut-bedomning-och-skattning/bedomning-enligt-abcde/d--medvetandegrad/
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Behandling med opiater och antiemetika samt inaktivitet ger en ökad risk för obstipation. 
Förebyggande åtgärder är tidig mobilisering, laxantia och uppföljning av 
avföringsmönster. Kvarliggande kateter via urinröret (KAD) bör avlägsnas så snart som möjligt 
efter operation för att minska risken för urinvägsinfektion. 

10.1.6.5 Hud 

Förband bör inspekteras regelbundet postoperativt för att upptäcka eventuell blödning eller 
likvorläckage. Operationsförband som lossnat, inte sitter tätt förslutet eller har blött igenom ska 
bytas. Innan såret synligen har slutit sig, eller medan det läcker sårvätska, bör det läggas om enligt 
steril metod. Därefter kan ren metod användas. Läs mer om såromläggning med ren och steril 
metod i Vårdhandboken https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/hud-och-
sar/sarbehandling/saromlaggning-vid-ren-och-steril-rutin/ . Patienten och de närstående bör få 
muntlig och skriftlig information om egenvård av operationssåret och om hur en lokal infektion 
ter sig. Riskbedömning och förebyggande åtgärder för trycksår bör göras på alla patienter. 

10.1.6.6 Smärta 

God smärtlindring är viktigt för patientens välbefinnande och återhämtning. Postoperativ smärta 
kan orsakas av manipulerade hjärnhinnor, ökat intrakraniellt tryck och sårsmärtor. Smärtan kan 
även påverkas av andra faktorer såsom stress och oro. Stigande puls,blodtryck och 
andningsfrekvens kan indikera smärta på en patient som själv inte kan kommunicera. Behovet av 
analgetika är individuellt och känsla av tryck i huvudet kan upplevas även hos smärtfria patienter. 
Notera att opiater kan ha en sederande effekt och kamouflera tecken på intrakraniell blödning 
eller hjärnödem.  

10.1.6.7 Aktivitet 

Vanligtvis ordineras sängläge under de första timmarna efter operation, och därefter kan 
patienten mobiliseras fritt. Mobilisering är avgörande för välbefinnandet men även för att 
förebygga sänglägeskomplikationer.  
 
Nedsatt rörlighet på grund av pareser, nedsatt känsel, neglekt och kognition kan påverka 
patientens förmåga att själv medverka till lägesändringar och förflyttningar. Använd lämpliga 
hjälpmedel, till exempel draglakan eller vårdarbälte, för att undvika ledluxation. 

10.1.6.8 Sinnesintryck 

Efter tillförsel av Gliolan kan patienten vara ljusskygg i 24 timmar. Ögon och hud ska skyddas 
mot starkt ljus, det vill säga direkt solljus eller starkt fokuserat inomhusljus [91]. 

10.1.6.9 Kommunikation 

Om operationen påverkat hjärnans språkområden kan patienten ha svårt att uttrycka sig och/eller 
förstå vad som sägs. Påverkan kan vara permanent eller övergående.  

10.1.6.10 Kunskap och utveckling 

Kognitiv påverkan såsom nedsatt närminne, nedsatt förståelse och bristande sjukdomsinsikt är 
inte ovanligt hos patienter som genomgått en hjärntumöroperation. Patienten kan verka pigg och 

https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/hud-och-sar/sarbehandling/saromlaggning-vid-ren-och-steril-rutin/
https://www.vardhandboken.se/vard-och-behandling/hud-och-sar/sarbehandling/saromlaggning-vid-ren-och-steril-rutin/
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ge intrycket av att vara adekvat, men kan ha svårt att ta till sig information. Närstående bör 
närvara vid alla viktiga informationstillfällen, särskilt vid utskrivning.  

10.1.6.11 Psykosocialt 

Patienter och närstående i kris kan reagera på mycket olika sätt. Nedstämdhet, rädsla och sorg 
kan till exempel ta sig uttryck som ilska eller överdriven lättsinthet. Högdos kortisonbehandling 
kan göra patienten uppjagad och rastlös. Det är viktigt med ett lugnt och metodiskt bemötande, 
och att ge patienten och de närstående tillgång till enskilda samtal.  

10.1.6.12 Sömn 

Sömnsvårigheter postoperativt är vanligt eftersom oro, ångest och kortisonbehandling ofta 
påverkar sömnen negativt. Efter den första postoperativa natten kan patienten erbjudas 
läkemedel vid behov [92]. 

10.2 Onkologisk behandling 

För utförande och beskrivning av strålbehandling, se bilaga 3. 

För länkar till cytostatikaregimer, se bilaga 2. 

För handhavande av TTFields-behandling, se bilaga 4. 

10.2.1 Astrocytära och oligodendrogliala tumörer grad III-IV 

10.2.1.1 Glioblastom, IDH-wt eller IDH-mut; WHO-grad IV 

Rekommendationer: 

Dessa rekommendationer gäller även för jättecellsglioblastom, gliosarkom och epiteloitt 
glioblastom. 

Patienter i gott allmäntillstånd (funktionsstatus ECOG 0ð1, förutom om neurologiskt bortfall 
ger sämre funktionsstatus) under cirka 65ð70 år behandlas med strålbehandling till 60 Gy/30 
fraktioner, med konkomitant (samtidigt) temozolomid 75 mg/m² dagligen, samt efterföljande 
temozolomid 150ð200 mg/m² i 6 cykler.  

Patienter med supratentoriellt belägna glioblastom, utan kliniska tecken till progress efter 
avslutad kombinerad cytostatika- och strålbehandling (60 Gy) och utan kontraindikationer, 
bör erbjudas tillägg av TTFields. TTFields-behandlingen kan fortsätta så länge patienten önskar, 
dock som längst i 2 år eller fram till andra progress. 

Patienter i gott allmäntillstånd (ECOG 0-2) över cirka 65ð70 år behandlas beroende på 
allmäntillstånd och MGMT-status.  

För patienter med metylerad MGMT-promotor ges strålbehandling till 40,05 Gy/15 fraktioner 
med konkomitant och adjuvant temozolomid. Om patienten inte bedöms tolerera 
kombinationsbehandling kan man överväga enbart temozolomid 150ð200 mg/m2 i 6 cykler. 

För patienter utan MGMT-promotormetylering ges strålbehandling till 34 Gy/10 fraktioner 
utan temozolomid. I denna patientgrupp gav tillägg av temozolomid (konkomitant och 
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adjuvant) till strålbehandling (40,05 Gy/15 fraktioner) en numeriskt längre överlevnad men 
detta var inte statistiskt signifikant.  

För patienter med okänt MGMT-status kan man överväga kombinationsbehandling (40,05 
Gy/15 fraktioner med konkomitant och adjuvant temozolomid enligt ovan), om patienten 
bedöms tolerera detta, eller enbart strålbehandling till 34 Gy [81, 93]. Om patienten inte 
bedöms lämplig för strålbehandling kan singelbehandling med temozolomid övervägas. 

Äldre och/eller sköra patienter (funktionsstatus 3) kan i utvalda fall erbjudas strålbehandling 
till 25 Gy/5 fraktioner. 

Analys av MGMT-promotormetylering bör göras på alla patienter, förutsatt att det finns 
tillräckligt material. 

 
Evidensen för postoperativ strålbehandling är stark [49, 94-111]. Resultaten av sju studier visar 
signifikant förlängd överlevnad för patienter som har fått postoperativ strålbehandling [112].  

De flesta högmaligna gliom är unifokala vid debuten, och återfall ses efter behandling inom 2 cm 
från den ursprungliga tumörlokalisationen [99, 100]. Flera studier [101-103] har undersökt 
effekten av strålbehandling mot hela hjärnan jämfört med lokal strålbehandling mot 
tumörområdet, och någon skillnad i överlevnadstid har inte påvisats. Strålbehandling mot hela 
hjärnan kan dock ge betydande biverkningar [104-106]. För att minimera biverkningarna ska man 
därför begränsa strålområdet och ge strålbehandling mot tumör-/operationsområdet med 
marginal. 

Vid extern fraktionerad strålbehandling har man kunnat visa en ökad överlevnadstid med en dos 
av 60 Gy [107]. Studier med doseskalering över 60 Gy visar ingen skillnad i återfallsmönster eller 
överlevnadstid, vilket indikerar att dosökning inte ger någon ytterligare nytta för patienten [108-
110]. Hyperfraktionering, brakyterapi eller ämnen som ökar cellers känslighet för strålning, s.k. 
radiosensitizers, har inte heller kunnat förlänga överlevnaden [111].  

I fyra randomiserade studier [113-116] har man undersökt effekten av hypofraktionerad 
strålbehandling vid glioblastom, och en av dessa studier inkluderade även patienter med 
anaplastiskt astrocytom [114]. Resultaten visar att hypofraktionering är en likvärdig 
behandlingsmöjlighet, speciellt för patienter i hög ålder och med sämre funktionsstatus [111]. För 
äldre och/eller sköra patienter (funktionsstatus 3) har 25 Gy/5 fraktioner visats vara likvärdigt 
(vad gäller överlevnad och sannolikt livskvalitet) med 40,05 Gy/15 fraktioner [117].  

Tillägg av cytostatikabehandling med temozolomid till strålbehandling har visats förlänga den 
totala och progressionsfria överlevnaden, för både PCV och temozolomid [49, 118-123]. PCV 
och temozolomid i tillägg till strålbehandling har aldrig jämförts i randomiserade studier, men 
tillgängliga data talar ändå för att temozolomid kan användas med likvärdig effekt och mindre 
biverkningar [49, 121]. Förlängd temozolomidbehandling till mer än 6 cykler har sannolikt ingen 
påverkan på överlevnaden [122, 123]. För anaplastiska astrocytom finns evidens för adjuvant 
behandling med temozolomid [54]. 

En randomiserad fas III-studie (NOA-09) publicerades 2019. I studien jämförs 
standardbehandling (kombinerad cytostatika- och strålbehandling) med standardbehandling + 
lomustin hos patienter under 70 år i gott funktionsstatus (Karnofsky >70) och metylerad 
MGMT-promotor [53]. I kombinationsarmen gavs sex cykler lomustin 100 mg/m2 dag 1 + 
temozolomid 100 mg/m2 dag 2ð6 (justering av temozolomiddosen i cykel 2ð6 beroende på 
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nadir). Lomustin + temozolomid inleddes vid strålbehandlingsstart. Överlevnaden var 31,4 
månader i standardarmen och 48,1 månader i kombinationsarmen. Toxiciteten bedömdes som 
relativt likvärdig, med toxicitet grad 3ð4 hos 52 % respektive 59 % av patienterna utan 
behandlingsrelaterade dödsfall. Studien var relativt liten (141 patienter), men för patienter som 
uppfyller studiens inklusionskriterier kan behandling enligt NOA-09 övervägas som 
behandlingsalternativ. Registrering och uppföljning i det nationella kvalitetsregistret krävs. Det 
finns ingen studie som undersöker kombinationen av lomustin-temozolomid och TTFields, varför 
vårdprogramgruppen inte kan rekommendera den. 

En studie visar förlängd överlevnad med hypofraktionerad strålbehandling med konkomitant och 
adjuvant temozolomid för äldre patienter med metylerad MGMT, jämfört med enbart 
strålbehandling [113, 114, 124-126]. I denna studie gavs 12 cykler adjuvant temozolomid. För 
patienter med ometylerad MGMT är effekten mindre och inte signifikant. Två randomiserade 
studier har kunnat visa att singelbehandling med temozolomid inte är sämre än strålbehandling 
för patienter över 70 år med nydiagnostiserat högmalignt gliom [113, 114]. För patienter som inte 
bedöms tolerera kombinerad cytostatika- och strålbehandling verkar temozolomid ha bättre 
effekt än strålbehandling om MGMT är metylerad, medan patienter med ometylerad MGMT-
promotor verkar ha sämre effekt av temozolomidbehandling och bör erbjudas strålbehandling 
[49].  

Neoadjuvant cytostatikabehandling med temozolomid givet före strålbehandling har prövats i fas 
II -studier [125, 126]. I den nordiska studien [125] sågs ingen effekt för patienter med glioblastom, 
men överraskande lång överlevnad för patienter med anaplastiska astrocytom. Patientgruppen var 
dock liten och neoadjuvant cytostatikabehandling rekommenderas ej.  

Bevacizumab som tillägg till primär strålbehandling med temozolomid har visat sig förlänga tiden 
till progression och kan sannolikt ge förbättrad livskvalitet men inte öka total överlevnad, och det 
är inte registrerat för behandling av glioblastom [49, 93, 127].  

Man har hittills inte kunnat påvisa någon prediktiv faktor för effekt av bevacizumab i någon 
undergrupp Tumour treating fields (TTFields), eller Optune, är en nyligen godkänd 
behandlingsmodalitet, där man levererar växlande elektriska fält till tumören genom keramiska 
gelplattor som är applicerade på huvudet, kontinuerligt efter strålbehandling [128, 129]. En 
oblindad fas III-studie har genomförts och den visar förlängd progressionsfri överlevnad och 
total överlevnad med tillägg av TTFields [128, 129]. Livskvaliteten var likvärdig i gruppen som 
fick TTFields, men rapporter från patientgrupper i USA beskriver ändå en risk för stigmatisering 
och minskade möjligheter till aktiviteter för patienter som behandlas med TTFields (personlig 
kommunikation). Tillägg av TTFields bör erbjudas för patienter med supratentoriellt belägna 
glioblastom, utan tecken på progress efter avslutad strålbehandling till 60 Gy med konkomitant 
temozolomid. Kontraindikationer för behandlingen omfattar graviditet, annan signifikant 
neurologisk sjukdom, inplanterad aktiv enhet såsom hjärnstimulator eller pacemaker, skalldefekt 
såsom avsaknad av benlock, metallfragment (kulfragment) i hjärnan eller känslighet för ledande 
hydrogeler. Behandlingen kan fortsätta så länge patienten har medicinsk nytta av behandlingen, 
dock som längst i 2 år eller fram till andra progress. Biverkningarna är måttliga och gäller oftast 
lindriga hudreaktioner i skalpen. 

Observera att diffust astrocytom, IDHwt med molekylära drag av glioblastom, klassificeras som 
WHO-grad IV och ska behandlas som glioblastom [47]. 
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10.2.1.2 Diffust medellinjesgliom, H3-K27M-muterat, WHO-grad IV 

Rekommendation: 
Behandling av diffust medellinjesgliom, H3-K27M-muterat, WHO-grad IV rekommenderas 
på samma sätt som vid glioblastom. 

Diffust medellinjesgliom, H3-K27M-muterat, WHO-grad IV är en ny tumörentitet i WHO-
klassifikationen 2016, beläget i medellinjen och med dålig prognos. Enligt rekommendation från 
cIMPACT-NOW ska diagnosen endast användas för tumörer i medellinjen, då man funnit att 
histonmutationer kan finnas i många olika tumörer och sannolikt inte har samma betydelse i olika 
tumörgrupper [46].  

Det finns inga publicerade överlevnadsdata för behandling, vare sig med strålbehandling eller 
med cytostatika. Data för barn med diffuse intrinsic midline glioma (DIPG) talar för att dessa 
tumörer är aggressiva, med dålig prognos. Data för vuxna patienter är inte entydiga gällande 
prognos [130, 131]. Behandling som vid glioblastom rekommenderas [49]. Man bör göra en 
individuell bedömning av patienten inför behandlingsbeslut.  

Patienter upp till 30 års ålder kan vara aktuella för inklusion i Biomede-studien, och kontakt kan i 
så fall tas med respektive barnonkologiskt center.  

10.2.1.3 Anaplastiska astrocytom, IDH-mut eller IDH-wt; WHO-grad III 

Rekommendation: 

För anaplastiskt astrocytom, IDH-wt eller IDH-mut eller NOS, WHO-grad III, 
rekommenderas strålbehandling till 59,4 Gy/33 fraktioner eller 60 Gy/30 fraktioner med 
adjuvant temozolomid. CATNON-studien visar positiv effekt av 12 cykler adjuvant 
temozolomid, och att ge 6 cykler kan övervägas i analogi med glioblastom. Konkomitant 
temozolomid kan också övervägas i analogi med glioblastom men evidens saknas. 
Indikationen för temozolomid är sannolikt starkare vid IDH-wt kombinerat med MGMT-
metylering. Enbart cytostatika eller enbart strålbehandling kan också övervägas för patienter 
som inte bedöms tåla kombinationsbehandling. 

