Skelett- och
mjukdelssarkom |
extremiteter och
balvagg

Nationellt vardprogram

2022-06-15 Version 4.0

S REGIONALA
& CANCERCENTRUM

ZasN T SAMUERKAN




Innehallsférteckning

L& To 11 =] I S PRRRRt 6
SaAMMANTALENING...cceeiiiieeiiiieic et ce e e e s e e e s s e rass s e ennssessennssessennsssseennsssseennsssseennsnsneennnnnes 6
L€ To 11 (=] RSOt 7
] L= 3TV 7
2.1 Vardprogrammets giltighetSOMIaAde........ocviiciie i 7
2.2 Forandringar jamfort med tidigare VErsioNn.......occuevieciiei ittt 7
2.3 Standardiserat VArdfOrlopP . .cccveeciee ettt ettt e e ra e e e baeeeans 8
2.4 [T <05y o Yo PSSR 8
2.5 Ve (=Yg Y= { = To [T o T~ USRS 9
L€ 1 =1 1 SIS 10
M3l Med VArdProgrammeEL........cceeeeeeiieiiiiiereemuerieeiereeerensssssseseeeeersnssssssesesseesssssssssesssesessnssssssssesanes 10
€T 1 =1 I RN 11
(VT3 Ve WoTel s o] €311 (=] PPNt 11
(L€ To 11 {1 1 J T 12
Primar Prevention ... it reaeree e ssas s ensessnessransssensssensssensssenssssnnsssensenannans 12
5.1 (A =T £V - o U URPRRN 12
L& To 11 =] I TP 13
Y 4 L4 3T= 13
(1€ 1011 {1 I PP 15
Symtom OCh tidig ULredning........cceeeeiiiiiiiiiicc et recee e s reneee e s renas e ssenssesseennsesseennsanssennnns 15
7.1 Symtom och kliniska fynd — valgrundad misstanke .........ccceeeiiiiiccciie e, 15
7.1.1 [ 0o 1= £ A0 4T T =Y oSSR 15
7.1.2 RS2 1= AT 4o T =Y SRR 16
7.2 Ingang till standardiserat VardfOrlopp......ccccveecieeecieeeiie ettt 17
€T 1 =1 I SIS 18
(D TE T=4 0 Lo 1 | PPN 18
8.1 Utredning enligt standardiserat vardforlopp ......ccoueeeeeciiieicciiee e 18
8.1.1 Basutredning MjUKAEISSArKOM ........uiiiiiiiiiiie ettt et e e st e e st b e e e et aeesasteeeesbeeesbaaeenssneeans 18
8.1.2 2 T =Y a1 g ] 1 Y- T o T o 18
8.2 [F o To] (oY= 1 [ QU A £To 311 o= S0Pt 18
8.2.1 0T 2e 1= £ 0T 4T T Y o 18
8.2.2 ) (=LA A0 g Lo T =Y OO OO TS O PO PP PPTUPPOPPRRTP 19
8.3 Y = Yo 1= g F=1 1011 Y= USSR 20
8.3.1 Stadieindelning av MJUKAEISSArKOM .....cciiiiiiiiiie ittt e s e e e st e e s st e e e s baeeessbseeesabaeessseaennsaeas 20
8.3.2 Stadieindelning av SKIETESArKOM .......eic it s e et e s te e saeeeteesnaeeseesnaeenseean 20
8.4 [ o] [oF =4 1 QU A =T [ 11 =PSRNt 21



8.5 DT g T 1 o<1 =T [P PPNt 21

8.6 Y =4 Y= OO OO 21
8.7 Omvardnad 0ch rehabiliteriNgG ........oocveeecie et aee e e b e e 21
L1 T o 11 =] X 22
Kategorisering Qv tUMOIEN ......c.ciivuiiiieiiiieiiiiiiriiireaiieeerrasisrnesreessrssssresssssasssrasssrssssssssssenssssnssss 22
9.1 Patologins roll i den diagnostiska ProCESSEN ......ccueiiiiciiiieiiiiiee et e e e 22
9.2 Anvisningar for provtagarens hantering av Provet .......cccccvvveceeeeecciee e 22
9.2.1 L2 7T0] o ] =] OSSP PP U PPPPPPPPRION 22
9.2.2 2T G - | SO PPTTRPPRON 23
9.3 Anamnestisk remissinformation ........c.coo oo 23
9.4 [ ER 1ol g g V=4 LA {0 [ ol < o W SRRSOt 23
(1€ To 11 =] I 0 P 24
MultidisCiplinar KONFEIreNS ......cceueeiiiieieiriiccrrcicerrer e s reneseseenaseseennsseseennssssesnssssseensssssesnnsnsnennn 24
10.1  Regional multidisciplindr konferens (MDK)........cccuviiiieiiieeiieecciee et eee s e eree e saaeeeree e 24
10.2  Nationell multidisciplindr konferens (NIMDK)..........ooouieiiieeiieeciee e ereeesraeesree e 24
L€ 1 =1 e o RN 26
Primar BERANAIING ...cc.eiee ettt ree e reas e srnsesenssesessesenserensessnssssnssesnssssansenannans 26
11.1  BehandlingSheSIUt ........ooiiiiiiiciieeeee e e s bee e s ee e e e ae e e e eareeas 26
O A VT e 1= £ T o (o T o [PPSO P PO PRP PSPPI 26
0 0 0 A 1] 1Y i Y- Y4 o 3 F OO OUPTTUPPRON 26
11.2  Kirurgisk BENANAING.....cooceeieeeeee e e e e e e et e e e e abe e e e e abeee e e nreeas 27
I A QT VT = ] 4 =T =41 - PSP 27
11.3  Kurativt syftande medicinsk behandling........ccccueiiiiiiiiiie e 29
11.3.1  Allmant om onKologisk DENANAING ......cccvieeiiiieiit et e s e be e s e saeeenteesaseeaeesnees 29
11.3.2  Preoperativ behandling av MjUuKdelSSArkOm .........coocuiiiiiiiiiiiiie ettt e e s eae e e s ba e e s sbaeessntaeeens 29
11.3.3  Postoperativ behandling av mjuKdelsSarkom.........coouuiiiiiiiiiiiie e s s sba e e s taeeens 30
11.3.4  Preoperativ behandling av skelettSarkOm ........cccuviiiiiiiiiie e bae e e sra e 30
11.3.5  Postoperativ behandling av skelettSarkOm ........ooceeciieiie ittt eeaeesnes 31
11.4  Kurativt syftande stralbehandling av mjukdelssarkom ...........ccccoveeeiieiiieeecieescee e 31
11.5  Kurativt syftande stralbehandling av skelettsarkom..........cccceeeceieiiieiiie e 32
L2.5.1  EWINE SAIKOM weeiiiiiiiieieeit ettt ettt et e et et st e e bt et esbte st e esat e eabee s et e e beeea bt e sbee s et e e eaeeeabeesaseebeesabeenneeenteenaneeabeenanes 33
0 10 A 0 13 Yo 1Y T o (e 1 o SRR OUSTOPPRRN 34
11.5.3  Kondrosarkom 0Ch KOTTOM .....cc.uiirieeiiiiiieeitesiee ettt ettt sttt e e st e st e s it e bt e sabeesbeesabeeseesaseesaneenneenanes 34
LT 1 =1 I 2N 35
Behandling av lokala aterfall..............iiiiiiiiiiccirrererecrcrrr e e rersnase s sse s s s e s e s e nansssnassnanes 35
12.1  Lokala aterfall vid mjukdelSSarkOm ..........ccueiiiiieciiieciie ettt ree e e ebee e 35
12.2  Lokala aterfall vid skelettSarkomi........cccuviiuiiiiiieceecee et et bae e sree e 35
KQPItel 13... it irreeeerreeee e s renese s s renesssrenesssseanssssseenssssseensssssrensssssnenssssssenssssssenassssnennnas 37
Behandling av avancerad SJUKAOM .........ccccueeiiiiieiiiiiiccrreiecen e rrenesseseenasesesnsssssesnsssssesnssnsnenns 37
700 R 11 =To [ o 11 V=TSSP 37
T Y V0 (] (o - I 1 U = 14 (o 1= TSP 38
13,21 LUNGMEEASTASEIING wevtrreeetiiriiriteeeeeieiittteeeeeessttrteeeeesasaataeeeesessssstaeeeesassssssaeeesessasssteeeessassssseeeesessssssseeesessssasseeeesennans 38
13.2.2  AnNan begransad MeETaStasEriNG ........cocuiiiiiiiiiiiiee ettt ettt e e st e e e sbb e e e sabeeesbteaessabeeessbaeesastseeesbeeesseeesantaeeans 38
G T8 T |V 0T e 1] EET= Vg o o o TSRS 38
I TR 0 A =Y o T 1Yo 1= T e oI PSR 40



e 30 A 1 o 1Y 1 o (o] 4 o PSR SPRPPR 40

e T T V¥ o 1Y T (o] 1 o PO USRS SRR 40
S IR A V0 Vo1V o1 | Y- T (o o o PR OUPTTRPPRN 40
NS T 2 F- 1 oo Lo 01V o 1= T4 o] o  FOU PP OUPTTUPPPON 41
13.3.6  Aggressiv fibromatos (AeSmoida TUMOIET) ......cccuiiiiiiieiciiie ettt et e ve e e e stbe e e s aae e e e baeessaeeesbbesesabaeasantaeeans 41
13.3.7  SOlItary fiDrOUS TUMOUN ......oiiiiiie ettt e e et e e e e ata e e e eabaeeebbeeeesbaeeeenbaeessaeeesnsbeeesnsaeesassaeeans 41
T Y =] 1] 4 €= T g (] o VU UPUPN 41
I B 3 O ) =To 1Y T o 1 F TSP PR PSPPI 41
13.4.2  EWINE SATKOIM .oiiniiiiiiiiie ettt et te ettt e st e e et e e sttt e s s bt e e e abeeesbbeeeeabeeeessbeeesabeeeeasbeeeaasaee e abeeesnsbaeessbeeesasteesntaeeans 42
13.4.3  KONAIOSAIKOM ettt b et b e e b bt e b b et s bt et e b e e b e sbe e bt sbs et e sbe e bt san et e sbaesbesanenbeene 42
I T R (o] e (o] 4 o O TP TS OO P STTOTOO P PP PP POPUROPRPOO 42
13.4.5  JAttECelISTUMOBIEr 1 DEN ..cneeiieeee et st e e b e s e e s st e bt e sae e e b e e sas e e bt e sareeenneeneesanes 43
(L& To 11 =] I S 44
LT LR T« N a4
(L€ To 11 =] I TP 45
OMVArdnad och rehabilitering ........cccoiiiiiiieeiiiieiiiiiericreceee e eereeeaeeeeeeeeeeeesssssseesseesessnnnsssnesasanes 45
TS R -4 o To RS SRR
15.2 KONtaKtSjUKSKOTEISKA ..veieeeiieee et e e e e e e e e eabae e e e areeas
15.3 N VAFAPIAN ettt et e e et e e et e e et e e taeesbeeeetaeesabeeebaeesaseesnsaeeaseeesseeenes
15.4  AKEIVA OVEIIEMNINGAT ..eiiiiiiiee ettt e e e st e e et e e e et e e s e stae e e eabaeeeenbaeeeennseeeeennrenas
15.5 Lopande cancerrehabilitering

15.5.1  Regelbunden behovsbeddomning for patienter 0Ch NErStAENde......ceoeveeiuiieciieieececce e 46
15.5.2  Grundlaggande och specialiserad rehabilitering ..........cooouiiiiiiiiiiiee e e e e e e e e e arae e 46
15.6 Omvardnadsaspekter Vid SArKOM ......cceiiiiiiiiie ettt et et e e e tee e etaeeebee e 46
15.6.1  OmMVvArdnad Vid diagnOSDESKEM ........cocuiriiriiriiiiirieeieste ettt sttt ettt et sae e b s bt et eat et st et e satenbeeanenreene 46
15.6.2  OMVArdNAd Vid KiFUIi....cooueeieieeieiietesieetese ettt ettt st ettt ettt sae et s bt et e s bt e besbe e b e sbeenbesaeenbesaeetesaeenbesnsanbenns 47
15.6.3  OmMvardnad vid stralbehandling ........ccuoiueeieeieieceeeseee et st b e e e teeraenaeenaenreens 47
15.6.4  Omvardnad vid cytostatikabenandIiNg.........cccccueiieiiiiie ettt sre e b e e e e teesaesbeenaenreens 47
15.7  Rehabiliteringsinsatser vid SArkom .........cccueeeiiiiieiiiiee e e 48
R T R o | o o [=T o VORI 49
15.9 SEXUAIEET ettt ettt b ettt et e e te e be e sheesaeeeas 49
15,10 FeItilITOE c.eeeeeeiet ettt sttt sttt e b e bt e s bt e sae e et e et e e te e nbeesheenaeeea 49
o0 R Y2 1 = Y/ (=Y USSR 49
T N = ¥ ol Y Y= o =Y o113 =T T Y-SR 50
(L& To 11 =] I TP 51
EZENVAIU . .cceueuuieieiiieiieeiieeereeeeteanssseeeseeeeeesannsseseseeeeessnnsssssessssssssnnssssssssssssssnnssssssessssssnnnssnnssnsanns 51
L16. 1 ROKNING ettt ettt et e s bt e s bt e s at e sab e st e e be e b e e bt e sbeesaeeeaeeeabeebeenbeesbeesanenas 51
16.2  Komplementdr och alternativ mediCin .......cooeeeiiieiiiee e 51
B ST B Y| (o] oo FO POV VOTTOURPPRRINN 51
16.4  FyYSISK @KEIVIEET ..uvveieiieee e et e e et e e e st e e e e e e e e e b ra e e e araeas 52
16.5 Egenvard vid onkologisk behandling.........cceooiiieiiiiiiie it e 52
0 A ) £ LG oY T &= T T =4 =1 PP 52
BTV - ol T4 =) o 3T PP 52
16.5.3  HUG ettt sttt et st e h e et sh e e bt eeh et e b e sh e e ekt e e bt e ha e et e e h bt e bt e ehb e e beeeab e e beeeabeenateebeenanes 52
16.5.4  HUdvard vid StrAlDENANAIING ....c.eeeveeiieeiiece ettt ettt e ste e e s ta e e be e s ab e e be e s b e e staeeabe e aaeeraeeareereeenes 53
16.5.5  IMIUNVAIT ...ttt ettt et ettt e e bt s he e sb e e a e e bt e a e e s bt e ae e e bt e a e e seeem b e b e e e e sbe e bt eh e et e eae e bt eanenteeneenbeennentene 53
[ To 11 =] I OSSR 54
(8TeT o] 11011 T 0 PPN 54



% R \V/ - 1 W o T=Yo I W] o] ) {1 111 Y=< o YOS 54

17.2  Fornyad behovsbeddmning for rehabilitering .......cccveeeveieiiiiiiiiicce e 54
17.3  SjAIVrapportering av SYMEOM .....ciiiciiii et eciree e e et e e st e e e eaa e e s sssbaeeesnnsaeeesnnnaeeeeas 55
17.4  KONTroll @V ATErfall......ooc et ettt e et e et e e e e ba e e e eetaeee e areeaeas 55
17.5  Forslag till uppfoljningsintervall .........oooiiiiiicie e 55
17.5.1  HOZEIradiZa SArKOM ... ..eiiiiiiii ittt ettt e ettt e sttt e e s bt e e e s abb e e s abeeeesbbeeeanbbeeeaabeeeebteeeebbeeesnteeeantaeeens 55
T A I - £~ = Yo [ = IET T o 1 PP 56
T Y 0 3 V7 T N 56
7 A NV [V - LY AU T oY o] (o] 172 Y[R 56
17.8  Livslang symtomkontroll efter avslutad UppfoljNiNg......ccueeieeieiiiiciieceece e 56
(L€ To 11 =] I < J R 58
NIVASTIUKEUIEIING . ceeereeneiieeeeiiieieeneieeeeeetetnanssseeeseeeeeesnnsssssessseesssnnssssssssssssssnnssssssesesssnnsnssnnssnsanes 58
LT 1 =1 I R TN 60
QVE 1110 £ =Y = T =] PPNt 60
19.1  Nationellt kvalitetsregister fOr SArkOM .........cooicciiiiiee e e e eanens 60
RS T A O 1 o Tol < 4 == 1 1 = P PP PP PPPPPPPPPRURIN 60
€T 11 =1 B 1 0 IS 61
Kvalitetsindikatorer 0Ch MAINIVAEY ......ccccceiiiiiiiiiiieiiiiieieieeeeeeeeeeereeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeesereeeessesesesseeees 61
€T 1 =1 B 2 RN 62
L] L= =T 1Y PPN 62
€T 1 =1 B 27 2N 72
VaArdpProgramEBrUPPEN ... ccieieeeeeeieieeiieeeernenseiesseeeennnssssssesssesesnnssssssssssessssnnssssssssssnessnnnssssssssssssnnnnns 72
22.1  Vardprogramgruppens SammanSattning .........cccoceiiiiiieiieiiee ettt e e e 72
22.1.1  Vardprogramgruppens MEAIEIMIMAT.........ueiiuieecieeieeeiteeeteerteesteesteesseesseesseessseaseessseessessseenseessssesssesssesssseessesssseenns 72
22.1.2  Vardprogramgruppens tidiGare dEITAZAIE .......cccuierieriieeiie ettt e et se e et e saaeesaeesraeesaeesseenneeeseesnneenne 73
3 A F-\Vio Yol o IF- [a o [ = T o 11 To [0 T1 g Y2 | PP 74
22.3  Vardprogrammets fOranKriNgG .......cccveeiieeiiiieeciieeecieeesee e steeeetee e sre e s reeetaeesbeeeaaeesareessaeesareens 74
(271 =& T PSPPI 76
Kvalitetsdokument for Patologi ......cceuuiiiiieiiiiiiiiiiircrrrrcrrrre e e e s e s ssnssesesnsssnenns 76
Bilaga 2....uiiieeiiiiiiiiiiiieii e treees et rene st ren e e s ren e st e e n e s s e e n e s et e e na s s e ane s st aenerasseeneriseenarassrananas 83
Nationell MDK for sarkom i extremiteter och baIVAZE.........ccovviiirrmeuiciiiiiiiiricccie e ererrneneeeseeenes 83
271 =& T 250 OSSP 85
Forslag till dokumentationsmall nationell MDK f6r sarkom i extremiteter och balvagg................. 85



REGIONALA CANCERCENTRUM

KAPITEL 1
Sammanfattning

Det totala antalet personer som drabbas av sarkom per ar dr ca 300, vilket dr lagt jamfért med
manga andra cancerformer. Behandlingen av sarkom dr komplicerad och stiller krav pa
specialkunskap, varfor varden dr centraliserad till 5 sarkomcentrum i Goéteborg, Link6ping, Lund,
Stockholm och Umea. Utéver dessa 5 centrum bedrivs i region Mellansverige
medicinsk/onkologisk verksamhet samt strilbehandling av patienter med satkom, men regionen
har inget sarkomcentrum. Merparten av patienterna i denna region far den diagnostiska och
kirurgiska delen av handliggningen 1 Stockholm.

Den multidisciplinira konferensen (MDK) ar central f6r bedomningen av sarkompatienternas
utredning och behandling. Patienterna ska diskuteras vid MDK i samband med diagnostik, beslut om
behandlingsrekommendation och misstanke om sena behandlingskomplikationer eller aterfall.

For kirurgisk behandling finns gott vetenskapligt stod f6r behandling vid sarkomcentrum i form
av mindre risk for re-excision, firre amputationer till forman for extremitetsbevarande kirurgi
och lidgre andel lokala aterfall. Korrekt kirurgisk behandling kriver sirskild expertis och dr viktig
for att minska risken for re-operation, eftersom postoperativ behandling inte kan kompensera for
inadekvat kirurgi.

For onkologisk behandling ir evidensliget inte lika starkt, och organisationen av behandlingen
skiljer sig 6ver Sverige. Behandlingen ska ges av en onkolog med erfarenhet och kompetens inom
omradet.

Uppfoljning av patienterna, innefattande rapportering till det nationella kvalitetsregistret, dr av
storsta vikt for att sdkerstélla jamlik vard.

Forindringarna bedéms inte paverka resursbehovet for patientgruppen pa nationell basis, men
kan 1 vissa ligen omférdela behoven fran regionala till nationella centrum enligt tidigare beslut
om nivastrukturering.



REGIONALA CANCERCENTRUM

KAPITEL 2
Inledning

2.1 Vardprogrammets giltighetsomrade

Sarkom ér ovanliga och heterogena tumorer. Vardprogrammet avser patienter i alla aldrar med
muskulo-skeletala och subkutana sarkom, men giller inte misstinkta sarkom i buken,
intratorakalt, urogenitalt eller i 6ron-nisa-hals-regionen. Strikt kutana tumoérer handliggs enligt
lokal tradition. Fér behandling och uppfoljning av barn finns riktlinjer pa varje barnonkologiskt
centrum via Vardplaneringsgruppen for solida tumérer hos barn (VSTB) (1).

Utredningen och behandlingen ar varierande och stiller krav pa ett multidisciplinirt arbetssitt
och en centraliserad vard. Patienter som uppfyller kriterierna som anges 1 kapitel 7 Symtom och
tidig utredning bor remitteras skyndsamt till ett sarkomcentrum for vidare utredning, diagnos och
behandling.

Virdprogrammet beskriver kriterierna for vilgrundad misstanke och remissforfarande samt
utrednings-, behandlings- och uppfoljningsstrategier vid regionala sarkomcentrum.

Aven diagnostik och behandling av vissa benigna tumorer har tagits med i vardprogrammet, da
dessa tumorer har en sirstillning och bor utredas och behandlas vid sarkomcentrum dven om de
definitionsmassigt inte ar sarkom.

Virdprogrammet ér utarbetat av den nationella arbetsgruppen och faststillt av Regionala
cancercentrum i samverkan 2021-09-21. Beslut om implementering tas i respektive region i
enlighet med 6verenskomna rutiner. Stodjande Regionalt cancercentrum dr Regionalt
cancercentrum Syd.

