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Bagkgrund 
Evidensgrad 

För samtliga mukosala melanom är evidensgraden låg på grund av att 
Mukosala melanom är en ovanlig form av melanom, och studierna är därför 
begränsade och vanligen retrospektiva 

Primära mukosala maligna melanom (MMM) utgår från melanocyter som finns 
i slemhinnorna i luftvägar, magtarmkanal och urogenitalorgan [1]. Majoriteten 
av MMM uppstår i huvud- och halsområdet (sinonasala mukosala melanoma 
(SNMM) och orala MMM), anorektalt eller vulvovaginalt. Melanom som 
uppkommer i intilliggande hårlös icke solexponerad hud (”glabrous skin”), till 
exempel i vulva, läppar (vermilion), glans penis och distala delen av analkanalen 
klassificeras vanligen som MMM. Många MMM är amelanotiska och liknar ofta 
lymfom eller angiosarkom. 

Primära MMM är sällsynta. Under åren 1960–2009 utgjorde MMM endast 2 % 
av samtliga melanom i Sverige [2].Den vanligaste lokalisationen för 
primärtumören under dessa år var vulva (Tabell 1). I andra länder rapporteras 
näs- och bihålor vara den vanligaste lokalisationen för primära MMM [3-7].  

Tabell 1. Kutana och mukosala melanom i Sverige 1960–2009.  

Lokalisation  Totalt antal  Varav % Män  Kvinnor  

Kutant 58 706  - 28 722  29 984  

Mukosalt 1 240  - 276  923  

Vulva  441  35,6 –  441  

Ano-rektalt 320  25,8 125  195  

Sino-nasalt 244  19,7 104  140  

Cervix uteri 97  7,8 – 97  

Oralt 76  6,1  42   34  

Penis   41  3,3 41  –  

Uretralt  21  1,7 5   16  
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Incidens 
Incidensen av MMM ökar med stigande ålder med en medianålder vid diagnos 
omkring 70 år [4, 6, 8]. Över 70 % av MMM uppkommer hos kvinnor, vilket 
delvis beror på den stora andelen MMM lokaliserade till vulva [2, 4, 6, 8]. 
Riskfaktorerna för att insjukna i MMM är inte kända [9].  

MMM i huvud- och halsregionen  

Incidensen av MMM i huvud- och halsregionen ökar i många länder, däribland 
Sverige [2, 10-13]. Denna form av MMM är extremt ovanlig före 30 års ålder 
men kan förekomma i alla åldersgrupper [14, 15] . SNMM är vanligast, följt av 
oral lokalisation, men MMM kan även förekomma i svalg, larynx, mellanöra 
och örontrumpet [16-19].  

SNMM är sällsynt form av cancer med ett 10-tal patienter som insjuknar 
årligen. Primära SNMM utgör cirka 15 % av all sinonasal cancer i Sverige [20]. 
SNMM drabbar framförallt äldre individer och medianåldern vid diagnos är 70 
år [2, 21, 22]. Fördelningen mellan män och kvinnor är lika [7]. Det finns inga 
säkra fastställda etiologiska faktorer, även om exponering för formaldehyd och 
rökning verkar öka risken [21, 23, 24]. Primärtumören utgår vanligen från 
näshålan följt av paranasala bihålor [4, 17, 25]. Multipla bihålor inklusive 
skallbasen är ofta involverade vid lokalt avancerade tumörer. I en svensk serie 
av 186 patienter mellan åren 1960–2000, fanns 44 % av MMM i näshålan, 23 % 
i sinus och cirka 20 % både i näshålan och sinus (okänd primär lokalisation: 
13 %) [2]. Nästäppa och epistaxis (näsblod) var de vanligaste debutsymtomen 
[2, 7]. Majoriteten av tumörerna var amelanotiska (71 %) och/eller 35 % 
polypösa vilket primärt försvårade den kliniska diagnosen [2].  