För evidens för strålbehandling, se avsnitt 10.2.1.1 glioblastom. De flesta äldre studier som 
refereras där omfattar höggradiga gliom grad IIIðIV. 

Data för tillägg av cytostatika till patienter med anaplastiska astrocytom är inte lika starka som för 
oligodendrogliom. Evidensen för adjuvant temozolomid har stärkts med publikation av 
CATNON-studiens interimsresultat [54, 132]. I denna studie gavs temozolomid i 12 cykler. För 
konkomitant temozolomid finns ännu ingen evidens. MGMT-promotormetylering verkar vara 
prediktivt för nytta av alkylerande cytostatikabehandling i astrocytom IDHwt, och indikationen 
för temozolomid är sannolikt starkare vid dessa tumörer [55]. NOA-4 visar att enbart alkylerande 
cytostatika (PCV eller temozolomid) är jämförbart med enbart strålbehandling [132].  
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10.2.1.4 Anaplastiska oligodendrogliom, IDH-mut och deletion av 1p/19q eller NOS, och 
anaplastiskt oligoastrocytom, NOS; WHO-grad III 

Rekommendation: 

För patienter med anaplastiska tumörer med oligodendroglial differentiering rekommenderas 
strålbehandling till 59,4 Gy/33 fraktioner eller 60 Gy/ 30 fraktioner (1,8ð2,0 Gy/fraktion) med 
cytostatikabehandling med PCV i 4ð6 cykler; se avsnitt 10.2.2 Protonbehandling kan 
övervägas. I studierna gavs dosintensiv PCV 4 cykler före strålbehandling eller 6 cykler vanlig 
PCV efteråt. Med tanke på toxiciteten rekommenderas att man använder vanlig PCV i stället 
för dosintensiv. Strålbehandling med konkomitant och adjuvant temozolomid kan övervägas 
men saknar evidens, även om studier pågår.  

För patienter med tveksam tolerans för kombinationsbehandling med strålbehandling och 
cytostatika kan man överväga att enbart behandla med cytostatika, antingen PCV eller 
temozolomid. När man beslutar om behandling för dessa patienter kan man behöva ta hänsyn 
till tumörstorlek och tumörlokalisation, då en stor, centralt belägen tumör kan öka risken för 
biverkningar av strålbehandling.  

Patienter vars tumör har samtidig deletion av 1p/19q bör inte behandlas med enbart 
strålbehandling, om det inte finns någon kontraindikation för cytostatikabehandling.  

 
För patienter med anaplastiska oligodendrogliala tumörer finns stark evidens för strålbehandling 
och PCV, och det rekommenderas nu som standardbehandling [49, 132-136]. I den europeiska 
studien [134] fick patienterna i median 3 av planerade 6 cykler. Det finns inga jämförande studier 
mellan fraktionsdos 1,8 eller 2,0 Gy, men i de studier som gjorts för grad III-gliom har 
fraktioneringen 59,4 Gy/33 fraktioner använts. Skillnaden i biologisk effekt är liten. Data från 
CODEL-studien visar betydligt sämre överlevnad med enbart temozolomid jämfört med 
strålbehandling med eller utan temozolomid [137], men fullständiga data är inte publicerade. Det 
finns inga randomiserade studier som jämför PCV med temozolomid, men retrospektiva data 
[136] och subgruppsanalyser [132] talar för bättre effekt av PCV än temozolomid på anaplastiska 
oligodendrogliom. MGMT-promotormetylering verkar vara en positiv prognostisk faktor men är 
inte prediktiv för svar på cytostatikabehandling för oligodendrogliom grad II och III [138]. 

10.2.2 Protonstrålbehandling på Skandionkliniken 

Protonstrålbehandling på den nationella Skandionkliniken i Uppsala bör övervägas för samtliga 
patienter med grad IðII -tumörer, och patienter med grad III-tumörer med goda prognostiska 
faktorer (codeletion av 1p19q och/eller IDH-mutation), både intrakraniella och intrapinala. Även 
patienter med behov av kraniospinal strålbehandling (t.ex. medulloblastom) bör erbjudas 
protonbehandling, för att förhoppningsvis minska risken för både akuta och sena biverkningar 
och förbättra förutsättningarna för systemisk behandling. 

Protoner växelverkar på ett annat sätt med materia än traditionell fotonstrålning. Energin i en 
protonstråle kan varieras så att stråldosen i stort sett helt och hållet hamnar på ett visst 
förutbestämt djup. Därför kan strålningen bättre koncentreras till själva tumören, och onödig 
stråldos till frisk vävnad kan reduceras. På så sätt minskas sannolikt risken för biverkningar både 
på kort och på lång sikt. Stråldosen till tumören och tumöreffekten är likvärdig den som ges vid 
konventionell strålbehandling. 
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När man bedömer att protonstrålbehandling kan vara ett bättre alternativ än konventionell 
strålbehandling, och patienten önskar genomgå sådan behandling, remitteras patienten till 
onkologkliniken på närmaste universitetssjukhus för jämförande dosplanering och slutligt 
ställningstagande till protonstrålbehandling. Man bör även diskutera eventuell indikation för 
protonstrålbehandling på en lokal MDK. Alla patienter som kan vara aktuella för behandling på 
Skandionkliniken diskuteras på en nationell videokonferens för protonbehandling där samtliga 
universitetskliniker deltar. 

Om möjligt bör patienter som ska få strålbehandling postoperativt diskuteras multidisciplinärt 
före operation, speciellt när de kommer att behöva metallimplantat (t.ex. titannät, skruvar och 
stag) då metall i operationsområdet kan försämra fördelningen av stråldosen. I patientens journal 
bör det framgå exakt vilket material som använts (material, tjocklek och fabrikationsnummer).  

Protonstrålbehandling ges med samma fraktioneringsmönster och slutdos (biologisk dos) som 
konventionell strålbehandling. 

10.2.3 Astrocytära och oligodendrogliala tumörer grad IïII 

10.2.3.1 Val av onkologisk behandling vid lågmaligna gliom, WHO-grad II 

Denna rekommendation omfattar samtliga oligodendrogliom och astrocytom av WHO-grad II, 
dvs. oligodendrogliom, IDH-mut och deletion av 1p/19q eller NOS; oligoastrocytom, NOS; 
diffust astrocytom, IDH-mut; gemistocytärt astrocytom, IDH-mut; diffust astrocytom, IDH-wt, 
samt diffust astrocytom NOS. 

Patienter med gliom grad II behandlas utifrån den bedömda risken för snabb tumörprogress eller 
återfall [49, 57, 139-143].  

Lågriskpatienter är patienter under 40 år som genomgått 

¶ makroskopiskt radikal resektion av oligodendrogliom 

¶ partiell tumörresektion av oligodendrogliom men saknar neurologiska symtom 
förutom kontrollerad epilepsi  

¶ makroskopiskt radikal resektion av astrocytom med IDH-mut [49].  
 

Dessa patienter rekommenderas aktiv uppföljning. Behandling (inkluderande kirurgi, 
strålbehandling och cytostatikabehandling enligt nedan och enligt kapitel 12) ges vid progress, vid 
återfall eller vid klinisk försämring. 

För övriga patienter med gliom grad II, som alltså inte tillhör lågriskgruppen, bör man överväga 
direkt postoperativ behandling eftersom det kan finnas risk för snabb tumörtillväxt eller återfall. 
Inför behandlingsbeslut görs en individuell bedömning av patientens prognos som vägs mot 
eventuella biverkningar av behandling [143]. En sammanvägning av nedanstående riskfaktorer 
och även möjligheterna för ytterligare kirurgi bör göras. För vissa patienter kan man också 
avvakta med behandling. Observera att enligt cIMPACT-NOW 3 ska patienter med diffust 
astrocytom, IDH-wt med molekylära drag av glioblastom (EGFR-amplifiering eller förvärv av 
kromosom 7 + förlust av kromosom 10 eller TERT-mutation) klassificeras som WHO-grad IV 
[47, 55, 56, 144-147]. 

Preoperativa kliniska parametrar som talar för en mer aggressiv tumör: 

¶ ålder 40 år eller äldre (vissa studier anger en högre gräns, cirka 55 år) och särskilt 
patienter över 60 år [145] 
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¶ neurologiskt bortfall som debutsymtom (i stället för epileptiska anfall) 

¶ nedsatt kognitiv status (MMSE Ò 26) 

¶ nedsatt allmªntillst¬nd (KPS Ò 80). 
 

Preoperativa radiologiska parametrar som talar för en mer aggressiv tumör: 

¶ tumör > 5 cm i diameter  

¶ tillväxthastighet (velocity of diametric expansion, VDE) > 4,2 mm/år [146] 

¶ växt över medellinjen/central lokalisation 

¶ lokalisation i parietalloben [142] 

¶ relativt högt upptag på aminosyre-PET [147], eller hög CBV och låg diffusion på 
MRT. 

 
Prognostiskt ogynnsamma faktorer postoperativt: 

¶ partiell resektion 

¶ avsaknad av IDH-mutation (observera att detta är en heterogen grupp, kan vara 
glioblastom) 

¶ avsaknad av deletion av 1p/19q 

¶ avsaknad av MGMT-promotormetylering i kombination med avsaknad av IDH1/2-
mutation [55, 56]. 

 

Svårbehandlad epilepsi kan också vara en behandlingsindikation (se avsnitt 12.2). 

Se även avsnitt 10.1.8 protonstrålbehandling, avseende indikationer för protonbehandling. 

10.2.3.2 Oligodendrogliom, IDH-mut och deletion av 1p/19q eller NOS; WHO-grad II  

Rekommendation: 

Patienter med oligodendrogliom, IDHmut och deletion av 1p/19q eller NOS, WHO-grad II 
rekommenderas sekventiell strålbehandling och cytostatika, när det finns indikation för 
behandling. Strålbehandling ges till 50,4ð54 Gy med 1,8 Gy/fraktion. Protonstrålbehandling 
kan övervägas som ett alternativ till fotonstrålbehandling, se 10.2.2 

Efter strålbehandlingen ges 6 cykler PCV. För patienter som inte bedöms tolerera denna 
behandling, eller som har särskilt stor risk för sena biverkningar av strålbehandling, kan man 
överväga enbart cytostatika, TMZ eller PCV. 

 

Många patienter med lågmaligna gliom har lång överlevnad vilket gör att det är viktigt att ta 
hänsyn till sena biverkningar av strålbehandling [57, 139, 148-162]. En randomiserad studie [149] 
visade att tidig postoperativ strålbehandling till 54 Gy gav längre tid till progress men det ökade 
inte den totala överlevnaden jämfört med om strålbehandling gavs vid progress. Tidig 
strålbehandling kunde däremot ge förbättrad symtomkontroll [139]. Två randomiserade studier 
har jämfört lägre stråldos (45ð50,4 Gy) med högre dos (59,4ð64,8 Gy), givet med 1,8 
Gy/fraktion. Båda visar att strålbehandling till högre dos inte ger bättre progressionsfri 
överlevnad eller total överlevnad än vid lägre slutdos [150, 151]. När strålbehandling ges 
rekommenderas därför 50,4ð54 Gy med 1,8 Gy/fraktion mot tumörområdet med 1,5 cm 
marginal [149, 151].  
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Strålbehandling har jämförts med enbart temozolomid i en annan randomiserad studie, och för 
codeleterade tumörer är behandlingarna likvärdiga, medan för icke-codeleterade tumörer ses 
längre tid till progression med strålbehandling [153]. Data för total överlevnad finns ännu inte. 

Publicerade data från en randomiserad fas III-studie [151, 152] visar att en sekventiell behandling 
med strålbehandling följt av 6 cykler PCV ger, jämfört med enbart strålbehandling, både längre 
progressionsfri överlevnad (51 respektive 21 % vid 10 år) och total överlevnad (13,3 respektive 
7,8 år) hos patienter med minst en högriskfaktor (ålder över 40 år eller inkomplett resektion) 
[151, 154, 155]. I studien fick patienterna i genomsnitt 3ð4 cykler PCV (3 av prokarbazin, 4 av 
lomustin och vinkristin). Man kunde inte se någon påverkan på kognitiv funktion under de första 
fem åren, mätt med Mini Mental Status Examination (MMSE). Detta är dock ett relativt okänsligt 
sätt för att testa subtila funktioner. På SNO 2017 presenterades data för molekylära subgrupper 
(Bell SNO 2017) där man visade signifikant vinst med tillägg av PCV till strålbehandling för 
oligodendrogliom och IDH-muterat astrocytom, men inte för astrocytom IDHwt. Ökad risk för 
kognitiv påverkan och livskvalitetspåverkan av kombinerad behandling gör att det finns patienter, 
t.ex. med stor tumörvolym, där detta inte kan rekommenderas som standardbehandling. 

I RTOG 0424 (singelarm fas II) behandlades patienter med mellan- och högrisk låggradigt gliom 
med strålbehandling till 54 Gy med konkomitant och adjuvant temozolomid. Den visar lovande 
progressionsfri och total överlevnad, men man har inte särredovisat data för astrocytom 
respektive oligodendrogliom, eller utifrån molekylära markörer såsom IDH-mutation [163]. 
MGMT-promotormetylering är en positiv prognostisk faktor [58]. Några randomiserade data 
med tillägg av temozolomid finns inte.  

Enbart cytostatikabehandling, med temozolomid eller PCV, är ett alternativ till strålbehandling 
[153, 156-159]. Det finns data som talar för att temozolomidbehandling behöver fortgå under 
längre tid [160], medan PCV kan ha en längre tid av både tumörregress och stabil sjukdom efter 
avslutad behandling [161]. Cytostatikabehandling kan vara att föredra för patienter med 
oligodendrogliom med stor tumör [57, 139, 162]. Temozolomidbehandling kan vara ett alternativ 
till PCV för patienter med MGMT-promotormetylering [57].  

För patienter med lågmaligna gliom finns många faktorer som påverkar neurokognitiv förmåga: 
tumören i sig, epilepsi, antiepileptisk medicinering, kirurgi, strålbehandling och cytostatika. Både 
kirurgi, strålbehandling och cytostatikabehandling kan minska epileptisk aktivitet, och all 
behandling som påverkar tumörbördan gynnar patientens livskvalitet och neurokognitiva 
förmåga [57].  

10.2.3.3 Diffust astrocytom, IDH-mut; gemistocytärt astrocytom, IDH-mut; diffust astrocytom, 
IDH-wt; diffust astrocytom NOS; samtliga WHO-grad II. Diffust astrocytom, IDHwt med 
molekylära drag av glioblastom, WHO-grad IV 

Rekommendation: 

Patienter med astrocytom WHO-grad II rekommenderas strålbehandling till 50,4ð54 Gy (1,8 
Gy/fraktion) följt av 6 cykler PCV. Temozolomid i stället för PCV är ett alternativ [163], 
särskilt vid IDH-wt, även om evidensen är svag. Om patienten inte bedöms vara lämplig för 
kombinationsbehandling bör man i första hand överväga enbart strålbehandling, i andra hand 
enbart cytostatikabehandling, PCV eller temozolomid. Protonstrålbehandling kan övervägas 
som ett alternativ till fotonstrålbehandling, se 10.2.2. 

Diffust astrocytom, IDHwt med molekylära drag av glioblastom (EGFR-amplifiering 
eller TERT-mutation eller förvärv av kromosom 7 i kombination med förlust av kromosom 
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10) klassificeras nu som WHO-grad IV [47] och ska behandlas som glioblastom. TTFields är 
dock inte indicerat. 

 
Det finns god evidens för strålbehandling för denna patientgrupp [149-151]. En randomiserad fas 
III -studie visar att tillägg av cytostatikabehandling med PCV förlängde överlevnaden för patienter 
med oligodendrogliom och tumörer med IDH-mutation [152]. I studien fick patienterna i 
genomsnitt 3ð4 cykler PCV (3 av prokarbazin, 4 av lomustin och vinkristin). Strålbehandling 
kombinerat med adjuvant temozolomid har använts för stora patientgrupper [49, 164] men 
evidensen är svag. Det finns ingen evidens för hur många cykler TMZ som skulle 
rekommenderas, och ingen evidens för konkomitant TMZ-behandling. För patienter med 
astrocytom IDH-wt [47] finns starkare skäl för att överväga TMZ, i analogi med anaplastiska 
astrocytom IDH-wt och glioblastom IDH-wt [49]. 