Tidigare versioner:

Datum Beskrivning av forandring

2017-11-22 Version 1.0 faststalld av RCC i samverkan
2020-01-14 Version 2.0 faststélld av RCC i samverkan
2021-09-21 Version 3.0 faststélld av RCC i samverkan
2022-06-15 Version 4.0 uppdatering av kap. 20

Tidigare vardprogram publiceras inte men kan begiras ut frin Regionala cancercentrum,
info@cancercentrum.se.

2.2 Forandringar jAmfort med tidigare version

I version 4.0 av vardprogrammet (juni 2022) har kapitel 20 uppdaterats.

I version 3.0 av vardprogrammet (september 2021) har:
e Kapitel 7 om standardiserat vardforlopp for sarkom i extremiteter och balvigg fortydligats.


mailto:info@cancercentrum.se
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e Kapitel 9 uppdaterats med senaste WHO-klassificering 2020.
e Kapitel 11 och 13 uppdaterats i delar avseende rekommenderade medicinska behandlingar.

e Kapitel 15 utokats med flera stycken om omvardnad vid olika onkologiska behandlingar,
sexualitet, fertilitet, fysisk aktivitet och bickenrehabilitering.

e Kapitel 16 kompletterats med raid om egenvard vid onkologisk behandling.
e Kapitel 17 uppdaterats avseende uppfoljning av hogriskpatienter.

Forindringarna ovan bedoms inte paverka resursbehovet for patientgruppen pa nationell basis,
men kan i vissa ligen omfordela behoven frin regionala till nationella centrum enligt tidigare
beslut om nivastrukturering.

2.3 Standardiserat vardforlopp

For skelett- och mjukdelssarkom finns ett standardiserat vardforlopp framtaget, gillande fran och
med ar 2017.

Det finns ingen konflikt mellan innehéllet i vardprogrammet och det standardiserade
vardforloppet. Vardférloppet beskriver vad som ska géras medan vardprogrammet utvecklar hur,
samt vilken evidensgrund som finns for atgirderna i det standardiserade vardforloppet.

Det standardiserade vardforloppet finns delvis integrerat med texten i vardprogrammet men kan
ocksa ldsas 1 sin helhet i Kunskapsbanken.

2.4 Lagstod

Virdens skyldigheter regleras bland annat i hilso- och sjukvardslagen (2017:30). Den anger att
malet med hilso- och sjukvirden ir en god hilsa och en vard pa lika villkor f6r hela befolkningen
samt att hilso- och sjukvardsverksamhet ska bedrivas s att kraven pa en god vird uppfylls. God
vard definieras enligt Socialstyrelsen som kunskapsbaserad, andamalsenlig, siker,
patientfokuserad, effektiv och jamlik. Vardprogrammet ger rekommendationer for hur varden
ska utféras for att uppfylla dessa kriterier. Dessa rekommendationer bor dirfor i visentliga delar
foljas fOr att man ska kunna anse att sjukvarden lever upp till hilso- och sjukvardslagen.

Patientlagen (2014:821) anger att vardgivaren ska erbjuda patienten anpassad information om
bl.a. diagnosen, méjliga alternativ for vard, risk for biverkningar och férvintade vantetider samt
information om mojligheten att sjilv vilja mellan likvirdiga behandlingar (3 kap. 1-2 §
patientlagen). Vardgivaren ska enligt samma lag erbjuda fast vardkontakt samt information om
mojlighet till en ny medicinsk bedémning, dven inom annan region. Vardgivaren ska ocksa
informera om moijligheten att vilja vardgivare 1 hela landet inom allméin och specialiserad
oppenvird. Enligt det s.k. patientrérlighetsdirektivet ska vardgivaren ocksa informera om
patientens rittighet att inom hela EU/EES vilja och fa ersittning for sidan vird som motsvarar
vad som skulle kunna erbjudas i Sverige. Praktisk information om detta, t.ex. hur och nir
ersittning betalas ut, finns hos Forsikringskassan.

Enligt vardgarantin (2010:349) har vardgivaren en skyldighet att erbjuda patienter kontakt samt
atgdrder inom vissa tider. De standardiserade vardférlopp som RCC har tagit fram och som
regionerna har beslutat att folja anger kortare vintetider som dock inte dr en del av vardgarantin.

I halso- och sjukvardslagen anges ocksa att hilso- och sjukvéarden har sirskilda skyldigheter att
beakta barn som anhoriga och ge dem information, rad och stod (5 kap. 7 §).
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2.5 Evidensgradering

Virdprogrammet anvander evidensgraderingssystemet GRADE. For en komplett gradering ska
alla ingaende studier tabelleras och virderas. Detta har endast gjorts for ett urval av
rekommendationerna, men principerna f6r GRADE-gradering har tillimpats i hela
vardprogrammet.

GRADE innebitr att styrkan i rekommendationerna graderas enligt foljande:

e Starkt vetenskapligt underlag (++++)
Bygger pa studier med hog eller medelhog kvalitet utan forsvagande faktorer vid en samlad
bedémning.

e Mattligt starkt vetenskapligt underlag (+++)
Bygger pa studier med hog eller medelhég kvalitet med enstaka férsvagande faktorer vid en
samlad bedomning.

e Begrinsat vetenskapligt underlag (++)
Bygger pa studier med hog eller medelhég kvalitet med férsvagande faktorer vid en samlad
bedémning.

e Otillrickligt vetenskapligt underlag (+)
Nir vetenskapligt underlag saknas, tillgingliga studier har lag kvalitet eller dir studier av
likartad kvalitet 4r motsigande, anges det vetenskapliga underlaget som otillrackligt.

Lis mer om systemet i SBU:s metodbok: www.sbu.se/sv/metod/sbus-metodbok/


https://www.sbu.se/sv/metod/sbus-metodbok/
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KAPITEL 3
Mal med vardprogrammet

Det nationella vardprogrammet for skelett- och mjukdelssarkom definierar riktlinjer f6r
remittering, beskriver 6vergripande diagnostik, ortopedisk och onkologisk behandling samt
uppféljning. Virdprogrammet ir kopplat till det standardiserade vardférloppet for skelett- och
mjukdelssarkom. Milet dr att skapa samforstand kring sarkomvéarden och sikra en jamlik
behandling av hog kvalitet.

Malgruppen dr personal inom primirvard savil som specialistsjukvird samt inom rehabilitering
och palliativ vard, sarskilt utanfor sarkomcentrumen.

Den centraliserade varden skapar forutsittningar f6r behandling vid enheter med stor erfarenhet
av sarkom och ett utarbetat multidisciplinirt arbetssitt. Den ger ocksa forutsittningar f6r en hég
tickningsgrad i det nationella kvalitetsregistret f6r sarkom. Baserat pa registret kan sarkomvéirden
foljas och utvirderas for att 6ka forutsittningarna for en férfinad och jamlik sarkomdiagnostik,
behandling och uppféljning.
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KAPITEL 4
Bakgrund och orsaker

Sarkom ir en sillsynt och medicinskt utmanande grupp av tumérer med varierande prognos.
Sarkom utgbr ungefir 1 % av alla maligniteter och utgar fran bind- och stédjevdvnaden. De kan
uppsta hos personer i alla aldrar och kan férekomma i1 nastan alla delar av kroppen. Orsaken ar
ofta okind men tidigare stralbehandling kan bidra till utveckling av sarkom, liksom vissa érftliga
tillstand.

Antalet patienter med sarkom har varit relativt konstant 6ver tid. Totalt insjuknar cirka 370
patienter per ar i skelett- och mjukdelssarkom i extremiteter och bélvigg i Sverige, varav cirka
2/3 drabbas av mjukdelssarkom och resten av skelettsarkom. Sarkom utg6r cirka 10 % av de
maligna tumorer som drabbar barn och ungdomar. For varje mjukdelssarkom finns det cirka
200 benigna mjukdelstumérer hos vuxna (2) men flertalet av de benigna tumérerna dr sma och
ytliga, vilket ar orsaken till att remisskriterierna dr utformade enligt avsnitt 7.1 Symtom och
kliniska fynd.

Mjukdelssarkom presenterar sig oftast som en asymtomatisk tumor, vilket leder till att det ofta
negligeras av savil patienter som likare. Skelettsarkom debuterar diremot ofta med vilovirk,
belastningssmarta och ibland med lokal svullnad.

Den primara behandlingen ar oftast kirurgi (3-7). Beroende pa tumértyp kan det vara aktuellt
med saval stralbehandling som cytostatikabehandling eller malriktad antitumoral behandling f6re
eller efter kirurgi. Ungefir 1/3 av vuxna patienter med sarkom utvecklar fjirrmetastaser. En stor
andel av dessa patienter avlider till f6ljd av sin sarkomsjukdom.

Overlevnaden for patienter med skelettsarkom har 6kat dramatiskt de senaste 40 aren. For
exempelvis osteosarkom har 5-arséverlevnaden okat fran < 20 % till > 60 % efter att multimodal
cytostatikabehandling inférdes pa 70-talet. Trots att f4 nya likemedel har tillkommit i
behandlingsarsenalen for skelettsarkom har 6verlevnaden forbittrats, frimst pa grund av
aggressiv cytostatikabehandling samt att man nu opererar tumorer som tidigare bedémdes som
inoperabla.
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KAPITEL 5
Primar prevention

5.1 Levnadsvanor

Nigon koppling mellan specifika levnadsvanor och sarkom har inte generellt pavisats.
Hilsosamma levnadsvanor utgor dock en bra grund for att tolerera en ofta krivande
sarkombehandling. Alla verksamheter inom hilso- och sjukvirden bor kunna hantera fraigor som
giller levnadsvanor. Arbetet bor bygga pa Socialstyrelsens Nationella riktlinjer f6r prevention och

behandling vid ohilsosamma levnadsvanor.
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KAPITEL 6

Arftlighet

Rekommendationet:

e Alla patienter med sarkom och en annan primirtumér (sarkom eller annan cancer) 1
sjukhistorien bor erbjudas genetisk utredning

e Om det finns nira sliktingar med cancer 1 ung alder (dvs talande for drftlig cancer) bor en
genetisk utredning erbjudas

De flesta patienter med sarkom saknar pafallande familjeanamnes for tumorsjukdom, men
sarkom dr Gverrepresenterade vid flera drftliga cancersyndrom med kéinda genetiska orsaker.
Prelimindra resultat antyder ocksa en klart 6kad férekomst av medfédda mutationer 1
cancerassocierade gener dven hos sarkompatienter som inte uppfyller gingse kriterier for
cancersyndrom (8).

Genom att identifiera sarkom som kopplas till drftliga syndrom mojligeors adekvata
kontrollprogram i syfte att tidigt diagnostisera andra, vanligare cancerformer. Dessutom ir flera
sarkompredisponerande tillstaind associerade med 6kad risk for andra sjukdomar, varfér
radgivning och uppfoljning varierar. En adekvat familjeanamnes (sjukhistoria hos
forstagradssliktingar) bor darfér upptas hos patienter med sarkom. Det kan betonas att avsaknad
av slakthistoria inte utesluter genetiskt betingad tumorpredisposition, eftersom patienten kan ha
en s.k. de novo-mutation, vilket t.ex. ir fallet hos halften av patienter med neurofibromatos typ 1.
Vid behov av vidare sliktutredning och genetisk radgivning rekommenderas remiss till nirmaste
genetiska klinik. Information om onkogenetisk utredning finns pa
www.cancercentrum.se/samverkan /vara-uppdrag/prevention-och-tidig-upptackt/arftlig-cancer/.
Samtliga kianda genetiskt betingade sarkompredisponerande tillstind finns i WHO-
klassifikationen 6ver skelett- och mjukdelstumérer (9) samt Essentials for Clinicians: Sarcoma &
GIST plus Cancer of Unknown Primary Site fran ESMO (10).

Nedan listas endast de vanligaste kopplingarna mellan sarkom och kinda cancersyndrom:

e Risken for sarkom, framfor allt osteosarkom, ar 6kad hos individer som har haft bilaterala
retinoblastom som barn. Dirfor bér man efterfraga om patienten har haft denna tumér.

e Skelett- och mjukdelssarkom ir, tillsammans med binjurebarkscancer, brostcancer och
hjarntumorer, signum for Hereditdr TP53-relateradcancersyndrom, hTP53rc (tidigare
benimnd Li-Fraumenisyndrom) hos individer med drftliga mutationer i TP53-genen.
Livstidsrisken f6r osteosarkom respektive mjukdelssarkom for individer med hTP53c¢ dr 5—
10 % respektive 15-20 % (11). Cirka 3 % av barn med sarkom beriknas bira TP53-
mutation, och syndromet bor sirskilt beaktas hos barn med rhabdomyosarkom eller
osteosarkom. Patienter med sarkom med medfédda TP53-mutationer bor erbjudas
uppfoljning enligt aktuella riktlinjer (www.sfmg.se).

e Maligna perifera nervskidetumoérer (MPNST) uppkommer vid neurofibromatos typ 1 (von
Recklinghausens syndrom) orsakat av mutationer i NF1. MPNST beriknas uppkomma hos

13


http://www.cancercentrum.se/samverkan/vara-uppdrag/prevention-och-tidig-upptackt/arftlig-cancer/
http://www.sfmg.se/

REGIONALA CANCERCENTRUM

8—13 % av patienterna med neurofibromatos. Vid neurofibromatos ses dven multipla
neurofibrom och café-au-lait-flickar. Det finns ocksa en viss 6kad risk f6r gastrointestinala
stromacellstumérer (GIST).

e Hereditira multipla osteokondrom (orsakade av patogena varianter i EXT1/2) och icke-
arftliga multipla enkondrom (Olliers sjukdom, orsakad av somatisk mutation i IDH1/2)
medfor en viss 0kad risk for kondrosarkom.
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KAPITEL 7
Symtom och tidig
utredning

7.1 Symtom och kliniska fynd — valgrundad misstanke

En patient som uppfyller kriterierna fér vilgrundad misstanke enligt det
standardiserade vardforloppet (se symtom och fynd nedan) bor remitteras till ett
sarkomcentrum for vidare handliggning.

7.1.1 Mjukdelstumorer

Rekommendationer

e En resistens med en av foljande egenskaper dr malignitetsmisstankt och bor féranleda
remiss till sarkomcentrum enligt standardiserat vardférlopp (SVF) (6verensstimmer dven
med Skandinaviska sarkomgruppens remitteringsriktlinjer):

- Storlek 6ver 5 cm (4, 6, 12-16). (+++)
- Lokalisering under muskelfascian (ej ruckbar vid spind muskulatur), oavsett storlek (4,
13-18). (+++)

e Alla mjukdelstumérer i extremiteter och balvigg hos barn bor remitteras till
sarkomcentrum oavsett storlek. (+)

e Patienten informeras av remittenten att SVF paborjats.

e MRT ir forstahandsval vid utredning av mjukdelstumérer, MR-remiss och remiss till
sarkomcentrum mirks SVF, och utformas enligt riktlinjer 1 det standardiserade
vardférloppet for skelett- och mjukdelssarkom. Det dr dock inget krav att MRT har utforts
innan remiss till sarkomcentrum. (+++) Vid kontraindikationer mot MRT b6r DT med
och utan kontrast goras i stillet.

Vivnadsprovtagning bor endast utféras pa eller via sarkomcentrum. De flesta maligna
mjukdelstumérer ger inte upphov till smirta eller allmansymtom. Liggradiga mjukdelssarkom
tillvaxer langsamt och kan darfér ha funnits linge, ibland flera ar, och kan dérfér misstas for
benigna tillstand. Alla mjukdelstumorer i extremiteter och balvigg hos barn bér mot bakgrund av
komplicerad diagnostik och individanpassad behandling remitteras till satkomcentrum, oavsett
storlek.

Niégon vidare utredning innan patienten remitteras kravs inte. Det racker att remittera vid
misstanke om mjukdelssarkom. For att paskynda utredningen bor remiss till magnetisk
resonanstomografi (MRT) skickas parallellt med remiss till satkomcentrum.

MRT har en avgorande roll vid undersokning av misstinkta mjukdelstumérer (12). I de fall da
MRT gjorts innan remittering, bor patienten utan dréjsmal remitteras till sarkomcentrum (19),
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savida MRT inte visar ett lipom. Om MRT visar lipom och patienten har besvir som motiverar
kirurgi, kan remiss till sarkomcentrum utfirdas om kirurgin férvintas bli komplicerad. Ultraljud
har i detta sammanhang inte ndgot virde utan férdrojer utredningen; MRT ar att betrakta som
standardmetod.

Vid misstanke om malign mjukdelstumér bor vivnadsbunden diagnostik utféras endast pa eller
via satkomcentrum. Den histologiska/cytologiska diagnostiken ar svir och det dr viktigt att
biopsikanalen placeras med hansyn till eventuell kommande kirurgi. Provtagningen bor
samordnas med den ldkare som ska operera patienten.

Ett observandum utgér den patientgrupp med sma (< 5 cm) subkutana tumorer. Om dessa
tumorer vaxer eller ar smartsamma bor aven de foranleda remiss till ett sarkomcentrum for
vavnadsbunden diagnostik eller excisionsbiopsi.

7.1.2 Skelettumorer

Rekommendationer

Det finns inga entydiga kriterier for vilka tillstand i skelettet som bér remitteras till ett
sarkomcentrum, men féljande kan rekommenderas.

e Smirta som kan hirledas till skelettet, palpabel resistens eller andra symtom utan siker
torklaring bor féranleda konventionell rontgenundersékning (17, 20-22). (+++)

e Vid kvarvarande symtom och normal initial rontgenundersokning bor patienten féljas upp
med ny bedémning efter 1-2 manader och MRT. (++)

e Vid misstanke om primar skelettumor ska patienten skyndsamt remitteras till
sarkomcentrum (17, 22). (+++)

e Standardiserat vardforlopp paborjas i samband med remitteringen om bilddiagnostiken ger
misstanke om skelettsarkom (rontgenremiss och remiss till sarkomcentrum marks SVF,
och utformas enligt riktlinjer for det standardiserade vardférloppet f6r skelett- och
mjukdelssarkom).

e Patienten informeras av remittenten att SVF pabdorjats.

Skelettsarkomen ir en mycket liten patientgrupp med cirka 120 nya patienter arligen i Sverige. De
utgor dock en betydande andel av tumorer hos barn och unga vuxna. Hos barn och ungdomar ir
ensidig svullnad och smairta viktiga larmsignaler och da ett flertal sarkom sitter kring kniledens
tillvaxtzoner forvaxlas dessa ofta med Schlatters sjukdom, vaxtvirk och periostit, trots avsaknad
av bilaterala symtom (23-25). Observera att smartan kan vara intermittent.

Vid smirta av icke-mekanisk karaktir som bedéms komma fran skelettet bor patienten utredas
med konventionell réntgen. En snar rontgen dr viktig och ger oftast en god vigledning f6r den
fortsatta utredningen betriffande valet av yttetligare radiologisk utredning (DT, MRT och/eller
skintigrafi) (7). Om konventionell réntgen ar invindningsfri och besviren kvarstar utan férklaring
bér utredningen drivas vidare.
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7.2 Ingang till standardiserat vardforlopp

Patienter med vilgrundad misstanke enligt ovan (avsnitt 7.1 symtom och kliniska fynd -
vilgrundad misstanke) bor remitteras till sarkomcentrum f6r vidare utredning och handliggning
enligt det standardiserade vardférloppet.
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KAPITEL 8

Diagnostik

8.1 Utredning enligt standardiserat vardférlopp

Vid misstanke om sarkom bor faststillande av viavnadsbunden diagnos (t.ex. histologi, cytologi,
molekylira tekniker) gbras vid sarkomcentrum. Vid faststilld diagnos giar man vidare med
stadieindelning via DT (datortomografi) torax. Sarkom sprids vanligtvis hematogent och
eventuella metastaser ér i forsta hand lokaliserade i lungorna.

8.1.1 Basutredning mjukdelssarkom

En basutredning av mjukdelssarkom omfattar f6ljande steg (trippeldiagnostik och
stadieindelning):
e Fysikalisk understkning

e Vivnadsbunden diagnostik (biopsi) som bor genomféras pa ett sarkomcentrum (se kapitel
9 Kategorisering av tuméren)

e MRT av tumorlokal (++++)
e DT torax (+++)

8.1.2 Basutredning skelettsarkom

En basutredning av skelettsarkom omfattar foljande steg (trippeldiagnostik och stadieindelning):
e Fysikalisk undersékning

e Vivnadsbunden diagnostik (biopsi) som bor genomféras pa ett sarkomcentrum (se kapitel
9 Kategorisering av tumoren)

e Konventionell rontgen av tumorlokal (++++)
e MRT av tumérlokal (++++)
e DT torax (+++)

8.2 Radiologisk utredning

8.2.1 Mijukdelstumorer

Rekommendationer

e MRT bor anvindas f6r utredning av misstinkta maligna mjukdelstumérer. (++++)
MRT-protokoll som alltid bér anvindas inkluderar axial T2-viktad sekvens utan
fettundertryckning, axial T1-viktad sekvens utan fettundertryckning och koronal
STIR-sekvens. Vid kontraindikation till MR ska DT goéras i stillet.

e Ultraljud har ingen plats 1 den primira utredningen av mjukdelstumorer.

MRT bor anvindas for utredning av mjukdelstumorer (12, 17, 22). Metoden har hog
vivnadskontrast, vilket innebdr att man kan skilja tumor fran frisk vivnad. MRT dr dven bra pa att
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pavisa fett, vilket dr av stort virde dda manga av de benigna mjukdelstumoérerna ar fettumérer. Om
tumoren otvetydigt innehaller enbart fett dr det ett lipom och da behovs ingen ytterligare utredning
(detta giller dock inte retroperitoneala tumorer vilka inte omfattas av detta vardprogram) (19).

Ultraljud bor inte anvindas da metoden ar otillricklig for karaktarisering av mjukdelstumorer
(26). Ultraljud kan dock anvindas for att pavisa vitskeforindringar som hérrér fran en led eller
sena, t.ex. Bakercysta eller ganglion. Datortomografi (DT) rekommenderas for de patienter som
har kontraindikationer mot MRT och da bér DT utforas med intravenost kontrastmedel.

