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FORORD

Sarkom - de mystiska tumorerna

Det fanns en tid da jag inte hade en aning om vad sarkom var. Den tiden fick ett abrupt slut
en forsommardag 2015, bara nagra veckor innan min 18-ariga dotter skulle ta studenten.
Hennes vark i benet visade sig vara sarkom, en ovanlig och aggressiv form av cancer som inte
far s mycket uppmarksamhet. En cancer som efter ett halvar skulle ta hennes liv.

Sarkom kallas ibland den "ensammaste cancern”. Innan man sjalv drabbas, antingen som
patient eller som anhdérig, har man sannolikt inte hort talas om den. Man kanner sallan ndgon
annan som haft sarkom, ndgon som man kan fa stod av under behandlingen. Fa forstar vad
sarkom innebar och sjukdomen ar svar att forklara.

I andra fall kallas sarkom "de mystiska tumorerna”. De kan dyka upp var som helst i kroppens
stodjevavnader. Sarkom ar uppdelat i ett virrvarr av undergrupper. Symptomen ar ibland sa
diffusa att den drabbade och sjukvarden inte tar symptomen pa allvar. Inte sallan kommer
man sent till specialist. Ibland for sent.

"Vi hade tur” heter den har rapporten. Rubriken ar lite provocerande. Kan man saga att man
haft tur ndr man ar drabbad av cancer? Vi menar att det kan man. Man kan ha turen att fa
specialistvard i tid. Rapporten ska ses som en hjalp till primarvarden att tidigare upptacka
sarkom, men ocksa till enskilda att g& med sina symptom till Iakare. Men vi vill ocksa mer
allmant skingra dimmorna kring en cancer som det sallan talas eller skrivs om, som sallan
far pakostade kampanjer och storslagna TV-galor.

Jag vill tacka journalisten Susanna Pagels som for Sarkomféreningens rakning skrivit denna
rapport. Jag vill ocksa tacka Bayer och Novartis for samarbetet i framtagandet. Sist, men
naturligtvis inte minst, vill jag tacka alla sjukskdterskor och lakare som tagit sig tid till att klokt
och talmodigt svara pa alla vara fragor, trots en pressad arbetssituation.

Kan denna rapport bidra till att ytterligare en person, en enda person, far sin diagnos i tid
sa har rapporten natt sitt syfte.

Stockholm i december 2020
SARKOMFORENINGEN

Magnus Carlsson, ordférande
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1. INLEDNING

1.1 Sallsynt men allvarlig diagnos

Sarkom ar cancer som kan uppsta i alla ald-
rar och var som helst i kroppen, i skelettet,
brosk, fett, bindvav, muskler eller blodkarl.

Varje ar diagnostiseras mellan 600

och 800 barn och vuxna i Sverige med
sarkom, det vill sdga i genomsnitt knappt
60 personer i manaden. Det ar enbart
ungefar 1 procent av all cancer.

Men just for att sarkom &r sa ovanligt,
okant och bestar av sd varierande och ofta
aggressiva tumorer, ar dodligheten hog.
Bara tva av tre patienter lever fem ar
efter diagnos - ett faktum som inte and-
rats sedan 1990. Det skiljer sig fran manga
andra cancerdiagnoser dar nya lakemedel
under senare ar har minskat dodligheten
dramatiskt.

Omkring 10 procent av all cancer hos barn
ar sarkom.

Sarkom anses vara en av de cancerformer
som orsakar flest forspillda levnadsar. Det
forekommer i alla dldrar och manga dor
unga eller relativt unga.

Med tidigare diagnos skulle fler dverleva.
Det tror de flesta specialister vi intervjuat.

Mycket vore vunnet om manniskor inte van-
tade, utan sokte lakare i tid for sina knolar
och djupa skelettsmartor. Om ldkare kunde
dra sig till minnes sarkom nar andra diagno-
ser inte riktigt stammer och sjukgymnaster
och distriktskoterskor oftare uppmarksam-
made oforklarliga kndlar hos sina patienter.
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1.2 Vi vill att fler ska overleva

Syftet med den har rapporten ar att oka
medvetenheten om sarkom i framfor allt
primarvarden och hos allmanheten. Alla
kan bidra till att minska antalet férsenade
diagnoser for 6kad dverlevnad.

Rapporten har utarbetats inom ramen for
ett samarbetsprojekt mellan Sarkomforen-
ingen och lakemedelsféretagen Novartis
och Bayer och ingdr i Sarkomforeningens
kampanj "Vi hade tur” som uppmarksammar
diagnosen sarkom. Sarkomféreningen ar

en forening for sarkompatienter, anhoriga,
efterlevande och andra berérda av sarkom,
bildad 2015.

All fakta i rapporten ar hamtad fran de
nationella vardprogrammen for sarkom for
vuxna; standardiserade vardforlopp och

annan data fran Regionala cancercentrum i
samverkan (RCC); data fran Kvalitetsregistret
for sarkom i extremiteter och balvagg; inter-
vjuer med onkologer, tumorortopeder, sar-
komkirurger och kontaktsjukskoterskor fran
landets nationella och regionala sarkom-
centrum; lakarsajten Internetmedicin.se;
Socialstyrelsen; Cancerfonden och Barncan-
cerfonden. Ovriga kallor redovisas i texten.
Alla textavsnitt och citat har granskats av de
intervjuade sjalva och hela rapporten har
granskats av Elisabet Lidbrink, onkolog och
overlakare vid Sarkomcentrum i Stockholm
och Henrik Bauer, professor i onkologisk
ortopedi vid Karolinska Institutet.

De sex personer som Iatit sig intervjuas om
sina patientresor har gjort det i forhopp-
ningen att fler ska ha turen att 6verleva.



1.3 En gang per lakarkarriar

En allmanlékare pad vardcentralen moter
statistiskt sett hogst en patient med sarkom
under hela sitt yrkesliv. Lakare pa till exem-
pel akuten, distriktsskoterskor, sjukgymnas-
ter, naprapater och liknande, sannolikt annu
mer sdllan. Men den gangen géller det.

| kapitel 2 foljer en sammanstalining for
primarvarden om alarmsymtom och hand-
laggning vid sarkom. | rapportens kapitel

3 finns ett resonemang om hur andelen
missade diagnoser kan minska och i kapi-
tel 4 redogors for diagnos och behandling
vid sarkom, historiskt, nu och i framtiden.
Bland referenser i kapitel 5 finns lankar till
kortversioner av standardiserade vardfor-
lopp, nationella vardprogram med mera.