Orala mukosala melanom är mer sällsynta än SNMM (Tabell 1). Medianåldern 
vid diagnos är cirka 60 år [2, 21, 22, 26]. Orala MMM är vanligare hos patienter 
med asiatisk bakgrund [4, 13, 14, 26]. Lokalisation i gommen är vanligast, men 
de uppkommer även i gingiva (framför allt överkäke), läppar, kindslemhinnan, 
tunga och munbotten [7, 26, 27]. De flesta patienterna är asymtomatiska vid 
diagnos, men smärta och svullnad kan vara debutsymtom. Lesionerna är oftast 
stora, makulära eller nodulära och bruna till svarta i färgen.  

Ano-rektala maligna melanom (ARMM) inklusive perianala melanom  

ARMM är sällsynta med en uppskattad årlig incidens om 1–2 nya fall per 
miljon med en något ökad risk hos kvinnor [28]. Medianålder vid diagnos är 
omkring 70 år. I en jämförelsevis stor svensk kohort omfattande 251 patienter 
under 40 år noterades att omkring hälften av tumörerna bedömdes utgå från 
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analkanalen, en fjärdedel anorektalt och en tiondel perianalt (11 % kunde ej 
klassificeras avseende primärlokal) [29]. Symptombilden för ARMM är 
densamma som för tumörer med annan histologi på samma lokal, dvs 
blödning, ändrade avföringsvanor, palpabel resistens och smärta. Amelanotiska 
tumörer förekommer varför ARMM emellanåt är ett överraskningsfynd efter 
resektion av vad som bedömts som hemorrojd eller analpolyp.  

MMM i vulva 

MMM i vulva är mycket sällsynta och utgör enbart cirka 5–10 % av alla 
tumörer i vulva [28, 29]. Medelålder vid insjuknandet är yngre än vid 
skivepitelcancer i vulva och ligger mellan 60 och 68 års ålder [30, 31]. I en 
svensk undersökning av 219 patienter med MMM i vulva var första symptom 
oftast blödningar, en knöl eller klåda och smärta. Endast 1,5 % saknade 
symptom [32]. Vanligaste lokalisationer är labia majora, labia minora och 
klitoris [30, 33]. Cirka 9–23 % har lymfkörtelmetastaser vid diagnos, vanligen i 
ljumskar [34-37]. 

MMM i cervix, vagina och uretra 

MMM i vagina, cervix uteri och uretra är mycket sällsynt. Av dessa 
lokalisationer är vagina vanligast [30, 38, 39]. Omkring 70–80 procent av 
tumörerna växer i nedre tredjedelen av vagina [30]. 

MMM i manliga genitalia  

MMM är nästan alltid lokaliserade till glans penis, det vill säga, ”glabrous skin” 
och beter sig på liknande sätt som vulvamelanom. Prognosen skiljer sig ej från 
hudmelanom med motsvarande tumörtjocklek [40]. 

Utredning 
På grund av den låga incidensen av MMM bör i oklara fall metastasering från 
okulärt och/ eller kutant melanom uteslutas för att diagnostisera ett primärt 
MMM. 

Utredning 

• Biopsi med PAD – inklusive immunhistokemi och mutationsanalys 
avseende BRAF och c-KIT. 

• Fjärrmetastasutredning enligt nedan. 
• Blodprover (blod-, elektrolyt-, leverstatus inklusive serum 

laktatdehydrogenas, LD).  
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• TNM-stadieindelning 
• Portvaktskörtelbiopsi (sentinel nodebiopi, SNB) rekommenderas vid 

särskilda fall och bör diskuteras vid multidisciplinär konferens (MDK). 

Bild- och funktionsdiagnostik 

MMM bör preoperativt utredas med MR och/eller DT över 
primärtumörområdet i syfte att bättre beskriva lokalt tumörstatus samt för att 
utesluta eller bekräfta förekomst av metastaser inför kirurgi [41] .  
Fjärrmetastasutredningen bör även inkludera helkropps FDG-PET-DT med 
diagnostisk DT hjärna, alternativt DT hjärna, ansikte/hals thorax, buk. 