Enbart cytostatikabehandling med temozolomid verkar ge kortare progressionsfri överlevnad för 
denna grupp, jämfört med enbart strålbehandling [153].  

10.2.3.4 Pleomorft xantoastrocytom, WHO-grad II och anaplastiskt pleomorft xantoastrocytom, 
WHO-grad III 

Rekommendation: 

Kirurgi  

Maximal tumörreduktion med bevarad funktion. Vid känslig tumörlokalisation kan biopsi vara 
ett alternativ. 

Onkologisk behandling 

För patienter med pleomorft xantoastrocytom rekommenderas ingen postoperativ behandling 
[49].  

Vid anaplastiskt pleomorft xantoastrocytom rekommenderas postoperativ strålbehandling, på 
samma sätt som vid andra grad III-gliom [49].  

Observera att BRAF-analys bör utföras; se 11.1.3.1 kapitel om behandling vid återfall. 

Det finns ingen evidens för medicinsk behandling i primärbehandling. Det är okänt om det 
vid WHO-grad III finns värde av tillägg av cytostatika (temozolomid). I analogi med andra 
anaplastiska astrocytom skulle det kunna övervägas. 

För komplikationer och omvårdnad, se avsnitt 10.1.2 Tumörer i hjärnan, 10.1.2 Intramedullära 
tumörer och 10.1.4 Perioperativa komplikationer. 
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10.2.3.5 Pilocytiska astrocytom 

Rekommendation: 

Kirurgi  

Maximal tumörreduktion med bevarad funktion. Vid känslig tumörlokalisation kan biopsi vara 
ett alternativ. 

För komplikationer och omvårdnad, se avsnitt 10.1.2 Tumörer i hjärnan, 10.1.2 Intramedullära 
tumörer och 10.1.4 Perioperativa komplikationer. 

Onkologisk behandling 

För patienter med pilocytiska astrocytom rekommenderas ingen postoperativ behandling [49]. 
Strålbehandling kan övervägas för inoperabla tumörer, och i så fall bör protonstrålbehandling 
övervägas som ett alternativ till fotonstrålbehandling; se 10.2.2. 

 
Pilocytiska astrocytom är benigna till sin histopatologi men kan vara lokalisationsmaligna. Med 
det menas att de kan vara lokaliserade i mycket känsliga strukturer. Detta gäller för både barn och 
vuxna. Man finner vanligen dessa tumörer i eller nära CNS medellinje, vilket ofta innebär nära 
anslutning till eller i hjärnstammen eller centrala delar av hjärnan. De förekommer också i både 
de cerebrala och de cerebellära hemisfärerna och är då betydligt lättare att avlägsna. 
Makroskopisk komplett resektion rekommenderas [165-169]. Differentialdiagnostiskt kan de 
likna hemangioblastom men oftast med en kontrastuppladdande kapsel. Till skillnad från 
hemangioblastom måste även kapseln avlägsnas för att uppnå radikalitet. I de senare fallen 
uppstår dock ibland problem med långsamt tillväxande cystor som kan behöva åtgärdas.  

Sammanfattningsvis är kirurgisk behandling att föredra, om det är möjligt, eftersom den innebär 
bot för patienten.  

Postoperativ strålbehandling ges inte, men strålbehandling kan däremot vara aktuellt för patienter 
med symtomgivande tumör som inte är tillgänglig för resektion. Vid små, välavgränsade 
inoperabla tumörer kan stereotaktisk strålbehandling övervägas [170]. 

10.2.4 Spinala astrocytära och oligodendrogliala tumörer  

Rekommendation: 

Indikation är symtomgivande tumör, postoperativt eller i senare skede. Till gliom WHO-grad 
II rekommenderas då strålbehandling till 50,4 Gy och till höggradiga gliom rekommenderas 54 
Gy, i båda fallen ges 1,8 Gy/fraktion. För tumörer grad IIðIII bör protonstrålbehandling 
övervägas. 

Patienter med gliom i medulla spinalis behandlas medicinskt på samma sätt som om det gällde 
motsvarande histologi intrakraniellt, se dock kommentar nedan om konkomitant 
temozolomid. 

 
Evidensen för strålbehandling vid intramedullära gliom är svag. För patienter med intramedullära 
gliom WHO-grad II verkar strålbehandling framför allt kunna förlänga tiden till progress [18, 
171-174]. Strålbehandling rekommenderas framför allt vid symtomgivande tumör, postoperativt 
eller i ett senare skede. För patienter med intramedullära högmaligna gliom verkar postoperativ 
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behandling med strålbehandling kunna öka överlevnaden och kanske även fördröja 
symtomprogress [18]. Stråldos begränsas av medullatolerans [171, 172]. För medicinsk 
behandling finns inga data som talar för särskilda riktlinjer, utan man utgår från den histologiska 
diagnosen [139, 173, 174]. Det finns åtminstone anekdotiska fall som visar att man även kan ge 
konkomitant temozolomid under strålbehandlingen, men risken för sensitisering i samband med 
strålbehandling måste beaktas. 

10.2.5 Ependymom  

Rekommendation: 

Utredning 

¶ MRT av hjärna och spinalkanal utförs preoperativt. 

¶ Likvorcytologi utförs tidigast 2 veckor postoperativt. 
 

Kirurgi  

¶ Vid samtliga diagnoser rekommenderas makroskopiskt radikal resektion om möjligt. 

¶ För övrigt, se 10.1 Neurokirurgisk handläggning av tumörer. 
 

Onkologisk behandling 

Intrakraniellt ependymom grad II efter total resektion: Ingen postoperativ behandling. 

¶ Intrakraniellt ependymom grad II efter subtotal resektion: 54ð59,4 Gy, med 1,8 Gy per 
fraktion. RELA-fusion kan tala för att den högre dosen ska ges. 

¶ Intrakraniellt ependymom grad III efter total eller subtotal resektion: 59,4 Gy, med 1,8 Gy 
per fraktion, eller 60 Gy, med 2,0 Gy/fraktion (supratentoriellt, om riskorgan tillåter). 

¶ Myxopapillärt ependymom grad I efter total resektion: Ingen postoperativ behandling. 

¶ Myxopapillärt ependymom grad I efter subtotal resektion: 54 Gy, med 1,8 Gy per fraktion.  

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

¶ Spinalt ependymom grad II efter total resektion: Ingen postoperativ behandling. 

¶ Spinalt ependymom grad II efter subtotal resektion: 50,4ð54 Gy, med 1,8 Gy per fraktion 
(utbredning och lokalisation bör vägas in vid beslut om dos inom detta intervall). 

¶ Spinalt ependymom grad III efter total eller subtotal resektion: 50,4ð54 Gy, med 1,8 Gy 
per fraktion (utbredning och lokalisation bör vägas in vid beslut om dos inom detta 
intervall). 

¶ Kraniospinal bestrålning: Ges enbart vid spridning till spinalkanalen 

¶ Protonstrålbehandling bör övervägas för samtliga patienter med ependymom där 
strålbehandling ska ges. 

¶ Medicinsk behandling är inte aktuell i primär behandling av ependymom [175]. 
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10.2.5.1 Inledning 

Ependymom är en tumör av neuroektodermalt ursprung. Intrakraniella ependymom är en ovanlig 
tumörform och utgör bara cirka 2 % av intrakraniella tumörer hos vuxna [176]. De 
histopatologiska typer som definieras enligt WHO är subependymom (grad I), ependymom (grad 
II), ependymom RELA fusion-positiv (grad II eller III) och anaplastiskt ependymom (grad III) 
[48]. Ependymom kan förekomma såväl supratentoriellt, infratentoriellt/i bakre skallgrop som 
spinalt. Klassificering efter lokalisation i kombination med molekylära markörer har sannolikt 
större prognostisk betydelse än histopatologisk grad [177], se även kapitel 8. 

10.2.5.2 Utredning 

För att utesluta spridd sjukdom bör utredning med MRT hjärna och ryggmärg alltid utföras. 

Även likvorcytologi bör utföras med tanke på risken för likvorspridning. Postoperativt bör man 

vänta i minst 2 veckor för att inte riskera falskt positivt svar [175]. 

10.2.5.3 Onkologisk behandling 

Tillägg av postoperativ strålbehandling har visats förbättra prognosen för vissa patientgrupper 
[175, 176]. På grund av sjukdomens låga incidens saknas prospektiva randomiserade studier för 
vuxna, och dagens riktlinjer [175, 178, 179] bygger i stället huvudsakligen på registerstudier, 
retrospektiva kohortstudier och data från pediatriska studier. I flera studier analyseras även data 
från vuxna och barn samt tumörer med olika egenskaper (malignitetsgrad, lokalisation, 
omfattning av kirurgisk resektion osv.) utan att man separerar grupperna.  

Flera studier har visat god effekt av lokal strålbehandling, med få spinala återfalln [180, 181], 
vilket gjort att man frångått profylaktisk kraniospinal-bestrålning vilket tidigare ofta gavs. Detta 
ges i dag bara till patienter med spridning till spinalkanalen och/eller maligna celler i likvor [175]. 
Dagens behandling bygger på WHO:s histologiska gradering, där det i vissa fall dock kan vara 
svårt att avgöra klassificeringen mellan tumörer av grad II och grad III tumör. Nyare molekylära 
analyser har i stället delat in ependymom i 9 olika klasser beroende på lokalisation och genetiska 
förändringar, se kapitel 8. Dessa kommer sannolikt få en allt större roll för valet av behandling 
framöver [177].  

10.2.5.3.1 Postoperativ strålbehandling vid intrakraniella ependymom 

Postoperativ strålbehandling vid intrakraniella ependymom rekommenderas till samtliga patienter 
med ependymom av grad III (anaplastiskt) och till dem med grad II-tumör efter subtotal 
resektion (STR) [176, 182, 183]. Vid grad II-tumºr med GTR (ógross total resectionó, 
makroskopiskt radikal kirurgi) vid kirurgi verkar nyttan av strålbehandling vara mer tveksam [176, 
184]. I EANO:s riktlinjer rekommenderas inte postoperativ strålbehandling till denna grupp 
[175]. Protonbestrålning bör övervägas till både grad II- och grad III-tumörer. Det vetenskapliga 
underlaget för postoperativ strålbehandling vid STR av subependymom grad I är svagt och inga 
generella rekommendationer kan ges. 

Vad gäller stråldos finns vissa indikationer på en ökad effekt av högre doser (> 45 Gy är bättre än 
< 45 Gy och > 50 Gy är bättre än < 50 Gy) även om randomiserade data saknas [181, 185-187]. 
I EANO:s riktlinjer rekommenderas vid grad III-tumör en dos upp till 60 Gy/30ð33 fraktioner 
(1,8ð2 Gy/fraktion), och vid grad II-tumör med STR 54ð59,4/30ð33 fraktioner Gy (1,8 
Gy/fraktion) [175]. Rekommenderat fraktioneringsmönster till barn (över 18 månader) och yngre 
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vuxna, enligt EANO och pågående studieprotokoll (SIOP II), är 59.4 Gy/33 fraktioner (1.8 
Gy/ fraktion) [175, 180, 188-190].  

10.2.5.3.2 Postoperativ strålbehandling vid spinala ependymom 

Även vid spinala ependymom är möjlighet till GTR den viktigaste prognostiska faktorn [191]. 
Postoperativ strålbehandling rekommenderas till samtliga grad III-tumörer och grad II-
ependymom vid STR [175]. Efter GTR vid grad II-tumör förordas i stället aktiv exspektans. En 
metaanalys inkluderande 348 patienter med spinala ependymom av grad II och III visade att 
GTR uppnåddes hos 77 % vid kirurgi [191]. Postoperativ strålbehandling ökade progressionsfri 
överlevnad och minskade antalet återfall, vilket även setts i andra studier [191-193]. 

Vanligt använda stråldoser i litteraturen ligger på 45ð54 Gy, vilket också är det dosintervall som 
rekommenderas i EANO:s riktlinjer [175]. I en studie på 22 patienter av Shaw et al. sågs färre 
återfall vid doser > 50 Gy [151]. I en större metaanalys av Oh et al. sågs dock inget säkert dos-
responssamband [191].  

Strålbehandling rekommenderas även vid STR av myxopapillärt ependymom (grad I-tumör som 
typiskt är lokaliserad i conus medullaris, cauda equina och filum terminale) där man efter 
postoperativ strålbehandling, framför allt vid doser Ó 50 Gy, sett god lokal kontroll och PFS utan 
allvarligare senbiverkningar [194, 195]. Spinala subependymom grad I är ovanliga och det saknas 
vetenskapligt underlag för eventuell nytta av postoperativ strålbehandling efter STR [176]. 
Protonbestrålning bör övervägas vid samtliga spinala ependymom. 

10.2.5.3.3 Targetvolymer 

I tidigare studier har ofta en CTV-marginal på 0,5ð2 cm använts [185, 186]. I en studie från St 
Judes Childrenõs Research Hospital behandlades 153 pediatriska patienter med lokaliserat 
ependymom grad II eller III med postoperativ strålbehandling till ett CTV på 1 cm kring 
resektionshåla/resttumör [180]. Lokalåterfall sågs hos 14, distansåterfall hos 15 och kombinerat 
lokal-/distansåterfall hos 7 patienter. Samtliga lokalåterfall låg inom 95 %-isodosen för tidigare 
given behandling. I en protonstudie av pediatriska ependymom grad II och III sågs ungefär 
samma lokala kontroll som i tidigare fotonstudier, trots en CTV-marginal på enbart 0,5 mm 
[196]. Därutöver har flera studier visat att majoriteten av återfall kommer inom det tidigare 
högdosområdet [181, 185, 196, 197]. I den pågående pediatriska SIOP II-studien rekommenderas 
därför enbart en CTV-marginal på 0,5 cm [190]. För vuxna finns dock inte vetenskapligt underlag 
för att minska marginalen till 0,5 cm. 

Publicerade data om CTV-marginal baseras huvudsakligen på pediatriska studier med 
intrakraniella ependymom (spinal lokalisation är vanligare hos vuxna än barn). I spinalkanalen 
innebär dessutom en utökad marginal inte samma risk för dos till intilliggande känsliga riskorgan 
som vid behandling intrakraniellt, samtidigt som operationshålan kan vara svårare att exakt 
avgränsa. Därför rekommenderas en något utökad CTV-marginal vid behandling av spinala 
ependymom. 
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10.2.6 Medulloblastom ï primärbehandling 

Utredning 

MRT av hjärna och spinalkanal bör genomföras. Likvorcytologi bör utföras preoperativt eller 
tidigast 2 veckor postoperativt. 

Rekommendation: 

Kirurgi 

Radikal resektion rekommenderas om möjligt. 

För övrigt, se 10.1 Neurokirurgisk handläggning av tumörer. 

Onkologisk behandling 

Patienter 18ð21 år med lägre risk för återfall (klassisk eller desmoplastisk/nodulär 
histologi, WNT-subgrupp, ingen spridning M0, resttumör < 1,5 cm2), rekommenderas 
följande: 

Kraniospinal strålbehandling med 1,8 Gy per fraktion, 5 dagar per vecka, till en total dos av 
23,4 Gy. Efterföljande boost mot den primära tumörbädden/resttumören ges med 1,8 Gy per 
fraktion till en total dos av (54 -) 55,8 Gy. Notera att detta strålbehandlingsschema måste ges 
med adjuvant sekventiell cytostatikabehandling, och annars måste kraniospinala doser enligt 
standardrisk (30,6ð36 Gy) ges.  

Adjuvant kemoterapi med CCV upp till 8 kurer, modifierat efter toxicitet. 

Patienter över 21 år med standardrisk för återfall (WNT -subgrupp, ingen spridning 
M0, resttumör < 1,5 cm2, SHH p53 wt, grupp 4 med förlust av kromosom 11, ingen 
MYC-amplifiering) rekommenderas följande: 

Kraniospinal strålbehandling med 1,8 Gy per fraktion, 5 dagar per vecka, till en total dos av 
30,6ð36 Gy. Efterföljande boost mot den primära tumörbädden/resttumören ges med 1,8 Gy 
per fraktion till en total dos av (54-) 55,8 Gy. 

Adjuvant kemoterapi med CCV upp till 8 kurer, modifierat efter toxicitet. 