Valet av MRT-sekvenser som bor anvindas syftar till att bedoma om mjukdelstuméren ar malign
samt till att kartligga tumérens utbredning och dirmed méjliggora kirurgi med tillrickliga
operationsmarginaler. Kirurgi dr den viktigaste behandlingen da fa av mjukdelssarkomen dr
botbara med enbart stril- eller cytostatikabehandling. Den kirurgiska planeringen grundar sig pa
om tumoren vixer intra- eller extrakompartmentellt, d.v.s. var tuméren vaxer i mjukdelarna och
hur den vixer i forhéllande till muskelhinnorna (27).

Vixtsittet virderas bast med axiala/transversella T2-viktade sekvenser (utan fettundertryckning),
eftersom muskulatur, muskelhinnor och benhinnor dirmed triffas tangentiellt och sekvensens
mjukdelskontrast dr lamplig f6r denna bedomning. Da manga benigna mjukdelstumérer ar lipom
bor alltid en axial/transversell T1-viktad sekvens (utan fettundertryckning) ocksa utforas, eftersom
sekvensen dr bra for fettbedémning och ett viktigt komplement till den T2-viktade sekvensen.
Slutligen bor en koronal STIR-sekvens utféras med stort FOV (field-of-view), da den p.g.a. sin
hoga vitskekinslighet dr bra pa att detektera patologi sisom tumor, inflaimmation och blodning.
Det ir ocksa fordelaktigt att den dr utférd i en annan anatomisk dimension (d.v.s. koronal).

Kontrastmedelsforstirkning ér sillan nédvindigt eftersom det inte bidrar till karaktirisering eller
utbredning av en tumér. Kontrastmedel anvinds framfor allt i de fall det ar oklart om
forindringen ar myxomatos eller rent cystisk, om man misstinker att en mjukdelsbl6dning beror
pa en undetliggande tumér eller vid andra svarbedémda fynd. Myxomat6sa tumérer misstolkas
ofta som cystor, och kontrastmedel pavisar da att férindringen laddar, d.v.s. att det inte dr en
cysta. Maligna mjukdelstumorer kan vara orsaken till mjukdelsblodningar och dr svara att pavisa
utan kontrastmedel.

Om kontrastmedel anvands bor man utfora identiska sekvenser fore och efter kontrastmedel
(huruvida det dr T1-viktning med eller utan fettundertryckning dr inte avgérande). Om MRT-
sekvenser utover de 3 rekommenderade bor utforas avgors av rontgenavdelningen. MRT-

protokollet rekommenderas dven av Skandinaviska sarkomgruppen (SSG).

8.2.2 Skelettumorer

Rekommendationer

e Konventionell rontgen dr den forsta radiologiska metoden fo6r utredning av misstinkta
skelettumorer. (++++)

e MRT-protokoll inkluderar axial T2-viktad sekvens utan fettundertryckning, axial T1-viktad
sekvens utan fettundertryckning och koronal STIR-sekvens. (+++)

Som forsta radiologiska metod for utredning av misstinkta skelettumorer ska konventionell
rontgen anvindas for att pavisa eventuella destruktioner (12, 17, 22). Réntgen ir den metod som
har hogst specificitet for att bedoma vilken typ av skelettumér det dr. Om réntgen pavisar en
malign skelettumor eller inte ger ndgon annan foérklaring till patientens besvir ar nasta
utredningsmetod MRT (++++).
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Samma MRT-protokoll som for utredning av mjukdelstumoérer bor anvindas, d.v.s. axial/transversell
T2-viktad sekvens utan fettundertryckning, axial/ transversell T1-viktad sekvens utan fettundertryckning
och koronal STIR-sekvens. En T2-viktad sekvens pavisar tumorvaxt utanfor skelettet, vilket enklast
bedoms med snitt tangentiellt mot skelettet. En T'1-viktad sekvens bedémer tumorens intraskeletala
vaxt, da tumoren tringer undan den fettinnehallande friska benmirgen. En koronal STIR-sekvens
bedémer tumorens utbredning i skelettets lingsriktning och bor alltid omfatta hela det afficierade
skelettet, t.ex. hela skenbenet eller larbenet. Detta fOr att pavisa eventuella lokala benmirgsmetastaser,
s.k. skip lesions. Om MRT-sekvenser utéver de 3 rekommenderade bor utforas avgors av
rontgenavdelningen. MRT-protokollet rekommenderas dven av Skandinaviska sarkomgruppen (SSG).

DT anvinds ibland som komplement till rontgen/MRT di destruktioner i en del skelettstrukturer
ar svara att avbilda med konventionell rontgen, bl.a. 1 backen, revben och rygg.

Liksom vid mjukdelstumorer bor vivnadsbunden diagnostik av misstinkt primar skelettumor
enbart utforas pa ett satkomcentrum. Den histologiska/cytologiska diagnostiken ar svir och det
ar viktigt att biopsikanalen placeras med hinsyn till eventuell kommande kirurgi. Provtagningen
bor samordnas med den likare eller det team som ska operera patienten.

8.3 Stadieindelning

8.3.1 Stadieindelning av mjukdelssarkom

Som grund f6r behandlingsbeslut gors utéver MRT av primértumdren, en stadieutredning med
DT lungor, eftersom mjukdelssarkom huvudsakligen metastaserar till lungorna (28-31) (+++).
Varken DT buk, PET-DT, helkropps-MRT eller skelettskintigrafi ingar i standardutredningen.
Vissa subtyper av mjukdelssarkom har dock en storre bendgenhet att metastasera till
extrapulmonella lokalisationer och da frimst till buk och bicken. Det giller f6r de histologiska
subtyperna: myxoida liposarkom, epiteloida sarkom, leiomyosarkom och angiosarkom. Hir kan
framfor allt PET-DT eller DT buk-bicken 6vervigas. Klarcellssarkom, alveolara
mjukdelssarkom, solitary fibrous tumor (SFT) och angiosarkom har dessutom en benigenhet att
metastasera till hjarnan vilket man boér kinna till, och DT hjirna kan inkluderas 1 staging-
undersokningar for dessa diagnoser. Utifran tumorens lokalisation, storlek, malignitetsgrad och
eventuell férekomst av metastaser stadieindelas sarkomsjukdomen.

TNM-systemet anvinds i praktiken séllan vid sarkom da det dr tumdrernas lige, storlek och
malignitetsgrad som dr centrala f6r behandlingsbeslut (32).

8.3.2 Stadieindelning av skelettsarkom

Som grund for behandlingsbeslut gors stadieindelning med DT torax (+++). Skelettskintigrafi dr
fortfarande standardundersokning for att utesluta skelettmetastaser, men PET-DT kan ersitta
skelettskintigrafi. Aven PET-MRT eller helkropps-MRT kan anvindas som staging (7, 33-35).
Utifran tumorens lokalisation, storlek, malignitetsgrad och eventuell f6rekomst av metastaser kan
sarkomsjukdomen stadieindelas vidare enligt TNM-systemet (32), men det gors i praktiken sillan
da andra faktorer styr prognosbedémning och behandlingsbeslut.

Riktlinjer f6r barn med skelettsarkom finns tillgangliga pa varje barnonkologiskt centrum via
Virdplaneringsgruppen for solida tumérer hos barn (VSTB) (1).
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8.4 Patologisk utredning

Vivnadsbunden diagnostik baserad pé histologi/cytologi gors pa ett sarkomcentrum innan nigon
excision eller annan invasiv atgird gors. Se kapitel 9 Kategorisering av tuméren f6r mer information.

8.5 Diagnhosbesked

Rekommendationer

e Patienten och medfdljare bor vid forsta besoket pa sarkomcentrumet informeras om och
traffa kontaktsjukskoterska och behandlande likare och fa skriftlig information.

e [ samband med information om diagnos informeras patienten om behandlingsalternativ
och en behandlingsplan (Min vardplan) utformas gemensamt, se avsnitt 15.3 Min vardplan.

8.6 Arftlighet

Rekommendationer

e Sjukdomshistoria hos férstagradsslaktingar bor tas fOr att identifiera patienter med arftliga
cancersyndrom och medfédda mutationer.

¢ Vid misstanke om arftlighet bér patienten erbjudas remiss till onkogenetisk utredning.

For mer information om irftlighet, se kapitel 6 Arftlighet.

8.7 Omvardnad och rehabilitering

Rekommendationer

e Patienter bor ha en f6r dem tydligt utsedd kontaktsjukskoterska pa sarkomcentrumet och
vid behov pa hemortssjukhuset.

e Patienter bor ha en tydlig, regelbundet uppdaterad Min vardplan, v.g. se avsnitt 15.3.
e Bedomning av patientens rehabiliteringsbehov bor goras regelbundet, v.g. se avsnitt 15.5.

o Overlimningar mellan olika virdenheter, iven inom ett sarkomcentrum, bor vara aktiva
v.g. se avsnitt 15.4.

Beroende pa patientens dlder, tumértyp och lokal d4r omvardnads- och rehabiliteringsbehovet
mycket varierande. Gemensamt for alla patienter ar dock behovet av en tydlig vardplan,
kontaktsjukskoterska, aktiva 6verlimningar och ett multidisciplindrt samarbete mellan likare,
sjukskoterskor, kuratorer, fysioterapeuter, gangterapeuter, sarsjukskoterskor, stomiskoterskor
med flera pa sarkomcentrum, med en tydlig aterkoppling till kollegor pa vardenheter ndrmare
patientens hem.

Initial omvardnad och rehabilitering sker vid eller initieras fran ett sarkomcentrum. Se dven
kapitel 17 Uppfdlining och kapitel 18 Underlag f6r nivastrukturering.
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KAPITEL 9
Kategorisering av

tumoren

9.1 Patologins roll i den diagnostiska processen

En viktig funktion vid den multidisciplindra konferensen (MDK:n) ir mojligheten att korrelera
vivnads- och bilddiagnostik med den kliniska bilden, 1 synnerhet f6r misstinkta skelettsarkom.

Mjukdelssarkom dr ovanliga och flertalet svenska patologer ser mycket fa sidana tumérer och far
dirfor ocksa en begrinsad erfarenhet. Morfologiskt dr diagnostiken dessutom svar, vilket kan
forklaras av att tumoérerna dr mycket heterogena och att flertalet individuella tumorformer ocksa
ar mycket séllsynta. Enligt WHO:s klassifikation 2020 (5th Edition) finns ett 40-tal
mjukdelssarkom och ett 20-tal skelettsarkom, entiteter definierade utifrain morfologi,
immunhistokemi och genetisk karakterisering genom molekylarpatologi.

Kraven pa specifik undergruppsdiagnostik 6kar ocksa alljimt genom att behandlingsstrategierna
successivt differentierats. Flertalet benigna tumorer saval som manga reaktiva tillstand kan ocksa
uppvisa en morfologisk bild snarlik sarkom. Sammantaget har detta lett till ett stort behov av
héggradig specialisering, och dir av f6ljer att denna tumorgrupp bor diagnostiseras av
subspecialiserade patologer som tillignat sig kunskap inom diagnostikomradet. I fall dar
primardiagnostik dnda sker utanfor ett sarkomcentrum, boér fallet infor slutbedémning i nésta
skede skickas for konsultation till en subspecialiserad patolog vid ett sarkomcentrum. Nir sa sker,
bér savil rutinfirgade histopatologiska glas som vivnadskloss och relevanta radiologiska bilder
och kliniska data skickas med.

Diagnos vid vavnadsbunden diagnostik bor stillas 1 ndra samarbete mellan kliniker och radiologer
vid MDK. Svardiagnostiserade tumérer blir inte sillan féremal f6r konsultation till ett annat
nationellt eller internationellt centrum.

Biopsier bor sa langt som moijligt levereras till patologilaboratoriet i flera fraktioner med saval
fixerade som ofixerade prover. Firskt material krivs for cytogenetisk undersékning och vissa
molekylirpatologiska analyser som ingar i Genomic Medicine Sweden (GMS). Flertalet
molekylira analyser kan dock numer dven goras pa formalinfixerat och paraffininbidddat
vivnadsmaterial.

9.2 Anvisningar for provtagarens hantering av provet
9.2.1 Biopsier

Om endast begriansat tumormaterial (formalinfixerat) inkommer, sdsom en enstaka biopsi, dr
forsta prioritet att ta vavnad for en mikroskopisk bedémning.
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Om vivnadsmaterialet dr rikligt och flera representativa biopsier inkommit farskt, kan materialet
med fordel initialt ldggas 1 RN A-konserverande medium. Nir den morfologiska diagnostiken
sdkerstallts kan detta material frysas (-70 °C) 1 biobank.

9.2.2 Resektat

Savil fixerade som ofixerade resektat ska omedelbart levereras till patologiavdelningen,
tillsammans med remiss. Vil pa patologiavdelningen gors en makroskopisk bedomning,
dokumentation och tuschning av preparatet sa att vivnaden kan tillvaratas pé ett korrekt sitt.
Diirefter fixeras ofixerad vivnad 1 formalin.

Det ar viktigt att preparatet ar markt pa ett tydligt satt sa att preparatet kan orienteras, girna med
tusch eller suturer. Skisser och radiologiska bilder underlattar ocksa orienteringen. Vid uppenbart
svarorienterade preparat bor kirurg och patolog tillsammans utvirdera avstind och kvalitet
avseende marginaler och resektionsrinder.

9.3 Anamnestisk remissinformation

Vid mikroskopisk undersékning av skelett- och mjukdelstumorer dr den kliniska informationen
mycket viktig for korrekt bedomning. Information om sjukdomshistoria, radiologiska fynd,
tumorlokalisation och tumdérstorlek har ibland en helt avgérande betydelse f6r beddmningen.

9.4 Klassificering av tumadren

Skelett- och mjukdelstumérer klassificeras enligt den senaste versionen av WHO:s Classification
of tumours of soft tissue and bone (36) (37)och WHO:s classification of tumours. 4 utg. (37).

Histo- eller cytopatologisk karaktirisering dr nddvindig for slutlig diagnos, ofta i kombination
med saval immunhistokemi som molekylirpatologiska analyser.

Ett diagnosutlitande om vivnadsbunden diagnostik av operationspreparat bér férutom
patologanatomisk diagnos och malignitetsgrad i férekommande fall innehalla uppgift om storlek,
vixtsitt, marginal, nekrosgrad, kirlinvixt och antal mitoser; se bilaga 1 Kvalitetsdokument f6r

patologi.
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KAPITEL 10
Multidisciplinar konferens

Rekommendationer

¢ En multidisciplinir konferens (MDK) bor finnas pa alla sarkomcentrum och héllas vid
fasta tider varje vecka.

e Vid MDK deltar specialister inom onkologi, ortopedi, radiologi och patologi samt
kontaktsjukskoterska. Specialister fran andra verksamheter kallas vid behov, till exempel
specialister inom bukkirurgi, gynekologi, toraxkirurgi, kirlkirurgi, plastikkirurgi, 6ron-nésa-
halskirurgi, handkirurgi och urologi.

e MDK bor vara 6ppen f6r remitterande kliniker 1 regionen.

10.1 Regional multidisciplinar konferens (MDK)

MDK:n dr central f6r beddmningen av sarkompatientens utredning och behandling (22, 38, 39).
Den ir dessutom av vikt f6r bedémningen av misstinkta sarkomfynd gjorda vid radiologiska
undersokningar inom sjukvardsregionen. En viktig funktion av MDK:n dr méjligheten att
korrelera viavnads- och bilddiagnostik, i synnerhet f6r misstinkta skelettsarkom.

Patienter ska diskuteras vid MDK i samband med
e Diagnostik

e Beslut om behandlingsrekommendation
e Misstanke om sena behandlingskomplikationer eller aterfall.

I aterfallssituationen finns evidens fOr att vissa patienter gagnas av aggressiv kirurgisk behandling,
varfor det dr av storsta vikt att de diskuteras vid MDK (40, 41).

MDK fyller vidare en viktig funktion i utvecklingsarbetet av sarkomvarden samt som
utbildningsforum for ST-likare, randande specialister, gistande likare samt sjukskéterskor.

MDK:s beslut och eventuella diskussioner om behandlingsalternativ bér dokumenteras.

10.2 Nationell multidisciplinar konferens (nMDK)

Rekommendationer
Foéljande fall bor diskuteras pi4 nMDK:

e Alla nydiagnostiserade osteosarkom, Ewing sarkom och kordom.

e Mjukdelssarkom som kan tinkas ha nytta av en multidisciplinir diskussion pa nationell
niva.

e Benigna aggressiva skelett- och mjukdelstumérer som kan tinkas ha nytta av en
multidisciplinir diskussion pa nationell niva.
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nMDK ir en central del i cancervardens nationella nivastrukturering. Syftet med nMDK ir att
héja kvaliteten, skapa en mer jamlik vard i hela landet och 6ka kompetensen pa respektive
sarkomcentrum. Sedan januari 2019 har nMDK inférts for sarkom i extremiteter och balvigg.
Konferensen hills varannan vecka och de 5 regionala sarkomcentrumen deltar pa konferensen.
Det ordférandecentrum som ansvarar for konferensen dokumenterar den
behandlingsrekommendation som framkommer pa konferensen. Ordférandeskapet i nMDK
roterar arsvis mellan de 3 nationella virdenheterna. Respektive sarkomcentrum ska ha en
multidisciplindr sammansattning bestiende av en ortoped, onkolog, patolog och radiolog.
Diskussionen kan galla kirurgiska, onkologiska eller histopatologiska fragestillningar.

e Remissmall och anmilningsrutiner till nMDXK finns i bilaga 2.
e Mall f6r dokumentation efter nMDK finns i bilaga 3.
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KAPITEL 11
Primar behandling

11.1 Behandlingsbeslut

Rekommendationer

¢ Behandlingsrekommendationer bor utformas pa en MDK pa ett sarkomcentrum och
definitiv behandlingsplan gors dérefter i samrad med patienten. (++++)

11.1.1 Mjukdelssarkom

Beslut om kirurgi, cytostatika, stralning och samordningen av dessa behandlingar bor fattas pa

Vid extremitetssarkom bér man striva efter extremitetsbevarande kirurgisk excision. Den
kirurgiska behandlingen kombineras i regel med stralbehandling, vilken oftast ges postoperativt
1 Sverige.

Behandling med cytostatika vid lokaliserat mjukdelssarkom dr kontroversiell med bristande
evidens. Cytostatikabehandling till vuxna ges i dag i princip bara till vissa patienter med
cytostatikakénsliga tumérer som definieras som hogrisk. Nir det dr mojligt ges
cytostatikabehandling inom ramen for studier.

Under perioden fran diagnos och behandlingsbeslut till behandlingsstart (oavsett typ av fOrsta
behandling) bor patienten stottas i prehabilitering, t.ex. uppmuntras till fysisk aktivitet, bra
nutrition, eventuellt rékstopp och psykosociala fragor, se vardprogrammet f6r

cancerrehabilitering, kapitel 9 Prehabilitering.

Vid behandling som riskerar att paverka fertiliteten bor fertilitetsbevarande atgirder erbjudas.

Riktlinjer f6r barn med mjukdelssarkom finns tillgingliga pa varje barnonkologiskt centrum via
Virdplaneringsgruppen for solida tumorer hos barn (VSTB) (1).

11.1.2 Skelettsarkom

Skelettsarkom dr sillsynta tumorer och behandlingen 4r komplex. Behandlingen ska ske pa ett
sarkomcentrum. Behandlingen ges enligt etablerade behandlingsprotokoll eller om mdijligt inom
ramen fOr internationella multicenterstudier (1, 12, 24, 39).

Kirurgi i kombination med cytostatika dr standardbehandling f6r héggradiga osteosarkom, Ewing
sarkom och pleomorfa skelettsarkom. I regel ges preoperativ cytostatikabehandling £6ljd av
operation och direfter ges postoperativ cytostatikabehandling. Cytostatikaresponsen, som
utvirderas vid en histopatologisk undersékning av operationspreparatet, ir en viktig prognostisk
faktor.

Under perioden fran diagnos och behandlingsbeslut till behandlingsstart (oavsett typ av fOrsta
behandling) bor patienten stottas i prehabilitering, t.ex. uppmuntras till fysisk aktivitet, bra
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nutrition, eventuellt rokstopp och psykosociala fragor, se virdprogrammet f6r
cancerrehabilitering, kapitel 9 Prehabilitering.
Vid behandling som riskerar att paverka fertiliteten bor fertilitetsbevarande atgarder erbjudas.

Stralbehandling kan ges i stillet for, eller som komplement till, kirurgi som lokal behandling nar
operation bedéms vara for stympande eller svar vid Ewing sarkom och kordom.

Riktlinjer f6r barn med skelettsarkom finns tillgingliga pa varje barnonkologiskt centrum via
Virdplaneringsgruppen for solida tumorer hos barn (VSTB) (1).

11.2 Kirurgisk behandling

Rekommendationer

e Behandlingen planeras pa MDK och fastslas i samrad med patienten.

e Kirurgisk behandling ska ske vid ett sarkomcentrum.

Omfattningen av den kirurgiska behandlingen 4r mycket varierande. En ytligt beldgen, liten
tumor med lag malignitetsgrad kan opereras bort som ett dagkirurgiskt ingrepp utan tilligg av
annan postoperativ behandling. Andra tumoérer kan kriva amputation av en extremitet, backen-
och kotpelarkirurgi med betydande funktionsforluster av gang-, miktions- och
tarmtomningsférmaga eller stérning av sexuella funktioner. Detta kriver en flexibel kirurgisk
avdelning med tillgang till specialutbildad personal.

Vid sarkom i en extremitet sker operationen i de flesta fall genom lokal excision, sa kallad
extremitetsbevarande kirurgi, eller i sillsynta fall genom amputation. En forutsattning for
extremitetsbevarande kirurgi dr gott samarbete mellan likare med olika kirurgiska subspecialiteter,
som kirl- eller plastikkirurgi. Extremitetsbevarande kirurgi dr ofta férknippad med
rekonstruktion av nagot slag, saisom kirlgraft, plastikkirurgiska lambaer, ledproteser eller
autograft/allograft. Sedan slutet av 1980-talet opereras cirka 90 % av patienterna med satkom i
arm eller ben med extremitetsbevarande kirurgi.

