Sveriges REMISS Vart dnr:

Kommuner 11/3031
och Landsting

2015-08-25
Vard och omsorg Till samtliga chefer fér Regionala
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For kdnnedom:
Nitverket Landstingsdirektorer
Nitverket Hilso-och sjukvardsdirektorer

Remiss avseende nationell nivastrukturering av sju atgarder
inom canceromradet

Regionala cancercentrums samverkansgrupp beslot, i enlighet med beslutsforslag i
rapporten Nivastrukturerad cancervard- for patienternas bdsta, vid sitt mote 16 juni
2015 att avge bifogad remiss till landsting/regioner. Remissen sénds till chefen for
respektive regionalt cancercentrum for vidare spridning i landstingen/regionerna pa
det sitt som beslutas av respektive region. Remissen sinds ocksa till nidtverken
landstingsdirektérer och hilso- och sjukvardsdirektérer for kiinnedom.

Regionala remissvar bor efterstriavas, men om det inte dr mgjligt emotses svar fran
ingdende landsting.

Remissen avser atgérder for nationell nivastrukturering samt antal platser som bor
vara nationella vardenheter for varje omradde. Om remissen anger "hdgst x platser”
eller ett intervall ” z-y platser” kan landstingen/regionerna stélla sig bakom detta eller
avge ett specifikt antal om man s onskar. Observera att remissen denna géng omfattar
sju omraden dir svar pa fragorna ska ges pa varje omride i enlighet med bilaga 1.
Dessutom ska landstingen/regionerna anmila om man 6nskar vara nationell vardenhet
i enlighet med bilaga 2.

I vissa fall finns i remissen dven rekommendationer for det regionala niva-
struktureringsarbetet. Remissvaren forvintas inte omfatta dessa rekommendationer.
De &versinds till regionerna for fortsatt omhéndertagande/atgéirder i det regionala
arbetet.

Remissvar 6nskas senast 30 oktober 2015 till:
SKL

Avd for vard och omsorg att: Gunilla Gunnarsson
118 82 Stockholm

Sveriges Kommuner och Landsting
Vard och omsorg
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Remiss avseende nationell nivastrukturering av

sju atgarder inom cancervarden

I 6verenskommelsen mellan SKL och staten har RCC i samverkan uppdraget att arbeta
med nivastrukturering pa nationell niva. De forsta drens arbete har redovisats 1
rapporten: Nivdsirukinrerad cancervird for patientens basta, SKL 2013. I rapporten fastslas
bland annat:

”Utvecklingen inom cancervarden praglas av en uttalad kunskapsutveckling.
Introduktion av nya komplexa teknologier f6r diagnostik och behandling stiller krav pa
samverkan i team med foretridare for flera specialiteter. Etablering av sddana
behandlingsteam ir en stor investering som bor vara tillginglig for ett s stort
patientunderlag som méjligt. Den vidare utvecklingen av varden forutsitter fortlopande
utbildning av behandlingsteamen och en stark klinisk forskning. Detta gynnas av en
virdstruktur som innebir att farre vardgivare utfor denna vird at fler patienter. Flera
studier har ocksa visat ett samband mellan volym och kvalitet. En annan tydlig
utveckling dr patienternas 6kande krav pa delaktighet.”

Under de forsta arens arbete genomférdes en inventering av tinkbara omréiden for
nivastrukturering. Pilotprocesser genomférdes med sakkunniguppdrag inom tre
omriden (matstrups- och 6vre magmunscancer, peniscancer, retroperitoneala sarkom)
och en arbetsordning for det fortsatta arbetet med nationell nivéastrukturering foreslogs.

Handldggningsgang
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Som modellen ovan beskriver inleds den nationella beredningsprocessen for att
nivastrukturera viss cancervird med att en medicinsk sakkunniggrupp med
representanter, utsedda av respektive RCC och forstirkt med patientféretridare,
bedémer vad som ir god kvalitet och vad som bor utféras pa vilken vardniva vid en
given vardinsats.

Sakkunniggruppen bedémer vid hur méinga virdenheter en given virdinsats bor utféras
med utgingspunkt frin god kvalitet for patienten. Sakkunniggruppens underlag bereds
sedan av en nationell arbetsgrupp, beslut tas i samverkansgruppen f6r RCC, stims av
med landstingens tjinstemannaledningar och sjukvirdsdelegationen pa SKL och skickas
sedan pé remiss tll regionerna/landstingen.

Samtidigt som remissen gar ut far landstingen frigan om vilka som anser sig kunna
utféra den aktuella vardinsatsen med de krav och kriterier som 4r uppstillda. Mot
bakgrund av remissvaren utformar RCC 1 samverkan sedan en beslutsrekommendation
som sjukvirdshuvudminnen far ta stillning till. De formella besluten fattas av
respektive landsting eller i vissa fall sjukvardsregionen.