Histopatologi 
Mukosala melanom har vissa gemensamma histopatologiska egenskaper: de har 
ofta en intramukosal in situ komponent och en submukosal stromal invasiv 
komponent. In situ komponenten har vanligtvis lentiginöst växtmönster, 
ibland nästbildande och/eller pagetoitt växtmönster. Nodulärt växtmönster är 
sällsynt. Desmoplastiskt växtmönster har rapporterats i munslemhinnan, 
analkanalen och vulva [42, 43]. Cellbilden i den invasiva komponenten 
domineras av epitelioida och/eller spolformade melanocyter med amfofil eller 
eosinofil cytoplasma och ovoida kärnor, ofta med framträdande nukleoler; 
små/nevoida melanocyter förekommer sällan. Mukosala melanom kan vara 
amelanotiska eller innehålla varierande mängd pigment. Ulceration är vanlig 
liksom multifokalitet, kärlinvasion och perineural växt.  

Immunohistokemiska färgningar 

Melanomcellerna uttrycker vanligtvis melanocytära markörer S-100B, MelanA, 
HMB45, SOX10, MITF och tyrosinas, vilket bekräftar deras melanocytära 
ursprung och visualiserar utbredningen.  

Stadieindelning 

Tjockleksmätning av mukosala huvud- och halsmelanom är ofta problematisk 
på grund av artefakter (tangentialsnittning och fragmentering), rapportering av 
invasionsnivå/engagerad ordinär struktur anses mer reproducerbar är 
tjockleksmätning [44]. (Mukosala huvud- och halsmelanom börjar med stadium 
T3 enligt AJCC8/TNM8) [45]. Se även Tabell 2. 

Det finns inga kriterier för stadieindelning av mukosala anorektala, 
gastrointestinala, vaginala eller uretrala melanom, vid rapportering kan samma 
princip tillämpas som för mukosala huvud- och halsmelanom. 
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Vulvamelanom stadieindelas identiskt som kutana melanom enligt 
AJCC8/UICC8. Tumörtjocklek och mitosindex har störst prognostiskt värde 
[46]. 

PAD-utlåtande angående mukosala huvud-hals melanom bör innehålla 
information om:  

– histopatologiskt växtmönster (lentiginöst, nästbildande, 
pagetoitt, nodulärt, desmoplastiskt) 

– invasionsnivå (pT3: melanom in situ och/eller endast 
invasion i submukosa; pT4a: invasion i underliggande 
mjukvävnad, ben, brosk eller hud; pT4b: invasion i 
dura, hjärna, skallbas, nedre kraniala nerver, carotis, 
prevertebralt eller mediastinum.)  

– radikalitetsbedömning med angivelse av marginal till 
närmaste resektionskant. 

PAD-svaret för anorektala, gastrointestinala, vaginala och uretrala 
melanom bör innehålla information om:  

– histopatologiskt växtmönster (lentiginöst, nästbildande, 
pagetoitt, nodulärt, desmoplastiskt) 

– invasionsnivå (nivå I: melanom in situ, utan invasion eller 
endast med mikroinvasion; nivå II:  invasion i lamina 
propria; nivå III: invasion i underliggande vävnad. 

– radikalitetsbedömning med angivelse av marginal till 
närmaste resektionskant. 

PAD svaret för vulvamelanom och penismelanom bör innehålla 
information om: 

– histopatologiskt växtmönster (lentiginöst, pagetoitt, 
nästbildande, nodulärt, desmoplastiskt) 

– tumörtjocklek enligt Breslow 
– förekomst av ulceration 
– mitosindex (antal mitoser/mm2)  
– radikalitetsbedömning med angivelse av marginal till 

närmaste resektionskant.  

Övrig information: 

Vaskulär invasion, perivaskulär infiltration, perineural infiltration och 
mikrosatelliter bör anges om förekommande. 