Högriskpatienter, oavsett ålder (resttumör > 1,5 cm2, metastaserad sjukdom M1ðM4, 
storcellig eller anaplastisk histologi, SHH med p53-mut eller MYC-ampifiering, grupp 
4 med MYC-amplifiering) rekommenderas följande: 

Kraniospinal strålbehandling med 1,8 Gy per fraktion, 5 dagar per vecka, till en total dos av 36 
Gy. Efterföljande boost mot den primära tumörbädden/resttumören ges med 1,8 Gy per 
fraktion till en total dos av 55,8 Gy. Till spinala metastaser ges boost till en total dos av 45ð
50,4 Gy med 1,8 Gy per fraktion. 

Adjuvant kemoterapi med CCV upp till 8 kurer, modifierat efter toxicitet. 

10.2.6.1 Inledning 

Medulloblastom är en embryonal tumör som utgår från lillhjärnan och är cirka 10 gånger 
vanligare hos barn än vuxna. Incidensen hos vuxna brukar anges till cirka 0,6 per 1000 000 
invånare [198] och framför allt unga vuxna drabbas. Eftersom medulloblastom är en så ovanlig 
tumörform hos vuxna finns ingen tydlig konsensus om optimal behandling, då publicerade data 



REGIONALA CANCERCENTRUM  

73 
 

framför allt utgörs av retrospektiva genomgångar och resultat från prospektiva pediatriska 
studier. Generellt har vuxna patienter med medulloblastom en sämre prognos än barn [199], med 
en mycket varierad rapporterad 5- och 10-årstotalöverlevnad på 63ð86 % respektive 51ð83 % 
[200-203]. Det är vanligare med sena återfall hos vuxna än barn, varför det är viktigt att följa upp 
patienterna över lång tid [204, 205]. 
 
Ofta ses ett akut insjuknande med huvudvärk, kräkningar och medvetandepåverkan till följd av 
likvorcirkulationsstörning, hydrocefalusutveckling och intrakraniell tryckstegring då tumörens 
vanligaste lokalisation är bakre skallgropen. Ett mycket snabbt omhändertagande av patienten 
kan vara nödvändigt med akut eller subakut operation. 

10.2.6.2 Utredning 

Utredning sker inledningsvis enligt SVF för primär malign hjärntumör. Vid klinisk och 
radiologisk misstanke om medulloblastom bör en kompletterande utredning med MRT av 
spinalkanalen och lumbalpunktion för likvorcytologi genomföras preoperativt. Om detta inte är 
möjligt och i stället görs postoperativt bör lumbalpunktion ske tidigast efter 2 veckor.  

10.2.6.3 Onkologisk behandling 

Kraniospinal strålbehandling (CSI) har i många år varit standardbehandling efter kirurgi, eftersom 
operation följt av enbart lokal strålbehandling leder till en hög återfallsfrekvens [206]. Ingen 
prospektiv randomiserad studie har dock undersökt effekten av postoperativ strålbehandling för 
vuxna patienter, men flera randomiserade studier har genomförts hos barn [207, 208]. I en liten 
prospektiv fas II-studie av Brandes et al. undersöktes effekten av postoperativ kraniospinal 
strålbehandling hos 36 vuxna patienter med medulloblastom. Lågriskpatienter (n = 10) fick 
enbart kraniospinal strålbehandling (36 Gy/20 fraktioner) följt av boost (18,8 Gy/10 fraktioner) 
mot bakre skallgropen till totalt 54,8 Gy. Högriskpatienter (n = 26) fick två kurer cytostatika före 
start av strålbehandling, följt av ytterligare cytostatikabehandling efter avslutad strålbehandling 
[209]. Långtidsuppföljning av studien visade en 5-års-överlevnad på 80 % för lågriskpatienter och 
73 % för högriskpatienter [200]. Det finns en stor retrospektiv studie av Padovani et al. 
omfattande 253 vuxna patienter med en medianålder på 29 år. Strålbehandling gavs till 246 av 
patienterna i studien och 142 av patienterna fick även cytostatikabehandling. För 
standardriskpatienter fann man ingen skillnad i överlevnad mellan patienter som fick CSI till Ó 34 
Gy och patienter som fick CSI till < 34 Gy med tillägg av cytostatikabehandling. Studien visade 
en total 5-årsöverlevnad på 72 % och 10-årsöverlevnad på 55 % [210].  
 
Kraniospinal strålbehandling medför en betydande toxicitet med risk för negativ påverkan på 
bland annat intellekt och kognition över tid, speciellt för små barn, men även vuxna drabbas 
[211]. Man har därför i pediatriska studier försökt minska den kraniospinala stråldosen. En tidig 
studie, som randomiserade 126 barn mellan standard-CSI med 36 Gy/20 fraktioner och en lägre 
kraniospinal stråldos av 23,4 Gy/13 fraktioner, avbröts i förtid på grund av ökad frekvens av 
tidiga återfall i gruppen som fick en lägre kraniospinal stråldos [207]. Däremot visade en annan 
studie på barn att en lägre kraniospinal stråldos med 23,4 Gy/10 fraktioner med tillägg av 
cytostatikabehandling, gav en progressionsfri överlevnad som var jämförbar med tidigare resultat 
med högre kraniospinal stråldos [212]. I en stor randomiserad studie av Packer et al. jämförs 
tillägg av två olika cytostatikaregimer till en lägre kraniospinal stråldos (23,4 Gy/10 fraktioner) 
med boost till totalt 55,8 Gy mot bakre skallgropen. I denna studie redovisades en 5-
årsöverlevnad på 86 % för barn utan metastatisk sjukdom [213]. Dessa studier har medfört att 
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många rekommenderar en lägre kraniospinal stråldos till lågriskpatienter, under förutsättning att 
cytostatikabehandling kan ges. I den pågående pediatriska PNET 5-studien försöker man 
reducera den kraniospinala stråldosen ytterligare för unga lågriskpatienter [190]. En retrospektiv 
studie på 206 vuxna patienter har visat en förbättrad 5-årsöverlevnad på 74 % vid slutdos > 54 
Gy mot bakre skallgropen jämfört med 25 % vid slutdos < 54 Gy, och studien visade även bättre 
överlevnad vid gott allmäntillstånd, kraniospinal strålbehandling samt adjuvant 
cytostatikabehandling [201]. 

På senare år har evidensen för tillägg av cytostatikabehandling i den primära behandlingen av 
vuxna stärkts. I en metaanalys av Kocakaya et al. analyserades 227 publikationer från 1969ð2013, 
omfattande totalt 907 vuxna patienter. Medianöverlevnaden (mOS) var 65 månader och 5-
årsöverlevnaden 51 %. Inkomplett tumörresektion, tecken till infiltration i hjärnstam och 
avsaknad av postoperativ strålbehandling var prediktivt för sämre utfall. Man fann också att 
patienter som fick primär cytostatikabehandling i tillägg till strålbehandling överlevde signifikant 
längre än patienter som enbart fick strålbehandling (108 månader respektive 57 månader) [214]. 
Friedrich et al. har publicerat en subgruppsanalys av 70 patienter Ó 21 år utan metastatisk 
sjukdom som behandlats inom ramen för HIT 2000-protokollet [215]. Kraniospinal 
strålbehandling gavs till 35,2 Gy följt av boostbestrålning till totalt 55,2 Gy mot bakre 
skallgropen; de flesta patienter fick veckovis vinkristinbehandling under strålbehandlingen och 49 
patienter fick efterföljande cytostatikabehandling med lomustin, vinkristin och cisplatin. Endast 
28 patienter fick de enligt protokollet planerade 8 cytostatikacyklerna, och de flesta 
behandlingarna gavs med dosreduktion. Neurotoxicitet och hematologisk toxicitet var de 
vanligaste biverkningarna. Kombinerad cytostatika- och strålbehandling gav en 4-årsöverlevnad 
på 94 %, vilket är det bästa behandlingsresultat som hittills publicerats för vuxna [215]. En tysk 
enarmad prospektiv studie av 30 vuxna patienter har också visat på betydande toxicitet och 
behov av dosreduktion vid cytostatikabehandling enligt ovan [216]. En studie från National 
Cancer Data Base av 751 patienter över 18 år med diagnos av medulloblastom 2004ð2012 visade 
också förbättrad överlevnad för patienter (n = 520, 69 %) som fick kombinerad 
cytostatikabehandling och kraniospinal strålbehandling (CSI med slutdoser på 23ð36 Gy) jämfört 
med enbart CSI (n = 231, 31 %). Man fann en uppskattad 5-årsöverlevnad på 86,1 % med 
kombinationsbehandling jämfört med 71,6 % med enbart strålbehandling [203].  
 
Historiskt har de viktigaste faktorerna för prognos varit patientens ålder och tumörutbredning 
vid diagnos. Stadieindelning har ofta skett enligt modifierade Chang-kriterier, där hänsyn tas till 
tumörstorlek och lokal tumörinfiltration (T1ðT4) samt grad av metastasering (M0ðM4), där M1 
innebär positiv likvorcytologi och M4-fjärrmetastasering [217, 218].  
 
Tabell 13. Stadieindelning enligt Chang, endast M-delen [218].  

M0 Ingen spridning 

M1 Maligna celler i likvor 

M2 Makroskopiska metastaser intrakraniellt 
utanför primärtumörområde 

M3 Makroskopiska metastaser i spinala 
likvorrum 

M4 Metastaser utanför CNS 
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På senare år har kunskapen om hur histopatologi och molekylärpatologiska markörer påverkar 
prognosen ökat påtagligt, och i framtiden kommer sannolikt denna information bli alltmer 
avgörande för valet av behandling [199, 219, 220]. För adekvat riskindelning ska samtliga 
patienter utredas med MRT hjärna (pre- och postoperativt samt MRT helrygg och 
lumbalpunktion för cytologi (om det inte utförs preoperativt, ska cytologi tas tidigast 2 veckor 
efter kirurgi). PAD ska innehålla information om molekylär subgruppering (se kapitel 7 och 
kapitel 8). 
 
I detta vårdprogram rekommenderas reducerad kraniospinal stråldos till en grupp av yngre 
patienter med lägre risk för återfall, förutsatt att adjuvant cytostatikabehandling kan ges, se ovan. 
Många patienter utan fjärrmetastastering och med vissa molekylärpatologiska drag hamnar i 
standardriskgruppen. För denna grupp finns ett angivet intervall för rekommenderad slutdos vid 
kraniospinal strålbehandling, där en sammanvägd bedömning av flera prognostiska faktorer 
måste göras i samband med valet av slutdos (se nedanstående punktlista). 
 
Prognostiskt gynnsamma faktorer: 

¶ M0-sjukdom 

¶ Tumºrstorlek Ò 1,5 cm2 postoperativt 

¶ Ingen tumörinfiltration i hjärnstam 

¶ Gott allmäntillstånd 

¶ WNT-subtyp 

¶ Grupp 4-subtyp om förlust av hela kromosom 11 

¶ p53 wt 

¶ Avsaknad av MYC-amplifiering 

¶ Klassisk eller desmoplastisk/nodulär histologi 

 
Postoperativt rekommenderas strålbehandling mot hela hjärnan och ryggmärgen inklusive det 
cerebrospinala rummet (kraniospinal strålbehandling, CSI) samt efterföljande boostbestrålning 
mot primärtumörområdet. Eventuella spinala metastaser boostbestrålas också. För specifika 
doser, se bilaga 3. Strålbehandling bör starta inom 4ð6 veckor efter operationen, eftersom både 
för tidig start, inom 3 veckor, och fördröjd start av strålbehandling är associerat med försämrad 
lokal kontroll och prognos [204, 208]. Behandlingsuppehåll bör som alltid undvikas vid 
strålbehandling då det är förknippat med sämre behandlingsresultat.  
 
Strålbehandling med protoner medför sannolikt att biverkningar kan minska på både kort [221] 
och lång sikt [222]. Det medför att riskorgan i både torax och buk utsätts för mindre stråldos vid 
CSI med protoner, jämför med relativt stora doser vid fotonstrålbehandling. Även ryggkotorna 
utsätts för mindre stråldos vid protonstrålbehandling, vilket ger minskad benmärgstoxicitet och 
det leder sannolikt till bättre förutsättningar för cytostatikabehandling jämfört med efter 
konventionell fotonstrålbehandling [221]. Konkomitant kemoterapi med vinkristin har tidigare 
rekommenderats för barn, men ingår inte i den pågående PNET-5-studien för barn. Vuxna 
drabbas av neurotoxicitet av vinkristin i högre utsträckning än barn och vårdprogramgruppen 
rekommenderar därför inte konkomitant vinkristin under strålbehandlingen [215, 216].  
 
Adjuvant cytostatikabehandling rekommenderas oavsett riskgrupp, om det inte finns några 
kontraindikationer. Vanligen ges cytostatikabehandlingen sekventiellt, efter avslutad 
strålbehandling. Inga studier har hittills visat någon fördel av cytostatikabehandling given före 
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start av strålbehandling jämfört med underhållsbehandling med cytostatika efter avslutad 
strålbehandling [223, 224]. Det finns data som visar en trend (ej signifikant) till bättre total 
överlevnad efter cytostatikabehandling med fler än ett cytostatikum jämfört med enbart ett [203], 
och en studie har visat fler infektioner hos patienter som fick cyklofosfamid än hos de som fick 
lomustin [213]. I första hand rekommenderas därför cytostatikaregimen CCV, som är en 
kombination av cisplatin, lomustin och vinkristin.  

10.2.6.4 Uppföljning 

Se kaptitel 17. 

10.2.7 Intrakraniella germinalcellstumörer 

Rekommendation: 

Utredning 

MRT av hjärna och ryggmärg 

Likvorcytologi samt tumörmarkörer i serum och likvor 

Tumörklassifikation 

Icke-germinom föreligger om  

¶ S-AFP eller likvor-AFP > 25 ng/ml = 25 x 0,83 kIU/l 

¶ eller S-HCG eller likvor-HCG > 50 IU/l  

¶ eller PAD visar embryonal cancer, gulesäckstumör eller koriokarcinom. 
 

Germinom föreligger om  

¶ PAD visar germinom och markörerna inte är förhöjda.  
 

Teratom föreligger om  

¶ PAD visar teratom. 
 

Metastatisk sjukdom föreligger om  

¶ MRT visar två eller fler foci intrakraniellt (observera att bifokal sjukdom med tumör i 
corpus pineale och suprasellärt inte räknas som metastatisk sjukdom) 

¶ MRT visar spinala foci 

¶ likvorcytologi visar maligna celler. 
 

Icke-metastatisk sjukdom föreligger om  

¶ kraniospinal MRT inte visar några tumörfoci förutom primärtumör 

¶ likvorcytologi är negativ. 
 

Kirurgi  

Likvorcirkulationsrubbning åtgärdas i första hand med ventrikulostomi. 
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Biopsi ska tas på alla patienter. 

Icke-germinom ska om möjligt opereras med radikal resektion, eventuellt förnyad kirurgi efter 
onkologisk behandling. 

Rent teratom behandlas enbart med radikal resektion, om möjligt. 

För övrigt, se avsnitt 10.1 Neurokirurgisk handläggning. 

Onkologisk behandling 

Germinom utan metastasering 

Karbo-PEI x 2, eventuell second look-operation om tumören inte responderat. Därefter RT 
24 Gy/15 fraktioner samt boost 16 Gy/10 fraktioner (vid komplett eller partiell remission) 
eller 30,4 Gy/19 fraktioner (vid resttumör med teratom) intrakraniellt. 

Germinom med metastasering 

Kraniospinal RT 24 Gy/15 fraktioner samt boost 16 Gy/10 fraktioner mot tumörbädd, samt 
alla intrakraniella och spinala metastaser. Vid samtidig teratomkomponent ges boost med 30,4 
Gy/19 fraktioner till samtliga intrakraniella tumörer, och vid spinalt belägna metastaser ges en 
lägre dos: 25,6 Gy/16 fraktioner som boost. 

Icke-germinom utan metastasering 

PEI x 4, eventuellt second look-operation efter 3 kurer. Efter avslutad cytostatikabehandling 
RT 54 Gy/30 fraktioner. 

Icke-germinom med metastasering 

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

10.2.7.1 Inledning  

Germinalcellstumörer är en ovanlig diagnos som framför allt drabbar unga människor; 90 % 
diagnostiseras före 20 års ålder. Historiskt sett har incidensen för primära CNS-GCT varit högre i 
asiatiska länder jämfört med USA. I en nyare undersökning från Japan [225] har man dock 
ifrågasatt denna observation eftersom man funnit att incidensen liknar den som finns i andra 
länder, det vill säga 0,10 per 100 000 personår. 