Amputation av en extremitet eller del av denna gbrs om tumérutbredningen inte medger lokal
excision med férvantad fri marginal eller vid oacceptabla funktionsférluster vid
extremitetsbevarande kirurgi. Innan amputation gors virderas andra behandlingsméjligheter, som
till exempel Isolated Limb Perfusion (ILP), stralbehandling och cytostatikabehandling.

11.2.1 Kirurgisk marginal

Rekommendationer

e Vid kirurgisk marginal bor alltid efterstrivas.

Den kirurgiska marginalen vid sarkomkirurgi ar mycket viktig, da den starkt paverkar frekvensen
av lokala aterfall. En vid marginal kriver noggrann preoperativ planering och ingaende
bedémning av de radiologiska undersékningar som gjorts. Da den kirurgiska marginalen inte bara
bestir av ett kvantitativt mitt i antal millimeter frisk vivnad runt tumdoren, 4r definitionerna av
vid respektive marginell fri kirurgisk marginal féremal f6r debatt. Beroende pa vilken typ av
vavnad som ligger runt tumoren bedéms olika resektionsavstand vara tillrickliga (27, 43).
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Definitionsmassigt talar man om positiv respektive negativ marginal vid sarkomkirurgi.

mmm [ntralesionell marginal
Marginell marginal

me= Vid marginal (nedom fascia eller mycket frisk vivnad)

Positiv marginal innebir att tumoren inte dr avligsnad i sin helhet.

Makroskopisk kvarvarande tumir innebir att tumoren bara kunnat avligsnas delvis och att en for
Ogat synlig tumor finns kvar 1 saret (ingen bild).

Intralesionell marginal: Mikroskopiskt ses tumoérvaxt ut till resektionsranden men ingen
makroskopiskt synlig tumér finns kvar i saret (svart streck).

Negativ marginal (tumérfri) innebir att hela tumdren dr omgiven av frisk vivnad.

Marginell marginal: Hela tumoren dr avlagsnad i sin helhet men ticks endast av ett skikt pa ndgra
mm av frisk vivnad och vivnaden ir inte fascia (gult streck).

Vid marginal: Hur stor marginalen behéver vara for att klassas som vid beror pa vilken typ av
vivnad tumdren dr omgiven av (gront streck).

Subkutant eller djupt exctramuskunlirt beldgen tumor. Tumoéren omges av en krans av frisk vivnad pa
mer dn 10 mm eller en muskelfascia.

Intramuskulir tumor. Tumoéren dr omgiven av intakt muskelfascia. Vid marginal kring
intramuskular tumor.

Distinktionen mellan marginell och vid marginal avgdrs av kirurgens peroperativa iakttagelser i
kombination med patologens histopatologiska bedomning (PAD). Om den preoperativa
diagnosen ar ett h6gmalignt (malignitetsgrad 2—3) sarkom dr malet vid kirurgisk marginal. Da en
operation med vid marginal ofta ir férknippad med storre sjuklighet paverkas malet av flera
faktorer sisom samsjuklighet, eventuella metastaser, prognos, patientens alder och hur
omfattande handikapp som kan férvintas av ingreppet.
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11.3 Kurativt syftande medicinsk behandling

Rekommendationer

e Behandlingen planeras pa MDK och fastslas i samrid med patienten.
e Behandlingen ska ges av en onkolog med erfarenhet och kompetens inom omradet.

11.3.1 Allmant om onkologisk behandling

Cytostatikakinsligheten varierar mycket mellan olika typer av sarkom med hog kinslighet, t.ex. 1
Ewing sarkom och rabdomyosarkom, och lag kinslighet, t.ex. 1 dedifferentierade liposarkom och
kondrosarkom. Som en allmin 6versikt kan foljande tabell, modifierad fran UK-guidelines utifrin
de referenser som anvinds i rekommendationerna nedan (kap. 10 samt kap. 13), 6ver
mjukdelssarkoms relativa cytostatikakinslighet anvindas (12):

Relativ cytostatikakanslighet Sarkomtyp

Mycket hog Extraskeletalt Ewing sarkom
Alveolart/embryonalt rabdomyosarkom

Hog Synovialt sarkom
Myxoitt/rundcelligt liposarkom
Desmoplastisk rundcellig tumor

Mattlig Pleomorft liposarkom
Leiomyosarkom
Angiosarkom

Lag Myxofibrosarkom

Epiteloitt sarkom

Pleomorft rabdomyosarkom
Malign perifer nervskidetumor
Dedifferentierat liposarkom

Okanslig Klarcelligt sarkom
Alveolart mjukdelssarkom
Extraskeletalt myxoitt kondrosarkom

Tabellen bor ses som en 6versikt och den har modifierats utifran nya studier som har visat pa
delvis andra férhallanden. Vidare finns varierande cytostatikakinslighet dven inom respektive
grupp av sarkom.

Patienter med dalig tandstatus bér bedoémas av tandlakare fore start av cytostatikabehandling.

11.3.2 Preoperativ behandling av mjukdelssarkom

Generellt maste individuella bedémningar goras utifran tumorens forvintade kinslighet for
cytostatika. Vid tumérer som bedéms vara inoperabla vid diagnos, alternativt dar man riskerar
kirurgi med intralesionell marginal primirt, kan preoperativ onkologisk behandling 6vervigas for
att mojligedra senare kirurgi.
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11.3.3 Postoperativ behandling av mjukdelssarkom

Patienter som opererats och befunnits ha hog risk f6r aterfall (se hogriskkriterier nedan) kan
overvigas for postoperativ behandling i form av cytostatika- eller strilbehandling, eller en
kombination av bada behandlingsmodaliteterna.

Avseende cytostatikabehandling dr fragan kontroversiell och ingen enskild randomiserad studie
har visat en férdel. Hog dlder (> 75 ar) och allvarlig samsjuklighet utgoér kontraindikationer f6r
postoperativa cytostatika. En Cochrane-analys har visat att postoperativa cytostatika kan férlinga
progressionsfri 6verlevnad och har visat en trend mot forbittrad totaléverlevnad; vid forlingd
uppfoljning var férbittringen i totaloverlevnad statistiskt signifikant. Tva EORTC-studier har
dock inte kunnat visa paverkan pa totaléverlevnaden, och dessa studier inkluderade savil hog-
som lagriskpatienter.

I en icke-randomiserad fas II-studie genomford av skandinaviska sarkomgruppen, SSG XX,
behandlades patienter med héggradiga mjukdelssarkom som uppfyllde hogriskkriterier enligt
nedan, med sex cykler doxorubicin 60 mg/m® och ifosfamid 6 g/m? och strilbehandling
beroende pa resektionsmarginaler och tumérdjup. Fem ars metastasfri 6verlevnad var 70,4 % och
5 érs totaloverlevnad 76,1 % och dirmed bittre dn jamférande historiska data (44).

Hogriskkriterier enligt SSG:s rekommendation for extremitetssarkom:

Karlinvixt eller minst 2 av Ovriga 3 riskfaktorer:
1. Tumorstotlek > 8 cm
2. Infiltrativt vixtsatt
3. Nekros

For patienter som uppfyller hogriskkriterierna, och anses ha en cytostatikakénslig subtyp av
sarkom, kan postoperativ behandling vara aktuell. Dar man i samrad med patienten bestimt sig
for att ge postoperativ behandling rekommenderas behandling enligt SSG XX-protokollet,
innefattande bade cytostatika- och stralbehandling, vilket beskrivs vidare i
stralbehandlingsavsnittet.

Extraskeletalt myxoitt kondrosarkom och klarcellssarkom har sa lag cytostatikakéinslighet att
postoperativ behandling inte bor ges.

Till unga vuxna 18-30 édr kan man 6verviga behandling enligt barnprotokoll. Barn och ungdomar
behandlas for nirvarande enligt CWS-guidance. For detaljer kontakta lokalt barnonkologiskt
centrum. Vuxna patienter med rabdomyosarkom boér behandlas enligt CWS-guidance.

11.3.4 Preoperativ behandling av skelettsarkom

Vid hoggradiga osteosarkom rekommenderas f6r yngre patienter (< 40 ar) preoperativ
behandling med MAP x 2 (metotrexat, doxorubicin, cisplatin) enligt Euramos 1-studien. MAP
ges 1 femveckorscykler dir AP ges vecka 1 och h6gdos metotrexat ges vecka 4 och 5 (45).

Aldre patienter rekommenderas behandling enligt Euroboss I-studien som ocksa ir stingd for
inklusion. Cisplatin-doxorubicin varvas med cisplatin-ifosfamid och doxorubicin-ifosfamid.

Periosteala och parosteala osteosarkom har ligre malignitetsgrad och ingen medicinsk onkologisk
behandling rekommenderas som primir behandling (46).
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Ewing sarkom hos vuxna har tidigare behandlats enligt ISG/SSG II-protokollet. P4 basen av
tidiga resultat fran studien EuroEwing 2012 som visar bittre event-free survvial (EFS) och OS
hos patienter som behandlades i arm B, dvs. VDC/IE (vinkristin, doxorubicin, cyklofosfamid,
ifosfamid, etoposid) f6ljt av operation och postoperativ behandling beroende pa respons (47),
rekommenderas numera detta protokoll f6r primir behandling av Ewing sarkom (+++). Lingre
tids uppfoljning ar dock nédvindig.

Patienter med kondrosarkom ges inte rutinmassigt preoperativ cytostatikabehandling.
Mesenkymala och dedifferentierade kondrosarkom anses vara mer cytostatikakansliga tumortyper
an de klassiska kondrosarkomen och till dessa patienter kan preoperativ behandling 6vervigas.
Mesenkymala kondrosarkom behandlas enligt principerna f6r Ewing sarkom, medan
dedifferentierade kondrosarkom behandlas som osteosarkom.

Barn och unga vuxna behandlas enligt CWS-guidance; se Vardplaneringsgruppen for solida
tumérer hos barn (VSTB) (1).

11.3.5 Postoperativ behandling av skelettsarkom

Vid osteosarkom ges fortsatt postoperativ behandling med MAP x 4 postoperativt enligt
Euramos 1-studien. Aldre patienter behandlas enligt direktiven i Euroboss I-studien men utan
tilligg av metotrexat oavsett graden av respons.

Ewing sarkom behandlas enligt ISG/SSG II-protokollet. Efter operation delas patienterna upp
efter graden av tumorrespons och far postoperativ behandling i tvé olika armar. Patienter med
daligt svar pa preoperativ behandling far h6gdosbehandling med stamcellsstéd, medan 6vriga far
en lingre tids postoperativ behandling med samma likemedel som gavs preoperativt (vinkristin,
doxorubicin, cyklofosfamid, ifosfamid, daktinomycin, etoposid). Barn och unga vuxna behandlas
enligt EWING 2008-protokollet med VIDE.

Patienter med kondrosarkom ges inte rutinmassigt postoperativ cytostatikabehandling.

11.4 Kurativt syftande stralbehandling av mjukdelssarkom

Rekommendationer

e Behandlingen planeras pa MDK och fastslas i samrdd med patienten.
e Behandlingen ska ges av en onkolog med erfarenhet och kompetens inom omradet.

Stralbehandling preoperativt kan 6vervigas vid stora, lokalt avancerade tumérer, dir vid resektion
primirt inte ter sig moijlig eller skulle leda till amputation, eller dar straltargetvolymen anses bli
patagligt mycket mindre med preoperativ behandling (48, 49). Myxoitt liposarkom har hég
stralkinslighet och ofta ges preoperativ stralbehandling. DOREMY -studien (singelarm) har visat
att lagre straldos kan vara lika effektiv, och vid preoperativ stralbehandling f6r myxoitt
liposarkom rekommenderas numera 2 Gy x 18, slutdos 36 Gy (50) (++).

Pre- och postoperativ stralbehandling minskar lokala aterfall och rekommenderas vid alla
hoggradiga mjukdelssarkom som dr djupt beldgna, eller opererade med marginell eller
intralesionell marginal (51-54). Vanligen ges i Sverige stralbehandling postoperativt. Vidare
rekommenderas stralbehandling vid intralesionell marginal oavsett malignitetsgrad (55).
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Det finns ingen konsensus 1 olika internationella riktlinjer vad galler straldoser. Traditionellt har
vi i Skandinavien anvint ligre straldoser dn i 6vriga Europa och Nordamerika. Hogre straldoser
verkar ha betydelse framfor allt vid marginella och intralesionella kirurgiska marginaler. Nedan
angivna rekommendationer baseras pa rekommendationer fran SSG.

Rekommendationer hoggradiga (G 2-3) mjukdelssarkom (++)
Ytligt beligna, < 5 cm, vid marginal  Ingen stralbehandling

Ytligt beldgna, > 5 cm, vid marginal ~ Overvig strilbehandling till 50 Gy
Djupt beligna, vid marginal 1,8-2 Gy per fraktion till 50 Gy
Marginell marginal 1,8-2 Gy per fraktion till 50 Gy
Intralesionell marginal (dven G1) 1,8-2 Gy per fraktion till 60-70 Gy
Inoperabla 1,8-2 Gy per fraktion till 68-74 Gy

Patienter med hoggradiga mjukdelssarkom som bedéms som hogrisk bor erbjudas behandling
med cytostatika och eventuell strilbehandling i enlighet med SSG XX-protokollet (50).

Vissa undergrupper anses inte ha nytta av postoperativ behandling, sisom extraskeletala
osteosarkom, extraskeletala myxoida kondrosarkom och klarcellssarkom.

Stralbehandling enligt SSG XX ges postoperativt i kombination med cytostatika (doxorubicin och
ifosfamid), mellan tredje och fjirde cytostatikakuren, vid djupt beligna tumorer eller ytliga
tumorer med marginell eller intralesionell marginal. Behandling ges med 1,8 Gy 2 ganger per dag
till 36 eller 45 Gy beroende pa kirurgisk marginal.

For patienter dir total resektion av tuméren inte ter sig mojligt primirt, ges cytostatika och
stralbehandling preoperativt mellan kur 2 och 3 med 1,8 Gy 2 ginger per dag till 36 Gy.

Barn behandlas enligt CWS-guidance och patienterna diskuteras ofta pa en nationell MDK.

11.5 Kurativt syftande stralbehandling av skelettsarkom

Rekommendationer

e Behandlingen planeras pa MDK och fastslas i samrad med patienten.
e Behandlingen ska ges av en onkolog med erfarenhet och kompetens inom omradet.

Strilbehandling dr ofta indicerad som tilligg till kirurgi och/eller cytostatikabehandling i kurativt
syfte for att 6ka lokal kontroll, eller i palliativt syfte for att lindra symtom. Dérf6r kan det bli
aktuellt att ge stralbehandling preoperativt, postoperativt eller som enda lokala behandling i
kurativ och palliativ situation.

Vanligtvis ges stralbehandling fraktionerat med fotoner och/eller elektroner. Sedan 2015 ges
protonbehandling pa Skandionkliniken i Uppsala. Brachyterapi dr en annan teknik som kan
anvindas for att minska straldosen till frisk vivnad och kan vara ett alternativ for utvalda
patienter.

Skandinaviska sarkomgruppens (SSG:s) rekommendationer f6r stralbehandling baseras pa
evidensbaserade studier, klinisk erfarenhet i Skandinavien och internationella riktlinjer (57, 58).
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Patienter med skelettsarkom behandlas i regel inom ramen f6r studier eller internationella
behandlingsprotokoll. Osteosarkom och Ewing sarkom dr de tva vanligaste tumértyperna och
drabbar oftast yngre personer med en medianalder vid diagnos pa 15-17 ar. Hos barn ger
stralbehandling sarskilda problem sdsom tillvaxthdmning och risk for framtida sekundar
malignitet, vilket maste beaktas vid planering av behandling. Vid CNS-nira tumérer i t.ex.
skallbas eller halsrygerad kan protonbehandling vara fordelaktig f6r att minska straldosen till frisk
nervvavnad.

11.5.1 Ewing sarkom

Rekommendationer

e Efter kirurgi med marginell marginal dir operationspreparatet innehaller viabla tumdorceller:
1,5 Gy x 2/dag till 42 Gy. (++)

e Efter intralesionell kirurgi: 1,5 Gy x 2/dag eller 1,8 Gy x 1/dag till 42-54 Gy beroende pa

histologisk respons. (++)

Vid icke-resektabla tumérer: 1,5 Gy x 2/dag eller 1,8 Gy x 1/dag till 54 Gy. (++)

Stralbehandling ir inte indicerat efter vid excision, eller efter marginell marginal dir
operationspreparatet inte innehéller viabla tumérceller. (++)

e Vid begrinsad skelettmetastasering dar stralbehandling ér rimligt ges samma doser som vid
lokaliserad sjukdom. (++)

e Vid lungmetastasering ar total lungbestralning med 1,5 Gy till 15 Gy indicerat hos de
patienter dir komplett remission uppnitts efter cytostatikabehandling. (++)

Ewing sarkom anses vara stralkdnsliga tumérer och stralbehandling spelar en viktig roll i den
multimodala behandlingen av sjukdomen, antingen i kombination med kirurgi vid marginella eller
intralesionella marginaler, eller som enda lokalbehandling vid inoperabla tumérer. Risken for
lokala aterfall dr storre vid enbart stralbehandling (59), men har dnda rapporterats ge lokal
kontroll vid inoperabla, centralt beligna tumérer (60). Pa grund av Ewing sarkomens liga
incidens dr evidensen lag f6r den mest optimala behandlingsstrategin f6r att uppna lokal kontroll
(61). Kirurgi dr en forstahandsmodalitet, men kan ibland innebéra oacceptabel sjuklighet vid
centrala och bickenlokaliserade tumorer, och ersitts da med stralbehandling. Vid inadekvata
marginaler dr tilligg av stralbehandling aktuellt (62). Vid makroskopiskt kvarvarande eller icke-
resektabel tumo6r kan dosen mot denna 6kas till 60 Gy, men det saknas evidens for att hdgre
doser innebir bittre lokal kontroll.

Preoperativ stralbehandling kan vara indicerat vid lokalt avancerade tumérer dir det primart ter
sig svart att uppnd adekvat kirurgisk marginal.

Strilbehandling hos vuxna med Ewing sarkom ges enligt protokollen f6r ISG/SSG 111 (icke-
metastatisk sjukdom) och ISG/SSG IV (hogrisk).

Stralbehandling i dessa protokoll ges samtidigt med cytostatikabehandling, och dosen ir beroende
av histologisk respons och kirurgisk marginal. Stralbehandlingen ges i anslutning till kirurgi eller
som den enda lokala behandlingen.

Det ar viktigt att tinka pa att hogdosbehandling med busulfan-melfalan potentierar toxiciteten av
stralbehandling. Busulfan bor inte anvindas om stralbehandling givits mot det centrala skelettet
(allt utom extremiteterna) utan byts da ut mot treosulfan.
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Vid kvarvarande lungmetastaser kan stralbehandling vara ett alternativ till resektion, om
behandlingsvolymen blir mindre 4n 25 % av den totala lungvolymen. (+)

Barn och ungdomar behandlas enligt protokollet EWING 2008. Sammanfattningsvis ges ofta
stralbehandling efter induktionscytostatika beroende pa behandlingsarm.

11.5.2 Osteosarkom

Rekommendationer vid icke-metastatisk sjukdom

e Postoperativt ges 1,8 Gy till 56—-62 Gy vid intralesionell marginal, och 1,8 Gy till 64—70 Gy
vid makroskopisk resttumor. (++)

e Vid inoperabla tumérer ges 1,8-2,0 Gy till minst 70 Gy. (++)

o [ vissa situationer, sarskilt vid CNS-nira tumoérer eller tumorer i bickenet, kan

protonbehandling vara indicerat for att uppna hogre straldoser in med konventionell
fotonbehandling (63). (++)

Kirurgi dr den viktigaste lokala behandlingen vid osteosarkom, men stralbehandling dr indicerat
vid intralesionell kirurgi (64, 65) eller inoperabel tumor. Osteosarkom anses vara relativt
stralresistenta vilket gor att hogre straldoser rekommenderas dn vid Ewing sarkom. Straldosen ir
avhingig den kirurgiska marginalen.

11.5.3 Kondrosarkom och kordom

Rekommendationer

e DPostoperativt rekommenderas stralbehandling vid intralesionell kirurgi med 1,8-2,0 Gy till
minst 64 Gy. (++)
¢ Vid icke-operabla tumérer bor slutdosen ga upp till 70 Gy. (++)

Kondrosarkom ir oftast langsamvixande tumdrer som anses vara relativt stralresistenta. Relativt
hoga straldoser rekommenderas postoperativt vid inadekvata kirurgiska marginaler (se ovan).

Kordom utgar fran notokorden och ar dir av beligna lings ryggraden, framfor allt vid skallbasen
och sakrum. De viaxer ofta invasivt och har f6rméga att metastasera.

Lokalbehandlingsoverviganden dr samma f6r kordom och kondrosarkom. Kirurgisk excision ar
den viktigaste delen av behandlingen, men tumdérerna ar ibland lokaliserade sa att komplett
resektion kan vara svar att uppna. Tilligg av stralbehandling minskar risken for lokala aterfall (60,
67) (++). Bada tumértyperna dr dock relativt stralokinsliga, och straldoser upp till 74 Gy, 1,8 Gy
x 1 rekommenderas. Protonteknik, ibland mixad med fotonteknik, innebdr som regel en fordel
(68) 1 synnerhet vid t.ex. skallbastumérer eller tumorer beligna i halsryggen (63).
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KAPITEL 12
Behandling av lokala

aterfall

Rekommendationer

e Behandlingen planeras pa MDK och fastslas i samrad med patienten.

12.1 Lokala aterfall vid mjukdelssarkom

Rekommendationer (++)

e Den primira behandlingen bor vara kirurgi.

e Stralbehandling bor 6vervigas vid tveksamma kirurgiska marginaler eller nir tumoren
bed6éms vara icke-operabel.