REGIONALA CANCERCENTRUM 

9 

Molekylär klassifikation 
Ett antal studier har genomförts avseende analyser av somatiska genmutationer 
i MMM [11, 47-49]. Rapporterade frekvenser av mutationer varierar mellan 
olika studier, men det är tydligt att mutationsmönstret skiljer sig från det som 
ses vid hudmelanom. BRAF V600E mutationen som är den vanligaste 
förekommande mutationen i hudmelanom (cirka 50 %) är betydligt mer 
ovanlig i SNMM. (<10 %) [11, 47-50]. Mutationer och amplifikationer i c-KIT 
påvisas oftare i MMM (cirka 16–39 %) jämfört med endast 5–10 % i 
hudmelanom [47, 51-53]. Frekvensen och typen av mutationer i MMM tycks 
variera beroende på lokal och till exempel finns högst frekvens av c-KIT-
mutationer rapporterade för vulvamelanom (upp till 35 %) medan BRAF-
mutationer är mer ovanliga [47, 51, 54, 55]. MMM i sinus (bihålor) har högre 
frekvens av c-KIT, NRAS och BRAF-mutationer än de i näshålan [11]. Även 
antalet mutationer i TERT-promotorn är lägre vid MMM än vid hudmelanom 
[50]. Analys av c-KIT- och BRAF-generna bör därför utföras på MMM inför 
behandling vid icke resektabel eller metastaserad sjukdom. 

Uttryck av Programmed death-ligand 1 (PD-L1) är mindre frekvent hos 
patienter med MMM. Skälen till detta är oklart, men en hypotes är att MMM är 
mindre immunogena pga lägre mutationsbörda [56]. 

TNM  
Flera olika system för stadieindelningen av MMM har föreslagits. MMM i 
huvud- och halsregionen har pga. sin dåliga prognos sedan januari 2010 en 
speciell TNM (Tumör Node Metastases )-klassifikation som skiljer sig från 
annan sinonasal- och oral huvud-halscancer [1, 14, 45, 57] . Lägsta stadium för 
SNMM är således kliniskt stadium III, trots att dessa tumörer bara växer i 
slemhinnan (Tabell 2).  

TNM-klassifikationen för anala tumörer används som regel ej vid ARMM då 
denna klassifikation huvudsakligen utarbetats avseende analcancer av 
skivepiteltyp. Det finns inte heller någon separat stadieindelning för 
vulvovaginala MMM. FIGO’s (Fédération Internationale de Gynécologie et 
d'Obstétrique) stadieindelning för vulvacancer har ett litet prognostiskt värde 
vid vulvamelanom och rekommenderas därför inte.  

En modifierad version av AJCC 8 används vanligen för MMM utanför huvud-
halsområdet (Tabell 3). I viss litteratur omfattar stadium I även tumör med 
satellittumör(er) inom 2 cm från primärtumören och stadium II 
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satellittumör(er) mer än 2 cm från primärtumören men inom primärt 
lymfdränageområde. 

Tabell 2. Klassifikation för slemhinnemelanom i huvud- och halsregionen 
(ICD-0-3 C00-06, 10-14, 30-32) enligt AJCC 8/UICC8. 

Primärtumör (T)  

Tx  Förekomst av primärtumör kan inte bedömas 

T0 Ingen påvisbar primärtumör 

T3 Engagerar endast slemhinna 
(mucosa/submucosa) 

T4a Måttligt lokalt avancerad sjukdom – tumören 
involverar djup mjukvävnad, brosk, ben eller 
överliggande hud 

T4b Mycket lokalt avancerad sjukdom – tumören 
involverar hjärna, dura, skallbas, lägre 
kranialnerverna (IX, X, XI, XII), mastikatoriska 
rummet, karotisartären, prevertebrala utrymmet 
eller mediastinala strukturer 

Regionala lymfkörtlar (N)  

NX Metastasering till regionala lymfkörtlar kan inte 
bedömas 

N0 Ingen metastasering till regionala lymfkörtlar 

N1 Förekomst av regionala lymfkörtelmetastaser 

Fjärrmetastaser (M)  