Germinom står för två tredjedelar av alla intrakraniella germinalcellstumörer. Resten består av 
blandade maligna germinalcellstumörer och mogna teratom. 

Incidensen är nästan dubbelt så hög hos pojkar och män som hos flickor och kvinnor. 

Germinalcellstumörer uppträder huvudsakligen i medellinjen: suprasellär eller infundibulär (49 %) 
och pineal (37 %) lokalisation. När båda dessa platser är involverade vid diagnos kallas det bifokal 
eller multifokal germinalcellstumör (cirka 8 % av alla germinom). Andra möjliga lokalisationer är 
tredje ventrikeln, basala ganglier, talamus, sidoventriklarna och fjärde ventrikeln. Ibland är 
tumören utbredd vid diagnos och det är svårt att bestämma den exakta primära lokalisationen. 
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Man har sett högre incidens av germinalcellstumörer vid Klinefelters, Noonans och Downs 
syndrom. 

Typiska symtom vid pineal lokalisation är likvorcirkulationsrubbning med trycksymtom och 
Parinauds syndrom med konvergenspares, och vid suprasellär lokalisation är de typiska 
symtomen synpåverkan och hormonell påverkan, framför allt med diabetes insipidus.  

10.2.7.2 Utredning 

För alla patienter med misstänkt eller bekräftad germinalcellstumör ska tumörmarkörer 

(alfafetoprotein, AFP, och beta-humant koriogonadotropin, HCG) tas i likvor och serum. 

Tumörmarkörerna ligger till grund för klassifikation och behandlingsbeslut och används i 

uppföljningen. Det är viktigt att likvorprover tas före kirurgiskt ingrepp, alternativt cirka 14 dagar 

postoperativt, om det inte kunnat tas preoperativt. Prover via lumbalpunktion är mest tillförlitligt. 

Likvor- och serumprover av tumörmarkörer bör tas samtidigt. Man bör dokumentera från vilken 

lokal likvorproverna tas (i samband med ventrikulostomi eller via lumbalpunktion). 

För att utreda eventuell spridning tas även likvorcytologi, och detta prov bör också tas före 

kirurgisk åtgärd (se avsnitt 11.1.1). Patienten undersöks med MRT hjärna och helrygg, med och 

utan intravenös kontrast (om ingen kontraindikation finns), helst preoperativt. MRT-protokollet 

bör innehålla åtminstone T1 utan och med intravenöst kontrastmedel av hjärnan och sagittal T1 

efter intravenöst kontrastmedel av hela spinalkanalen. DT hjärna kan vara av värde för att påvisa 

eventuella förkalkningar. PET med aminosyror (t.ex. MET eller FET PET) kan underlätta för att 

vid behov kartlägga det mest metaboliskt aktiva området inför biopsi. 

10.2.7.3 Tumörklassifikation  

Information om tumörklassifikation finns även i 8.2, inklusive immunhistokemiska fynd i de olika 
undergrupperna. 

Tabell 14. Förhållande mellan tumörtyp, markörer och behandlingskänslighet (från SIOP CNS 
GCT II) [226].  

Histologi Malignitetsgrad AFP HCG Känslighet för 
cytostatika 

Känslighet för 
strålbehandling 

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

Icke-germinom      

     Embryonal cancer Malign - - +++ ++ 

     Gulesäckstumör Malign + - +++ ++ 

     Koriokarcinom Malign - +++ +++ ++ 

Moget teratom Benign (kan 
malignifiera) 

- - -/? +/- 

 

Kommentarer:  

Germinom ska alltid ha normala AFP-nivåer i serum och likvor, men kan ha en lätt HCG-
stegring. 
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Om serum- eller likvor-AFP > 25 ng/ml eller serum- eller likvor-HCG > 50 IU/l är det 
diagnostiskt för icke-germinom, men diagnosen bör bekräftas med PAD hos vuxna.  

Se även patologikapitlet Kapitel 8.  

Tumörerna indelas dels utifrån tumörmarkörer, dels utifrån förekomst av spridning. 

 
Icke-germinom föreligger om  

¶ S-AFP eller likvor-AFP > 25 ng/ml (eller 25 x 0,83 kIU/l) 

¶ eller S-HCG eller likvor-HCG > 50 IU/l  

¶ eller PAD visar embryonal cancer, gulesäckstumör eller koriokarcinom. 
 

Germinom föreligger om  

¶ PAD visar germinom 

¶ tumörmarkörer är normala (beta-HCG kan vara lätt förhöjt, men under 50 IU/l). 
 

Teratom föreligger om  

¶ PAD visar teratom. 
 

Icke-metastaserad sjukdom föreligger om  

¶ kraniospinal MRT visar inga tumörfoci förutom primärtumör 

¶ likvorcytologi är negativ.  
 
Metastaserad sjukdom föreligger om  

¶ MRT visar två eller fler foci intrakraniellt (observera att bifokal sjukdom med tumör i 
corpus pineale och suprasellärt inte räknas som metastatisk sjukdom, utan behandlas som 
icke-metastaserad sjukdom) 

¶ MRT visar spinala foci 

¶ likvorcytologi visar maligna celler. 

10.2.7.4 Onkologisk behandling 

Observera vikten av fertilitetsbevarande åtgärder innan onkologisk behandling startas. 

Behandlingen av vuxna patienter med germinalcellstumör baserar sig i stor utsträckning på 

resultat från studier i pediatriska patientpopulationer. Ett konsensusdokument publicerades 2015 

[227]. Behandlingen är kurativt syftande. Germinom har mycket god prognos och där vill man 

också, om möjligt, minimera seneffekter av behandlingen. Maligna icke-germinom (embryonal 

cancer, gulesäckstumör och koriokarcinom) har sämre prognos, och rekommenderas mer 

omfattande behandling. 

Behandlingsrekommendationerna nedan baserar sig på SIOP-protokoll (SIOP CNS GCT II) och 

konsensusartikeln. 

För alla patienter bör man vid strålbehandling överväga protonstrålbehandling. 
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10.2.7.5 Germinom 

Patienter med germinom ska behandlas med strålbehandling. För att minska stråldosen kan man 

för icke-metastaserade tumörer inleda med cytostatika.  

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

Behandlingen inleds med cytostatika Karbo-PEI 2 cykler (se bilaga 2).  

Utvärdering med kraniospinal MRT görs för att bedöma remissionsgrad. 

Vid signifikant resttumör (utan respons under cytostatikabehandling) eller redan känd 

teratomkomponent i tidigare biopsi bör man ta ställning till second look-operation (med tanke på 

risken för teratom). 

Efter avslutad cytostatikabehandling, utan eller med kirurgi, ges efterföljande strålbehandling:  

¶ Vid komplett och partiell remission: 24 Gy (1,6 Gy/fraktioner) mot intrakraniella 
ventrikelsystemet samt boost mot tumörlogen med ytterligare 16 Gy (1,6 Gy/fraktioner).  

¶ Vid resttumör med teratomkomponent 24 Gy (1,6 Gy/fraktioner) mot intrakraniella 
ventrikelsystemet samt boost med ytterligare 30,4 Gy (1,6 Gy/fraktioner) mot tumörloge 
och resttumör intrakraniellt.  

 

Vid germinom har strålbehandling utan föregående cytostatikabehandling använts i kurativt syfte, 

men det kräver högre doser och större fält än kombinerad cytostatika- och strålbehandling, vilket 

ökar risken för sena biverkningar/sequele, och rekommenderas därför inte i första hand. 

Om singel RT ändå ska ges, på grund av att det finns kontraindikationer för 
cytostatikabehandling, rekommenderas för germinom följande för doser och volymer: 

¶ CSI 30 Gy med 15 Gy boost på primärtumör. 

¶ Rogers et al. har i en metaanalys jämfört risk för återfall med strålbehandling mot hela 
hjärnan (WB) eller hela intrakraniella ventrikelsystemet (WV) plus boost jämfört med CSI, 
och fann att en minskad strålningsvolym var motiverad eftersom det inte ökar risken för 
isolerat återfall i spinalkanalen (2,9 respektive 1,2 %). 

¶ RT mot ventrikelsystemet (WV-RT) och tumörbädd, 24 Gy (1,6 Gy x 15) + boost 
tumörbädd, 16 Gy, 1,6 Gy x 10; total dos 40 Gy är den behandling som rekommenderas i 
första hand. 

10.2.7.5.2 Germinom, metastaserad sjukdom (inklusive ofullständigt stadieindelad)  

Patienter med metastaserande sjukdom vid diagnos behandlas inte med cytostatika enligt SIOP 

CNS GCT II-protokollet, utan får i stället enbart strålbehandling:  

Kraniospinal strålbehandling ges till 24 Gy (1,6 Gy/fr aktion), med boost 16 Gy/10 fraktioner 
mot tumörbädd samt alla intrakraniella och spinala metastaser. Vid samtidig teratomkomponent 
ges boost med ytterligare 30,4 Gy (1,6 Gy/fraktion) till samtliga lokaler med tumörengagemang. 
Vid spinalt belägna lokaler ges 25,6 Gy (1,6 Gy/fr aktion) som boost.  
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10.2.7.6 Icke-germinom 

Patienter med icke-germinom ska alltid behandlas med både cytostatika och strålbehandling för 

att öka chansen till bot [227]. 

10.2.7.6.1 Icke-germinom, icke-metastaserad sjukdom 

Cytostatika ges med PEI 4-kurer. Tumörmarkörer kollas inför varje kur. 

I de fall cisplatin är kontraindicerat på grund av ototoxicitet eller njurtoxicitet ersätts det med 
karboplatin AUC 7, se bilaga 2.  

Utvärdering med MRT efter 3 kurer för remissionsbedömning och ställningstagande till second 
look-operation med försök till radikal kirurgi (mellan kur 3 och 4) om det finns resttumör [227]. 

Efter avslutad cytostatika ges strålbehandling till tumörbädd med marginal till 54 Gy (1,8 
Gy/fr aktion), vid spinal lokalisation 50,8 Gy (1,6 Gy/fr aktion).  

Observera att man i SIOP:s studieledning föreslår att överväga om strålbehandlingen även ska 
omfatta intrakraniella ventrikelsystemet, särskilt om det finns misstanke på germinomkomponent 
i en blandtumör. Vid protonstrålbehandling bör man vara särskilt uppmärksam på detta med 
tanke på lägre spridd stråldos.  

10.2.7.6.2 Icke-germinom, metastaserad sjukdom 

Cytostatika ges med PEI 4-kurer. Tumörmarkörer kollas inför varje kur. 

I de fall cisplatin är kontraindicerat på grund av ototoxicitet eller njurtoxicitet ersätts det med 
karboplatin AUC 7, se bilaga 2.  

Utvärdering med MRT efter 3 kurer för remissionsbedömning och ställningstagande till second 
look-operation med försök till radikal kirurgi (mellan kur 3 och 4) om det finns resttumör [227]. 

Efter avslutad cytostatikabehandling med CSI 30 Gy (1,5 Gy/fr aktion) + boost 24 Gy (1,6 
Gy/fr aktion) mot samtliga tumörsites (vid spinalt engagemang ges 20,8 Gy (1,6 Gy/fr aktion) mot 
dessa lokaler). Vid omfattande spinal target måste en individuell bedömning göras i varje enskilt 
fall.  

10.2.7.7 Rent teratom (moget eller omoget) utan malign transformation 

Patienter med rent teratom utan malign transformation rekommenderas endast radikal kirurgi 
[227]. 

10.2.7.8 Bakgrund till strålbehandlingsrekommendationer 

Enbart cytostatikabehandling vid germinom har inte visat sig ge tillräcklig grad av kontroll [228]. 

Tyska MAKEI 89 visade goda resultat med reducerad CSI-dos till 30 Gy + boost 15 Gy där 
dosen är endast tillräcklig för rena germinom [229]. 

I SFOP TGM-TC 90-92 behandlades lokaliserat germinom med cytostatika och begränsad fokal 
RT till tumörbädd utan CSI. Detta resulterade i att 8 av 10 patienter med återfall satt återfallet i 
ventriklarna i kanten eller utanför strålat område [230, 231]. Likande resultat efter lokaliserad RT 
rapporterades av japanska [232]. 
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Lägre doser (24 Gy) kraniospinalt (CSI) eller till intrakraniella ventrikelsystemet (WVI) följt av 
boost har rapporterats som effektiva i utvalda fall [233, 234]. RT-dosen har rapporterats korrelera 
till tumörbörda [235] och kan korreleras vidare till svaret på cytostatikabehandling. 

SIOP CNS GCT 96 syftade till att för icke-metastaserat germinom utvärdera reducerad dos CSI 
24 Gy (1,6 Gy/fraktion) + boost 16 Gy mot systemisk behandling följt av lokal RT till 40 Gy 
mot intrakraniella ventrikelsystemet [236]. Med boost efter CSI ges WVI om patienten inte har 
komplett respons efter cytostatikabehandling. I annat fall kan volymen reduceras ytterligare. Vid 
avsaknad av tumörrespons efter cytostatika ökades CSI-dosen till 30 Gy. Om det fanns en 
teratom komponent gavs boost till slutdos på 54 Gy. SIOP CNS GCT 96 utvärderade för 
metastaserat germinom CSI 24 Gy (1,6 Gy/fraktion) + boost 16 Gy mot samtliga kvarvarande 
sjukdomslokaler. 

Vid lokaliserad sjukdom rapporterades att WVI inte resulterar i en ökning av spinala återfall 
jämfört med CSI, men i förbättrad kognitiv funktion hos patienter [237, 238].  

SIOP CNS GCT II har i ljuset av ovanstående behållit CSI endast för metastatisk eller 
ofullständigt stadieindelat germinom. 

CSI har generellt varit grundpelaren i behandlingen för spritt icke-germinom med doser på 30 Gy 
följt av boost till 53ð54 Gy totalt [239, 240]. Försök med begränsad RT till endast lokal 
behandling har resulterat (i blandade material) i sämre tumörkontroll [241, 242].  

Resultaten från SIOP CNS GCT 96 har visat god kontroll med endast fokal RT vid icke-
metastatiskt icke-germinom, förutsatt att komplett stadieindelning har utförts. SIOP CNS GCT 
II behåller därför strategin att endast ge lokal strålbehandling vid icke-metastatisk sjukdom. 

Protonstrålbehandling bör ses som förstahandsval vid CSI-behandling där det finns god evidens 
för dosreduktion i organ utanför kraniospinalaxeln. 

Protonstrålbehandling har rapporterats innebära en reduktion av doser till intrakraniella riskorgan 
i simuleringar av WVI-behandlingar [243] jämfört med konventionell fotonbehandling. 
Planjämförelser mellan VMAT och protonstrålbehandling bör utföras för att välja optimal 
metod. 

God evidens och erfarenhet finns för protonstrålbehandling av lokaliserade intrakraniella targets 
med protoner. För patienter som ska genomgå lokaliserad strålbehandling (tumörbädd med 
marginal) bör planjämförelser mellan VMAT och protonstrålbehandling göras rutinmässigt. 

10.2.7.9 Bakgrund till cytostatikarekommendationer 

Platinumbaserad cytostatikabehandling introducerades vid behandling för intrakraniell 
germinalcellstumör efter de goda resultaten vid extrakraniell germinalcellstumör [244], och 
dagens rekommendationer bygger på flera studier.  

Vid germinom har flera studier kunnat visa att en kombination av cytostatikabehandling och mer 
begränsad strålbehandling (lokal bestrålning eller ventrikelbestrålning i stället för kraniospinal 
bestrålning eller helhjärnsbestrålning) ger hög responsfrekvens och hög återfallsfri överlevnad 
[230, 232-234]. Enbart cytostatikabehandling resulterade däremot i hög återfallsfrekvens [228].  

Även vid icke-germinom har flera studier visat värdet av att kombinera cytostatika och 
strålbehandling [234, 239, 240, 242] samt att enbart cytostatikabehandling inte leder till bestående 
remissioner [228, 230]. Man har också kunnat visa att kvarstående tumör efter 
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cytostatikabehandling är prognostiskt ogynnsamt men att makroskopisk resektion då kan 
förbättra chansen till bot [242]. 

SIOP CNS GCT -96 kunde visa att patienter med metastaserat germinom, där kraniospinal 
strålbehandling ska ges, inte behöver cytostatikabehandling, att den kraniospinala dosen kunde 
reduceras utan risk, och att bifokalt germinom inte innebar ökad risk jämfört med unifokalt [236]. 
Man visade också att inkomplett stadieindelning var en riskfaktor vid germinom. För icke-
germinom var kraftigt förhöjt AFP (> 1 000 ng/ml) en tydlig riskfaktor för återfall. För icke-
germinom var komplett remission efter avslutad behandling en positiv prognostisk faktor för 
överlevnad.  