1.4 Symtom for allmanheten att kolla upp

For den som inte jobbar i varden kan det
vara bra att kdnna till vilka symtom som kan
vara sarkom och nar man ska se till att kolla
upp dem. De finns har. Eftersom sarkom ar
ytterst ovanligt, sa ar det i de allra flesta fall
nagot annat man har, ofta harmlost. Men i
stallet for att ta for givet att ofdrklarliga kno-
lar och djup konstant smarta ar till exempel

traningsvark, vaxtvark eller muskelknutor,
ar det vart att ringa vardcentralen for en
lakarbedomning.

Som patient eller narstaende bor man for
Ovrigt vara lite forsiktig med vad man laser
- den har rapporten riktar sig framst till
primarvarden.

SOK LAKARE OMGAENDE OM DU ELLER DITT BARN HAR...

* En knél som sitter djupt, var som helst
pa kroppen, oavsett storlek. Eller en
ytligare knol - sarskilt om den ar stor som
en golfboll (cirka 5 cm) eller storre. Den
behdver inte gbra ont. Ungefar 99 av 100
knolar ar ofarliga. En MR-undersékning
visar om det finns skal att misstanka
mjukdelssarkom.

Djup skelettsmadrta vid anstrangning
och ofta aven vid vila, kanske svullnad
och émhet. Typiskt for skelettsarkom ar
smarta i bara ena sidan - i till exempel
ett ben, arm eller hoft. Awakta inte mer
an ett par veckor. Sarskilt hos vuxna ar
ensidig smarta oftast helt ofarlig men

en undersokning kan behdvas anda. En
vanlig réntgen racker for att utesluta
skelettsarkom.

Blodningar, "fyllnadskansla” i magen,
tarmproblem, enorm trotthet och svar
yrsel ska alltid tas pa allvar, aven om det
sallan ar buksarkom.

Bra att veta: Ultraljud fungerar inte
for att stalla diagnos vid sarkom. Barn
mellan 0 och 17 ar ska remitteras till
sarkomcentrum eller onkologklinik
samma dag vid misstanke om sarkom.
Provtagning (biopsi) av en kndl ska bara
goras pa sarkomcentrum.




2. ALARMSYMTOM FOR PRIMARVARDEN

2.1 Patienterna ar ofta yngre vid sarkom

Sarkom utgar fran de mesenkymala cellerna
i kroppens bind- och stédjevavnad. Tumaorer
kan, som sagts tidigare, uppsta var som
helst, i till exempel skelett, brosk, fett, bind-
vav, senor, muskler, lymf- eller blodkarl. Det
finns minst 60-70 olika typer och underty-
per av sarkom. En del ar s sallsynta att de
bara finns som enstaka fall. Det existerar
aven relativt vanliga sarkom som man inte
ens vet ur vilka celler de bildas.

Arligen insjuknar cirka 370 personer i
sarkom i armar, ben och balvagg i Sve-
rige. Manga ar forhallandevis unga jamfort
med dem som insjuknar i cancer generellt.
Ett 30-tal per ar ar barn, se Diagram 1.

Mellan aren 1990 och 2014 har den relati-
va femarsoverlevnaden for patienter med
sarkom i extremiteter och balvagg inte
forandrats, sa vitt man kan avgora. Femars-
6verlevnaden under de aren lag mellan
62 och 65 procent. Det visar statistik som
det Nationella sarkomregistret tagit fram
for den har rapporten. Men femarsover-
levnaden hos patienter med vissa sarkom
har ©kat, det vet man fran internationella
studier. For specifika diagnosgrupper gar
det dock inte att dra nagra slutsatser ur

det svenska registret pa grund av fa fall och
ojamn registertackning under dren.

Insjuknade i sarkom i extrimiteter och balvagg,
2015-2019
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40-69

Alder vid diagnos

Diagram 1. Majoriteten som insjuknar i cancer generellt &r 70 ar eller aldre (Socialstyrelsen 2018). Vid diagnos av
sarkom i extremiteter och balvagg ar patienterna yngre. De dver 70 ar utgor endast drygt 35 procent. Fyra av tio
far diagnos redan i dldern 40-69. En fjardedel far diagnosen som barn eller yngre an 40 ar.

KALLA: Nationella sarkomregistret fér skelett- och mjukdelssarkom, 2020.




| buksarkom insjuknar arligen mellan 300
och 400 varje ar, enligt uppgraderade siffror
i det nyligen publicerade nationella vard-
programmet for buksarkom. Tidigare har
antalet uppgetts vara cirka 200 per ar. Den
nya siffran speglar inte en faktisk ¢kning,
utan ar en uppskattning utifran interna-
tionella studier. Inrapporteringsgraden till
nationella buksarkomregistret ar mycket

ldg och registerhéllare saknas. Av Cancerre-
gistret framgar inte alltid typ av cancer utan
registrering sker utifran placering.

Forekomsten av sarkom har dverhuvudta-
get inte 6kat, vad man kanner till. Sarkom
ar inte arftligt men okar i frekvens vid vissa
arftliga sjukdomar och hos personer som
fatt strélbehandling som barn.

2.2 Sarkom ar uppdelat i tva huvudtyper

Sarkom delas in i tva huvudkategorier uti-
fran var de ar placerade.

» Sarkom i armar, ben och balvagg -
omfattar bade skelett- och mjukdels-
sarkom

* Buksarkom - mjukdelssarkom i buk
inklusive GIST, retroperitonealt och
gynekologiskt sarkom.

De tva kategorierna har varsitt nationellt
vardprogram for vuxna. For sarkom i armar,
ben och balvagg kom en uppdaterad
version januari 2020. For buksarkom
publicerades for allra forsta gangen ett
nationellt vardprogram i oktober 2020.

De finns att hamta pa RCC:s hemsida,

for lankar, se kapitel 5.

Sarkom kan ocksa uppsta i vavnad i till
exempel kake, nasa, hals eller 6ra. Det
omfattas av vardprogrammet for huvud-
och halscancer och opereras framfor allt
av 6ron-, nas- och halslakare.