M0 Inga fjärrmetastaser 

M1 Förekomst av fjärrmetastaser 

Stadium indelning  

Stadium III T3 N0 M0 

Stadium IVA T4a N0 M0 eller T3 - 4a N1 M0 

Stadium IVB T4b och alla N och M0 

Stadium IVC Alla T och N om M1 
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Tabell 3. Modifierad klassifikation för ano-rektala och vaginala MMM 

Stadium indelning  

Stadium I Lokaliserad sjukdom 

Stadium II Regionala lymfkörtelmetastaser 

Stadium III Fjärrmetastaser 

Prognos 
MMM i huvud- och halsregionen  

Oberoende av att MMM som härrör från de respiratoriska slemhinnorna i näsa 
och bihålor har annorlunda kliniska och patologiska egenskaper än de som 
involverar munslemhinnorna, har båda entiteterna dålig prognos [5, 14, 18, 58-
63]. En skillnad är att MMM som uppkommer i munhålan har en högre risk för 
regional metastasering än de i näsa och bihålor. Regional metastasering 
förekommer vid diagnos hos omkring 25–43 % av patienterna med orala 
MMM [4, 7, 64, 65].  

De allra flesta patienter med SNMM har ett avancerat tumörstadium vid 
diagnos där 70–80 % av patienterna endast har lokal sjukdom, medan 3–20 % 
har regional metastasering och cirka 10 % fjärrmetastaser [2, 7, 13, 18, 64]. 
SNMM har mycket hög risk för hematogen spridning och många patienter 
diagnostiseras med fjärrmetastasering redan inom ett år efter diagnos. [4, 64]. 
Detta skulle kunna tala för en mer frekvent hematogen mikrometastasering. 

Trots aggressiv kirurgisk behandling, ofta med efterföljande strålbehandling, 
har patienter med MMM i huvud- och halsregionen dålig prognos. Lokala 
recidiv, trots radikal primär kirurgi, är mycket vanligt (67–92 %) vid SNMM 
[21]. Under sjukdomsförloppet kommer ytterligare cirka 16–20 % att utveckla 
lymfkörtelmetastasering och cirka 50 % fjärrmetastasering (lungor, hjärna, ben 
och/eller lever [1, 13, 21, 49, 64, 66]. Ett antal prognostiska faktorer så som 
ålder, kön, anatomisk lokalisation, tumörstorlek, pigmentering, mutationer, 
lymfkörtel- och fjärrmetastasering har föreslagits [22, 60, 64, 67-69] . Kvinnor 
med SNMM anses ha en bättre prognos än män och patienter med intranasal 
lokalisation av primärtumören en bättre prognos än när tumören engagerar 
bihålorna [2, 63, 70].  

Prognos: Femårsöverlevnaden är låg vid SNMM och har rapporterats till 20–30 procent [2, 
5, 14, 58-62, 71, 72].  
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Prognos: Femårsöverlevnaden är låg vid orala MMM och har rapporterats till 15–45 
procent [7, 26, 73]. 

ARMM inklusive perianala melanom  

Det har rapporterats att omkring 40 % av patienterna har fjärrmetastaser vid 
diagnos och lika stor andel har regionala lymfkörtelmetastaser, varför endast 
omkring 20 % har enbart lokaliserad tumör vid diagnos [28]. Vanligaste 
fjärrmetastaslokalisationerna är lunga, lever och skelett. 

Prognos: Femårsöverlevnad är låg och har rapporterats till 15–22 procent. 

Vulva MMM 

Retrospektiva undersökningar har påvisat delvis liknande prognosfaktorer som 
vid hudmelanom såsom lymfkörtelmetastasering, tumörtjocklek, ulceration, 
ålder, stadium, LVSI (Lymfovaskulär invasion) [31, 32, 34, 43]. Jämfört med 
hudmelanom är prognosen för MMM i vulva sämre, även efter justering för 
stadium och ålder [74], men MMM i vulva har en bättre prognos än vaginala 
MMM [37] och en bättre prognos än andra former av MMM [75]. 
Femårsöverlevnaden har rapporterats ligga mellan 37–65 % för vulva MM [38, 
43]. En aktuell europeisk studie från 2016 på 42 patienter redovisade en 5-års-
överlevnad på 78,6 % [31, 75]. 

