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Skelett- och mjukdelssarkom — Handlaggning

Allmént

BAKGRUND

De flesta mjukdelstumdrer i rorelseapparaten dr benigna, lipom ar
vanligast. Maligna mjukdelstumorer kan vara svara att kliniskt skilja
frén benigna.

Sarkom dr en heterogen grupp tumorer. Grovt kan de indelas i
mjukdelssarkom och skelettsarkom. Ett speciellt mjukdelssarkom é&r
gastrointestinalt sarkom (GIST).

Mjukdelssarkom ar klart vanligare &n skelettsarkom. De &r trots
detta mycket ovanliga maligniteter med en incidens kring 400-500
fall/ar 1 Sverige. Presentationen dr inte den typiska for en malign
tumdr. Normalt sett har patienten inga symtom frdn tumoren.
Smirta, 6mhet eller funktionsforlust ar oftast inte narvarande och
patienten mar oftast bra. Det vanligaste symtomet &r att patienten
plotsligt och ofta slumpmassigt upptackt en kndl.

Skelettsarkom presenterar sig oftare med smaérta och eventuellt
svullnad (sérskilt vid lokalisation 1 kné eller 6verarm).

Lipom &r den vanligast benigna muskuloskeletala tumdren.
Otvetydiga fall av lipom som diagnostiserats med MRT utgor
undantag fran remitteringsrekommendationerna. Dessa kan
fardighanteras pa hemorten oavsett lokal eller storlek. Undantaget ér
vid djupa lipom som infiltrerar skelettmuskulatur. Tveksamhet kring
diagnos kan dé uppstd och ska da remitteras till regionalt
sarkomcentrum av ortopedkliniken. Ibland kan ocksa
hogspecialiserad tumorkirurgi krévas i1 dessa fall.

SYFTE

Att strukturera handliggning av misstdnkta mjukdels- och skelett-
tumorer enligt Nationellt vrdprogram skelett- och mjukdelssarkom.
Detta PM giller f6r vuxna patienter (> 18 ar) med missténkta skelett-
och mjukdelssarkom. Det géller inte misstiankta sarkom i buken,
urogenitalt eller i dronndsa-hals-regionen.
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Barn och unga under 18 ar: Vid misstanke om mjukdels- eller
skelettumor (oavsett lokalisation), kontakta ndrmaste sarkomcentrum
samma dag for skyndsam vidare utredning.

Misstankt Mjukdelstumor

BAKGRUND

Vivnadsprovtagning bor endast utforas pa eller via sarkomcentrum.
De flesta maligna mjukdelstumorer ger inte upphov till smérta eller
allminsymtom. Laggradiga mjukdelssarkom tillvixer langsamt och
kan darfor ha funnits ldnge, ibland flera &r, och kan darfor misstas
for benigna tillstdnd. Alla mjukdelstumdrer i extremiteter och
balvigg hos barn bér mot bakgrund av komplicerad diagnostik och
individanpassad behandling remitteras till sarkomcentrum, oavsett
storlek. Ndgon vidare utredning innan patienten remitteras krdvs
inte. Det ricker att remittera pd misstanke om mjukdelssarkom. For
att paskynda utredningen bor remiss till MRT skickas parallellt med
remiss till sarkomcentrum. MRT har en avgorande roll vid
undersokning av misstidnkta mjukdelstumorer. I de fall dd MRT
gjorts innan remittering, bor patienten utan drdjsmal remitteras till
sarkomcentrum, sdvida MRT inte visar ett lipom. Om MRT visar
lipom och patienten har besvédr som motiverar kirurgi, kan remiss till
sarkomcentrum utfdrdas om kirurgin forvintas bli komplicerad.
Ultraljud har i detta ssmmanhang inte nagot varde utan fordrojer
utredningen; MRT ér att betrakta som standardmetod.

Vid misstanke om malign mjukdelstumdr bor vivnadsbunden
diagnostik utforas endast pa eller via sarkomcentrum. Den
histologiska/cytologiska diagnostiken ar svar 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 utgdr den patientgrupp med sma (< 5
cm) subkutana tumdrer. Om dessa tumorer vaxer eller ar
smértsamma bor dven de foranleda remiss till ett sarkomcentrum for
vivnadsbunden diagnostik eller excisionsbiopsi.
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¢ En resistens med en av foljande egenskaper dr malignitetsmisstankt
och bor foranleda remiss till sarkomcentrum:
o Storlek 6ver 5 cm.
o Lokalisering under muskelfascian (ej ruckbar vid spiand
muskulatur), oavsett storlek.

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

e MRT ér forstahandsval vid utredning av mjukdelstumorer, MR-
remiss och remiss till sarkomcentrum mérks Standardiserat
Vérdforlopp. Det dr dock inget krav att MRT har utforts innan
remiss till sarkomcentrum. Vid kontraindikationer mot MRT bor DT
med och utan kontrast goras i stéllet.