Nedan beskrivs symtom, skal for misstanke,
form av undersokning och start av stan-
dardiserat vardforlopp, SVF. Det &r hamtat

fran de nationella vardprogrammen samt
kortversioner av SVF for primarvarden. Se
aven differentialdiagnoser.

Vid vdlgrundad misstanke om sarkom anges
att patienten omedelbart ska remitteras for
utredning enligt standardiserat vardforlopp.
Organisationen for SVF varierar dock mellan
regionerna. | vissa regioner skickas remis-
sen direkt till sarkomcentrum, i andra sker
det via ett sjukhus i regionen.



2.3 Sarkom i armar, ben och balvagg

Inom gruppen sarkom i extremiteter och
balvagg finns i sin tur tva typer av sarkom:
mjukdelssarkom och skelettsarkom.

Av de cirka 370 sarkom som diagnostiseras
per ar ar ungefar tva tredjedelar mjukdelss-
arkom och en tredjedel skelettsarkom. Sar-
kom i balvagg kan betyda en knol var som
helst pa balen.

Skelettsarkom upptdcks med slatrontgen,
mjukdelssarkom i férsta hand vid undersok-
ning i MR-kamera eller vid biopsi pa sar-

komcentrum. Ultraljud staller inte diagnos
vid sarkom. Det fordrojer bara eventuell
diagnos, det papekar nastan alla lakare vi
intervjuat.

FOr barn och unga 0-17 ar uppmanas
primarvarden att vid misstanke om mjuk-
dels- eller skelettumor (oavsett lokalisation),
kontakta narmaste sarkomcentrum och/el-
ler barnonkologiska klinik redan samma dag
for skyndsam vidare utredning.

“"Barn ska inte ha ont
utan rimlig forklaring.”

David Wennergren, tumorortoped vid Sarkomcentrum i Géteborg
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MJUKDELSSARKOM

Alarmsymtom - valgrundad misstanke
om mjukdelssarkom (fran SVF)

*  Kndl éver 5 cm - som en golfboll.

* Och/eller en knol pa djupet, dvs under
muskelfascian, ej ruckbar vid spand
muskulatur - oavsett storlek.

* Fynd vid bilddiagnostik eller vavnads-
bundet fynd.

Vid valgrundad misstanke enligt krite-
rierna ovan: Remittera patienten omedel-
bart till sarkomcentrum eller enligt regional
rutin for utredning enligt standardiserat
vardforlopp. Skicka samtidig remiss till
MR-undersékning (eller ev. CT). Ultraljud
kan inte stalla diagnos vid sarkom.

OBS: Misstankt sarkom ska endast
biopseras pa sarkomcentrum!

Det finns mer an ett 60-tal typer av mjuk-
delssarkom som kan uppsta i armar, ben och
balvagg. En del ar hogmaligna, andra vaxer
sakta och kan misstas for godartade knutor.

Nagra av de vanligaste mjukdelssarkomen
ar liposarkom med ursprung i celler i fett-
vavnad, synovialt sarkom som utgdr fran
ledhinnor, fibrosarkom som utgar fran
bindvav och odifferentierat pleomorft
sarkom med okant ursprung.

Hos barn ar det vanligaste mjukdelssarkomet
rabdomyosarkom som utgar fran primitiva
muskelceller. Mer ovanligt ar till exempel
angiosarkom som utgar fran karl och
epiteloidcellssarkom vars ursprung ar okant.

Méjliga differentialdiagnoser vid mjukdelssarkom:

+ Lipom - godartad fettknuta

* "Muskelknuta”

* Ganglion - vatskefylld knuta
ofta vid led

+ Muskelbristning, blodutgjutning
+ Trombos
+ "Knol efter éveranstrangning”

"En knol pa 5 cm ska
definitivt ha en diagnos.”

Emelie Styring, tumorortoped pa Sarkomcentrum i Lund
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SKELETTSARKOM

Alarmsymtom - misstanke om skelett-
sarkom (fran SVF)

* Djup, bestaende skelettsmarta utan
annan uppenbar forklaring.

* Ensidig svullnad eller vilovark som kan
harledas till skelettet, utan annan uppen-
bar forklaring.

* Kannbar knol i skelettet.

* Valgrundad misstanke: Patologisk fraktur,
dvs oférklarligt benbrott.

Vid misstanke om skelettsarkom: Re-
mittera patienten till en vanlig slatréntgen
- ultraljud ar meningslost. Ta snarast hand
om svaret.

Vid valgrundad misstanke efter synlig
forandring vid bilddiagnostik, patologisk
fraktur eller vavnadsbundet fynd: Remittera
patienten omedelbart till sarkomcentrum
eller enligt regional rutin for utredning enligt
standardiserat vardforlopp.

OBS: Misstankt sarkom ska endast
biopseras pa sarkomcentrum!

Om réntgen ar invandningsfri ska patienten
informeras om att fortsatta symtom efter
1-2 manader bor leda till ny undersokning.

Sarkom i skelettet drabbar nagot oftare
unga pojkar an flickor. Det finns ett 10-tal

olika typer. Det upptrader ofta, men langt
fran alltid, kring ett kna eller en axel.

Osteosarkom dr det vanligaste skeletts-
arkomet hos barn och unga upp till cirka
25 ar. Ewings sarkom ar ocksa ett relativt
vanligt sarkom hos framfor allt ungdomar.
Det kan uppsta bade i och utanfor skelettet
och kan férutom rorelsesmarta, vilovark och
eventuellt kdnnbar kndl, aven ge trotthet
och feber. Osteosarkom och Ewings svarar
i allmanhet bra pa cytostatika. Stralbehand-
ling har ocksa i allménhet god effekt vid
Ewings.

Bland vuxna och dldre ar de vanligaste ske-
lettsarkomen kondrosarkom som utgar
fran celler i brosk och kordom som uppstar
i kroppens medellinje - i skallen, ryggkotor
eller landrygg.

Méjliga differentialdiagnoser vid skelettsarkom:

« Morbus Schlatter - inflammation
i larmuskelns senfaste vid kna,
oftast hos barn

+ Vaxtvark

* Artros - oftast hos aldre
« Periostit - benhinneinflammation
+ "Ont efter traning”
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2.4 Buksarkom

Buksarkom ger ofta symtom sent i férlop-
pet och upptacks i hog grad som bifynd

vid andra undersokningar. De ar nastan
uteslutande mjukdelstumorer av mycket
varierande typ och placering. Barn far sallan
buksarkom men det hander.