10.2.7.10  Uppföljning 

Se kapitel 17.  

10.2.8 Biverkningar av onkologisk behandling 

10.2.8.1 Biverkningar av strålbehandling 

10.2.8.1.1 Akuta och subakuta biverkningar 

Både akuta och subakuta biverkningar av strålbehandling antas bero på skada på blod-
hjärnbarriären, inflammation och svullnad. Akuta biverkningar är ovanliga, men kan uppträda 
inom ett par dygn efter strålbehandlingens start och yttrar sig kliniskt som symtom på ökat 
intrakraniellt tryck, såsom somnolens, huvudvärk, illamående och kräkningar. 

Trötthet är den vanligaste biverkningen av strålbehandling och uppträder ofta efter 2ð3 veckor. 
Ungefär samtidigt kan minskad aptit och illamående samt tryck och tyngdkänsla i huvudet 
förekomma, liksom håravfall och stråldermatit med fläckvis utbredning i bestrålade områden. Vid 
behandling av tumörer i temporalloben får man vara observant på risken för extern otit, och vid 
behandling av tumörer i närheten av ögonen kan strålkonjunktivit förekomma. De nämnda 
biverkningarna, förutom håravfall, börjar minska 10ð14 dagar efter strålbehandlingens avslut och 
försvinner sedan över några veckors tid. Håret växer oftast ut igen, men det kan ta lång tid och 
håravfallet kan ibland bli permanent. Strålorsakad dermatit, extern otit och konjunktivit kan 
lokalbehandlas med topikal beredning av kortison.      

Om patienten till följd av tumörens utbredning har fokalneurologiska bortfall eller epilepsi finns 
risk att dessa symtom försämras eller återkommer under strålbehandlingsperioden, pga. den 
lokala svullnad som strålbehandlingen orsakar. 

10.2.8.1.2 Pseudoprogress  

Efter strålbehandling med eller utan cytostatikabehandling kan man ofta se en övergående 
ospecifik kontrastuppladdning i tumörområdet (s.k. pseudoprogress). För att försöka skilja 
mellan aktiv tumörvävnad och pseudoprogress/radionekros, se avsnitt 7.2 om neuroradiologi. 
För MRT-uppföljning efter strålbehandling, se kapitel 17 Uppföljning.  

10.2.8.1.3 Sena biverkningar 

Sena biverkningar kan uppträda från några månader till flera år efter avslutad strålbehandling, och 
till skillnad från de akuta och subakuta biverkningarna är de till största delen irreversibla. 
Beroende av vilka strukturer som har bestrålats kan vissa patienter drabbas av biverkningar 
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såsom hörselnedsättning, grå starr, retinopati med synnedsättning, konjunktivit och hormonella 
rubbningar. Se även avsnitt om symtomatisk behandling, kapitel 12.  

En del patienter drabbas också av nedsatt kognition, dvs. problem med inlärning och minne. 
Mekanismerna bakom försämrad kognition efter strålbehandling av hjärnan är ännu inte helt 
klarlagda men involverar försämrad neurogenes i hippocampus, förändrad neuronal funktion, 
neuroinflammation och förändringar i kärl och gliavävnad [245]. 

Radionekros är ovanligt, men kan ses senare i förloppet efter strålbehandling till höga doser. För 
information om hur man kan skilja mellan aktiv tumörvävnad och pseudoprogress/radionekros, 
se avsnitt 7.2 Utredning. 

10.2.8.1.4 Behandling av biverkningar 

Tyngdkänsla och huvudvärk kan i första hand behandlas med paracetamol 2ð3 gånger per dag 
under förutsättning att patientens allmäntillstånd inte är försämrat.  

Om detta inte hjälper används kortison, t.ex. betametason, förslagsvis 2 mg x 1ð2. Den andra 
dosen bör inte ges för sent på dagen pga. risk för sömnsvårigheter. Det är viktigt att försöka att 
hålla kortisondosen så låg som möjligt på grund av risk för biverkningar. Vid behov av dosökning 
under strålbehandlingen räcker ofta en tilläggsdos på 1ð2 mg betametason åt gången. Efter 
avslutad strålbehandling behålls uppnådd kortisondos i cirka 7ð14 dagar och trappas sedan 
vanligtvis ned försiktigt [246]. Understrykas bör att kortison i höga doser under längre tid kan 
minska möjligheterna till en effektiv rehabilitering pga. risk för muskelhypotrofi, vilket medför 
minskad mobiliseringsgrad. Detta i sin tur medför ökad risk för infektioner och trombossjukdom, 
där tumörsjukdomen även i sig är en riskfaktor. Se även avsnitt 12.1 Behandling av tumörödem.  

Strålbehandlingsorsakad trötthet kan ofta lindras med hjälp av lätt fysisk aktivitet, t.ex. 
promenader utomhus. Strålorsakad extern otit och konjunktivit lokalbehandlas med Terracortril-
PolymyxinB-droppar. 

Se även avsnitt 14.5.7. om fysisk aktivitet. 

10.2.8.2 Biverkningar av cytostatika 

Cytostatika är en samlingsbeteckning på läkemedel som har förmåga att döda tumörceller eller 
hämma deras tillväxt. Vid behandling av tumörer i hjärna och ryggmärg kan cytostatika användas 
både samtidigt (konkomitant) med strålbehandling, före eller efter strålbehandling eller som enda 
behandling.  

I likhet med andra läkemedel har cytostatika flera biverkningar. Behandling med cytostatika kan 
därför medföra negativa effekter på t.ex. benmärg, gastrointestinalkanal, njure och lever [247, 
248] 

För generell information om cytostatikabiverkningar hänvisas till 
https://www.1177.se/Tema/Cancer/Under-och-efter-
behandling/Behandlingar/Cytostatikabehandling/ 

Nedan beskrivs vanliga biverkningar av de vanligaste cytostatika som används för att behandla 
tumörer i hjärna och ryggmärg. För dosering hänvisas till bilaga 2, Nationellt regimbibliotek för 
cancerläkemedel. 

https://www.1177.se/Tema/Cancer/Under-och-efter-behandling/Behandlingar/Cytostatikabehandling/
https://www.1177.se/Tema/Cancer/Under-och-efter-behandling/Behandlingar/Cytostatikabehandling/
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10.2.8.2.1 Temozolomid 

Temozolomid är en peroral behandling som ges konkomitant (samtidigt) med strålbehandling 
eller som singelbehandling. Vid framförallt konkomitant behandling finns risk för opportunistisk 
P. Jirovecii-pneumoni. Överväg profylax mot Pneumocystis jiroveci med trimetoprim/sulfa 
(Bactrim Forte 1 x 1, måndag, onsdag och fredag), framför allt om patienten har lymfocyter < 0,5 
eller har fått högdos kortison under längre tid. Klinisk erfarenhet visar att få 
pneumocystisinfektioner inträffar, och vårdprogramgruppen bedömer inte att PCP-profylax är 
obligatoriskt, trots Fass-texten. Levertoxicitet kan förekomma, varför leverfunktionen bör 
monitoreras. Hudutslag är relativt vanligt. Vid singelbehandling inträffar nadir kring dag 21ð22.  

10.2.8.2.2 Lomustin 

Lomustin är en peroral behandling vilken ges som singelbehandling eller i PCV-kuren. 
Illamående är vanligt och kan kräva förstärkt antiemetikabehandling. Benmärgsdepression är 
mycket vanlig med nadir efter cirka 4ð6 veckor. Det finns risk för lung- och njurtoxicitet, framför 
allt vid ackumulerade doser över cirka 1 000 milligram per kvadratmeter kroppsyta, vilket bör 
beaktas. Levertoxicitet förekommer. 

10.2.8.2.3 Vinkristin 

Vinkristin ges som intravenös behandling i PCV-kuren. Perifer neuropati är vanligt och kan vara 
dosbegränsande. Benmärgsdepression är mindre vanligt. Det finns risk för allvarlig 
vävnadstoxicitet vid extravasering. 

10.2.8.2.4 Prokarbazin 

Prokarbazin är en peroral behandling vilken ingår i PCV-kuren. Licenspreparat. 
Disulfiramliknande effekter förekommer om preparatet kombineras med alkohol. Allergisk 
hudreaktion är vanligt. Kombination med tricyklika eller tyraminrik föda (såsom banan, yoghurt 
eller mögelost) kan ge en hypertensiv kris. Det finns risk för neurotoxicitet, t.ex. parestesier, och 
leverpåverkan. Prokarbizin kan potentiera sedativ CNS-effekt av andra läkemedel. 

10.2.8.3 Biverkningar av TTFields 

Vanligaste biverkan av TTFields är rodnad av huden under de keramiska gelplattorna. Det 
rekommenderas att använda receptfri hydrokortisonkräm när man byter keramiska gelplattor. 
Man kan också flytta de keramiska gelplattorna 2 cm så att gelen hamnar bredvid rodnaden 

Mer sällsynt är klåda, där rekommendationen är densamma som för rodnad. 

Blåsor kan uppkomma, och rekommendationen är att kontakta läkare för att få antibakteriell 
kräm.  

Vid smärta ska behandlingen avbrytas och läkare kontaktas. 

I studien var psykiska störningar och biverkningar från nervsystemet mer vanliga än i 
kontrollgruppen.  

Uppgifter finns om att patienter upplever behandlingen som begränsande i vardagslivet eftersom 
man är låst till apparat och vägguttag. Andra har en upplevelse av att bli utpekad med de 
keramiska gelplattorna på skalpen. Positiva effekter på socialt nätverk har också rapporterats. 

Det finns ännu inga kända senbiverkningar av TTFields. 
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KAPITEL 11 

Behandling av återfall 

11.1 Astrocytära och oligodendrogliala tumörer, 
intrakraniella och spinala tumörer 

När en patient med gliom får återfall av tumören, eller progress av känd resttumör, bör man 
överväga om det är aktuellt för patienten med ytterligare behandling [249]. Detta bör ske genom 
klinisk bedömning av patientens tillstånd och diskussion på en multidisciplinär konferens. De 
behandlingsalternativ som står till buds är reoperation, strålbehandling och medicinsk behandling. 
Detta är framför allt indicerat för patienter som fortfarande är i relativt gott allmäntillstånd. För 
patienter i sämre allmäntillstånd bör man överväga enbart palliativt omhändertagande. 

För patienter som inte tidigare fått cytostatika eller strålbehandling är dessa modaliteter 
förstahandsalternativ efter eventuell reoperation. 

11.1.1 Kirurgi  

11.1.1.1 Hög- och lågmaligna gliom, reoperation 

Reoperation av gliom kräver en individuell bedömning. Faktorer som ska vägas in rör 
gliompatienters allmänna prognos såsom ålder, funktionsstatus och tid från primärkirurgi, men 
även möjligheten till radikalitet, såsom tumörstorlek, närhet till funktionsbärande områden och 
central eller multifokal växt. Underförstått vid all sekundärkirurgi är att det postoperativt finns 
ytterligare onkologisk behandling att tillgå [250-252].  

11.1.2 Strålbehandling 

Rekommendatiaoner: 

Strålbehandling kan ges om patienten inte fått RT i primär behandling. Strålbehandling ges 
enligt riktlinjer för primär behandling, och det gäller framför allt lågmaligna gliom och vissa 
patienter med MGMT-metylerat glioblastom. 

Förnyad strålbehandling kan övervägas för utvalda patienter som tidigare behandlats med 
strålbehandling, särskilt om det gått en längre tid sedan den första strålbehandlingen. Patienten 
måste vara i gott allmäntillstånd och tumören ska helst vara välavgränsad och inte för stor. 
Förnyad strålbehandling är aktuellt efter att man prövat eller förkastat medicinsk behandling.  

Rebestrålning kan genomföras med linjäraccelerator med adekvat utrustning, med gammakniv 
eller med protoner, och behandlingen kan ges som fraktionerad, hypofraktionerad eller 
engångsfraktionerad behandling. En vanlig hypofraktionerad regim är 30ð35 Gy/10 
fraktioner. Vid stereotaktisk behandling bör tumören inte överstiga en totalvolym av 6 cm³, 
och vid större volymer bör strålbehandlingen fraktioneras. Stråldosen bestäms individuellt 
beroende på tidigare given strålbehandling och tumörlokal. Marginal från GTV till CTV bör 
vara mindre än vid primärbehandling. Man bör ge max 100 Gy EQD2 i totaldos. 
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Det terapeutiska värdet av rebestrålning är inte tydligt klarlagt [253-263]. I studier där 
rebestrålning ensamt undersökts rapporteras en total responsfrekvens på 22ð68 % [256-259], 
men det är inte klart dokumenterat vilka responskriterier som använts. I de största av 
rebestrålningsstudierna ses relativt lång medianöverlevnad efter behandling jämfört med 
historiska data (8ð11 månader jämfört med 6 månader) [260, 261]. Dessa studier är dock 
retrospektiva genomgångar, med tydligt selektionsbias (en stor del av de patienter som 
inkluderats i rebestrålningsstudier har liten tumörvolym) och en varierande andel av patienterna 
har också fått annan behandling efter progression. En stor italiensk retrospektiv studie visar 
liknande överlevnad, men bättre överlevnad vid längre tid till återfall, låggradig histologi, högre 
stråldos och kombination med kirurgi eller medicinsk behandling [264]. Det finns prospektiva 
data som visar genomsnittlig progressionsfri överlevnad på 2,8 månader och total överlevnad på 
7,0 månader i en studie som omfattade 31 patienter. Data från denna studie talar för sämre 
resultat vid större tumörvolym och man får räkna med en betydande risk för toxicitet inklusive 
strålnekros (radionekros) [265]. 

Stereotaktisk strålbehandling med engångsfraktion med gammakniv eller linjäraccelerator är en 
användbar modalitet för återfall med liten volym [262, 263]. Fraktionerad stereotaktisk 
behandling är ett alternativ, beroende på targetvolym och riskorgan. Stråldoser och marginaler 
baserar sig på tidigare strålbehandling, tid sedan tidigare behandling och riskorgantolerans [34, 
147-149].  

11.1.3 Medicinsk behandling 

11.1.3.1 Glioblastom, anaplastiska astrocytom och oligodendrogliom 

Rekommemdationer: 

För patienter som inte tidigare fått cytostatika är temozolomid förstahandsalternativ.  

Förnyad temozolomidbehandling kan ges till patienter med glioblastom, som tidigare 
behandlats med temozolomid, särskilt om patientens återfall kommer > 6 månader efter 
tidigare avslutad temozolomidbehandling och patientens tumör har MGMT-
promotormetylering.  

För patienter med anaplastiska gliom bedöms temozolomid och lomustin vara ekvivalenta.  

Vid progress på temozolomid kan behandling med lomustin övervägas för patienter i gott 
allmäntillstånd.  

För patienter med epiteloitt glioblastom och pleomorft xantoastrocytom (både grad II och III) 
med BRAF-mutation kan man överväga behandling med kombination av BRAF-hämmare + 
MEK-hämmare. 

Det vetenskapliga underlaget för cytostatikabehandling vid återfall av gliom är generellt som bäst 
måttligt [121, 266-268].  

Temozolomidbehandling har visats vara effektivt i fas II-studier för patienter som inte tidigare 
fått cytostatika [266, 267] och åtminstone likvärdigt med PCV, men med mindre toxicitet, i en 
randomiserad fas III-studie [121]. Ökad dosintensitet av temozolomid (s.k. dose dense eller 
dosintensiv behandling) ger ökad toxicitet utan ökad effekt och rekommenderas inte [121, 266, 
268]. 
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Förnyad temozolomidbehandling kan vara aktuellt för patienter med glioblastom, som tidigare 
fått temozolomid, särskilt vid längre tid sedan föregående behandling [269] och vid MGMT-
promotormetylering [266, 270, 271].  

Singelbehandling med lomustin är ett enkelt och vältolererat alternativ till PCV, och har under 
senare år accepterats som jämförelsearm i randomiserade studier [272-274]. Singel lomustin 
rekommenderas allt oftare som standardbehandling efter temozolomid, trots avsaknad av 
randomiserade studier [49]. PCV kan också övervägas [275]. 