Den primara behandlingen vid lokala aterfall av mjukdelssarkom ir kirurgi. Ingreppet planeras
bland annat utifran tidigare genomford operation, tumortyp, dterfallets lokal och eventuell
tidigare postoperativ behandling. Den kirurgiska behandlingen syftar till resektion med vid
marginal. En vid, tumorfri kirurgisk marginal dr prognostiskt viktig for patienten. Vid tumorer i
extremiteter ar malet i forsta hand extremitetsbevarande kirurgi, men amputation kan vara
aktuellt 1 sdrskilda fall for att uppnd tumorfrihet.

Postoperativ stralbehandling kan eventuellt ges beroende pa tidigare given stralbehandling av
omradet. Stralbehandling kan ges saval externt som intraoperativt.

I vissa fall kan isolerad extremitetsperfusion med cytostatika (Isolated Limb Perfusion, ILP)
Overvigas som lokal tumérbehandling. Behandlingen bygger pé att man kan administrera mycket
héga doser cytostatika om behandlingen kan begrinsas till den extremitet dir tuméren ar belagen.
Behandlingen ges vid kirurgiska kliniken, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Goteborg.

12.2 Lokala aterfall vid skelettsarkom

Rekommendationer (++)
Aterfallsbehandlingen bér anpassas till tumértyp och lokalisation.
Rekommendationer for specifika tumortyper

e Kondrosarkom:
Kirurgi med vid resektionsmarginal. Dessa tumorer anses ringa stral- och
cytostatikakinsliga.

35



REGIONALA CANCERCENTRUM

e Ewing sarkom:
Beroende pa tumérens lokal och utbredning dr den primira behandlingen av ett aterfall
stralbehandling eller kirurgi med vid resektionsmarginal, oftast efterféljd av systemisk
behandling.

e Osteosarkom:
Kirurgi med vid resektionsmarginal.

Kirurgi med vid resektionsmarginal och rekonstruktion efter behov har en central roll. En vid,
tumorfri kirurgisk marginal dr prognostiskt viktig f6r patienten. Stralbehandling bor dvervigas
vid tveksamma kirurgiska marginaler eller nir tumoren bedéms vara icke-operabel (69-74).

Vid hoggradiga skelettsarkom ér lokala éterfall prognostiskt ogynnsamt, sirskilt tidigt 1 férloppet.
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KAPITEL 13
Behandling av avancerad

sjukdom

13.1 Inledning

Rekommendationer

e Behandlingen planeras pa MDK och fastslas i samrad med patienten.
¢ Behandlingen ska ges av en onkolog med erfarenhet och kompetens inom omradet.
e Vid begrinsad metastasering kan aggressiv kirurgisk behandling gagna patienten.

¢ Vid avancerad sjukdom rekommenderas cytostatikabehandling (+++) samt i vissa fall
malriktad behandling.

Lokal, tumértyp och tidigare behandling paverkar behandlingsvalet utéver patientens allméinna
hilsa och egna 6nskemal. Vid gott svar pd medicinsk behandling kan kirurgisk behandling bli
aktuell.

For de flesta patienter med spridd sjukdom ir prognosen dilig, men symtomfria eller
symtomfattiga personer i gott allméntillstind kan dnda leva i flera dr. Eftersom behandlingarna
kan innebira komplikationsrisker bor nyttan av behandlingarna vigas mot riskerna.

Vid avancerad sjukdom rekommenderas cytostatikabehandling (+++) samt i vissa fall malriktad
behandling. Overgiende remissioner har i olika studier rapporterats hos 10-50 % och stationir
sjukdom hos ytterligare en andel. Nédgra undergrupper har speciella rekommendationer.

Hir nedan rekommenderas en del likemedel och behandlingar som inte har metastaserat sarkom
som registrerad indikation, men som dnda utgér mer eller mindre etablerad behandling.
Avsaknaden av registrering kan bero pa savil bristen pa tillrickligt vildokumenterade kliniska
studier, som att foretagen anser att marknaden ar for liten fOr att det ska vara meningsfullt att
genomfora en registreringsprocess. Hir far man i stillet f6lja klinisk erfarenhet och anvinda det
vetenskapliga underlag som finns, dven om kvaliteten ar ligre an inom andra omraden av
onkologin.

Anslutning till en enhet for specialiserad palliativ vard kan vara av virde om symtombilden sa
motiverar, dven under aktiv antitumoral behandling f6r understédjande vard och etablering av
kontakt.
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13.2 Sarskilda situationer

13.2.1 Lungmetastasering

Rekommendationer

e Kirurgisk behandling av lungmetastaser bor dvervigas och patienterna bor diskuteras pa
MDK med toraxkirurg.

Enstaka lungmetastaser utgor en kliniskt speciell situation dir kirurgisk behandling kan leda till
att vissa patienter uppnar langtidséverlevnad och méjligen bot (22, 75-77). Sarskilt metakron
metastasering, med metastasdebut mer dn ett ar efter att primartumoéren diagnostiserades, bor
foranleda diskussion om kirurgi och eventuellt ytterligare cytostatikabehandling. Vid kirurgi av
enstaka lungmetastaser vid osteosarkom finns 20-25 % chans till lingtidséverlevnad (+++).
Noggrann metastasutredning (eventuellt dven inkluderande FDG-PET-DT) bor goras fore
ingreppet.

Kompletterande onkologisk behandling gar inte att ge nagra allmént hallna rekommendationer
om, utan behandlingen maste individualiseras. Om cytostatika ges rekommenderas om maéjligt
preoperativ behandling, sa att man kan utvirdera cytostatikakédnsligheten sivil radiologiskt som
pa operationspreparatet och dirmed avgéra om fortsatt behandling av denna typ dr meningsfull
(+). Stereotaktisk stralbehandling kan vara ett alternativ for patienter som pa grund av
samsjuklighet eller lungmetastasens lokalisation inte kan opereras (++).

13.2.2 Annan begransad metastasering

Aven vid begriansad metastasering till andra organ kan kirurgisk behandling vara virdefull och
patienten bor diskuteras pa MDK (76, 77).

13.3 Mjukdelssarkom

Doxorubicin ensamt har i studier givit jimforbar totaloverlevnad med kombinationen
doxorubicin-ifosfamid. Kombinationsbehandlingen har dock givit bittre responsfrekvens dn
singelbehandling (78).

Doxorubicin 1 kombination med olaratumab visade 1 en fas II-studie en forbittring 1
totaloverlevnad jimfért med enbart doxorubicin vid behandling av olika subtyper hos
antracyklinnaiva patienter. Denna studie lag till grund t6r godkidnnande av EMA och
rekommendation av NT-radet. En uppfoljande fas IlI-studie kunde dock inte verifiera férdelen
av kombinationen olaratumab-doxorubicin jamfért med doxorubicin ensamt, och kombinationen
kan ddrmed inte lingre rekommenderas (79).

Grundrekommendation vid cytostatikabehandling av generaliserat mjukdelssarkom (for vissa
subtyper rekommenderas annan specifik behandling; se respektive avsnitt nedan):
e Yngre patienter (riktlinje biologisk dlder < 70 ar):
Ifosfamid 6 g/m” och doxorubicin 60—75 mg/m? alternativt doxorubicin 60-75 mg/m”
o Aldre patienter (riktlinje biologisk alder > 70 4r) eller yngre med samsjuklighet:
Doxotubicin 60-75 mg/m”.
e Behandlingarna ges var tredje vecka.
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Vid progress efter postoperativ behandling alternativt vid svikt pa férsta linjens behandling, dr
chansen att uppna respons med annan behandling liten. Som framgar nedan finns dock
undergrupper av sarkom med storre cytostatikakinslighet, dir det kan vara motiverat med flera
linjers behandling.

Har patienten svarat pa en cytostatikabehandling som avbrutits av annat skal 4n tumorprogress,
kan den behandlingen i allménhet startas om (++). Vid svikt pa ifosfamid-doxorubicin kan vid
vissa subgrupper gemcitabin-docetaxel, trabektedin, eribulin eller pazopanib prévas (++; se
nedan). Patienter vars sjukdom tidigare visat sig vara cytostatikakinslig har av tradition
behandlats med mindre toxiska regimer 1 senare linjer, t.ex. metronomisk cyklofosfamid-
metotrexat (metotrexat 2,5 mg 2 x 1 2 dagar i veckan och cyklofosfamid 50 mg dagligen)
alternativt trofosfamid (ixoten) 50 mg x 3 (+).

Vad giller malriktade likemedel dr pazopanib godkint f6r behandling av patienter med
mjukdelssarkom som tidigare fatt cytostatika. I en studiepopulation har pazopanib givit 6kad
progressionsfri 6verlevnad (cirka 3 manader) jaimfért med placebo (80) (++). For patienter som
ar 60 ar eller aldre kan pazopanib vara dven ett alternativ som forsta linje for metastatisk
sjukdom, enligt en tysk randomiserad noninferiority-studie som visar att i denna
patientpopulation dr PFS och OS inte simre med pazopanib dn doxorubicin (81) (++).

Det finns ocksa beskrivet att enskilda patienter har haft nytta av m-TOR-hdmmare vid
perivaskulira epiteloidcellstumérer, sunitinib vid alveolira sarkom och solitary fibrous tumour,
respektive bevacizumab vid angiosarkom och solitary fibrous tumour (82-84) (+). For dessa
sillsynta tumorer finns sillan storre randomiserade och placebokontrollerade studier.
Rekommendationerna baseras 1 stillet ofta pa fallserier eller t.o.m. fallrapporter samt klinisk
erfarenhet. Dir ladkemedel rekommenderas utanfér indikation 1 kommande del hinvisas till
relevant publikation i referenslistan.

Den senaste tiden har nagra sma studier, mest fas II, visat tecken till effekt av immunterapi i form
av checkpointhdmmare i enskilda sarkomtyper, nimligen ASPS, kutana angiosarkom och UPS.
Bromsande behandling med checkpointhimmare kan dirmed 6vervigas, for dessa diagnoser
(enbart) och efter att patienten har provat atminstone en linje med systemisk behandling f6r
metastatisk sjukdom. For vidare stéd och sammanfattning om kunskapsliget, se senaste

rekommendationerna frin SSG, Recommendations for Treatment with Immune Checkpoint

Inhibitors in Sarcoma.

For patienter med bevisad NTRK-fusion, nimligen NTRK1 (kromosom

1923.1), NTRK2 (kromosom 9q21.33) eller NTRK3 (kromosom 15q25.3), kan TRK-himmare
inom klinisk provning 6vervigas. Larotrektinib har i Sverige godkints for personer under 18 ar
med solida tumérer med NTRK-fusion, medans entrektinib har godkints dven for vuxna. For
ovrigt, for patienter med tumérer med NTRK-fusion 1 Sverige finns numera studien
NAVIGATE. Det ir en fas II-studie som finns pa Karolinska Universitetssjukhuset i Stockholm
och undersoker effekter av TRK-himmaren larotrektinib. Frekvensen av NTRK-fusion hos
sarkom ar lig (< 1 %). Internationella natverket World Sarcoma Network har publicerat riktlinjer
(85) gillande val av vilka sarkom som har storre chans att visa NTRK-fusion och prioritering om
vilka patienter som bor screenas (t.ex. ALK och ROS1 fusion negativ IMT).

Foljande tumortyper kan rekommenderas annan behandling 4n den ovanstaende:
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13.3.1 Leiomyosarkom

I fas II-studier har kombinationen gemcitabin-docetaxel visat hog aktivitet (+++) bade vid
leiomyosarkom i uterus och vid annan lokal (86). Observera att lungtoxicitet i form av pneumonit
setts frekvent vid kombination av dessa preparat, framfor allt vid behandling av lungcancer. Det
finns ingen siker fordel gentemot ifosfamid-doxorubicin eller singel doxorubicin, varfér
toxicitetsaspekten bor beaktas.

Primirbehandling: doxorubicin-dakarbazin, gemcitabin-docetaxel, singel doxorubicin, eller singel
gemcitabin till skora patienter.

Sviktbehandling: trabektedin, pazopanib, dakarbazin, dakarbazin-gemcitabin, ixoten-vepesid (80,
87-90).

13.3.2 Liposarkom

Hogt differentierade liposarkom har mycket lag cytostatikakinslighet. Respons har setts vid
doxorubicinbehandling hos patienter med lagt differentierat liposarkom (91) (+++). I fas II-
studier har trabektedin visat hog remissionsfrekvens hos patienter med liposarkom, speciellt
myxoitt liposarkom (+++). Pazopanib har mindre effekt hos patienter med liposarkom 4n andra
undergrupper.

En nylig fas III-studie har randomiserat mellan eribulin och dakarbazin vid avancerat lipo- och
leiomyosarkom dir patienterna var tungt férbehandlade. Man sag en liten 6verlevnadsfordel for
eribulin for patienter med liposarkom, varfér det kan 6vervigas om patienten kvalificerar sig for
en tredje linjes behandling.

Primirbehandling: singel doxorubicin.

Sviktbehandling: trabektedin, eribulin (92).

13.3.3 Angiosarkom

I fas II-studier har veckovis paklitaxel visat hog remissionsfrekvens men dven liposomalt
doxorubicin liksom kombinationen av dessa cytostatika. Bevacizumab har givits antingen ensamt
eller i kombination med paklitaxel, och i atminstone tva fas II-studier haft aktivitet &ven om
antalet responser har varit fa (93, 94). I en studie har tilligg av bevacizumab till paklitaxel inte lett
till nagon forbittring av effekten men didremot givit 6kad toxicitet.

Primidrbehandling: singel doxorubicin, veckovis paklitaxel med eventuellt tilligg av bevacizumab,
paklitaxel-liposomalt doxorubicin.

Sviktbehandling: gemcitabin, gemcitabin-docetaxel, doxorubicin-ifosfamid, liposomalt
doxorubicin, pazopanib (95, 96).

13.3.4 Synovialt sarkom

Synovialt sarkom forefaller vara ett mer cytostatikakinsligt sarkom 4n méanga av de andra
undergrupperna av mjukdelssarkom, och flera linjers behandling kan vara motiverat. Patienter
som tidigare fatt ifosfamid postoperativt kan svara pa det igen. Overvig behandling enligt
CWS-2014-protokoll f6r unga patienter.

Primirbehandling: singel doxorubicin, doxorubicin-ifosfamid.
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Sviktbehandling: hégdos ifosfamid, trabektedin (97), pazopanib, gemcitabin-docetaxel, ixoten-
vepesid.

For patienter med metastaserande synovialt sarkom finns numera dven méjlighet till inklusion i
en fas I-studie med immunterapi, GSK-TCR, pa Fas 1-enheten, Karolinska Universitetssjukhuset.

13.3.5 Rabdomyosarkom
Behandlingen beror pa typen av rabdomyosarkom.

Embryonalt och alveolirt rabdomyosarkom: Behandlas enligt protokoll fér barn/unga vuxna,
torslagsvis CWS guidance.

Sviktbehandling ér individuell. Karboplatin, vinkristin, epirubicin och ifosfamid har visats ha
aktivitet (98).

Pleomorft rabdomyosarkom: Lag kinslighet for cytostatika. Enstaka fallrapporter finns om
respons pa vinkristin, adriamycin och cyklofosfamid.

13.3.6 Aggressiv fibromatos (desmoida tumaorer)

Desmoider utgdrs av fibroblastproliferationer utan metastaseringspotential och har varierande
forlopp dir spontana remissioner och/eller perioder av stabil sjukdom rapporterats. Det finns
ingen utarbetad behandlingsalgoritm, utan beslut om behandling bor fattas vid en MDK och i
samrad med patienten. Forstahandsval dr aktiv exspektans, men beroende pé lokalisation och
symtom kan kirurgi vara aktuellt. Systemisk behandling bor endast ges vid progress eller uttalade
symtom. En grundregel dr att prova behandlingar med ldg toxicitet forst om inte symtomen ar
alarmerande.

Behandlingsalternativ (ej rangordnade) vid aterfall efter kirurgi alt. icke-operabel tumér:

Sorafenib (99), pazopanib (100), imatinib (101, 102), metotrexat-vinblastin (103), vinorelbin
(104), stralbehandling, interferonbehandling, utsittning av p-piller/annan hormonbehandling
(105, 106). Tamoxifen 20 mg x 1 (hoégre dos kan vara relevant) och/eller NSAID har linge
anvints mot desmoider, men en nyligen publicerad konsensus dversiktsartikel rapporterar brist
pa evidens for effekt med dessa likemedel. De rekommenderas dirfor inte som
forstahandsbehandling (101). Vid behov av mer aggressiv behandling och/eller desmoid pa
besvirliga lokaler har antracyklin anvints med framgang (107). Pa grund av risken for
langtidstoxicitet rekommenderas da i férsta hand liposomalt doxorubicin, sdrskilt hos unga
patienter (108).

13.3.7 Solitary fibrous tumour

Vid metastaserad sjukdom finns behandlingsframgingar beskrivna pa sunitinib, sorafenib (109)
och temozolomid-bevacizumab (110, 111), pazopanib.

13.4 Skelettsarkom
13.4.1 Osteosarkom

Vid osteosarkom ar prognosen vid icke-resektabla metastaser dalig. Valet av palliativa cytostatika
bor goras utifran vilken behandling patienten har fatt tidigare och hur ling tid som har gatt sedan
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primirbehandlingen. Hos patienter 1 gott allméntillstind anvinds ofta ifosfamid, etoposid eller
karboplatin. Andra likemedel som anses ha aktivitet dr gemcitabin, docetaxel (112), sorafenib
(113), regorafinib (112) och kabozantinib (114) (++). For barn och unga vuxna (2-25 ar) med
recidiverande eller refraktirt osteosarkom finns méjlighet till inklusion i fas II, randomiserad
studie E7080-G000-230 som underséker nyttan och toxiciteten av tilligg av lenvatinib till
backbone ifosfamid/etoposid. Studien gir hos flera barnonkologiska centrum och pa
sarkomcentrum i Lund.

13.4.2 Ewing sarkom

Patienter med metastaser vid primar diagnos behandlas pa samma sitt som vid lokal sjukdom,
men har simre prognos. Vid Ewing sarkom bor valet av behandling individualiseras utifran
tidigare givna regimer. Tidigare ej hogdosbehandlade patienter kan bedémas fo6r
hégdosbehandling i aterfallssituationen. Det finns ingen standardbehandling vid dterfall av Ewing
sarkom, men det pagar studier fOr att virdera olika regimer. Ofta anvinds t.ex. alkylerare
(cyklofosfamid eller ifosfamid) i kombination med topoisomerashimmare (etoposid eller
topotekan), hégdosifosfamid, irinotekan-temozolomid eller gemcitabin-docetaxel (90, 115-117)
(+4).

Den randomiserade studien rEECur dr en multiarm- och multistep-studie dir mojlighet finns att
avsluta inklusion i de behandlingar som har simre nytta (eller mer toxicitet) och dven ligga till
nya behandlingsméjligheter. Studien har hittills undersokt effekten av de vanliga
cytostatikaregimer som har anvints vid metastatiskt Ewing sarkom: temodal/irinotekan,
gemcitabin/docetaxel, hogdosifosfamid och topotekan/cyklofosfamid. Temodal/irinotekan och
gemcitabin/docetaxel har tagits bort eftersom de har visat simre effekt 4n de andra 2 regimerna
vid recidiverande eller refraktirt Ewing sarkom (118). Temodal/irinotekan eller
gemcitabin/docetaxel kan fortfarande 6vervigas vid metastatiskt Ewing sarkom men det
rekommenderas att topotekan/cyklofosfamid och hégdosifosfamid anvinds fére, om inte ngra
kontraindikationer féreligger (++).

Tyrosinkinashimmarna regorafenib och kabozantinib har ocksa visat tecken till effekt mot
metastaserande Ewing sarkom och kan 6vervigas vid cytostatikaresistent sjukdom eller
kontraindikation mot cytostatika (114, 119, 120) (++).

13.4.3 Kondrosarkom

Palliativ cytostatikabehandling ar oftast inte meningsfull vid kondrosarkom. Mesenkymala
kondrosarkom anses mer cytostatikakinsliga och behandlas som Ewing sarkom, och
dedifferentierade kondrosarkom behandlas som osteosarkom. Under kongressen ESMO 2019
presenterades resultat frin kondrosarkomkohorten inom REGOBONE-studien som visade
lingre tid till progression med regorafenib jamfért med placebo (19 resp. 8 veckor) (121).
Regorafenib kan dirfor vara ett behandlingsalternativ f6r metastaserande kondrosarkom.

13.4.4 Kordom

Imatinib har visats ge bade radiologisk respons och symtomlindring (+++). Det finns ocksa visst
stod f6r kombinationen imatinib-sirolimus. Sunitinib och lapatinib har visat aktivitet (++) och
det finns enstaka fall rapporterade som har haft effekt av cetuximab, etlotinib och gefitinib (84,
122-125).
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9-nitro-camptothecin har testats i en fas II-studie vid kordom och gav respons hos en av femton
patienter (+). Vidare finns anekdotiska responser pa andra cytostatikasorter men otillrickligt for
att sjukdomen ska anses cytostatikakinslig.

13.4.5 Jattecellstumorer i ben

Jattecellstumorer som inte gar att resekera kan behandlas med denosumab, som har tydlig
aktivitet vid denna tumortyp genom himning av RANK-ligand.
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KAPITEL 14
Palliativ vard

Patienter med obotlig eller livshotande sjukdom bor vardas med ett palliativt f6rhallningssitt,
med fokus pa livskvalitét. Ett palliativt forhallningssitt utesluter inte aktiv antitumoral behandling
eller livsforlingande insatser, utan skall ses som en parallell vardinsats 1 ett tidigt skede. I ett
senare skede av sjukdomsférloppet nir det inte lingre ér aktuellt med livsférlingande insatser
fortskrider den palliativa vairden med samma fokus. Det palliativa forhallningssittet utgar ifran
den fysiska, psykiska, sociala och existentiella dimensionen av livet och innefattar aven st6d till
nirstiende. Om patienten uppvisar komplexa virdbehov inom nigon eller flera av
dimensionerna rekommenderas kontakt med specialiserad palliativ enhet, t.ex. om symtom
overstiger NRS (numeric rating scale) 3 trots insatta dtgirder eller om helhetssituationen inklusive
stodet till anhoriga inte dr tillfredstillande. Det finns ett stort virde i ett multiprofessionellt
teamarbete innefattande saval likare, sjukskoterskor, fysioterapeuter, arbetsterapeuter och
kuratorer fOr att hantera svara symtom och funktionsbegrinsningar i syfte att uppna basta
mojliga livskvalitet. Det rader stor lokal variation i den palliativa vardens organisation 1 Sverige
och tillgangen till specialiserade palliativa insatser dr inte jamlik 6ver landet. Lokala rutiner far

gilla.