Prognos: Femårsöverlevnaden är rapporterad till 30–80 procent. 

Vaginala MMM 

Majoriteten av patienterna med vaginala MMM i det svenska materialet har 
lokalt avancerad sjukdom vid diagnostillfället.  

Prognos: Den observerade femårsöverlevnaden i Sverige 1960–2005 var drygt 13 procent.  

MMM i de manliga genito-urinvägarna  

Prognos: Den observerade femårsöverlevnaden i Sverige 1960–1999 var 45 procent. 

Behandling 
Primär kirurgisk behandling 

Handläggningen av patienter med MMM bör diskuteras vid MDK. 

Rekommendationerna kring primär kirurgisk behandling av MMM bygger 
främst på retrospektiva studier samt en liten prospektiv studie av 
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vulvamelanom [76]. Det finns dessutom mycket få internationella 
behandlingsriktlinjer sannolikt på grund av att MMM är en ovanlig diagnos 
[76]. National Comprehensive Cancer Network (NCCN) i USA och Cancer 
Council in Australia (CCA) har publicerat specificerade riktlinjer som fokuserar 
på MMM i huvud- och halsregionen.  

Således baseras nuvarande rekommendationer på kunskap från relativt små 
retrospektiva serier eller ”case reports” där patienterna inte är systematiskt 
behandlade och uppföljda. Radikal kirurgi är grunden för behandlingen.  

Primär handläggning och behandling av MMM: 
MMM i huvud- och halsregionen  

I första hand rekommenderas makro- och mikroskopiskt radikal kirurgisk 
resektion vid behandling med kurativ behandlingsintention [14, 60, 69, 76-79]. 
Detta är dock ibland inte möjligt, speciellt inte vid mer avancerad sjukdom 
(stadium IVB-C) pga. inväxt i hjärna, dura, skallbas, kranialnerver, mm [60]. 
Mutilerande kirurgiska ingrepp rekommenderas inte [48]. En studie har visat att 
patienter med icke-radikal kirurgisk excision MMM i huvud- och halsregionen 
har en 21-faldig ökad risk att dö av sjukdomen men det finns inga fastställda 
rekommendationer för hur ”säkra” fria kirurgiska marginaler ska definieras 
[14].  

Vad gäller behandlingen av SNMM har öppen transfasciell approach ansetts 
vara ”golden standard” [80]. För utvalda patienter med mindre avancerade 
SNMM (≤ stadium IVA) har flera studier visar att endoskopisk resektion kan 
användas med jämförbara resultat, men belyser samtidigt vikten av stor 
endoskopisk kirurgisk erfarenhet [18, 22, 59, 81-83] Endoskopisk kirurgi kan 
också övervägas vid extirpation av mindre avancerade lokala recidiv och vid 
palliation av exempelvis näsblödningar, smärta, hotande blindhet, mm [84]. 

Halslymfkörtelutrymning är indicerad hos alla patienter med 
lymfkörtelmetastaser och kan övervägas profylaktiskt hos patienter med orala 
MMM och utan klinisk misstanke om lymfkörtelmetastasering. Detta pga hög 
frekvens av mikroskopisk påvisbar lymfkörtelmetastasering (cirka 25–43 %) 
hos denna patientgrupp [7, 18, 85].  

Portvaktskörtelbiopsi vid nasala och orala MMM  

Kartläggning med portvaktskörtelbiopsi kan övervägas hos utvalda patienter 
med kliniskt N0 lymfkörtelstatus då metoden använts med framgång på 
enstaka patienter med primära MMM lesioner i mun- och näshåla [86-88]. 
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Adjuvant strålbehandling 