För anaplastiska gliom finns svag evidens för cytostatikabehandling med temozolomid och PCV 
vid återfall [121, 276, 277]. I klinisk praxis bedöms lomustin kunna vara ett alternativ till PCV, i 
analogi med glioblastom. 

Bevacizumab är inte registrerat för glioblastom i EU men används på många ställen i världen som 
förstahandsalternativ vid återfall. I initiala studier kombinerades bevacizumab med irinotekan, 
och i senare studier har kombinationen bevacizumab-lomustin använts, särskilt för patienter med 
uttalade symtom. En fas III-studie visade en förlängning av progressionsfri överlevnad på 2,7 
månader men ingen överlevnadsvinst för kombinationen bevacizumab + lomustin jämfört med 
singel lomustin vid glioblastom. En viss mindre förbättring noterades på livskvaliteten jämfört 
med kontrollgruppen. För anaplastiska gliom finns inga data från kontrollerade studier [270, 272, 
278-282]. 

Nystart av TTFields (tumour treating fields) vid återfall [283] rekommenderas inte. 

Patienter med BRAF-mutation, t.ex. epiteloitt glioblastom och pleomorft xantoastrocytom grad 
II och III , har enligt fallrapporter rapporterats ha nytta av behandling med BRAF- och MEK-
hämmare [284-287]. 

11.1.3.2 Oligodendrogliom, oligoastrocytom och astrocytom WHO-grad II 

Rekommendationer: 

Vid återfall efter tidigare kirurgi eller strålbehandling kan patienten få cytostatikabehandling, 
med temozolomid Efter progress på första linjens cytostatika kan ytterligare 
cytostatikabehandling vara aktuell, med temozolomid eller PCV beroende på vilket som 
tidigare använts. Lomustin som singelbehandling är också ett alternativ eller PCV [277, 288-
298]. 

11.1.3.3 Intramedullära tumörer 

Rekommendationer: 

Inga vetenskapliga data finns för återfallsbehandling av dessa tumörer. Samma 
behandlingsalternativ som för övriga gliom kan användas efter individuell bedömning av 
patienten. 
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11.2 Ependymom 

Rekommendationer: 

Vid återfall görs förnyad stadieindelning med MRT av hjärna och spinalkanal samt (om 
patienten inte tidigare fått strålbehandling) likvorcytologi. 

Vid återfall ska i första hand förnyad kirurgi övervägas. Om strålbehandling inte givits tidigare, 
eller givits mot annan lokal, rekommenderas det, enligt kapitel 10 Primärbehandling. 
Rebestrålning kan övervägas. 

Medicinsk behandling kan vara aktuell då möjligheterna till kirurgi och strålbehandling är 
uttömda. Om möjligt bör patienten erbjudas inklusion i klinisk prövning. Temozolomid i 
konventionell dosering, karboplatin-etoposid eller cisplatin-etoposid, peroral etoposid, 
lomustin och bevacizumab är regimer som kan användas för utvalda patienter. 

 

Det finns svag evidens för medicinsk behandling av ependymom [175, 299, 300] . I dagsläget 
finns inga internationella behandlingsriktlinjer som differentierar behandlingen på grundval av 
den nya WHO-klassifikationen.  

Fas II-studier och retrospektiva genomgångar har visat vissa effekter av cytostatika, ofta med låg 
responsrat och en något större andel stabil sjukdom. Data finns bl.a. för temozolomid [301, 302], 
platinainnehållande regimer [303, 304] och lomustin/PCV [302]. Peroralt etoposid i dosering 50 
mg/m2 dag 1ð21 i 5-veckorscykler har använts för spinala ependymom med god tolerans och 
tecken till respons [301-305]. Respons har dock inte alltid inneburit förlängd progressionsfri eller 
total överlevnad.  

Även bevacizumab har använts vid återfall i ependymom. En liten serie med patienter med 
återfall i ependymom som behandlades med bevacizumab visade lovande respons [306]. För 
patienter med neurofibromatos typ 2 och spinala ependymom kunde man se tumörkrympning 
och symtomförbättring, särskilt vid tumörer med cystisk komponent [306-308].  

Uttryck av ERBB2/ERBB4 har påvisats hos 75 % av ependymom hos barn, och lapatinib gav 
stabilisering av sjukdomen i en fas I-studie [309]. Kombination av bevacizumab och lapatinib för 
barn med återfall i ependymom visade sig dock ineffektiv [310, 311]. En fas II-studie med 
lapatinib och dostät temozolomid visade preliminärt lovande resultat [311] men fullständiga 
resultat har aldrig publicerats.  

11.3 Medulloblastom 

Rekommendationer: 

Vid återfall görs förnyad stadieindelning med MRT hjärna och helrygg, likvorcytologi samt 
DT torax-buk. 

Förnyad kirurgi bör övervägas vid lokaliserat, kirurgiskt åtkomligt återfall. Rebestrålning kan 
övervägas, framför allt med stereotaktisk teknik vid mindre återfall. 

Vid multifokal/disseminerad sjukdom kan i första hand medicinsk behandling övervägas. 
Temozolomid i konventionell dosering, platinumpreparat, etoposid, cyklofosfamid, 
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metotrextat, vinkristin och bevacizumab är preparat som kan användas, eventuellt i 
kombination. 

För patienter med aktiverad SHH kan behandling med vismodegib övervägas. 

Majoriteten av återfallen vid medulloblastom uppkommer i primärtumörområdet [202, 312], men 
det förekommer även återfall i hela det kraniospinala rummet och extrakraniellt, framför allt i 
form av skelettmetastaser [312]. Det finns inga prospektiva studier att tillgå vid 
återfallsbehandling och retrospektiva data är spretiga. Valet av behandling vid återfall styrs ofta av 
var det sitter och hur omfattande det är.  

Historiska data talar för förlängd överlevnad vid re-operation av återfall [313], varför förnyad 
kirurgi bör övervägas om återfallet sitter åtkomligt och patienten är i skick för att genomgå 
operation.  

Rebestrålning kan övervägas, framför allt vid mindre återfall som är åtkomliga för stereotaktisk 
strålbehandling [314]. 

Behandling med cytostatika kan övervägas för patient i gott funktionsstatus och 
multifokal/disseminerad sjukdom. Många olika cytostatika har använts historiskt, men det finns 
inga jämförande studier utan data baseras på fallbeskrivningar och enskilda institutioners 
behandlingsserier. Använda regimer som visat effekt vid medulloblastom är bl.a. platinum-
etoposid, cisplatin-cyklofosfamid-etoposid, metotrexat-prokarbazin-vinkristin-prednison [315], 
avastin [316] och singel temozolomid [317].  

Det finns en publicerad retrospektiv studie med högdoscytostatikabehandling och autolog 
stamcellstransplantation som visat förlängd överlevnad vid återfall av medulloblastom hos vuxna 
[318]. Övriga data om denna behandling baseras på små fallserier och enstaka patienter. På grund 
av toxicitet och låg grad av evidens bör endast mycket noggrant utvalda patienter övervägas för 
denna behandling. 

För medulloblastom med aktiverad SHH har en fas II-studie med vismodegib, liksom 
fallbeskrivningar, visat lovande resultat för vuxna patienter i återfallssituation, varför sådan 
behandling kan övervägas vid aktiverad SHH [319, 320].  

För vuxna patienter upp till 19 år kan inklusion i studien MEMMAT (Metronomic and Targeted 
Anti-angiogenesis Therapy for Children With Recurrent/Progressive Medulloblastoma) vara ett 
alternativ (ClinicalTrials.gov Identifier: NCT01356290). 

11.4 Germinalcellstumörer 

Rekommendationer: 

Vid återfall ska alla patienter genomgå förnyad bedömning och stadieindelning med 
kraniospinal MRT och likvorcytologi, samt analys av tumörmarkörer (HCG och AFP) i serum 
och likvor. 

Behandlingen kan fortfarande ha en kurativ intention, varför behandlingsmöjligheterna bör 
övervägas noga [227]. Patienterna bör diskuteras, om möjligt på nationell konferens, 
alternativt med barnonkologiska centrum. Chansen för bot vid återfall är större för germinom 
än för icke-germinom [321, 322]. 
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Vid återfall kan standardcytostatikabehandling eller högdosbehandling med autologt 
stamcellsstöd övervägas, kompletterat med kirurgi och konsoliderande strålbehandling [227, 
321, 322].  

Platinabaserad cytostatikabehandling (Karbo-PEI och PEI) används i första hand.  

Strålbehandling, och även rebestrålning kan vara aktuellt, där target, dos och teknik anpassas 
efter tumörlokalisation och tidigare behandling.  
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KAPITEL 12 

Understödjande vård 

Rekommendationer: 

Ödem  

¶ Ödem i anslutning till en tumör i hjärnan, och även i vissa fall ryggmärgen, kan stå för en 
betydande del av symtombilden.  

¶ Behandling med kortison kan ha god symtomlindrande effekt men är också behäftat med 
risk för allvarliga biverkningar, framför allt vid långvarig behandling i veckor eller månader.  

¶ För varje patient som insätts på kortison utformas en individuell plan som dokumenteras i 
journalen med profylax av biverkningar och tidpunkt för nedtrappning och utsättning.  

¶ Patienten bör informeras om behandlingens biverkningsprofil. Utsättning efter lång tids 
kortisonbehandling bör ske långsamt för att minska risken för sekundär binjurebarkssvikt.  

Epilepsi 

¶ Epilepsibehandling inleds efter ett första epileptiskt anfall hos en patient med hjärntumör, 
men bör inte sättas in som profylax om inget anfall har inträffat.  

¶ Val av antiepileptika bör individualiseras efter interaktionsmönster med annan samtidig 
eller förestående behandling (cytostatika och kortison) samt efter biverkningsmönster. 
Levetiracetam och lamotrigin är förstahandsval för patienter som samtidigt får onkologisk 
behandling. Lakosamid kan övervägas som andrahandsbehandling i denna patientgrupp.  

¶ Vid val av valproat bör den ökade risken för trombocytopeni beaktas. Karbamazepin är 
förstahandsval om det inte finns risk för läkemedelsinteraktion (internationell konsensus).  

Venös tromboembolism 

¶ Tromboembolisk sjukdom förekommer i ökad frekvens hos patienter med tumör i hjärna 
och ryggmärg. Behandling ges med lågmolekylärt heparin (LMWH). 

¶ I samband med operation rekommenderas trombosprofylax (LMWH).  

¶ Waranbehandling bör undvikas pga. risk för interaktioner med andra relevanta läkemedel. 
Nya orala antikoagulantia (NOAK) saknar tillräcklig dokumentation för patienter med 
tumör i hjärna och ryggmärg och kan därför inte generellt rekommenderas.  

Körkort 

Flera vanliga symtom (epilepsi, syn-/ögonmotilitetsstörningar, personlighetsförändring och 
pareser) kan utgöra hinder för bilkörning, enligt Transportstyrelsens föreskrifter TSFS 
2010:125. 

12.1 Behandling av tumörödem 

Tumörväxt som skadar blod-hjärnbarriären ger upphov till vätskeläckage från defekta kärl till 
extracellulärrummet, vilket leder till svullnad kring tumören, s.k. vasogent ödem. Ödemet kan i 
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många fall vara en starkt bidragande orsak till de symtom som tumören ger upphov till, och i 
dessa fall kan ödemreducerande behandling ofta ge god symtomlindring. Kortison är en väl 
beprövad och effektiv behandling av tumörödem. Kortison har dock biverkningar som kan vara 
allvarliga, varför nytta och indikation för behandlingen ska utvärderas fortlöpande tillsammans 
med biverkningar.  

12.1.1 Kortisonbehandling vid diagnos 

Kortisonbehandling vid nydiagnostiserad tumör i hjärna och ryggmärg ges till patienter med 
tydliga symtom och påvisat ödem på neuroradiologisk undersökning. Behandling inleds ofta med 
hög dos betametason, där man kan använda nedanstående schema för kortisonbehandling i 
anslutning till operation. Valet av inledande doser kan justeras efter symtom och radiologisk bild 
av ödem. Eftersträva lägsta möjliga underhållsdos eller om möjligt utsättning. Inför förestående 
operation kan det vara motiverat att motverka återkomst av ödem och därför låta 
kortisonbehandlingen fortgå. Diskussion förs med neurokirurg inför planerad operation.  

Vid differentialdiagnostisk misstanke om CNS-lymfom bör man om möjligt undvika att sätta in 
kortison.  

12.1.2 Kortisonbehandling i anslutning till operation 

Kortisonbehandling i anslutning till operation inleds enligt lokal rutin, i regel med en hög dos 
betametason med snar postoperativ nedtrappning till utsättning eller lägsta möjliga underhållsdos. 

Tabell 15. Förslag till nedtrappningsschema för betametason efter makroskopisk 
tumörresektion. 

 Förmiddag (kl. 08) Kväll (kl. 20) 

 Peroralt: Intravenöst: Peroralt: Intravenöst: 

Dag 1 (op-dag) 16 tabl. 2 ml 16 tabl. 2 ml 

Dag 2 16 tabl. 2 ml 12 tabl. 1,5 ml 

Dag 3 8 tabl. 1 ml 8 tabl. 1 ml 

Dag 4 8 tabl. 1 ml 8 tabl. 1 ml 

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 intravenöst) 

Har patienten haft kortisonbehandling under lång tid före operationen krävs långsammare 
nedtrappning postoperativt med tanke på risken för sekundär binjurebarkssvikt. Vid biopsi eller 
begränsad resektion där stor tumörvolym är kvar efter ingreppet rekommenderas individuellt 
anpassad nedtrappning av kortisondosen. Ofta krävs i dessa fall en bibehållen låg kortisondos i 
symtomlindrande syfte. Under behandlingens inledande höga doser ges gastritprofylax.  
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12.1.3 Kortisonbehandling vid strålbehandling  

För information om kortisonbehandling vid strålbehandling, se avsnitt 10.2.8.1.4. Behandling av 
biverkningar avsnitt 12.1.4.  

12.1.4 Kortisonbehandling under längre tid i symtomlindrande syfte 

Kortisonbehandling vid ödemrelaterade symtom anpassas individuellt utifrån effekt och ges 
uppdelat på en eller två doser dagligen. Lägsta effektiva kortisondos bör eftersträvas för att 
undvika sena biverkningar. Ofta är det tillräckligt med en dos om 2ð4 mg betametason dagligen. 

Nedan beskrivs biverkningar av systemisk kortisonbehandling samt åtgärd/profylax. 

12.1.4.1 Sömnstörningar 

Sömnstörningar motverkas genom att vid en tvådosregim ge den andra kortisondosen senast 
klockan 16, alternativt att ge hela dygnsdosen på morgonen.  

12.1.4.2 Psykiska biverkningar 

Psykiska biverkningar såsom humörförändring, kognitiv påverkan, depression eller psykotiska 
symtom motiverar ofta försök till dosminskning/utsättning. Vid kvarstående symtom eller då 
övrig klinisk bild kräver fortsatt kortisonbehandling bör specifik behandling övervägas 
(antidepressiva och/eller neuroleptika); se nationellt vårdprogram för cancerrehabilitering (2019). 

12.1.4.3 Gastrit/ulcus 

Patienter med högdos kortisonschema (se tabell 15), eller lägre kortisondoser men med tidigare 
ulcusanamnes eller pågående behandling med NSAID, bör få förebyggande behandling (t.ex. 
omeprazol 20 mg 1 x 1). Övriga informeras om risken för magbesvär och behandlas vid symtom.  

12.1.4.4 Viktuppgång och förändrad kroppsform ï cushingoid habitus 

Viktuppgång och omfördelning av kroppsfett med karaktäristisk bålfetma, tjurnacke och 
månansikte (cushingoid habitus) ses främst vid längre tids behandling och hög kortisondos. 
Viktuppgången stimuleras ytterligare av den ökade aptit som många kortisonbehandlade 
upplever. Specifik behandling saknas. Man bör eftersträva så låg kortisondos som möjligt.  

12.1.4.5 Kortisonmyopati 

Kortisonmyopati med atrofi och svaghet i framför allt proximal muskulatur i armar och ben kan 
uppstå vid hög kortisondos och/eller längre tids behandling. Särskilt svaghet i lårmuskulaturen 
kan påverka funktionsförmågan med svårighet att resa sig från sittande, gå i trappor etc. 