Patienter och nirstiende har ratt till brytpunktssamtal nar sjukdomen gar in 1 ny fas, t.ex. vid
skifte fran botbar till obotlig sjukdom,; fran livstérlingande till enbart symtomlindrande
behandling; fran livets slutskede till ddendet. I regel beh6vs flera brytpunktssamtal under ett
sjukdomsforlopp for att leda patient och nirstiende och ge dem mojlighet att virdera
livssituationen som grund for kloka beslut. Bade patientens och nirstiendes behov av
psykosocialt och existentiellt st6d skall uppmirksammas och stéd skall erbjudas. Om patienten
bed6éms vara svart sjuk med ett patagligt hot mot livet kan ”Intyg for nirstiendepenning”
utfirdas for 6kad mojlighet till samvaro.

For palliativ vard och insatser efter att den antitumorala behandlingen avslutats, hanvisas till det
nationella vardprogrammet f6r palliativ vard.

Stralbehandling kan ges 1 palliativt syfte for att lindra symtom. Hyperfraktionering ar att féredra
nir den forvintade 6verlevnadstiden ar kort, t.ex. 3 Gy till 30-36 Gy eller 4-5 Gy till 20-25 Gy.
Vid smirta fran skelettet kan en engangsdos med 8 Gy ha god effekt (++).
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KAPITEL 15
Omvardnad och

rehabilitering

15.1 Lagstod

Den som har i uppdrag att sakerstilla patientens delaktighet i varden bor kinna till innehallet 1
patientlagen (SFS 2014:821). Dir anges t.ex. att patienten ska fa information om biverkningar och
att patienten har ritt att fa en ny medicinsk bedémning.

15.2 Kontaktsjukskoterska

I den nationella cancerstrategin har man beslutat att varje patient med cancer ska ha tillgang till
en namngiven kontaktperson pa den cancervirdande kliniken. Pa de flesta enheter ir detta en
kontaktsjukskoterska. Syftet dr att forbattra informationen och kommunikationen mellan
patienten och virdenheten och stirka patientens moijligheter till delaktighet 1 varden

(SOU 2009:11). En fast kontaktperson ar en viktig kvalitetsfaktor for patienten och de
nirstiende. Sedan 2010 finns en lagstadgad ritt till fast vardkontakt i patientlagen (2014:821).
Kontaktsjukskoterskans roll dr att se till att vairdkedjan fungerar som planerat f6r patienten,
finnas tillginglig for patienten och de nirstaende och aktivt bevaka ledtider i samarbete med
SVF-koordinator. Staten och Sveriges Kommuner och Regioner har enats om en gemensam
generell beskrivning av kontaktsjukskéterskans roll och funktion. Den finns att ldsa pa
http://cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende /kontaktsjukskoterska

Att patienten har erbjudits en namngiven kontaktsjukskoterska ska dokumenteras 1 patientens
journal och registreras i det nationella kvalitetsregistret f6r sarkom.

Kontaktsjukskoterskan har en viktig roll i det multidisciplindra teamet runt patienten och bor
delta pa MDK.

15.3 Min vardplan

En individuell skriftlig vardplan, kallad Min vardplan, ska tas fram for varje patient med cancer.
Det framgir i den nationella cancerstrategin for framtiden (SOU 2009:11) och i de
patientcentrerade kriterierna som ska utmarka ett regionalt cancercentrum (Socialdepartementet:
2011). Lads mer pa http://cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/min-vardplan/.
Syftet med en individuell skriftlig vardplan dr att patienten och de nirstaende ska fa begriplig och
individanpassad information om stéd, rad och atgirder under behandling och rehabilitering.
Virdplanen ska vara ett hjalpmedel for patienten och de nirstiende att kunna vara delaktiga i
vard och behandling. Information och delaktighet skapar trygghet, vilket ar viktigt vid en
cancerdiagnos.
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15.4 Aktiva 6verlamningar

Under patientens tid i cancervarden férekommer ofta 6verlimningar mellan olika vardgivare. For
att skapa en sammanhallen vardkedja for patienten och de nirstiende ska alla 6verlimningar vara
7aktiva”. Aktiv 6verlimning innebir att den som har ansvaret for patienten tar kontakt, muntligt
och skriftligt, med nista instans. Den som aktivt 6verlimnat har fortsatt ansvar till dess att
mottagande instans bekriftat att de tagit kontakt med patienten. Uppstartade atgirder och
insatser inom omvardnad, palliation och cancerrehabilitering ska f6ljas upp, utvirderas och
dokumenteras i Min vardplan.

15.5 LOpande cancerrehabilitering

Cancerrehabilitering syftar till att férebygga och minska de fysiska, psykiska, sociala och
existentiella foljderna av en cancersjukdom och dess behandling. Insatserna ska ge patienten och
de nirstiende stod och forutsittningar att leva ett sa bra liv som méjligt; se Nationellt
vardprogram f6r cancerrehabilitering.

15.5.1 Regelbunden behovsbedémning for patienter och narstaende

Cancerrehabilitering dr aktuellt under hela processen fran misstanke om cancersjukdom samt
under och efter behandling. Behovet av rehabilitering ska dirfér bedémas regelbundet och man
bor anvinda sig av strukturerade behovsbedémningar, t.ex. Halsoskattning. Patienten och de
nirstiende ska aterkommande fa information om vilka rehabiliteringsbehov som ér vanliga och
vilka insatser som erbjuds. I patientens skriftliga vardplan, Min vardplan, ska cancerrehabilitering
inga. Vissa rehabiliteringsbehov, t.ex. lymfédem, kan kriva behandling livet ut.

Savil patienter som narstaende kan omfattas av rehabiliteringsinsatser. Narstiende kan vara
exempelvis partner, barn, foralder, syskon eller annan person som patienten anser sig ha nira
relation till. Barn som anhériga har en sirstillning da hilso- och sjukvarden enligt 5 kap. 7 §
hilso- och sjukvardslagen (2017:30) har skyldighet att ge dem information, rad och stéd pa en
niva de kan ta till sig.

15.5.2 Grundlaggande och specialiserad rehabilitering

All personal inom hilso- och sjukvarden ska gora grundliggande behovsbedémningar och ge
grundliggande insatser inom cancerrehabilitering. Vid mer avancerade behov ska patienten alltid
erbjudas insatser fran professioner med specialkompetens inom rehabilitering, t.ex. kurator,
fysioterapeut, psykolog, arbetsterapeut och dietist. Aven andra professioner som sjukskéterska,
likare och tandlikare kan arbeta specialiserat med cancerrehabilitering. Behovsbedomningar bor
ske strukturerat med dartill avsedda instrument.

15.6 Omvardnadsaspekter vid sarkom

15.6.1 Omvardnad vid diagnosbesked

Patienten bor uppmuntras till att ta med sig en nirstiende i samband med diagnosbesked. I
mojligaste man bor kontaktsjukskoterskan finnas med vid diagnosbesked eller i anslutning till
likarbesoket for att kunna upprepa, fortydliga och forklara information som har limnats. Det dr
ocksa ett tillfalle da kontaktsjukskoterskan kan informera om Min vardplan.
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Det psykosociala omhindertagandet dr ocksa viktigt. Varje patient bor erbjudas anpassad hjalp
med detta efter sina behov. Kontaktsjukskoterskan bor vid diagnosbeskedet och vid
genomgangen av Min vardplan diskutera detta med patienten och de nirstaende. Psykosocialt
stod bor erbjudas kontinuerligt genom hela behandlingsprocessen och inga i
behovsbedémningen om cancerrehabilitering, enligt avsnitt 15.5.1.

Kontaktsjukskoterskan kan ge information om Sarkomféreningen, en nationell patientférening
for de som ber6rs av sarkom. Manga patienter 6nskar prata med niagon annan som drabbats och
som har erfarenhet av sjukdom och behandling.

15.6.2 Omvardnad vid kirurgi

Savil operationen som smirtan bidrar till att patienten kan fa svart att rora sig. Smartan skattas
med hjilp av VAS-skalan. Patienten bor uppmuntras till att réra sig och f6rsoka hjilpa till vid
aktivitet och forflyttning. Ett samatbete mellan sjukskoterska, fysioterapeut och/eller
arbetsterapeut med forberedande smartlindring inf6r rehabiliteringstraning ar viktigt for
patienten.

Obstipation dr vanligt postoperativt till f6ljd av smirtstillande likemedel, stor kirurgi eller
patientens minskade rorlighet. Patienten bor informeras om detta méjliga problem och erbjudas
limplig behandling.

Det psykosociala omhindertagandet ar viktigt. Varje patient bor erbjudas anpassad hjalp med
detta efter sina behov. Kontaktsjukskoterskan bor vid diagnosbesked och vid genomgang av Min
vardplan diskutera detta med patienten och de nirstaende.

Sarkomplikationer kan uppsta postoperativt efter stor eller speciell kirurgi. Risken dr storre for en
patient som genomgatt preoperativ onkologisk behandling. En drabbad patient bor féljas med
regelbundna sarkontroller och f6rband anpassat till det uppkomna problemet.

15.6.3 Omvardnad vid stralbehandling

Tidiga biverkningar av stralbehandling inkluderar bland annat hudreaktioner med rodnad och
klida samt trotthet. Sena biverkningar inkluderar fibros. Vid stralbehandling av backenregionen
ar biverkningar sasom diarré, illamaende och krikning vanliga. For att lindra och férebygga detta
behover patienterna ofta likemedel mot illamaende samt stabiliserande likemedel f6r tarmen.
Kontaktsjukskoterskan bor diskutera detta med patienten for att identifiera problem och erbjuda

hjalp.

15.6.4 Omvardnad vid cytostatikabehandling

I samband med cytostatikabehandling kan en patient drabbas av fatigue (trétthet), haravfall,
llamdende, dalig aptit, skéra slemhinnor, blodbrist, blodning och infektionskinslighet.
Kontaktsjukskoterskan bor diskutera detta med patienten for att identifiera problem och erbjuda
hjalp.

Ilamaende édr viktigt att férebygga med antiemetika. En individuell bedémning av varje enskild
patients risk for cytostatikainducerat illamaende bor alltid géras. Mer information for hantering
av cytostatikainducerat illamaende finns pa sjukskoterskor i cancervirds webbplats.

Fatigue ar trétthet som beror pa bade cancersjukdomen och cancerbehandlingen. Fatigue
férsvinner inte av vila och tréttheten kan vara 1 upp till ett par ar efter avslutad behandling.
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Cytostatika minskar bildandet av blodkroppar i benmirgen, vilket leder till ligt Hb och laga
nivaer av trombocyter och vita blodkroppar. Vid manga cytostatikabehandlingar som ges till
patienter med sarkom tas darfor blodprover regelbundet mellan behandlingarna for att uppticka
avvikande provsvar.

Obstipation dr en vanlig biverkan av understodjande likemedel, t.ex. opiater och antiemetika (5-
HT3-antagonister), liksom av vissa cytostatika sisom vinkristin. Det édr viktigt att férebygga detta
tidigt med osmotiskt verkande laxantia.

Haravfall ar vanligt vid de flesta cytostatika som ges vid sarkom. Mojligheterna att fa bidrag for
peruk skiljer sig mellan olika regioner. Bra information om vad som giller i olika regioner finns
pa enkeltomperuker.se.

15.7 Rehabiliteringsinsatser vid sarkom

Rekommendationer

e Patienter med sarkom har 6kad risk for fysisk funktionsnedsittning och bor hanvisas till
rehabiliteringspersonal, t.ex. fysioterapeut och arbetsterapeut.

e Det bor finnas skriftlig information fran behandlande operator som ger klara direktiv kring
mobilisering och belastnings- och rorelserestriktioner. Fysioterapeuten bor vara tillganglig
tor preoperativ funktionsbedémning samt vid uppféljningskontroller f6r att kunna
identifiera patienter med kvarvarande funktionsnedsittningar och behov av fortsatta
rehabiliteringsinsatser.

e Fysioterapeuten som bedémer patienten efter operation bor rapportera till primirvarden
eller nista instans f6r fortsatt rehabilitering avseende besvir som uppstir efter behandling
f6r sarkom.

e Kuratorskontakt bor erbjudas till patienter och nirstiende vid behov.

Patienter med sarkom har en 6kad risk for att utveckla fysisk funktionsnedsittning samt
aktivitetsnedsittning och bor hinvisas till fysioterapeut och arbetsterapeut. Ett viktigt mal med
rehabiliteringen ér att optimera funktion samt férebygga och lindra olika resttillstind av sjukdom
och behandling.

Fore operationen bor patienten fa information fran rehabiliteringspersonal om postoperativa
insatser. Postoperativt varierar behovet av rehabilitering med typen av operation, sarkomets
lokalisation samt paverkan av medicinsk behandling. Rehabiliteringsbehovet bor darfér utredas
individuellt f6r varje patient. Det bor finnas skriftlig information fran den behandlande
operatoren som ger klara riktlinjer kring mobilisering och belastnings- och rérelserestriktioner.

Patienter som genomgitt stora operationer bor ha daglig fysioterapi, ibland flera ganger om
dagen. Patientens aktivitetsférmaga och hjilpmedelsbehov bor utredas noggrant av
arbetsterapeut och fysioterapeut fére utskrivning fran sjukhus. Ett nira samarbete mellan patient,
likare, sjukskoterska och rehabiliteringspersonal ar nédvindigt.

Vid behov av vidare rehabiliteringsinsatser efter utskrivning bér en informationséverforing
och/eller vardplanering ske mellan slutenvirden och berorda vardgivare, t.ex. primarvarden,
kommunala hilso- och sjukvarden eller onkologiska kliniken. Rapporteringen kan innefatta
aktuell funktion, aktivitetsfGrmaga, hjilpmedelsbehov, eventuella restriktioner samt fortsatt
planering.
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Fysioterapeuten bor vara tillginglig vid uppfoljningskontroller f6r att kunna identifiera de
patienter som har kvarvarande funktionsnedsittningar och behov av fortsatta
rehabiliteringsinsatser. For vidare information hanvisas till Nationellt vardprogram for
cancerrehabilitering.

15.8 Lymfodem

Patienten bor preoperativt informeras om risken for lymfédem for att tidigare identifiera
problem. Vid utveckling av lymfédem i 6vre och nedre extremiteter efter operation bor patienten
fa lymfédembehandling av legitimerad personal med adekvat tilliggsutbildning. Det ir viktigt att
rapportering kring lymfédembehandling efter utskrivning fran sjukhuset sker till berérda
vardgivare, t.ex. primarvarden, kommunala halso- och sjukviarden eller onkologiska kliniken.
Behov av lymfédembehandling kan dven uppmirksammas och paborjas vid senare aterbesék pa
sarkommottagningen. For vidare information hinvisas till Nationellt vardprogram {6
cancerrchabilitering, avsnitt 9.8.

15.9 Sexualitet

Sexuell hilsa ar mer dn ett aktivt sexliv. Det handlar dven mycket om nirhet som ar ett av vara
grundliggande behov och i samband med cancer ér det vanligt att behovet till ndrhet 6kar.

Biverkningar av behandlingen kan paverka sexualiteten genom exempelvis illamdende, trotthet,
torra slemhinnor och haravfall. Cytostatikabehandling leder ofta till att kvinnor som inte kommit
1 menopaus slutar att menstruera och kommer in 1 klimakteriet, vilket ofta medfér besvar sisom
svettningar och virmevallningar. Vaginal fuktgivare alternativt lokalt verkande 6strogen kan
erbjudas patienter med torra slemhinnor i undetlivet. Cytostatika kan finnas kvar i sidesvitska i
upp till 72 timmar efter behandling, sa man bor dirfér informeras om att anvanda kondom.
Kondom bér rekommenderas vid cytostatikabehandling da det dven minskar risken for
infektioner hos bide min och kvinnor.

Det dr viktigt att informera patienter om att sexualiteten paverkas av behandlingen och att dessa
fragor dr viktiga och tillatna att ta upp. Remiss kan vid behov utfirdas till gynekolog, androlog
och sexolog. Se dven avsnittet Sexuell hilsa och fertilitet i nationella virdprogrammet f6r
cancerrehabilitering.

15.10 Fertilitet

Ho6ga doser alkylerande cytostatika, exempelvis ifosfamid, innebir en risk for langvarig eller
permanent paverkan pa fertiliteten. Aven strilbehandling och operationer kan férsimra
fertiliteten beroende pa lokalisation av tumoren. Patienterna ska informeras om risken och
erbjudas fertilitetsbevarande atgirder fore start av behandling nér det finns risk for infertilitet.

15.11 Fysisk aktivitet

Fysisk aktivitet under och efter cytostatikabehandlingen har visats vara viktig for att f6rbéttra
livskvaliteten, med positiva effekter i form av bade minskad fatigue och minskat illaméaende.
Aven i samband med och efter kirurgi 4r fysisk aktivitet viktig. Dels pa samma sitt som vid
cytostatikabehandling, dels forkortar fysisk aktivitet tiden det tar att aterhdmta sig och minskar
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risken for komplikationer. Fysisk aktivitet dr ocksa viktig for att minska risken f6r
inaktivitetsrelaterade komplikationer, sisom forlust av muskelstyrka (126).

En av fysioterapeutens och sjukskoterskans viktigaste uppgifter dr att motivera patienten till
tysisk aktivitet, med malet att minska risken for inaktivitetskomplikationer, minska reduktionen
av muskelstyrka, minska illamaendet, minska smirtan, minska fatigue, behalla rérligheten och
optimera ventilationen. Vid behov kan ocksa kontakt med arbetsterapeut initieras f6r bedémning
och dtgirder att fa balans i vardagens aktiviteter (127-130).

15.12 Backenrehabilitering

Patienter med sarkom 1 backenregionen har en 6kad risk for att utveckla funktionella besvar till
foljd av sin cancerbehandling. Det dr dock inte sakert att patienten sjalv tar upp funktionella
behov. Dirfor dr det viktigt att vardgivaren lyfter frigan vid t.ex. aterbesok.
Kontaktsjukskoterskan bor diskutera detta 1 ett tidigt skede £6r att identifiera problem och 6ppna
for att patienten tar upp eventuella funktionella besvir efter behandlingen. Det visar ocksa att
vardgivaren bryr sig om komplikationer, biverkningar och sena effekter, samt att livskvaliteten
efter genomgangen behandling ocksa dr viktig. Det dr viktigt att uppmarksamma och atgirda de
konsekvenser som funktionella besvir kan fa fér patientens relationer, arbetsférmaga och sociala
liv. For vidare vagledning runt bickenrehabilitering, se vigledning funktionella besvir efter
cancer i backenet.
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KAPITEL 16
Egenvard

Rekommendationer

e Patienten bor rekommenderas att avsta fran rokning och undvika 6verkonsumtion av
alkohol. Infor, under och den nirmaste manaden efter behandling bor patienten avsta helt
fran rékning.

e Fysisk aktivitet efter f6rmaga ar viktigt for att minska risken f6r komplikationer samt lindra
biverkningar.

Nationella riktlinjer

e Socialstyrelsens nationella riktlinjer for sjukdomsforebyggande metoder dr anvindbara dven
under cancerbehandlingen. De innehéller kunskaps- och beslutsstdd 1 motet med patienten
och rekommenderar olika typer av radgivning.

16.1 ROkning

Genom rokstopp eller rékpaus har patienten sjilv mojlighet att paverka behandlingsresultatet i
gynnsam riktning (131-137). Rékande patienter bor informeras av behandlande likare eller
kontaktsjukskoterska om rékningens negativa effekter vid operation och stralbehandling.
Patienten bor informeras om och i1 férekommande fall remitteras till rokavvinjning via
primirvarden eller den specialiserade varden. Patienterna kan ocksa ringa den nationella Sluta

roka-linjen 020-84 00 00 (http://slutarokalinjen.org/).

16.2 Komplementar och alternativ medicin

Minst en av fyra cancerpatienter i Sverige anvinder sig av olika metoder inom komplementir och
alternativ medicin (KAM), frimst i syfte for att ma biéttre psykiskt och fysiskt. Massage, yoga,
musikterapi, akupunktur, meditation eller kosttillskott dr exempel pa nagra metoder for att dimpa
smirta, illamaende eller angest (138).

Patienten bor informeras om att KAM kan paverka effekterna av cancerlikemedel (139, 140).
Patienten bor ocksa uppmuntras att informera om denne anvinder KAM. For ytterligare
upplysningar, se broschyren ”Om du funderar pa komplementir och alternativ medicin” (141). I
broschyren finns information om interaktioner mellan tillskottspreparat och medicinsk
behandling.

16.3 Alkohol

Kontaktsjukskoterskan bor rekommendera patienten att vara uppmirksam pa sina alkoholvanor
under alla typer av cancerbehandling. Overkonsumtion av alkohol 6kar risken fér kirurgiska
komplikationer (142-144).
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Patienter som vill ha stod for att férindra sina alkoholvanor kan ringa den nationella
Alkohollinjen 020-84 44 48 (www.alkohollinjen.se).

16.4 Fysisk aktivitet

Det dr viktigt att man som patient sjilv fortsitter med fysisk aktivitet efter rehabilitering och ev.
organiserad trining hos t.ex. fysioterapeut, och att man férsoker 6ka intensiteten allteftersom
man blir bittre. Fysisk aktivitet stimulerar vilbefinnandet och snabbar pa aterhimtningen. Det
minskar ocksa risken for komplikationer i samband med kirurgi och onkologisk behandling.