Vid buksarkom skiljer man pa var tumorer-
na ar placerade:

* Intraabdominellt sarkom - i bukhalan,
framfor allt GIST.

* Retroperitonealt sarkom - bakom
bukhalan.

* Gynekologiskt sarkom - i livmodern.

Vid misstanke om buksarkom hos barn
och unga 0-17 ar, kontakta narmaste
sarkomcentrum och/eller barnonkolo-
giska klinik redan samma dag fér skynd-
sam vidare utredning.

Buksarkom hos vuxna

Alarmsymtom - misstanke om buk-
sarkom for primarvarden

Palpabel knél i buken, det vill saga en
knol som man kan kanna med handen,
anges som grund for misstanke om buk-
sarkom, enligt vardprogram och SVF. Patien-
ten remitteras da till datortomografi eller
MR-undersokning.

Om fynd vid bilddiagnostik, endoskopi eller
vavnadsbunden diagnostik uppfyller kri-
terierna for valgrundad misstanke ska

patienten, enligt det nya nationella vard-
programmet (okt 2020), och SVF remitteras
enligt standardiserat vardforlopp till ett
regionalt eller nationellt sarkomcen-
trum for fortsatt utredning. Se eventuellt
regional rutin.

Pa nasta sida listas debutsymtom som kan
forekomma vid buksarkom men aven kan
tyda pa nagot annat.
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GIST

GIST ar en forkortning for gastrointestinala
stromacellstumorer och star for dver 90
procent av alla sarkom i bukhéalan. Andra
intraabdominella tumorer kan vara till
exempel leiomyosarkom, som uppstar i
glatt muskelvavnad. GIST kan uppsta i hela
mag-tarmkanalen men ar absolut vanligast

i magsacken och darefter tunntarmen. GIST
utgar fran Cajal-cellerna som styr tarmens
rorelser. Mediandldern vid diagnos ar 65 ar
men det forekommer aven hos yngre och
hos sma barn. Sa kallad Barn-GIST ar myck-
et ovanligt och skiljer sig kliniskt fran GIST
hos vuxna. Arligen berdknas mellan 100 och
150 vuxna fa GIST i Sverige.

RETROPERITONEALA
SARKOM

Retroperitoneala sarkom ar mycket ovanli-
ga mjukdelssarkom bakom bukhinnan, det
vill sdga i ndrheten av ryggraden dar bland
annat njurar, urinblasa och bukspottkorteln
befinner sig. Det vanligaste ar liposarkom,
bildat ur fettvavnad, och leiomyosarkom,
bildat ur celler i glatt muskulatur.

Symtom upptrader i allmanhet sent i for-
loppet. Medianstorleken hos en tumor vid
diagnos ar drygt 17 cm, med stor variation
mellan 4 och 85 centimeter i en och samma
studie, enligt uppgift i det nationella vard-
programmet for buksarkom. Antalet insjuk-
nade per ar antas ligga mellan 50 och 100.
Medianaldern ar 57 ar med stor variation.

Symtom:

* Vanligast - blodning frdn magen, blod-
brist/anemi med trotthet, yrsel.

* Vanligt - buksmarta, hel eller delvis
blockering av tarmen.

* Ovanligare - allman sjukdomskansla,
viktnedgang.

Fram till millenniumskiftet var dodligheten
hog vid GIST. Efter upptackten av tyrosinki-
nashammare har tiden for 6verlevnad och
livskvalitet 6kat vasentligt. Se mer i avsnittet
om precisionsmedicin.

Symtom:

* Vanligast - en knol i buken upptacks av
patienten eller vid undersdkning; viss
smarta.

* Mindre vanligt - fylinadskansla; tillfalliga
stopp i tarmen.

o Sallsynt - sjukdomskansla; viktnedgang;
infektion; feber.

Trots tumorernas storlek vid diagnos
har bara drygt 10 procent metastaser vid
diagnos.

"En patient med ett retroperitonealt buksarkom
pa 6ver 20 centimeter behover inte kanna sig sjuk utan kan
ha sprungit ett maratonlopp dagen innan det upptacks.”

Jan Anlén, kirurg, Sarkomcentrum i Stockholm



GYNEKOLOGISKA

SARKOM

Sarkom i livmodern ar en ovanlig grupp pa sarkomcentrum. Medianalder ar 56 ar
aggressiva tumaorer som ofta upptdcks sent. och antalet fall uppskattas i Sverige ligga pa
Vanligast ar leiomyosarkom, som till och allt mellan 60 och 170 per ar.

med efter en biopsi ar svart att skilja fran ett

godartat, och betydligt vanligare, leiomyom. Vanliga symtom vid gynekologiska
Leiomyom ar en mycket vanlig akomma sarkom:

som hanteras av gynekologer. Problemet * Vaginala blédningar.

uppstar i de fall det efter operationen visar * Vaxande livmoder, sarskilt efter

sig vara ett elakartat sarkom. Nar kvinnor menopaus.

efter menopaus som inte tar strogen, * Snabbvdxande myom oberoende av
uppvisar symtom som beskrivs intill, finns alder, sarskilt efter menopaus.
anledning till stark misstanke om sarkom i * Lagt sittande buksmartor.

livmodern och ska som all sarkom hanteras

"Gynekologiskt sarkom
ar ett sorgebarn.”

Jan Anlén, kirurg, Sarkomcentrum i Stockholm
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3. HUR SKA FLER FA DIAGNOS I TID?

Hur manga forsenade sarkomdiagnoser
som beror pa misstag i sjukvarden finns det
ingen statistik for i Sverige. | Storbritannien
uppges 76 procent av alla patienter med
skelettsarkom fa fel diagnos vid sitt forsta
vardbesok, enligt nya uppgifter fran organi-
sationen Bone Cancer Research Trust. FOrst
efter i genomsnitt atta besok remitteras
patienten till ratt instans.

Med tanke pa hur sallan man i primarvarden
eller annan vard stéter pa en patient med
sarkom, ar det f av specialisterna pa sjuk-
domen vi talat med, som ar foérvanade over
att det sker misstag. Alla vet att framfor allt
allmanlakare i primarvarden har mangder
med diagnoser och patienter att tanka pa.