I allvarliga fall kan patienten bli rullstolsbunden. Immobilisering ökar också risken för trombos 
och infektioner. Hur snabbt myopatin kan uppstå kan variera från några få veckor till flera 
månader. Vid doser över 4ð6 mg betametason dagligen kan klinisk relevant kortisonrelaterad 
myopati utvecklas på så kort tid som två veckor. Vid kortisondoser som är lägre än motsvarande 
prednisolonekvivalent 10 mg/dag (= 1 mg betametason) är kortisonmyopati ovanligt. 

https://www.cancercentrum.se/samverkan/vara-uppdrag/cancerrehabilitering/vardprogram/
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12.1.4.6 Hypertoni 

Hypertoni förekommer oftare vid kortisonbehandling. Blodtryck bör kontrolleras inför insättning 
och vid åtminstone ytterligare något tillfälle under behandlingen. Vid befintlig hypertoni bör 
kontroller ske oftare för att vid behov justera den antihypertensiva behandlingen.  

12.1.4.7 Hyperglykemi och diabetes 

Risk för hyperglykemi och diabetesutveckling finns till följd av kortisoneffekter på 
insulinsekretion, glukoneogenes och insulinkänslighet. Sedan tidigare diagnostiserad diabetes, 
oavsett typ, påverkas också och kräver ofta justering av behandling till följd av förhöjda nivåer av 
plasmaglukos (P-glukos). P-glukosnivåer bör kontrolleras under kortisonbehandling. Det saknas 
randomiserade studier eller konsensusdokument för optimal provtagningsregim i denna situation. 
Förslag på provtagningsschema ges nedan. 

Vid insättning:  

¶ Fastevärde (fP-glukos) samma dag eller dagen efter (syftar till att finna en eventuell redan 
etablerad diabetes). Postprandiellt eftermiddagsvärde (2 timmar efter middagen) inom 1 
vecka efter behandlingsstart. 
 

Vid fortsatt inneliggande behandling: 

¶ Patienter utan känd diabetes:  
fP-glukos samt postprandiellt eftermiddagsvärde 1 gång/vecka. 

¶ Patienter med känd diabetes:  
Tätare kontroller krävs. Vid insulinbehandlad diabetes tas P-glukos 4 gånger dagligen 
(inför måltiderna och vid sänggående). Vid förhöjda värden konsulteras diabetolog eller 
motsvarande. 
 

Vid fortsatt poliklinisk behandling: 

¶ Patienter utan känd diabetes: Postprandiellt eftermiddagsvärde 1 gång/månad.  

¶ Patienter med känd diabetes: Tätare kontroller krävs, individuellt anpassade.  
 

Vid minst 2 förhöjda fP-glukosvªrden (Ó 7,0 mmol/l) eller symtom och óicke-fastandeó P-glukos 
> 11,1 ställs diagnosen diabetes, varvid kontakt rekommenderas med diabetolog eller 
motsvarande för att sätta in insulinbehandling. Vid kortisoninsättning hos patient med känd 
diabetes ska den läkare som ansvarar för patientens diabetesbehandling alltid informeras.  

12.1.4.8 Ökad infektionsrisk 

Ökad infektionsrisk är en oönskad biverkning av kortisonets immunmodulerande verkan. Då 
kortison även kan maskera inflammatoriska symtom och feber bör man vara uppmärksam på 
infektionstecken hos patienter med långvarig kortisonbehandling, särskilt vid höga kortisondoser 
eller samtidig cytostatikabehandling. Man bör även vara observant på behovet av ökad 
kortisondos vid infektioner med feber, se vidare i avsnitt 12.1.4.10 Binjurebarkssvikt. För 
profylax under cytostatikabehandling, se 10.2.8.2 

12.1.4.9 Osteoporos 

Behandling med glukokortikoider är den vanligaste orsaken till sekundär osteoporos och medför 
ökad risk för lågenergifrakturer (främst kotkompression). Frakturrisken är dosberoende och ökar 
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redan inom 3ð6 månader. Någon säker lägsta dos kan dock inte anges. Benförlusten är som mest 
uttalad initialt under behandling. Förebyggande osteoporosbehandling bör därför övervägas 
tidigt. Behandlingsindikationen ökar vid ytterligare riskfaktorer för osteoporos (hög ålder, fysisk 
inaktivitet, undervikt, rökning, ärftlighet, tidigare fraktur och kvinnligt kön). Fortfarande saknas 
övergripande konsensus och riktlinjer på nationell nivå för profylax och behandling av 
osteoporos vid långvarig kortisonbehandling [323]. Till hjälp för riskbedömning finns även det 
webbaserade verktyget FRAX (Fracture Risk Assessment Tool) 
(http://www.shef.ac.uk/FRAX/). 

Osteoporosförebyggande behandling kan avslutas samtidigt som kortisonbehandling hos 
patienter som inte haft tidigare fraktur eller inte har känd osteopeni eller osteoporos vid 
bentäthetsmätning. 

Allmänt har fysisk aktivitet en positiv effekt på bentätheten i alla åldrar. Följande åtgärder kan 
minska fallrisken hos äldre: anpassad muskelstyrke- och balansträning, åtgärder mot fallrisk i 
hemmet och nedtrappning av mediciner (hög evidensgrad). För råd om fysisk aktivitet, se 14.5.7.  

Tabell 16. Rekommendationer för osteoporosprofylax vid behandling med kortikosteroider 
[324-326]. 

Situation Osteoporosprofylax Preparatnamn (exempel) och dos 

Planerad 
kortisonbehandling > 1 
månad  

Bisfosfonater (alendronsyra eller 
risedronsyra)  
kombinerat med kalcium + D-
vitamin 

T Fosamax 70 mg 1 gång/vecka 

T Optinate Septimum 35 mg 
1 gång/vecka 

T Calcichew D3 1 x 2 
T Ideos 1 x 2  

Refraktär osteoporos 
Svårigheter med 
peroral medicin 

Zoledronsyra Injektion Aclasta 5 mg intravenöst, 
1 gång årligen 

12.1.4.10 Binjurebarkssvikt 

Binjurebarkssvikt kan uppstå under nedtrappning eller vid utsättning av kortison. Den endogena 
kortisolproduktionen kan vara nedtryckt redan efter 3 veckors kortisonbehandling. Nedtrappning 
bör därför ske gradvis och med uppmärksamhet på symtom som tyder på bristande endogen 
ACTH- och kortisolproduktion (trötthet, svaghet, led- och muskelvärk, huvudvärk, illamående, 
aptitlöshet och ortostatism). Tillståndet kan försämras med allmänpåverkan, hypotoni, 
kräkningar, buksmärta, diarré och feber, och utvecklas till ett livshotande tillstånd med 
cirkulatorisk chock. I prover noteras hyperkalemi, hyponatremi, hypoglykemi och hyperkalcemi.  

Vid symtom på kortisolbrist under nedtrappning av kortison kan det vara aktuellt med riktad 
utredning och substitutionsbehandling med hydrokortison. Specialist i endokrinologi bör 
tillfrågas. P-kortisol (morgonvärde klockan 08, helst fastande) kan kontrolleras efter genomförd 
nedtrappning av kortison. Prov taget snart efter utsättning visar ofta lågt värde, varför 
provtagningen bör upprepas efter 1ð2 veckor. Vid kvarstående lågt värde bör patienten 
remitteras till specialist i endokrinologi. 

Den endogena produktionen av kortisol ökar vid fysiologisk stress. Under pågående 
kortisonbehandling med hämning av binjurebarkens funktion kan det därför behövas ökad 
kortisondos vid infektioner med feber, annan sjukdom, olycksfall eller kirurgi för att undvika 
kortisolbrist med potentiellt livshotande symtom enligt ovan. Bristande funktion i binjurebarken 

http://www.shef.ac.uk/FRAX/
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vid fysiologisk stress kan kvarstå i flera månader eller år efter avslutad behandling och kan kräva 
tillfällig substitutionsbehandling. 

Det är mycket viktigt att patienter med kortisonbehandling får adekvat information om symtom 
vid binjurebarkssvikt, om risker vid uteblivet intag av kortisontabletter, vid snabb nedtrappning 
eller vid abrupt utsättning samt om behovet av att öka kortisondosen vid feber, annan sjukdom 
eller kirurgi. Patienterna bör uppmanas att alltid informera om att de behandlas med kortison när 
de uppsöker hälso- och sjukvård.  

I Läkemedelsboken finns vidare råd om nedtrappning av kortisonbehandling, utredning och 
behandling av binjurebarkssvikt och handläggning av akut binjurebarkssvikt och 
binjurebarkssvikt vid sjukdom och kirurgi.  

Tabell 17. Jämförelse av olika kortikosteroidpreparat [327]. 

Preparat  Ungefärlig 
ekvivalent dos 
(mg) 

Relativ anti-
inflammatorisk 
aktivitet 

Mineral-
kortikoid 
aktivitet  

Duration 
(timmar) 

Hydrokortison 
(kortisol)  

20  1  Ja* 8ï12  

Kortisonacetat  25  0,8  Ja* 8ï12  

Prednison  5  3  Ja* 12ï36  

Prednisolon  5  3  Ja* 12ï36  

Metylprednisolon  4  5  Ja* 12ï36  

Dexametason  0,75  25  Nej  36ï72  

Betametason  0,60  25  Nej  36ï72  

* Mineralkortikoid effekt är dosrelaterad. 

12.2 Epilepsibehandling 

Epilepsidiagnos vid hjärntumör kan ställas vid ett första epileptiskt anfall, förutsatt att inga andra 
provocerande omständigheter finns (t.ex. alkoholintag eller abstinens), eftersom risken för nya 
anfall är hög. Följaktligen brukar behandling mot epilepsi initieras redan efter ett första anfall för 
patienter med hjärntumör. Däremot finns ingen vetenskaplig grund för att ge antiepileptisk 
behandling till hjärntumörpatienter som inte har haft något epileptiskt anfall, vare sig som 
profylax inför operation eller i andra situationer. För omvårdnadsåtgärder vid epilepsi, se 14.5.13  

12.2.1 Val av antiepileptika 

Valet av antiepileptika (AED) ska alltid göras med hänsyn till anfallstyp, biverkningsprofil och 
eventuella interaktioner med övrig medicinering. Patienter med gliom kan ofta komma ifråga för 
behandling med steroider och/eller cytostatika, och det är då lämpligt att välja ett AED som har 
ingen eller låg grad av enzyminduktion med påverkan på metabolismen av andra läkemedel, t.ex. 
levetiracetam eller lamotrigin [328, 329]. 

För att finna ett lämpligt AED är det nödvändigt att göra en individualiserad bedömning, och 
patientens ålder och individuella känslighet för biverkningar måste beaktas. För detaljer om 
karaktäristika för några i sammanhanget relevanta AED, se tabell 18. 

https://lakemedelsboken.se/kapitel/endokrinologi/kortikosteroider_och_hypofyshormoner.html
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Levetiracetam och lamotrigin ses som förstahandsval till patienter under onkologisk behandling. 
Även lakosamid saknar interaktioner och tolereras väl och är ett bra alternativ för denna 
patientgrupp, men dokumentationen är mer begränsad [330-332]. 

Valproat och karbamazepin medför risk för benmärgspåverkan (anemi, trombocytopeni och 
leukopeni) som bör beaktas vid samtidig cytostatikabehandling och inför operation.  

För patienter där potentiella interaktioner (vid t.ex. cytostatikabehandling) inte behöver beaktas är 
karbamazepin i depotberedning ett bra och vältolererat preparat. Oxkarbazepin är ett alternativ 
med mindre uttalad enzyminducerande effekt.  

Studier in vitro och retrospektiva data har indikerat att enskilda AED (valproat och levetiracetam) 
kan stärka effekten av onkologisk behandling vid glioblastom [333-337]. En genomgång av 
prospektiva data har inte påvisat någon ökad överlevnad [338]. I frånvaro av evidens bör AED 
väljas enligt resonemanget ovan. 

Tabell 18. Karaktäristika för några antiepileptika som ofta används vid hjärntumör* [339]. 

Generiskt namn 
(preparatnamn) 

Dosering vid 
singelbehandling 

Terapeutiskt intervall För-/nackdelar 

Karbamazepin 
(Tegretol Retard, 
Hermolepsin Retard, 
Trimonil) 

Startdos: 
100 mg x 2 
Ökas efter två veckor 
till lägsta terapeutiska 
måldos:  
200 mg x 2. 
En del patienter kräver 
högre dos.  

Maxdos: 
1 200 mg/dygn 

20ï40 µmol/l + Välbeprövat, och i 
regel vältolererat. 
Framför allt om ingen 
onkologisk behandling 
planeras, eller 
patienten inte har 
polyfarmaci 
ï Interagerar med 
preparat som är 
relevanta för många 
med hjärntumör 
(steroider, vissa 
cytostatika). 
Interagerar med flera 
andra AED. 
Biverkan: leukopeni, 
trombocytopeni, 
hyponatremi och 
leverpåverkan. 

Lamotrigin 

(Lamictal) 

Startdos: Se Fass. 
Upptrappning sker 
långsamt och även 
beroende av ev. annat 
AED. 

Lägsta terapeutiska 
måldos: 100 mg 1 x 2. 

Maxdos:  

500 mg/dygn 

12ï55 µmol/l 

Anfallsfrihet ses dock 
ofta vid koncentration 
< 12  

+ Ofta vältolererat. Få 
interaktioner, dock 
interaktion med flera 
andra AED och 
hormonella 
preventivmedel.  

ï Långsam 
upptrappning. 
Observans för 
hudbiverkningar.  

Levetiracetam 

(Keppra) 

Startdos:  
250 mg 1 x 2 
Ökas efter 2 veckor 
(snabbare vid behov) 
till lägsta terapeutiska 
måldos:  

Relevant vid 
misstanke om 
överdosering/ 
biverkan 

+ Snabb upptrappning. 
Interagerar inte med 
steroider, cytostatika 
eller andra AED. Både 
peroral och intravenös 
beredning finns.  
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500 mg 1 x 2 
Maxdos:  
1 500 mg x 2 

Intravenös beredning 
används även vid 
status epilepticus 
ï Biverkan: trötthet, 
yrsel, depression, 
aggressivitet, 
trombocytopeni och 
magbesvär. 

Lakosamid 

(Vimpat) 

Startdos:  
50 mg 1 x 2 (lägsta 
terapeutiska måldos) 
Ökas vid behov till 
100ï200 mg x 2 

Maxdos:  
300 mg x 2 

Försiktighet vid känd 
rytmstörning eller 
allvarligt hjärtfel 

+ Vältolererad. Få 
interaktioner. 

ï Övergående 
koordinationspåverkan 

ï Försiktighet hos 
patienter som 
behandlas med 
läkemedel som 
förknippas med PR-
förlängning (t.ex. 
karbamazepin, 
lamotrigin, 
eslikarbazepin och 
pregabalin) och hos 
patienter som 
behandlas med 
klass I-antiarrytmika. 

Valproat 

(Ergenyl Retard 
Absenor Depot) 

Startdos: 10ï
15 mg/kg/dygn, 
fördelat på två doser 
(vid vikt > 65 kg: 
500 mg x 2) 

Lägsta terapeutiska 
måldos:  
300ï500 mg x 3 
Maxdos: 
2 000 mg/dygn 

300ï700 µmol/l + Interagerar inte med 
steroider eller 
cytostatika. 

 Både peroral och 
intravenös beredning 
finns. 

Intravenös beredning 
används även vid 
status epilepticus 
ï Interagerar med 
andra AED. Biverkan: 
trombocytopeni och 
leukopeni. Förlängd 
blödningstid. 
Leverpåverkan. 
Tremor. Viktuppgång. 
Encefalopati (sällsynt) 

*Tabellen är uppställd i alfabetisk ordning och innebär ingen inbördes rangordning av antiepileptika. Principerna för 
individualiserat preparatval redogörs för i texten ovan. 

När ett AED i standarddos ger otillräcklig anfallsförebyggande effekt rekommenderas i första 
hand dosökning till maxdos (alternativt högsta biverkningsfria dos), och därefter byte till annat 
AED i singelbehandling. Vid fortsatt otillräcklig effekt är det ofta nödvändigt med 
kombinationsbehandling. Detta kräver ingående kunskap om hur olika AED påverkar varandras 
metabolism och biverkningsprofil, och det finns ofta anledning att konsultera neurolog i dessa 
sammanhang. Vid fortsatt behandlingsrefraktär epilepsi kan man, särskilt för patienter med 
lågmalign hjärntumör, överväga ett neurokirurgiskt ingrepp i syfte att minska anfallsfrekvensen. 
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