Patienter bor uppmuntras till hilsofrimjande levnadsvanor. Mer information, riktad till saval
professionen som patienter och anhoriga, har samlats 1 ”Samtal om hilsofrimjande levnadsvanor
vid cancer. Ett kunskapsunderlag f6r teamet” som finns pa
https://www.cancercentrum.se/samverkan/patient-och-narstaende/egenvard/.

16.5 Egenvard vid onkologisk behandling

Nedanstiende patientrad giller frimst for de patienter som far onkologisk behandling och da
nirmast efter perioder med kraftigare cytostatikabehandling, men kan dven tillimpas under och
efter stralbehandling. Informationen till patienten bor givetvis individualiseras.

16.5.1 Infektionskanslighet

Allminna rad till patienter och nérstaende for att undvika infektion:

e Var noggrann med handhygienen. Det giller bade dig sjilv och dina nirstaende.

e Triffa girna folk — men undvik personer med pagiende smittsam infektion (speciellt
luftvagssmitta).

e Undvik girna folksamlingar och kéer om det gar, speciellt under influensatider.

e Om du kommer i kontakt med ndgon som ir smittad med vattkoppor — ta snarast kontakt
med din lidkare for att diskutera eventuella atgirder. Vattkoppor kan vara farligt for dig.
Risken att du blir sjuk dr dock liten om du har haft vattkoppor tidigare eller om du har
térebyggande virusprofylax (valaciclovir).

e Undvik att vistas i nirheten av husrenoveringar eller ombyggnationer och undvik att grava i
jord. I jord och byggdamm kan det finnas svampsporer som kan ge farliga infektioner nir
du ér infektionskénslig.

16.5.2 Vaccinationer

Vaccinera dig mot sdsongsinfluensan. Socialstyrelsen och Likemedelsverket rekommenderar att
alla som har gravt nedsatt immunforsvar gor detta.

16.5.3 Hud

Var forsiktig med solen. Huden dr kidnsligare dn vanligt efter cytostatikabehandlingen. Vissa
cytostatika kan ge nedsatt kdnsel i fingrar och under fotsulor, varfor det dr viktigt att undvika sar
pa dessa delar. Man bor darfor bla. undvika att ga barfota.
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16.5.4 Hudvard vid stralbehandling

Det dr viktigt att skdta om huden f6r att forebygga och lindra hudreaktioner i
behandlingsomradet vid stralbehandling. Tvitta huden med mild parfymfri tval och ljummet
vatten fOr att bevara hudbarridren. Skydda huden i behandlingsomridet genom att anvianda
kldder i bomullsmaterial nirmast huden. Anvind vattenbaserade lanolinfria produkter f6r att
aterfukta huden. En mild steroidsalva kan anvindas f6r att mildra utvecklingen av stralreaktion 1
behandlingsomradet samt lindra klida och irritation.

16.5.5 Munvard

For att lindra muntorrhet bor patienten skélja munhalan ofta med vanligt vatten eller kolsyrat
vatten. Anvind mjuk tandborste och mild tandkriam. Inspektera munhalan dagligen for att
uppticka slemhinneskador och eventuella svampinfektioner. Vid laga trombocyter, avsta
tandtrad.
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KAPITEL 17

Uppfoljning

17.1 Mal med uppfoljningen

Uppfoljningens syfte ir att diagnostisera behandlingsbara aterfall och eventuella biverkningar,
folja upp rehabiliteringsinsatser och ge patienten stod i atergangen till vardag och arbetsliv.
Utover detta kan uppféljningen anvindas for att samla underlag f6r forskning och
forbattringsarbete. Rapportering till det nationella kvalitetsregistret dr av storsta vikt vid dessa
sallsynta tumorer.

Overgangen frin aktiv behandling till uppfoljning ska vara vil definierad och markeras med ett
eller flera samtal ddr patienten far en individuellt anpassad uppfoljningsplan. Uppfoljningsplanen
ska dokumenteras i Min vardplan och bestar av flera delar:
e En uppdaterad behovsbedémning for rehabilitering.
e En oversikt 6ver de kommande arens kontroller inkl. datum f6r den forsta kontrollen
alternativt ett tydliggbrande av nir och hur patienten kommer att fa tid till den.

e En tydlig ansvarsfordelning som tydliggér vem som ansvarar for t.ex. sjukskrivning,
torskrivning av hjdlpmedel, rehabiliteringsinsatser och liknande, och dir dven patientens
eget ansvar framgar.

17.2 Fornyad behovsbeddmning for rehabilitering

En férnyad behovsbedémning for rehabilitering ska goras vid 6vergangen frin behandling till
uppféljning. Bedomningen ska goras enligt Nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering,

vilket bland annat innebir anvindning av validerade bedémningsinstrument.

Vid bedémningen ska féljande klargéras:

Malet med rehabiliteringen

Patientens eget ansvar for rehabiliteringen inklusive egenvardsrad

Vart patienten kan vianda sig vid fragor eller nya behov

Nista avstimning,

Foljande behov bor sirskilt uppmirksammas for patientgruppen:
e Funktionsnedsittningar eller komplikationer till f6ljd av protesrekonstruktioner efter
resektion av skelettsarkom
e Komplikationer till f6ljd av kdrlskador eller -rekonstruktioner
e Komplikationer till f6ljd av nervskador (inklusive neuropati orsakad av cytostatika)
e Kvarstdende svaghet efter resektion av muskler
e Komplikationer till stralbehandling med t.ex. fibrosutveckling
e Komplikationer till cytostatikabehandling med t.ex. hjirtsvikt.
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17.3 Sjalvrapportering av symtom

Patienten bor uppmanas att vara uppmairksam pa nytillkomna symtom i det tidigare
tumoromradet och hoéra av sig till kontaktsjukskoterskan vid:

e Nytillkommen knuta

e Nytillkommen svullnad

e Smiirta.

17.4 Kontroll av aterfall

Patienter med skelett- och mjukdelssarkom bor f6ljas upp av likare med kunskap om och
erfarenhet av sarkom.

I aterfallssituationen finns evidens fOr att vissa patienter gagnas av aggressiv kirurgisk behandling,
varfor det dr av storsta vikt att de diskuteras vid MDK (75).

Uppfoljningsintervallen baseras pa aterfallsmonster for olika sarkomtyper och malignitetsgrader
(12, 22, 77). Den totala uppfdljningstiden stricker sig 6ver flera ar. De rekommenderade
uppfoéljningsintervallen bygger pa klinisk erfarenhet. Vissa primdrbehandlingar kraver
specialundersokningar i samband med uppféljningar. Patienter som fatt intensiva behandlingar
foljs med fordel dven pa seneffektsmottagningar.

Rutinmassig MRT for att diagnostisera lokala aterfall av mjukdelssarkom har inte visats gagna
patienten (22), men MRT kan i vissa fall ersitta fysikalisk undersokning om sérskilda skal
toreligger, t.ex. vildigt langa avstand till en limplig vardinrittning.

Barn med osteosarkom, Ewing sarkom och mjukdelssarkom behandlas och f6ljs huvudsakligen
inom kliniska studier eller behandlingsprotokoll. Vid 18 ars dlder remitteras patienten till en
vuxenonkolog (1). Fér mer information, se SALUB.

For seneffekter hos barn, se det nationella vardprogrammet f6r lingtidsuppf6ljning efter barncancer.
17.5 Forslag till uppfoljningsintervall

17.5.1 Hoggradiga sarkom

Fysikalisk Radiologisk Fornyad Skelettsarkom:
undersokning undersokning behovs- Konventionell
och/eller MRT av lungorna beddémning, réntgen av
rehabilitering primartumorens
lokal
Ar1-3 | var3e X X X X**
manad
Ar4a-5 | Vvarée X X X X¥*
manad
Ar5-10 | Arligen X* X X X

*Inklusive det samtal som avslutar uppfoljningen; se nedan.

**Under de forsta 5 aren nir patienten kontrolleras relativt titt kan man Gverviga att inte utféra
konventionell réntgen av primirtumérens lokal vid vatje kontroll.
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17.5.2 Laggradiga sarkom

Fysikalisk Radiologisk Fornyad Skelettsarkom:
undersokning undersokning behovs- Konventionell
och/eller MRT av lungorna beddmning, rontgen av
rehabilitering primartumorens
lokal
Ar1-5 Var 6:e X X X X
manad
Ar5-10 | Arligen X* X X X

*Inklusive det samtal som avslutar uppfoljningen; se nedan.

17.6 Ansvar

Det ska vara faststillt vem som ansvarar for bland annat uppfoljning, sjukskrivning och
receptforskrivning, och patienten ska informeras om vem som har ansvaret for detta. Patienten
ska ocksa forses med tydlig kontaktinformation till en ansvarig klinik pa ett sarkomcentrum.

17.7 Avslut av uppfoljning

Nir uppfoljningen avslutas ska den behandlande enheten ha ett avslutande samtal med patienten.
Samtalet bor f6lja Nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering och dokumenteras 1 Min
vardplan. Patienten bor ocksa fa en skriftlig sammanfattning av sin diagnos och behandling inkl.
livslanga behov och risker. I denna sammanfattning bor eventuella rad till primérvarden framga.
Det bor framga vart patienten ska vinda sig med nya behov.

I samtalet bor foljande sirskilt uppmirksammas:

e Vart patienten ska vinda sig vid framtida besvir frain tuméromradet (t.ex. symtom som kan
vara kopplade till proteskomplikationer).

e Om patienten fatt cytostatika- eller strilbehandling bor information om seneffekter ges.
Behandling med antracykliner 6kar risken for hjartsjukdom, och symtomen kan uppsta
manga ar efter avslutad behandling (145).

e Det finns 6kad risk f6r sekundira maligniteter efter bade cytostatika- och stralbehandling,
samt andra organskador sasom njurfunktionspaverkan och levertoxicitet.

e Vissa cytostatika 6kar risken for infertilitet. Informera om hur tidigare genomforda
fertilitetsbevarande atgirder kan anvindas.

e Patienten bor ges information ifall det bedoms kvarstar f6rhojd risk for sena aterfall och
var man ska s6ka vard vid férnyade symtom.

For seneffekter hos barn, se det nationella vardprogrammet for langtidsuppfélining efter

barncancet.

17.8 Livslang symtomkontroll efter avslutad uppfdljning

Overlimning till primirvirden bor vara aktiv, vilket innebir att den som har ansvaret for
patienten tar kontakt, muntligt och skriftligt, med primirvarden. Den som aktivt 6verlimnat har
fortsatt ansvar till dess att primarvarden bekriftat att de tagit kontakt med patienten.
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Foljande rehabiliteringsbehov och symtomkontroll f6r seneffekter ska patienten och
primirvarden veta om och vid behov félja livslangt:
¢ Behandling med antracykliner 6kar risken for hjartsjukdom och symtomen kan uppsta
manga ar efter avslutad behandling (145).
e Det finns 6kad risk for sekundira maligniteter efter bade cytostatika- och stralbehandling,
samt andra organskador sasom njurfunktionspaverkan och levertoxicitet.
e Vissa cytostatika 6kar ocksa risken for infertilitet. Det bor finnas tydliga rutiner £6r hur
fertilitetsbevarande atgirder som vidtagits infér behandlingar kan anvindas av patienten
nir sa 6nskas.
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KAPITEL 18
Nivastrukturering

Sedan lang tid tillbaka har en regional centralisering etablerats f6r diagnostik och behandling av
skelett- och mjukdelssarkom vid sarkomcentrum. Dessa finns nu i 5 regioner: Géteborg (Vistra),
Linkoping (Sydostra), Lund (S6dra), Stockholm (Stockholm och Gotland) och Umea (Norra).
Utover dessa 5 centrum ges onkologisk behandling i region Mellansverige. Merparten av
patienterna i denna region far den diagnostiska och kirurgiska delen av handliggningen i
Stockholm.

Hosten 2018 beslutade davarande Sveriges Kommuner och Landsting (SKL) pa inradan av
Regionala cancercentrum (RCC) i samverkan att dessa 5 sarkomcentrum ska besta som regionala
sarkomcentrum. Utéver detta beslutades att mer avancerad diagnostik och behandling av barn
och vuxna med skelett- och mjukdelssarkom ska koncentreras till 3 utsedda nationella
vardenheter (NVE) i G6teborg, Stockholm och Lund. Dessa 3 NVE fungerar liksom tidigare
som regionala sarkomcentrum avseende primir remittering av patienter med misstinkta sarkom,
men har dven ett nationellt uppdrag.

Syftet med ovan nimnda koncentration av cancervarden dr att héja kvaliteten, skapa en mer
jamlik vard nationellt, effektivisera handliggningen av patienter och ge battre forutsittningar for
forskning och utveckling.

Exempel pi fall som bor koncentreras till NVE ir
e Skelettsarkom hos barn och unga patienter
e Skelett- och mjukdelssarkom i kotpelare och backen
e Vissa avancerade onkologiska behandlingar.

Sarkomcentrumen definieras genom samlad och samverkande expertis inom omradet skelett- och
mjukdelstumérer avseende:

e Diagnostik (bild- och funktionsdiagnostik, vivnadsbunden diagnostik)

e Kirurgisk behandling (ortopedi, toraxkirurgi, kirurgi, kirlkirurgi, plastikkirurgi)

¢ Onkologisk behandling

e Rehabilitering och psykosocialt stod (fysioterapi, kurator, kontaktsjukskoterska,

koordinator)
e Forskning med sirskilt fokus pa kliniska behandlingsstudier.

Sarkomcentrumen ansvarar for regionala MDK. Organisationen f6r omhindertagandet och
behandlingen av patienter med sarkom dr mycket lik i de olika regionerna, men volymer och
sammansittning av de multidisciplindra grupperna skiljer sig i viss man. Inom det viletablerade
nitverk som finns mellan landets 5 regionala sarkomcentrum sker regelmissigt diskussion om
och vidare remittering av patienter f6r mer ovanliga och omfattande operationer.

Remittering av patienter ska ske till ett regionalt satkomcentrum f6r snabb och adekvat utredning
och diagnostik (146). I flertalet fall kan behandling ocksa ske regionalt, men 1 vissa fall kan
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patienten komma att remitteras vidare till ett annat sarkomcentrum f6r bedomning och eventuell
behandling.

Den centralisering som aktivt bedrivits 1 vart land har varit mycket framgangsrik, och
internationellt sett har vi 1 Sverige mycket goda resultat for remittering av patienter med
misstanke om sarkom innan operationer utforts (2, 16, 18, 146). En viktig faktor i detta arbete

ar enkla och vida kriterier for remittering samt att sarkomcentrumen accepterar remisser fran alla
vardinstanser. Sedan 2017 finns ocksa ett standardiserat vardférlopp for patienter med skelett-
och mjukdelssarkom.

All barnonkologisk behandling och uppféljning sker enligt gemensamma nationella riktlinjer
framtagna av Vardplaneringsgruppen for solida tumérer hos barn (VSTB) (1).

Det Svenska palliativregistret (palliativregistret.se) dr ett kvalitetsregister vars mal ar att forbattra
den palliativa varden 1 livets slutskede. Efter forvintade dodsfall kan den utférda virden
registreras, och verksamhetens palliativa vard analyseras och utvecklas.
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KAPITEL 19
Kvalitetsregister

19.1 Nationellt kvalitetsregister for sarkom

Rekommendationer

e Diagnostik, behandling och uppfdljning av patienter med skelett- och mjukdelssarkom i
extremiteter och balvagg ska anmiilas till det nationella kvalitetsregistret for sarkom.

For att f6lja varden av patienter med skelett- och mjukdelssarkom startade Skandinaviska
sarkomgruppen (SSG) redan 1986 ett kvalitetsregister (16, 147). Registret inkluderar patienter
fran hela Skandinavien, merparten fran Sverige och Norge, och har som mal att underlatta
utvirdering och studier av dessa ovanliga tumorer. I dag sker registreringen via INCA och
inkluderar canceranmilan. Behandlande lidkare dr ansvariga fOr att patienterna rapporteras in till
kvalitetsregistret, vid savil diagnostik och behandling som uppfoljning.

Barn med sarkom rapporteras ocksa till det svenska barncancerregistret i Stockholm och
internationellt beroende pa protokoll.

Det nationella kvalitetsregistrets syfte och mal ar att:
e Samla in tumor- och behandlingsrelaterade data om alla patienter i Sverige.
e Vara underlag f6r bedémning av resultat och foljsamhet till nationella och internationella
riktlinjer.
e Utgora underlag for forbittringsarbete och planering av sarkomverksamheten.
e Moijliggbra utveckling och forskning kring sarkomsjukdomarna.

19.2 Cancerregistret

Cancerregistret har funnits sedan 1958 och ir ett av landets dldsta hilsodataregister. Registret ger
underlag f6r savil planering och utvirdering av sjukvird och férebyggande insatser som
epidemiologisk och tumérbiologisk forskning.

Cancerregistret r inrittat enligt lag och i Socialstyrelsens foreskrifter och allmanna rad om
uppgiftsskyldighet till cancerregistret (HSLF-FS 2016:7) beskrivs hur samtliga vardgivare (vilket
innefattar regioner, kommuner och privata vardgivare) ir skyldiga att rapportera till
cancerregistret. I foreskriften beskrivs ockséd detaljerat vilka tumortillstind som ska rapporteras.
Trots registrets namn omfattas inte bara elakartade tumérsjukdomar utan dven vissa tillstind som
iar godartade, premaligna, eller har oklar malignitetspotential ingar i registret.

For ytterligare information: https://cancercentrum.se/samverkan/vara-
uppdrag/kunskapsstyrning/cancerregistret
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KAPITEL 20
Kvalitetsindikatorer och

malnivaer

9.

Tackningsgrad 1 det nationella kvalitetsregistret for sarkom (exklusive benigna
jattecellstumorer) (mal >95 %). For inklusionskriterier se registermanualen.

Beddmning vid multidisciplinira konferenser innan behandlingsstart (mal 100 %). For
specifika indikatorer v.g. se standardiserat vardférlopp*.

Tillgang till namngiven kontaktsjukskoterska (mal 100 %). For specifika indikatorer v.g. se
standardiserat vardférlopp*.

Tiden fran remiss till sarkomcentrum till information till patienten om preliminér
behandlingsplan (mal 28 dagar). For specifika ledtider v.g. se standardiserat vardforlopp*.
Tiden fran beslut om vilgrundad misstanke till behandlingsstart vid sarkomcentrum
(kirurgi, likemedel eller stralbehandling) (mal 39 dagar). For specifika ledtider v.g. se
standardiserat vardférlopp*.

Primir operation vid sarkomcentrum (mal 100 %0)*.

Fullstandigt, strukturerat PAD-svar efter operation som grund for vidare behandlingsbeslut
(mal >90 %).

Andel patienter med RO-marginal (marginell eller vid) efter operation pa sarkomcentrum
(mal >90 %).

Andel h6gmaligna, djupt liggande mjukdelssarkom som behandlas med postoperativ
stralbehandling ( >90 %).

10. Frekvens av lokala aterfall t.om 5-arsuppfoljning (mal <10 %).

* Malnivan galler patienter med tumorer som uppfyller kriterierna f6r vilgrundad misstanke v.g. se
standardiserat vardférlopp.

En generell malniva f6r 5-arséverlevnad kan inte ges pa grund av den heterogena tumdérgruppen
som omfattas av detta vardprogram.
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KAPITEL 22
Vardprogramgruppen

22.1 Vardprogramgruppens sammansattning

Den nationella arbetsgruppen bestar av en representant per regionalt cancercentrum samt en
ordférande som utsetts av RCC i samverkan. Gruppen har efterstrivat multiprofessionalitet med
representanter for de olika vardnivder och specialiteter som ir engagerade 1 patientens vardflode.
Utover detta har patientforetridare deltagit.

22.1.1 Vardprogramgruppens medlemmar

Ordforande

Andri Papakonstantinou

Medicine doktor, PhD, bitridande &vetlikare, ME Brdstcancer, endokrina tumdrer och sarkom,
Sarkomcentrum, Karolinska universitetssjukhuset, Solna

Vice ordférande

Li Jalmsell

Medicine doktor, PhD, bitridande &vetlikare, ME Brdstcancer, endokrina tumdrer och sarkom,
Sarkomcentrum, Karolinska universitetssjukhuset, Solna

RCC Norr
Karin Papworth
Medicine doktor, 6verlikare, Cancercentrum, Norrlands universitetssjukhus, Umed

RCC Mellansverige
Sharmineh Mansoori
ST-lakare i onkologi, Onkologiska kliniken, Akademiska sjukhuset, Uppsala

RCC Stockholm Gotland

Asle Hesla

Medicine doktor, Bitridande 6verlikare, Ortopediska kliniken, Sarkomcentrum, Karolinska
universitetssjukhuset, Solna

RCC Sydost
Thorsten Schepull
Medicine doktor, 6verlikare, Ortopediska kliniken, Universitetssjukhuset Link6ping

RCC Vist

David Wennergren

Medicine doktor, Overlikare Tumérteamet, Ortopedkliniken, Sahlgrenska universitetssjukhuset,
Goteborg

RCC Syd
Fredrik Vult von Steyern
Docent, 6verlikare, Ortopediska kliniken, Skanes universitetssjukhus, Lund
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Patientrepresentant
Linda Vilhelmsson
Ledamot Sarkomforeningen

Adjungerade forfattare

Emelie Styring
Medicine doktor, leg. likare, Ortopediska kliniken, Skanes universitetssjukhus, Lund

Magnus Hansson
Docent, 6verlikare, Klinisk patologi och genetik, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Goteborg
samt Patologiska kliniken, Norrlands universitetssjukhus, Umea

Fredrik Mertens
Professor, 6verlikare, Genetiska kliniken, Skanes universitetssjukhus, Lund

Richard Lofvenberg
Docent, 6verlikare, Ortopedkliniken, Norrlands universitetssjukhus, Umed

Mats Geijer
Professor, Overlikare, Avdelningen for radiologi, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Goteborg

Carolina Bogefors
Medicine doktor, specialistlikare, Onkologiska kliniken, Skanes universitetssjukhus, Lund

Marie Ahlstrom
Overlikare, Onkologiska kliniken, Skanes universitetssjukhus, Lund

Bjorn Strandell
Distriktslikare, Skebicks vardcentral, Medicinsk ridgivare Hilsovalsenheten, Region Orebro lin

Annica Pettersson
Kontaktsjukskoterska, Onkologiska kliniken, Norrlands universitetssjukhus, Umed

Maja Zemmler
Opverlikare, Onkologiska kliniken, Universitetssjukhuset Linképing

Lina Hansson
Overlikare, Onkologiska kliniken, Sahlgrenska universitetssjukhuset, Goteborg

22.1.2 Vardprogramgruppens tidigare deltagare

Mikael Skorpil
Radiolog, 6verlikare, neuroradiologiska kliniken, Karolinska universitetssjukhuset, Stockholm

Anna-Clara Esbjornsson
Medicine doktor, leg. fysioterapeut, Ortopediska kliniken, Skdnes universitetssjukhus, Lund

Lars Hjorth
Opverlikare, Barnonkologiska kliniken, Skdnes universitetssjukhus, Lund

Helene Jardenberg
Leg. fysioterapeut, Ortopediska kliniken, Skanes universitetssjukhus, Lund

Gunilla Prins
Leg. arbetsterapeut, Ortopediska kliniken, Skanes universitetssjukhus, Lund
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Helen Lernedal
Kontaktsjukskoterska, specialistsjukskoterska ortopedisk onkologi, Ortopediska kliniken,
Sarkomcentrum, Karolinska universitetssjukhuset, Solna

22.2 Jav och andra bindningar

Inga medlemmar i den nationella vardprogramgruppen har nagra pagiende uppdrag som skulle
kunna innebira jav. Kopior av hela gruppens javsdeklarationer, inklusive férelasaruppdrag, gar att
fa fran Regionalt cancercentrum Syd.