Flera studier som talar för att adjuvant radioterapi förbättrar den lokoregionala 
kontrollen, men inte total överlevnad, för patienter med MMM i huvud- och 
halsregionen [14, 18, 67, 77, 78, 89]. NCCN (National Comrehensive Cancer 
Network) rekommenderar adjuvant postoperativ radioterapi till stadium III 
och IVA efter radikal kirurgi, medan CCA (Cancer Council Australia) 
rekommenderar postoperativ strålbehandling endast vid icke-radikal kirurgi 
[76]. Det finns således anledning att överväga postoperativ strålbehandling när 
kontroll av den lokala tumörbördan är viktig för patienternas livskvalitet, vilket 
ofta är fallet vid tumör i huvud-halsområdet [22, 90]. En svensk studie talar för 
att patienter med SNMM stadium IVA som fått trippelbehandling med 
neoadjuvant hyperfraktionerad RT och Cisplatinum i veckodos innan radikal 
kirurgi hade en 5‐års total överlevnad (overall survival, OS) på 70% och 10‐års 
OS på 20% (n=10). Mediantiden för sjukdomsfri överlevnad (disease-free 
survival, DFS) för dessa patienter var signifikant längre (51 månader) än för de 
4 patienter (9 månader) som inte erhållit trippelbehandlingen [90].  

Se Nationellt vårdprogram för malignt melanom 

Ano-rektala MM  

Vid lokaliserad sjukdom eller begränsad lymfkörtelmetastasering är kirurgi 
förstahandsalternativ. En mångårig debatt har förts inom kirurgkollektivet 
huruvida en vid lokal excision är tillfyllest eller om man ska rekommendera 
abdominoperineal rektumresektion (”rektumamputation”). Svenska data 
indikerar att val av operationsmetod har begränsat värde så länge en R0 
(”radikal”) operation kan utföras [91]. Mot denna bakgrund är MR av god 
kvalitet liksom klinisk ano-rektal undersökning av stor betydelse inför 
operationsplanering. Portvaktskörtelbiopsi har inte visats påverka handläggning 
eller överlevnad vid ARMM men används vid en del centra [92]. I enstaka 
utvalda fall med metakron solitär metastas kan indikation för metastaskirurgi 
föreligga. 

Patienter med avancerad ARMM och lokala symptom kan emellanåt behöva 
palliativ kirurgi i form av stomi eller lokal terapi i syfte att minska 
blödningsproblem. 

Vulvo-vaginala MMM 
Behandlingen av maligna melanom i vulva ingår i nationella vårduppdraget för 
behandling av vulvacancer och alla nydiagnostiserade fall bör behandlas i ett av 
de fyra nationella centra (universitetssjukhusen Linköping, Lund, Göteborg, 

https://protect.checkpoint.com/v2/___https:/kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/hudmelanom/___.YzJlOnJlZ2lvbnNrYW5lOmM6bzo0NDYwMjZhYWI0MTViY2JkOTY4OTc3MmE4N2JiNjA0Njo2OmY2MDk6Njg3ZGM4N2I0NTZiM2M3ODdlZDA0MDdiODYxNzlhZmI4NzBkMjA1MGFmY2NlNDYzMTg0ZTZjNzNjMTI1ODlkNTpwOlQ
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Stockholm). Med tanke på den låga förekomsten och begränsade evidensen 
kring behandling bör alla vulvamelanom diskuteras vid nationell 
multidisciplinär konferens för vulvacancer och i samråd med kollegor på 
onkologisk enhet med specialkunskap kring maligna melanom. 

Vid lokaliserad sjukdom är primärbehandlingen i regel kirurgisk och omfattar 
borttagning av primärtumören. En prospektiv och flera retrospektiva studier 
kunde inte visa att mer radikal kirurgi leder till bättre överlevnad [33-35, 43, 
93]. Likaså saknas evidens för optimal marginal, men flera författare förslår en 
kirurgisk marginal mellan 1 och 2 cm [30, 31, 93]. Dock kan i enlighet med 
skivepitelcancer i vulva en marginal på 5 mm accepteras, i synnerhet om 
utökad radikalitet skulle leda till större morbiditet.  