Observera att misstinkta sarkom enligt ovan endast ska biopseras pé
sarkomcentrum!

Misstankt Skelettumor

BAKGRUND

e Skelettsarkomen &dr 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 &r
ensidig svullnad och smirta viktiga larmsignaler och da ett flertal
sarkom sitter kring kniledens tillvixtzoner forvédxlas dessa ofta med
Schlatter-sjukdom, véxtvark och periostit, trots avsaknad av
bilaterala symtom. Observera att sméartan kan vara intermittent.

e Vid smirta av icke mekanisk karaktir som bedoms komma fran
skelettet bor patienten utredas med konventionell rontgen. En snar
rontgen ar viktig och ger oftast en god végledning for den fortsatta
utredningen betrdffande valet av ytterligare radiologisk utredning
(DT, MRT och/eller skintigrafi). Om konventionell rontgen &r
invdndningsfri och besvéren kvarstir utan forklaring bor utredningen
drivas vidare.
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¢ Foljande kan ge misstanke om skelettsarkom (och bor foranleda
slatrontgen):
o Djup, bestadende skelettsmérta utan annan uppenbar
forklaring.
o Ensidig svullnad eller vilovérk som kan hérledas till skelettet
och utan annan uppenbar forklaring.
o Palpabel resistens i skelettet.
¢ Vid ovanstdende misstanke om skettsarkom ska patienten remitteras
till slatrontgen.
e Vid kvarvarande symtom och normal initial rontgenundersékning
bor patienten f6ljas upp med ny bedomning efter 1-2 ménader och
MRT.

Det finns inga entydiga kriterier for vilka tillstand i skelettet som bor
remitteras till sarkomcentrum men f6ljande kan rekommenderas:
e Vilgrundad misstanke om skelettsarkom foreligger vid ett eller flera
av foljande:

o Fynd vid bilddiagnostik som ger misstanke om
skelettsarkom.

o Misstanke om patologisk fraktur utan uppenbar orsak.

o Vivnadsbundet diagnostiskt fynd (histopatologiskt,
cytologiskt eller molekylarpatologiskt) som ger misstanke
om malign mesenkymal tumor.

e Vid missttinkt primér skelettumor ska patienten skyndsamt
remitteras till sarkomcentrum.

e Standardiserat vardforlopp paborjas i samband med remitteringen
om bilddiagnostiken ger misstanke om skelettsarkom (rontgenremiss
och remiss till sarkomcentrum mérks SVF).

Observera att misstankta skelettsarkom endast ska biopseras pa

sarkomcentrum!
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Remiss till sarkomcentrum
NAR SKA MAN REMITTERA?
En patient med alarmsymtom bor remitteras till ett sarkomcentrum for
vidare handldggning.
Patienter med alarmsymtom enligt ovan bor remitteras till
sarkomcentrum for vidare utredning och handldggning. Den som
remitterar till utredning ska informera patienten om:
e Att det finns anledning att gora fler undersdkningar for att ta reda pa
om patienten har eller inte har cancer.
e Vad ett standardiserat vardforlopp innebér och vad som hander i den
inledande fasen.
e Att patienten kan komma att kallas till utredning snabbt och dérfor
bor vara tillginglig pa telefon.
e Att sjukvérden ofta ringer fran dolt nummer.
Den som ger informationen ska sa langt som mojligt forsékra sig om att
patienten har forstitt innehéllet i och betydelsen av informationen.
Informationen bor ges vid ett fysiskt mote om man inte kommit Gverens om
annat.
REMISSTEXT
Remissen till utredning ska innehalla:
e anamnes, ange sérskilt
- symtom eller fynd som ligger till grund for vilgrundad misstanke
(storlek, lage och tillvaxt)
- fOretagen utredning
- allmintillstdnd och samsjuklighet
- tidigare sjukdomar och behandlingar, sirskilt maligniteter
- léngd och vikt
- kreatinin
- lakemedel (sérskilt trombocythdmmare, metformin eller
antikoagulantia)
- social situation, eventuella sprikhinder eller funktionsnedsattningar
e kontaktuppgifter for patienten inklusive aktuella telefonnummer
e uppgift om att patienten ar informerad
e uppgifter for direktkontakt med inremitterande (direktnummer).
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VART SKICKAR MAN REMISSEN?

Remiss skickas till Sarkomcentrum, KS Solna. I diktatet ber man
sekreteraren faxa remissen.

I e Nummer kontakt-SSK pa Sarkomcentrum, Solna: 08 517 722 64

Referenser

1. Skelett- och mjukdelssarkom 1 extremiteter och bdlvigg Nationellt
vardprogram 2020-01-14 Version: 2.0

2. Skelett- och mjukdelssarkom Beskrivning av standardiserat
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2020-03-03 Version: 8.0
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