De Onskar att lakare, trots att sarkom ar sd
sallsynt, anda kunde ha sarkom i atanke.

Vid de symtom som ger skal for valgrundad
misstanke om sarkom i extremiteter och
balvagg behdver man inte gbra annat an att
skicka patienten till sarkomcentrum, beto-
nar Elisabet Lidbrink, onkolog vid Sarkom-
centrum i Stockholm. Dar avgor man snabbt
om det ar elakartat.

- Da skulle vi inte missa sa manga. Man ska
inte halla pa och fippla och tro att det &r en
muskelknuta, till exempel. Jag minns en di-
striktslakare som skickade en pojke med en
knol pa handen och fingersmarta direkt till
0ss pa sarkomcentrum, det var alert. Men

David Wennergren, tumoérortoped pa Sarkomcentrum i Géteborg, tycker att primarvarden har en god vakenhet
for sarkom men skulle vilja se tidigare MR-undersokningar av knolar, i stallet for att patienterna forst skickas pa
ultraljud. Det férsenar bara diagnosen som inte kan stallas med ultraljud.

U0y NP3 10304
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det gick tyvarr inte sarskilt bra &nda sedan,
sager hon.

Nar Hans Hagberg, onkolog pa Akademiska
sjukhuset i Uppsala, upplever att det tagit
lang tid att diagnostisera sarkom kontaktar
han ansvarig lékare. Han har ocksa blivit in-
bjuden att forelasa och diskutera problemet
pa moten for allmanlakare.

Med den okade tillgangen pa radiologiska
undersokningar har férdréjningarna av sar-
komdiagnoser minskat, tycker han.

- Ju fler MR-undersokningar man gor, desto
mer hittar man. Men fortfarande ar det

ar inte ovanligt att patienter far soka flera
ganger innan de far diagnos.

David Wennergren, tumoérortoped pa
Sarkomcentrum i Goteborg, tycker att pri-
marvarden har en god vakenhet for sarkom
men skulle vilja se tidigare MR-undersok-
ningar av kndlar, i stallet for att patienterna
forst skickas pa ultraljud. Det forsenar bara
diagnosen som inte kan stallas med ultra-
ljud.

De flesta av lakarna betonar vikten av tidig
radiologi vid smarta eller knolar.

- Med aren har jag forstatt mer och mer vad
ldkarna menade som under min utbildning
sa att vi skulle lyssna pa patienterna. Ofta

ar de kloka. Om patienten tycker att det
behovs en rontgenundersokning - gor da
en sadan, sager Richard Lofvenberg, tumor-
ortoped vid Sarkomcentrum i Umea.

Liksom de 6vriga framhaller han att opera-
tion bara ska ske pa sarkomcentrum.

Magnus Isacson, ordférande for allmanla-
karnas yrkesférening SFAM, tror att en stor

del av I6sningen ligger i en fast |akarkontakt
i primarvarden, nagot foreningen traget
arbetar for.

| stallet for att patienter ska "valsa runt”
bland olika lakare, ska de enkelt kunna fa
tid hos sin egen lakare om de ar oroliga
for ndgot. Nar en lakare kanner en patient
ar det ocksa lattare att hissa varningsflagg,
papekar han.

En upplysningskampanj om sarkom tror han
kan vara av varde, trots svarigheten att na ut.

- Det &r manga diagnoser som faller i glom-
ska efter utbildningen, men lyssnar man pa
en foreldasning i amnet poppar den upp igen
i den diagnostiska paletten, sager Magnus
Isacson.
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4. BEHANDLING AV SARKOM

4.1 Det har ar sarkomcentrum

| de tva nationella vardprogrammen for
sarkom framhalls vikten av att diagnos och
behandling sker vid nagot av de fem spe-
cialiserade sarkomcentrum som finns vid

universitetssjukhusen i respektive sjukvards-

region. De tre nationella sarkomcentrumen
finns i Stockholm, Géteborg och Lund. Dar
ska den mest avancerade diagnostiken och
behandlingen av barn och vuxna med alla
typer av sarkom utforas, enligt direktiv fran
RCC, Regionala cancercentrum i samver-
kan. I Umead och Linkdping finns regionala

sarkomcentrum. | sjukvardsregionen Uppsa-

la-Orebro genomfors onkologisk behandling
vid sjukhusklinikerna i regionen, medan
man for kirurgiska ingrepp vid sarkom har
ett nara samarbete med Sarkomcentrum i
Stockholm.

Vid de olika sarkomcentrumen jobbar man
i team och genomfor multidisciplindra
konferenser varje vecka. Da traffas kirurger,
onkologer, cytologer, patologer, radiologer,
barnonkologer, kontaktsjukskoterskor med
flera professioner, och gar igenom nya
remisser, patienter och provsvar.

- Ibland stdmmer provsvaren precis dver-
ens med vad lakarna misstankt, ibland blir
det en Overraskning nar ndgot visar sig vara
sarkom som ingen trodde, sdger Helen
Lernedal, kontaktsjukskoterska vid Sarkom-
centrum i Stockholm.

Till sarkomcentrumen kommer patienter
aven in for biopsi, lungrontgen och even-
tuell MR-undersodkning. Om patienten visar
sig ha ett hogmalignt sarkom brukar det
bara ta ett par veckor innan det ar dags for
operation savida inte cytostatikabehandling
forst ska sattas in, enligt Helen Lernedal.

- Jag brukar sdga till patienterna att inte
googla sin diagnos utan att lyssna till lakar-
na. De ar jattedrliga med hur det ser ut for
varje patient.

1979 bildades Skandinaviska sarkomgrup-
pen av ldkare och forskare med intresse
av sarkom. Eftersom sarkom ar en sa liten
diagnos, samarbetar professionen i lander-
na kring bland annat studier, vardprogram,
lakemedel och kvalitetsregister for battre
vard och behandling.

4.2 Battre radiologi betyder mycket

De stora framsteg som gjorts inom bild-
diagnostiken, som till exempel utvecklingen
av datortomografi och MR- och PET-kamera,
har forbattrat mojligheten till hdg precision
vid diagnostik och kirurgi vid sarkom.

| takt med Okad tillgang har ocksa kostna-
derna for undersokningar minskat.