Tidigare retrospektiva studier kunde inte visa en överlevnadsfördel med elektiv 
lymfkörtelutrymning, vilket inte rekommenderas, särskilt med hänsyn till den 
höga morbiditeten av ingreppet [35]. Vid misstänkta metastaser 
rekommenderas radikal kirurgi (inguinal/pelvin lymfkörtelutrymning). Värdet 
av SNB vid MM i vulva är oklart, men förfarandet är väl beprövat vid 
skivepitelcancer i vulva [94, 95]. Det finns en retrospektiv studie på 33 
patienter med MM i vulva varav 9 genomgick portvaktskörtelbiopsi och där 
man redovisade en detektionsfrekvens på 100 %, men 2 av 9 patienter 
utvecklade ett inguinalt recidiv, båda efter en negativ sentinel lymfkörtel och 
vid avancerade melanom med tumörtjocklek > 4 mm [96]. I avsaknad av 
randomiserade studier rekommenderas användning analog till hudmelanom 
med en möjlig positiv effekt på återfall och överlevnad särskilt i gruppen med 
1–4 mm tumörtjocklek. Utöver den eventuella terapeutiska effekten blir 
information om lymfogen spridning allt viktigare för beslut om eventuell 
adjuvant behandling. Huruvida man ska utföra kompletterade 
lymfkörtelutrymning vid metastas i portvaktskörtel är likaså oklart och beslut 
får tas för varje enskild patient på MDK. I första hand bör rekommendationer 
från hudmelanom följas. 

Systemisk onkologisk behandling 
Systemisk onkologisk terapi bör övervägas för patienter med icke resektabelt 
lokalt och regionalt metastaserat MMM samt vid fjärrmetastaserat MMM. 
Dock rekommenderas inte neoadjuvant eller adjuvant systemisk behandling för 
mukosala melanom. Se nationellt vårdprogram för malignt melanom. Man bör 
dock beakta att alla patienter med MMM riskerar lymfogen spridning och har 
hög risk för hematogen spridning [49]. För systemisk onkologisk behandling 
och palliativ strålbehandling vid generaliserat MMM hänvisas till avsnittet om 

https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/melanom/vardprogram/
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Systemisk onkologisk behandling i nationellt vårdprogram för malignt 
melanom. 

Uppföljning  
Det finns inget vetenskapligt underlag eller konsensus om hur man bör följa 
MMM-patienter efter initial diagnos och behandling. Patienter som genomgått 
kurativt syftande kirurgi för MMM löper en stor risk för återfall (lokalt 
och/eller systemiskt) men kan också lida av sekvele efter utförd kirurgi. 

På grund av den höga risken för återfall rekommenderas individuell 
uppföljning utifrån tumörlokalisation och efter diskussion på MDK. 

Vid icke-metastaserad sjukdom rekommenderas kontroll minst tre gånger per 
år under de 2 första åren och sedan var sjätte månad i ytterligare 3 år på 
opererande klinik. 

Vid lokoregionalt metastaserad sjukdom rekommenderas varannan kontroll på 
opererande klinik och varannan på onkologklinik, två gånger om året på 
respektive klinik, under de 2 första åren och sedan var sjätte månad i ytterligare 
3 år. 

Helkropps FDG-PET/DT med diagnostisk DT hjärna eller DT 
hjärna/hals/thorax/buk kan övervägas var sjätte månad, åtminstone de första 
två åren. 

Patienter som behandlas för avancerad sjukdom kräver individualiserad 
uppföljning beroende av terapisvar och allmäntillstånd, se Nationellt 
vårdprogram för malignt melanom.  

Framtiden  
Det finns goda skäl att prospektivt och konsekutivt samla nationella data om 
MMM, genomförda behandlingar och portvaktskörtelbiopsi. På samma sätt 
bör tumörmaterial sparas för molekylärgenetiska studier för att bättre klargöra 
spektrum av mutationer vid MMM. För att få god kunskap om de sällsynta 
MMM krävs gemensamma prospektiva registreringar och studier på nordisk, 
helst europeisk, nivå. 

 

  

https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/melanom/vardprogram/
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