Utgaende frin sakkunnigforslaget om peniscancer i pilotprocessen har en nationell
nivistrukturering av kurativt syftande kirurgi vid peniscancer genomférts och tva
nationella virdenheter har uppdraget sedan 1 januari 2015, Skines Universitetssjukhus,
Malmé samt Universitetssjukhuset, Orebro.

I samband med handliggningen av peniscancerremissen uttryckte huvudminnen en
tydlig 6nskan om att vid nista remisstillfille kunna bedéma ett flertal omriden
samtidigt.

Sakkunnigarbete

RCC i samverkan har darfor fortsatt arbetet utifrin den beskrivna arbetsordningen. En
fortsatt inventering av aktuella omriden har genomforts. En nationell arbetsgrupp har
bildats f6r beredning av nationella nivastruktureringsfrigor till RCC i Samverkan. Sex
sakkunniggrupper tillsattes under 2014, dartill kommer att underlaget avseende
matstrupscancer frin 2014 reviderats och uppdaterats. Remissen omfattar dirmed
foljande omriden:

¢  Analcancer

e Vulvacancer

e Cytoreduktiv kirurgi med intraperitoneal kemoterapi (CRS/HIPEC)

e Isolerad hyperterm perfusion

®  Muskulo-skelettala sarkom

e Buksarkom

e Kurativt syftande kirurgi vid matstrups- och évre magmunscancer (2014, reviderad
2015)

Sex sakkunniggrupper har i mars 2015 limnat utlitande till RCC i samverkan. Dessa
sakkunnigutlitanden finns i bilagor till denna remiss, bilaga 3-8.

Sakkunniggruppernas utlitande féljer en given mall i syfte att belysa hela virdprocessen
och beakta viktiga omriden av betydelse liksom tinkbara konsckvenser av genomférd



nivastrukturering. Sakkunniggrupperna ska endast foresld antalet nationella vardenheter,
inte var dessa ska lokaliseras.

Arbetet med buksarkom innebar en komplettering och utvidgning av det tidigare arbetet
med pilotprocessen retroperitoneala sarkom.

Fér den tredje pilotprocessen, kurativt syftande kirurgisk behandling av matstrupscancer
nidde sakkunniggruppen ingen enighet i forslag om antal nationella virdenheter. RCC i
samverkan har genomfort ett mote med sakkunniggruppen 2014 och det ursprungliga
sakkunnigutlitandet frin 2013 har uppdaterats, bilaga 9.

Efter beredning i den nationella arbetsgruppen har RCC 1 samverkan bedémt
sakkunnigutlitandena och formulerat nedanstaende remissférslag. I nigra fall har RCC 1
samverkan dndrat sakkunniggruppens forslag, frimst avseende antal nationella
virdenheter samt nationell multidisciplinir konferens.

I flertalet sakkunniggrupper har ingétt patientféretridare. Patientorganisationerna inom
canceromridet har samfallt och tydligt markerat att engingsitgarder vid ovanliga
diagnoser bor koncentreras till fa utférare och vid sidana dtgirder har geografiskt
avstand liten betydelse.

Efter information till och med st6d av nitverket for hilso- och sjukvardsdirektorer samt
SKLs sjukvirdsdelegation beslutade Regionala cancercentrum i samverkan vid sitt
sammantride 2015-06-12 att avge denna remiss.

Remissen har utformats med avsikt att ge landsl'_ing/ regioner utrymme att avge ett
resonerande svar, som speglar forutsittningarna i respektive sjukvardsregion och inte
enbart innehaller acceptans/avslag pa remissens forslag.

Denna remiss omfattar sju olika omriden. Remissvar méste formuleras for vart och ett
av dessa omriden i enlighet med bilaga 1.

I remissen ingir dven mdjlighet for rcgioncrflandsting att ansoka om ett uppdrag som
nationell virdenhet. Denna ansdkan ska félja en given mall, bilaga 2.

Mer information och fragor

Stefan Rydén, nationella arbetsgruppens ordférande | stefan.ryden(@skane.se

Gunilla Gunnarsson, ordférande i RCC i samverkan | gunilla.gunnarsson(@skl.se



Del 1 — Remissfdrslag

1. Remissforslag — Analcancer

Ungefir 140 patienter drabbas érligen av analcancer och majoriteten blir foremal for
kurativt syftande behandling med radiokemoterapi (samtidig stralbehandling och
cytostatikabehandling). Vid kvarvarande tumér efter radiokemoterapin eller vid aterfall
lokalt ska méjligheten tll kurativt syftande kirurg, s.k. salvagekirurgi bedomas. 5-
arsoverlevnaden dr 60—80 %, beroende pi tumorstadium. Efter kirurgi dr
overlevnadschansen nagot mindre, 30-60 %.