- Det ar inte konstigt alls i dag att skicka pa-
tienter pa en MR-undersokning, har i Stock-
holm finns s& manga MR-kameror och det
kostar runt 2 000 kronor per undersokning.
En vanlig rontgen kostar 600 kronor eller
mindre, sager Otte Brosjo, tumorortoped pa
Sarkomcentrum i Stockholm.
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4.3 Kirurgi kraver ororda tumorer

Eftersom sarkom framfor allt behandlas
med kirurgi maste kirurgerna kunna lagga
precisa snitt med vida marginaler for att
fa bort hela tumoren och undvika aterfall.
Darfor ar det viktigt att tumorerna inte har
dppnats ndgonstans pa vagen till opera-
tionsbordet.

- Det varsta ér om diagnosen stalls sent
och nagon har varit dar férst och hackat
i tumoren. For att lyckas kravs en orord
tumo6r som kommer in tidigt, sager pro-
fessor Henrik Bauer, tumérortoped vid
Sarkomcentrum i Stockholm.

Darav det observandum med utropstecken,
som finns inskrivet i det standardiserade
vardforloppet for sarkom i extremiteter och
balvagg, om att misstankta sarkom endast
ska biopseras pa sarkomcentrum.

Operationerna kraver ofta en stor portion
kreativitet fran ortopedkirurgerna, ibland
gors mycket omfattande ingrepp. Av de sex
patienter vi intervjuat har fyra gjort en am-
putation och rekonstruktion av ett ben.

De senaste fem aren har 10 procent av
skelettsarkomen och 5 procent av mjuk-
delssarkomen gatt till amputation, enligt
uppgift fran kvalitetsregistret for sarkom i
extremiteter och balvagg. Den andelen har
inte forandrats namnvart under arens lopp.

Men medicintekniken har utvecklats. Bade
metallproteserna, sa kallade tumorproteser,
som satts in for att ersatta borttagna skelett-
delar, och pa- och avtagningsbara proteser,
har blivit battre. | dag finns tumorproteser
for barn som forlangs en brakdels millimeter
varje dag i takt med att barnet vaxer. En del
barn kan till och med springa med dem.

Richard Lofvenberg, tumorortoped vid
Sarkomcentrum i Umea, framhaller van Nes
rotationsplastik for barn dar en tumorpro-
tes inte fungerar, men dér en del av larbe-
net och kndet maste tas bort. Benet vands
sedan 180 grader, flyttas upp och barnets
fotled blir en knéled. P den bak- och fram-
vanda foten anvands en underbensprotes
som blir valdigt stabil. | en av artiklarna be-
rattar en av de intervjuade patienterna om
sin avancerade van Nes-operation.

- Med underbensproteser far patienterna
dverhuvudtaget ofta en mycket bra funk-
tion. Nar jag till exempel fragar en kandidat
om vilken sida en patient har protes p3,
har de svart att avgora det, sager Richard
Lofvenberg.

Uppfattningen av livskvalitet efter en opera-
tion varierar mellan patienter, liksom &ver
tid for en och samma patient.

- Det kan ta lang tid att inratta sig och finna
nya former for livet efter en tumoéropera-
tion. Ibland moter jag patienter som sager
jag lever ju’ och da forstar jag hur de ser pa
sin nya livssituation.

De tva sarkomlakarna Liv Hege Aksnes och
Henrik Bauer gjorde en studie pa alla barn
och unga i Sverige och Norge som dverlevt
osteosarkom och Ewings sarkom under

en 25-ars period. De undersokte funktion,
biverkningar av cytostatika och livskvalitet.

- Patienternas funktionalitet var forva-
nansvart bra, det gallde bade for dem som
amputerats och dem dar det gick att behalla
arm eller ben. Det var upplyftande att se,
sager Henrik Bauer.
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4.4 Mangfald av tumorer kraver skarpa patologer

For ratt behandling ar klassificeringen
extremt vasentligt vid sarkom som har sa
manga typer och undertyper. Det gors av
specialiserade sarkompatologer. De under-
soker aven malignitetsgrad, det vill saga hur
farlig tumoren ar.

- Det finns fler &n 100 elakartade sar-
komtumérer, det ar ingen éverdrift. Vid
en del vanligare typer av cancer finns det i
princip en handfull som man behover skilja
at for att kunna ge ratt behandling, forklarar

Felix Haglund, sarkompatolog vid Sarkom-
centrum i Stockholm.

Ibland ar det omajligt att ens avgdra om en
tumaor ar god- eller elakartad, ibland skickas
vavnadsproverna utomlands for att typas.

Vissa patienters sarkom svarar pa till exem-
pel cytostatika eller stralbehandling, andra
gor det inte. Det ar ocksa viktigt att veta,
menar Felix Haglund. D& kan patienten slip-
pa ga igenom en svar behandling i onddan.

Ewings sarkom &r ett relativt vanligt sarkom hos framfor allt ungdomar.
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4.5 Cellgifterna - ofta det svaraste av allt fér patienten

Oftast kombineras kirurgi med cytostatika-
behandling, det vill saga cellgifter, eller med
stralbehandling. Cellgifter ges i forvag for
att krympa tumorer infor operationen och

i efterhand for att rensa bort mikrometast-
aser i framfor allt lungorna. Vid sarkom ar
lungorna den vanligaste platsen for metast-
aser att spridas till.

Sedan cytostatika borjade ges vid sarkom i
slutet av 70-talet dverlever betydligt fler sar-
kompatienter, sarskilt vid sarkom i skelettet.
Forr dog de flesta patienter pa grund av mik-
rometastaser dven da operationen gatt bra.

Osteosarkom, Ewings sarkom och rab-
domyosarkom, tumorer som dr vanligare
hos barn, svarar i regel mycket bra pa
cytostatika.

- Det har gjorts stora framsteg med
cytostatika som i dag raddar tva tredje-
delar av patienterna med osteosarkom
och Ewings sarkom, for 50 ar sedan var
det 10 procent som overlevde, séger
Mikael Eriksson, onkolog vid Sarkom-
centrum i Lund, som beklagar att fram-
stegen inte varit lika stora de senaste
decennierna som under senare delen
av 1900-talet.