22.3 Vardprogrammets férankring

Virdprogrammet har utarbetats pa uppdrag av RCC:s samverkansgrupp, vilken utsett Andri
Papakonstantinou till vardprogramgruppens ordférande. Remissversionen av vardprogrammet
har publicerats 6ppet pa cancercentrum.se. Remissversionen har gatt till regionernas
linjeorganisationer f6r kommentarer kring organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av
vardprogrammet samt till specialist-, professions- och patientféreningar f6r Gvriga synpunkter pa
innehallet. Under remissrundan har nedan listade organisationer limnat synpunkter pa
vardprogrammets innehall. Utéver dessa har svar inkommit fran enskilda kliniker och féretridare
for patienter och profession.

e Dietister Inom Onkologi (DIO)

e FPolktandvirden Vistra Gotaland Specialisttandvarden
e Fysioterapeuterna, Sektionen f6r onkologisk och palliativ fysioterapi
e [Likemedelsradet i Region Skdne

e Nationell arbetsgrupp cancerlikemedel (NAC)

e Nationellt programomriade (NPO) Levnadsvanor
e Norra sjukvardsregionen

e Nirsjukvarden Region Halland

e PNR RCC Vist

e Region Dalarna

e Region Givleborg

e Region Halland

e Region Jonkopings lin

e Region Skane

e Region Stockholm

e Region S6rmland

e Region Uppsala

e Region Virmland

e Region Vistmanland

e Region Orebro lin

¢ Region Ostergétland

e Sahlgrenska Universitetssjukhuset

e Sjukskoéterskor 1 cancervard

e SKR:s kvinnofridssatsning
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e Svensk Forening f6r Genetik och Genomik (SFMG)

e Svensk Forening for Palliativ Medicin (SFPM)

e Svensk forening f6r psykologisk onkologi och rehabilitering (SWEDPOS)
e Svensk Ortopedisk Forening (SOF)

e Svensk sjukskoterskeforening

e Sveriges Arbetsterapeuter

e Tandvirds- och likemedelsférmansverket (TLV)

e Virdprogramgruppen Cancerrehabilitering

Efter sammanstillning av de inkomna synpunkterna, och revidering som f6ljd av den, har
vardprogrammet bearbetats och godkints av vardprogramgruppen och faststillts av RCC 1
samverkan.
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BILAGA 1
Kvalitetsdokument for

patologi

Utskarningsanvisningar och hantering av prover pa
laboratorium

Rekommendationer

e Savil finnalspunktat som grovnalsbiopsi ska 1 forsta hand prioriteras f6r morfologisk
analys.

e [ andra hand rekommenderas frysning av tumérmaterialet f6r molekylira studier,
cytogenetik och biobank.

e Svirorienterade preparat bor bedomas i samrad med ansvarig kirurg.

Hantering av biopsier
Om endast begrinsat tumormaterial (formalinfixerat) inkommer, sdsom enstaka biopsi, dr forsta
prioritet att ta vavnad for mikroskopisk bedomning.

Om vivnadsmaterialet 4r rikligt och flera representativa biopsier inkommit farskt, kan materialet
med fordel initialt liggas i RNA-konserverande medium (RNALater m.fl.). Nir den morfologiska
diagnostiken sikerstillts kan detta material frysas (-70 °C) for forvaring i biobank och senate
kompletterande molekylira analyser.

Hantering av resektat

Fixerade och ofixerade resektat ska omedelbart levereras till en patologiavdelning tillsammans
med en korrekt ifylld remiss. Vil pa patologiavdelningen gors en makroskopisk bedomning,
dokumentation och tuschning av preparatet s att vivnad kan tillvaratas pa ett korrekt sitt.
Diirefter fixeras farsk vivnad i formalin.

Det ar viktigt att preparatet ar mérkt pa ett tydligt sitt, girna med tusch eller suturer, s att
preparatet kan orienteras. Skisser och radiologiska bilder underlittar ocksa orienteringen. Vid
uppenbart svirorienterade preparat bor kirurg och patolog tillsammans utvirdera avstind och
kvalitet avseende marginaler och resektionsrinder.

Generella regler vid utskirning enligt nedan:
e Fotografisk dokumentation rekommenderas.

Orientera preparatet; faststill riktning och anatomiskt lage.

Tuscha preparatet innan det delas, girna med olika fiarger mot de olika resektionsrinderna.

Dela preparatet och mit tuméren i 3 dimensioner (h6jd/bredd/lingd).
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e Mit avstandet till resektionsrinder i samtliga riktningar, samt beskriv vivnaden runt
tumoren.

Uppskatta nekrosgrad 0/(</> 50 %).

Besktiv tuméren: firg, form, konsistens, homo-/heterogenitet och eventuell blédning.

Ta bitar fran alla resektionsrander som ses pa ett avstind mindre an 20 mm fran tumoren.
Ta tumorbitar centralt och frin periferin (férbéttrar bedémningen av eventuell kirlinvixt).
Ta girna tumorbitar fOr storsnitt.

Ta alltid representativ tumérbit (icke storsnitt) for immunhistokemi och/eller molekylira
analyser.

Ta cirka 1 bit/cm tumér, upp till cirka 10 st.

e Ta bit dven fran omraden med nekros och blédning.
e Ta bit fran biopsikanalen.

Information i remissens svarsdel, makroskopisk
beskrivning

Rekommendationer

e Beskriv tumorens storlek, form, firg och utbredning till omgivande vivnad.
e Ange tumérens nekrosgrad och avstand till samtliga resektionsrinder.

Beskriv tumérens lokalisation utifran féljande begrepp:

Kutan | kutis

Subkutan | subkutant fett

Intramuskuléar I muskel

Intraosseds | ben

Extramuskuléar Under fascia men utanfor muskel
Extraosseots Under fascia men utanfér ben
Beninfiltration Invaxt i ben

Periostinfiltration Invaxt i periost

Se vidare ovan Utskirningsanvisningar.
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Mikroskopiutlatande

Rekommendationer

e Skelett- och mjukdelstumorer klassificeras enligt den senaste versionen av WHO:s fascikel.

¢ Immunhistokemiska/molekylirpatologiska analyser dr oftast nédvindiga for att klassificera
sarkom.

e All relevant information for korrekt klassifikation och registrering ska framga av PAD-
utlatandet.

¢ Bedomningen av marginalernas kvalitet (vid, marginell eller intralesionell) ska goras av en
kirurg pa det underlag som provsvaret (PAD) ger.

Den mikroskopiska bedémningen av tumoéren dr avgorande fOr ritt diagnos och ligger till grund
for 6vriga undersokningar. Den slutliga diagnosen baseras pa morfologi, immunfenotypiskt
uttryck, molekylar-patologiskt resultat samt eventuell cytogenetik. Tillgang till utlitande och
radiologiskt bildmaterial 4r nodvindigt for en korrekt vivnadsbaserad histologisk/cytologisk
diagnos.

Alla skelett- och mjukdelstumérer samt vissa reaktiva tillstind klassificeras enligt den senaste
versionen av WHO:s fascikel (5th Edition, 2020).

Opvrig referenslitteratur om mjukdelstumérer rekommenderas enligt féljande:
e Enzinger & Weiss, Soft Tissue Tumors, 7th edition, 2019
e AFIP Atlas of tumor pathology series IV; Tumors of the Soft Tissues, 2014

Vad giller skelettumorer rekommenderas foljande verk:
e Dorfman & Czerniak’s Bone Tumorts, second edition, 2015
e Dhalin’s Bone Tumors, sixth edition, 2010
e AFIP Atlas of tumor pathology series IV; Tumors of the Bones and Joints, 2006

Immunhistokemi

I flertalet fall inom skelett- och mjukdelspatologin idr det nédvandigt att genomfora
immunhistokemiska undersékningar, ofta med en bred arsenal av antikroppar. For vissa
fragestallningar, sisom misstanke om gastrointestinal stromacellstumoér (GIST) eller smacellig
rundcellig tumor, kan méjligen férutbestimda antikroppspaneler vara anvandbara. Dock bor
antikroppsbestillningen utga frain morfologi och de aktuella differentialdiagnostiska alternativen
som kan vara hogst skiftande, beroende pa alder, kén, tumorlokal och sjukhistoria.

Molekylarpatologi

Hir avses alla de tekniker som nyttjas for molekylirgenetisk karaktirisering av tumérerna. De
tekniker som dsyftas dr: kromosomanalyser, array-baserad kopietalsanalys, fluorescens in situ-
hybridisering (FISH), “’reverse transcription polymerase chain reaction” (RT-PCR), DNA-
sekvensering enligt Sanger samt ”Next Generation Sequencing” (NGS).

Vid diagnostiserandet av flertalet smacelliga rundcelliga sarkom har nyttjandet av dessa tekniker
en avgorande betydelse for ritt diagnos. Sa ér fallet dven f6r manga andra skelett- och
mjukdelstumorer, och antalet tumérer med mer eller mindre specifika mutationer och
fusionsgener Okar successivt (148). Dessa analyser genomférs pa saval firsk som fixerad
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tumorvivnad. Sdlunda dr dessa tekniker i dag oundgingliga f6r korrekt diagnostik av manga
mjukdelstumoérer. Fér nirmare information om olika analyser och férutsittningar for dessa,
kontaktas de berorda laboratorierna.

Histopatologisk diagnos
En diagnos som stills pa ett operationspreparat bor innehalla féljande:

Histopatologisk diagnos

Enligt WHO:s klassifikation, 2013

Tumorstorlek

Tre dimensioner

Mitosantal (fér mjukdelssarkom)

Mitoser/10 HPF (1 HPF = 0,1734 mm?)

Nekros

Nej
Ja<50%el.>50 %
Kan ej beddmas

Vaxtsatt (for mjukdelssarkom)

Diffust infiltrerande
"pushing borders”
Kan ej bedomas

Kérlinvaxt (for mjukdelssarkom)

Ja
Nej
Kan ej bedomas

Resektionsrander/marginaler

Typ av vavnad, avstand mellan tumor och
resektionsrand (mm)

Redogorelse av 6vriga analyser

Immunhistokemi

Molekylarpatologi, évergripande (cytogenetik,
array, NGS) och riktad (FISH, PCR, NGS)

Responsgradering efter
cytostatika-/stralbehandling

Foretradesvis osteosarkom och Ewing sarkom.
Riktlinjer enligt gallande protokoll.

Malignitetsgrad

FNCLCC (mjukdelar), Rubin/WHO (ben)
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Histologisk gradering av sarkom

Rekommendationer

e For histologisk gradering av mjukdelssarkom nyttjas i forsta hand det franska
betygssystemet (FNCLCC): 1-3.

e [or histologisk gradering av skelettsarkom nyttjas antingen den fyrgradiga SSG-skalan eller
den mer internationellt anvinda tregradiga malignitetsskalan (Rubin) (WHO).

e [or gradering av kondrosarkom nyttjas den tregradiga skalan av Evans (WHO).

Det finns flera olika graderingssystem for sarkom, men inget av dessa dr annu fullt accepterat
internationellt. Vad giller mjukdelssarkom dr det franska betygssystemet (FNCLCC) dock vida
anvint internationellt (149-151). Vad giller skelettsarkom dr den tregradiga skalan etablerad sedan
2010 av Rubin (152) och rekommenderas ocksa av WHO. Den fyrgradiga skalan enligt SSG ar
ocksa i viss man i bruk. Graderingen av flertalet maligna skelettumérer féljer den specifika
diagnosen, och nyttan av gradering av skelettsarkom édr dirmed begrinsad.

Gradering av mjukdelssarkom

Det franska betygssystemet FNCLCC anvinds vid mjukdelssarkom och baseras pa tumérens
differentiering, mitosantal och nekros. De summerade poingen ger prognosgraderingen 1, 2 eller
3.

Tumordifferentiering | 1 poang | Tumor som liknar normal/mogen vavnadstyp
2 poang | Tumor som klart avviker frdn mogen vavnadstyp

3 poang | Tumor som ar odifferentierad el. embryonal

Mitosantal 1 poéng | 0-9 mitoser/10 HPF (1 HPF = 0,1734 mm?)
2 poang | 10-19 mitoser/10 HPF - " —
3 poang > 19 mitoser/10 HPF - ” -

Tumaornekros 0 poang | Ingen
1 poéng | <50 % nekros

2 poadng | > 50 % nekros

Histopatologisk grad | Grad 1 Summa poang: 2-3
Grad 2 Summa poéng: 4-5
Grad 3 Summa poéng: 6—8
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Behandlingsgrundande riskfaktorer

Mjukdelssarkom kategoriseras kliniskt utifran flera faktorer. Malignitetsgraden bedéms enligt
FNCLCC (eller andra system) och som vidare grund for behandlingsbeslut klassas hoggradiga
mjukdelssarkom enligt det sa kallade SING-systemet (153, 154); se kapitel 11 Primir behandling.

e Storlek > 5 cm (size) 1p
e Kirlinvaxt (vascular invasion) 2p
e Nekros (necrosis) 1p
e Infiltrativt vixtsitt (growth pattern) 1p

Vad giller osteosarkom och Ewing sarkom ska dven responsen av tidigare cytostatikabehandling
uppskattas, sa kallad responsgradering. Denna gradering baseras pa flera olika system varav tva
system kan lyftas fram som ocksa nyttjas internationellt i flera studier, Salzer-Kuntschich (155)
och Picci-systemet (156). Valet av system baseras pa gallande studieprotokoll.

Riktlinjer f6r barn med mjukdelssarkom finns tillgingliga pa varje barnonkologiskt centrum via
Virdplaneringsgruppen for solida tumorer hos barn (VSTB) (1).

Gradering av skelettsarkom
Skandinaviska sarkomgruppen (SSG) anvinder en fyrgradig skala. Historiskt har den dven
anvints for mjukdelssarkom.

Grad 1 och 2 representerar laggradigt maligna tumérer, medan grad 3 och 4 representerar
héggradigt maligna. Flertalet maligna skelettumorer och minst majoriteten av mjukdelssarkomen
ar hoggradigt maligna. Prognostiska skillnader finns salunda mellan grad 3- och grad 4-tumorer.
Detta graderingssystem baseras pa Broders gradering av maligna tumdorer fran 1920 (147).
Graderingssystemet ar subjektivt, vilket kriver patologer erfarna inom detta system. Parametrar
som ligger till grund f6r bedémningen ir foljande: differentieringsgrad, cell- och karnpleomorfi,
mitosantal, cellrikedom, nekros, blédning och tillvixtmoénster (157). Ingen ”’scoring” genomfors.
Vissa diagnoser har per definition klassats som hoggradigt respektive laggradigt maligna: Ewing
sarkom och rabdomyosarkom klassas som hoggradigt maligna (grad 4), medan hogt
differentierade liposarkom klassas som laggradigt maligna (grad 1).

Skelettumorer kan mojligen graderas enligt detta system, men att féredra dr den tregradiga skalan
etablerad 2010 av Rubin (152). Detta system graderas enligt nedan. Férutom benbildande
tumorer klassas dven dedifferentierade kondrosarkom, mesenkymala kondrosarkom och klarcells-
kondrosarkom som skelettumorer. Extraskeletala osteosarkom och mesenkymala kondrosarkom i
mjukdelar graderas alla som mjukdelssarkom, enligt FNCLCC, salunda aven hir héggradigt
maligna. Behovet av gradering enligt FNCLCC ir osikert vad giller just dessa tumorer.
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Gradering av skelettumdorer

Grad 1 Parostealt osteosarkom
Klarcells-kondrosarkom

Laggradigt intramedullart osteosarkom

Grad 2 Periostealt osteosarkom
Adamantinom

Kordom

Grad 3 Klassiskt osteosarkom
- osteoblastiskt

- fibroblastiskt

- kondroblastiskt

Telangiektatiskt osteosarkom
Smacelligt osteosarkom

"High grade surface” osteosarkom
Dedifferentierat kondrosarkom
Mesenkymalt kondrosarkom
Dedifferentierat kordom

Ewing sarkom

Malign jattecellstumor i ben

Odifferentierat héggradigt pleomorft sarkom

Gradering av maligna brosktumaorer

Vad giller maligna brosktumorer, det vill sdga klassiska kondrosarkom, graderas dessa enligt
Evans (158). Graderingssystemet baseras pa arkitektonik, cellularitet, cellatypi och
mitosférekomst. Dedifferentierade kondrosarkom och mesenkymala kondrosarkom ir per
definition hoggradigt maligna och graderas 1 enlighet med 6vriga skelettumérer (se ovan). Detta
klassificeringssystem (skelett) giller ocksa for klarcells-kondrosarkom, dven om denna tumértyp
graderas som laggradigt malign.

Kvalitetsarbete for patologin

Subspecialiserade skelett- och mjukdelspatologer verksamma vid nationella sarkomcentrum ar
associerade till Skandinaviska sarkomgruppen (SSG). Inom denna organisation finns en
motfologigrupp som har regelbundna sammankomster (2-3 ginger/ar), som syftar till
kvalitetssakring, validering, kompetensutbyte och utbildning.
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BILAGA 2
Nationell MDK for sarkom

i extremiteter och balvagg

Nar?
nMDK halls varannan mandag ojimna veckor kl. 15.30-16.15.

Vilka ar med?
Alla svenska sarkomcentrum, dvs. 3 nationella och 2 regionala sarkomcentrum.

Hur?

Regionalt eller nationellt centrum anmiler via nMDK-remiss som skickas eller faxas till
ordférandecentrum (Sarkomcentrum KS forsta daret) med uppgifter om klinik (var remissen
kommer ifrdn), relevant radiologi (bilder linkas) och patologi, samt vilket datum f6r nMDK som
diskussion 6nskas. Det ska ocksa framga om man 6nskar att bildmaterialet ska demonstreras av
en radiolog fran det sarkomcentrum som haller 1 konferensen, dvs. om man inte har egen
radiolog nirvarande som kan demonstrera bildmaterialet.

Remissen maste vara faxad till ordférandecentrum senast onsdag kl. 09.00.
Mejl skickas till asle.hesla@sll.se med patientens fédelsedr, diagnos och fragestillning.

Asle Hesla skickar mandag férmiddag meddelande till alla som anmialt sig till sindlistan om
aktuella patienter (avkodat) och fragestillning.

Pa sjalva konferensen redogor remitterande sarkomcentrum kortfattat for sjukhistorien och ev.
fragestillning. Remitterande sarkomcentrum ansvarar ocksa for demonstrationen av
bildmaterialet, om man inte har 6nskat att bilderna ska demonstreras av ordférandecentrum.

Anmalande sarkomcentrum och ordférandecentrum dokumenterar rekommendationen fran
nMDK.

Vad ska tas upp?

Nydiagnostiserade osteosarkom och Ewing sarkom samt patienter med muskulo-skeletala
tumorer som kan tinkas ha nytta av en nationell multidisciplinir diskussion. Fragestillningen kan
galla kirurgi, onkologi eller patologi.

Viktiga nummer:
Videolink KS: 1 019 140

Sarkomcentrum Karolinska Fax: 08-517 746 99, tel: 08-517 722 64
Asle Hesla Tel: 070-287 39 13, alternativt 08-517 725 17
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Mall f6r anmalan till nationell multidisciplinar
sarkomkonferens

Ladda ner mallen (word).

Anmalande | Konferens | Fodelsear | Patologi Radiologi | Presenterar | Fragestallning

klinik datum bilder

KS 17/12 -18 2001 osteosarkom | Rtg+MR Ja Neoadjuvant MAP+res
ho femur ho femur av lungmets+dist.femur
med PET-DT
lungmets

Faxas till Sarkomcentrum KS.
Fax: 08-517 746 99

Tel: 08-517 722 64

Mejl: asle.hesla@sll.se
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BILAGA 3

Forslag till
dokumentationsmall
nationell MDK for sarkom i
extremiteter och balvagg

Forslag: Presenterande sarkomcentrums behandlingsplan innan diskussion pa nationell MDK.
Bakgrund/anamnes: Tidigare behandlingar, samsjuklighet, patientens 6nskemal m.m.
Aktuell fragestillning: Vad man vill ha hjilp med/diskutera.

Radiologi: MRI, PET, RTG etc. och frin vilket datum.

Patologi: Diagnos, girna ocksa pa vilket material diagnosen stillts (FNA, mellannal, 6ppen
biopsi).

Bedémning/diskussion: Vilka behandlingsalternativ togs upp, olika forslag?
Beslut: Slutrekommendation fran nationell MDK.

Nationell eller regional niva: Ska behandlingen ges pa nationell vardenhet eller pa
presenterande sarkomcentrum?
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