Barn och unga med sarkom i skelettet botas
oftare an vuxna. De tal oftast hogre doser
av cytostatika eftersom de har farre andra
sjukdomar och yngre organ. Unga patienter
som genomgar cellgiftbehandling ska i dag
erbjudas att spara dgg och spermier for
framtiden eftersom dven friska celler paver-
kas av behandlingen.

For lite aldre patienter, som oftare drab-
bas av mjukdelssarkom, kan operation och

cytostatika/stralbehandling kanske inte alltid
bota, men i alla fall halla tumoren i schack
och ge ett langre liv och med battre livskva-
litet an forr.

En del sarkom, sarskilt vissa typer av mjuk-
delssarkom, svarar inte sarskilt val pa
cytostatika men kan ibland vara kansliga
for stralbehandling. Olika typer av tumorer
kréver ocksa olika behandling beroende pa
subtyp och var de sitter.

Cytostatikabehandling upplevs av de flesta
patienter som det svaraste under hela
behandlingen dven i de fall amputation ar
aktuellt. Det berattar personerna vi intervju-
at mycket om. Cellgifterna slar delvis ut aven
friska celler och patienterna kan bli kraftigt
medtagna bade fysiskt och psykiskt.

- En tung cancerbehandling kan ge enorma
konsekvenser for barn och unga men det
pratar man inte sa mycket om. Vi har fortfa-
rande sa daliga behandlingar och evidensen
for cytostatika ar klen vid méanga sarkom,
sager Elisabet Lidbrink, onkolog vid Sarkom-
centrum i Stockholm.

Forutom kraftiga biverkningar under sjalva
cellgiftsbehandlingen som pagar under flera
manader, finns risker for komplikationer
senare i livet. Det undersokte man ocksd pa
i den svensk-norska studien om livskvalitet.

- Patienterna far sa otroligt tunga
cytostatikabehandlingar och riskerar
biverkningar senare pa bland annat
hjarta, njurar, horsel och fertilitet! Det
vore fantastiskt om det kunde komma
lika effektiva lakemedel men med min-
dre biverkningar, sager Henrik Bauer.



4.6 Ratt till stod och rehabilitering

Som patient har man, enligt Patientlagen och
den nationella cancerstrategin, ratt till en
individuell skriftlig vardplan. Dar ska patient
och narstdende fa bra information om plane-
rad vard, behandling och rehabilitering.

Cancerrehabilitering ska sattas in redan fran
start. Aven narstdende kan behéva det, och
sarskilt barn till en patient med cancer har
ratt till stod pa sin egen niva.

Flera av de patienter vi intervjuat for artik-
larna vittnar om att de inte fatt det psykolo-
giska stod de behovt. Inte heller har deras
barn och narstdende erbjudits psykologiskt
stod eller hjalp i storre utstrackning.

Fysisk rehabilitering innebdr storre svarig-
heter vid sarkom &n vid manga andra can-
cerdiagnoser.

- Sarkompatienter drabbas extra hart
eftersom det inte finns nagon standard-
rehab som vid manga andra typer av
cancer. Vad som behovs vid sarkom
beror ju helt pa vad vi fatt géra och vad
vi har fatt plocka bort, enligt Emelie
Styring, tumoérortoped pa Sarkomcen-
trum i Skane och ansvarig fér sarkom-
registret.

Helen Lernedal, kontaktsjukskoterska pa
Sarkomcentrum Stockholm, bekraftar bilden.

- Manga lakare blir radda nar de hor
att det ar sarkom fér de vet inte riktigt
vad det ar. En distriktsldkare ser kan-
ske bara en sarkompatient under hela
sitt yrkesliv. Likasa ar fysioterapeuter
och arbetsterapeuter riadda att gora fel
for att de saknar kompetens pa just det
har omradet.

Rehabiliteringen for unga vuxna lamnar
mycket att 6nska, enligt Elisabet Lidbrink,
onkolog vid Sarkomcentrum i Stockholm.

- Det finns ingen speciell pedagogik fér
unga vuxna som ska ut i livet, det ar
traumatiskt fér dem och jatteviktigt
med rehab. De ar ofta valdigt markta
av behandlingen som kan ha pagatt i
ett ar. Det géller att hjalpa dem komma
i gang, sager hon.
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4.7 Precisionslakemedel - nu och i framtiden

Inom sarkom finns det an sa lange mycket
fa framgangssagor vad galler behandling
sedan cytostatikan kom, konstaterar flera
av dem vi intervjuat. Men det finns ett och
annat undantag. Férhoppningen ar ocksa
att fler ar pd vag. Att det inom en inte allt
for avldgsen framtid ska finnas fler effektiva
och skraddarsydda behandlingar aven vid
sarkom. Det beror delvis pa politiska beslut.

Tyrosinkinashammare

Ar 2001 godkandes ett nytt Idkemedel som
lett till genomgripande forbattringar av be-
handling av GIST, ett buksarkom i mage och
tarm, da med dterkommande aterfall och
hog dodlighet. Lakemedlet verkar malriktat
genom att sa kallade tyrosinkinashdmmare
blockerar tillvaxtsignaler i sarkomcellen utan
att skada Gvrig vavnad i hogre grad. Sedan
ar 2012 ar tyrosinkinashammare godkant
inte bara vid spridd inoperabel GIST, utan
aven som tillaggsbehandling i tre ar efter en
operation for att sakra att alla cancerceller
forsvinner.

Mikael Eriksson, onkolog pa Sarkomcentrum
i Lund, var en av de ansvariga for studien
som jamforde tillaggsbehandlingen i ett
respektive tre ar.

- Vi sag ett signifikant battre resultat
for de som behandlades i tre ar efter
operation och nu anvands ldkemedlet
pa det sattet i hela varlden. Nu haller vi
pa med en studie dar vi ska se om fem
ars behandling ger battre 6verlevnad
an tre ar.

Det finns effektiva malriktade ldkemedel
inom manga olika typer av cancer men for
sarkom ar tyrosinkinashdmmare an sa lange
den enda allmant anvanda gruppen.

Immunterapi

Forvantningarna pa immunterapi mot
cancer ar hoga, sarskilt efter att upptackten
beldnades med Nobelpriset 2018. Metoden
innebar att det egna immunforsvaret formas
att angripa cancercellerna. Vid sarkom har
immunterapi annu inte visat sarskilt goda
resultat. Men for ndgra sarkom kan det
ibland vara verksamt, till exempel kondro-
sarkom, alveolart mjukdelssarkom och sa
kallat differentierat pleomorft sarkom, enligt
Mikael Eriksson. Det behovs, enligt experter-
na, mer kunskap om immunologiska faktorer
hos sarkom for att veta vilka patienter som
kan ha nytta avimmunterapi.

Gensekvensering

for traffsakerhet

Precisionsmedicin okar traffsakerheten for
diagnos och behandling. Principen ar att
skraddarsydda lakemedel slar emot vissa
genetiska mutationer i tumaorer. Det ar alltsa
genférandringen - den som gor att tumaoren
vaxer - som avgor vilket lakemedel som kan
anvandas.

Felix Haglund, patolog vid Sarkomcentrum i
Stockholm, ar en stark foresprakare av pre-
cisionsmedicin, sager han, aven om han inte
tror att den heller kan bota alla.

- Fér GIST-tumérer har man ju hittat
"den heliga graal” och majoriteten av
patienterna kan fa effektiv behandling.
Vi hoppas pa fler lakemedel i framtiden
som slar emot specifika mutationer som
kan hittas hos sarkomtumorer.

For att hitta specifika genforandringar kravs
att patientens arvsmassa kartlaggs, det vill
saga gensekvenseras. For barn anvands
metoden helgenomsekvensering for att
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ingenting ska undga diagnostiken. For
vuxna anvands en nagot billigare cancer-
specifik testteknik kallad Next Generation
Sequencing, NGS. Den testar manga gener
pa samma gang i stallet for bara en i taget,
och ar under inférande i svensk sjukvard.

| oktober i ar (2020) inleddes ett nationellt
projekt for kartlaggning av arvsmassan vid
barncancer. 100 patienter helgenomsekven-
seras med syftet att hitta ratt behandling
for genférandringen i just deras tumorer.
Satsningen sponsras delvis av Barncancer-
fonden och beraknas kunna bli rutin vid
barncancer om resultatet blir gott.

Numera finns ocksa sa kallade "tumorag-
nostiska” lakemedel pd marknaden - lake-
medel som slar mot vissa genférandringar,
oavsett cancertyp. De fungerar genom att
hamma tillvaxten hos tumorer med speci-
fika genetiska forandringar, oavsett deras
ursprung.

Jens Ceder, vetenskaplig radgivare inom
onkologi pa lakemedelsbolaget Bayer, men-
ar att precisionsmedicin pa sikt ar allt mer
samhallsekonomiskt [dnsamt, och hoppas
pa att badde vuxna och barn skall fa tillgang
till precisionsonkologiska lakemedel.

- Precisionsmedicin exploderar, det
kommer férhoppningsvis att tillkomma
en hel palett dar man kan valja lakeme-
del utifran genférandring. Da kan man
hitta ratt patient for ratt behandling
och undvika att behandla patienter som
inte blir hjdlpta av det, sager han.

I maj beslutade regeringen om en stor
satsning pa inforandet av precisionsmedicin
i halso- och sjukvarden men vad det resulte-
rar i mer exakt dterstar att se.

"Jamlika méjligheter att bli frisk”
Magnus Carlsson, Sarkomféreningens ord-
forande, tycker att det ar hog tid att nagot
hander p&d omradet precisionsmedicin.

- Jag efterlyser politiskt ledarskap for att pa-
skynda utvecklingen mot precisionsmedicin
i Sverige. | stort sett star vi kvar och stampar
i samma diskussion som vi forde for fem ar
sedan, sager han.

Han foreslar att gruppen sarkompatienter
anvands i en pilotstudie for allman genetisk
testning.

- Sarkom lampar sig val till det da det
ar en liten diagnos, organoberoende
och véldigt heterogen. Pa sa satt skulle
Sverige fa underlag till analys av vad
en mer allman genetisk testning av alla
cancerpatienter skulle innebara i 6kad
overlevnad, minskat vardbehov och
lagre samhallskostnader.

Det finns flera skal for att satsa pa sarkom,
papekar Magnus Carlsson.

- Det talas ofta om jamlik vard mellan regio-
ner. Det ar hog tid att borja tala om att man
ska fa lika mojligheter att bli frisk, oavsett
vilken cancerform man drabbats av.



4.8 Sarkomféreningen for alla berorda

Sarkom kallas ofta den ensammaste
cancern pd grund av att den &r sd ovanlig.
Som patient eller anhorig ska man inte
behova sta ensam. Det ar mycket lattare

att klara sig igenom sjukdomen om man
kanner stod och far ta del av erfarenheter
som andra drabbade har. Darfér ar samtals-
stod och motesverksamhet for drabbade en
viktig del av verksamheten.

Ofta blir sarkom bortglémt i diskussioner
om cancer. Vi vill genom kampanjer och
opinionshildning synliggdra sarkom i den

allmanna debatten, bland sjukvardspolitiker
och i sjalva varden. Sarkom ska inte fa vara
den glémda cancerdiagnosen.

Vill du veta mer? Besok foreningens hem-
sida www.sarkom.se dar du finner infor-
mation om oss och var verksamhet samt
om hur du kan bli medlem, képa var pin
eller bestalla var folder. Dar ser du ocksa
var och nar det arrangeras sarkomdagar
vid universitetssjukhusens sarkomcentrum,
ofta i samarbete med oss.
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5. FOR PRIMARVARDEN

Lankar till vardprogram och standardiserade vardforlopp
fran RCC, Regionala cancercentrum i samverkan

* Nationellt vardprogram fér skelett- och mjukdelssarkom i extremiteter och
balvagg, RCC, 20200114 »

« Forkortad version av standardiserat vardforlopp for skelett- och mjukdelssarkom,
RCC, 20161214 »

* Nationellt vardprogram foér buksarkom - intraabdominella, retroperitoneala och
gynekologiska mjukdelssarkom, RCC, 20201006 »

« Forkortad version av standardiserat vardférlopp for buksarkom inkl. GIST och
gynekologiska sarkom RCC, 20171031 »

* RCC:s samlingssida om sarkom »

Klicka pa respektive titel for att direkt komma till rétt ldnk.
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