Behandlingen kriver en mycket hg kompetens inom ett flertal omriden (onkologi
radioterapi, kirurgi och avancerad omvardnad och rehabilitering) for att virdinsatserna
fére, under och efter den péfrestande behandlingen ska bli optimala.

Ca 120 patenter per ar blir féremal for kurativt syftande radiokemoterapi. Under 2014
genomfodrdes behandlingen vid samtliga sju universitetssjukhus samt Malarsjukhuset i
Eskilstuna (2), Centralsjukhuset i Vixj6 (5) och vid Centralsjukhuset i Givle (3).

Ca 20 patienter per ar blir foremal for kurativt syftande kirurgi vid lokalt aterfall efter
radiokemoterapi (salvagekirurgi). Ingreppet utférdes 2014 vid atminstone 10
vérdenheter: Universitetssjukhusen i Malmé, Orebro, Linképing, Umes, Stockholm
(Karolinska Solna och Ersta sjukhus), Géteborg (Ostra sjukhuset) samt Uppsala.
Dessutom vid sjukhusen i Karlstad, Helsingborg och Kristianstad.

Sakkunniggruppen har virderat behovet av regional och nationell koncentration av
behandling i botande syfte vid analcancer. Gruppens gemensamma bedémning ar att
behandlingen kriver en optimal onkologisk, redioterapeutisk och kirurgisk
handliggning. Antalet virdenheter f6r radiokemoterapi rekommenderas bli fyra och
antalet enheter fOr salvagekirurgi tvi mot bakgrund av sjukdomens laga incidens,
komplicerade behandling och behovet av forskning, kompetensuppbyggnad och
bemanning.

Remissférslag

Med stod av en enig sakkunniggrupp féreslir RCC i samverkan att:

e Radiokemoterapi ges vid fyra nationella virdenheter i landet,

¢ Salvagekirurgi utfors vid tva nationella virdenheter i landet.

¢ Verksamheten vid de nationella vardenheterna ska utformas med stéd av
sakkunniggruppens forslag,

¢ Ett uppdrag for en nationell vardenhet baseras pa ansokan och ska uppfylla de
krav som stiills pa nationella enheter avscende utveckling, utbildning, forskning
mm.

e Nationell MDK infors vid definierade situationer.

e  Ansvar for nationell MDK utgir frin en nationell vardenhet.



2. Remissforslag — Vulvacancer

Vulvacancer drabbar érligen 150-190 kvinnor i landet. Mediandldern dr 75 ir men
aldersfordelningen har tva toppar, en vid 50-4rs dlder och en vid 80-irs dlder. Hos den
yngre populationen ir cancern ofta associerad med HPV. Generellt sett har dédligheten
i vulvacancer ej minskat under de senaste 15 — 20 dren. Behandlingen av vulvacancer ir
komplex och resurskrivande.

Behandling av vulvacancer har sedan ett 20-tal 4r varit regionalt nivastrukturerad tll
landets sju universitetskliniker. Darutéver bedrivs i dag behandling dven vid sjukhusen i
Karlstad och Karlskrona samt 1 selekterade fall 4ven vid andra gynekologiska kliniker.

Den primira behandlingen liksom behandling av lokala recidiv 4r nistan uteslutande
kirurgisk. Dirutover ges radioterapi eller radiokemoterapi till patienter dir kirurgisk
behandling av olika skl inte dr aktucll cller dir operation ej kunnat avligsna all
tumorvavnad. Sakkunnigrapporten redovisar en optimal handliggningsging.

Sakkunniggruppen har virderat behovet av regional och nationell koncentration av
behandling i botande syfte vid vulvacancer.

Gruppens gemensamma bedémning ér att kompetensen for att behandla vulvacancer
behéver férbittras och att en utékad klinisk forskning éir 6nskvird. For detta krivs
storre erfarenhet pa behandlande enheter med utékade volymer.

En enig sakkunniggrupp foreslar dirfér en nationell nivastrukturering av all primar
behandling (kirurgi och radioterapi) samt behandling vid progress eller recidiv av
sjukdomen och viss palliativ behandling. Detta bor utféras vid minst tre men hogst fyra
universitetssjukhus i landet. Utanfér universitetssjukhusen dr kringresurserna
otillrickliga for denna verksamhet. Nationell MDK bor etableras for definierade fall.

Remissforslag

Med st6d av en enig sakkunniggrupp féreslar RCC 1 samverkan att:

s Behandling av vulvacancer ges vid minst 3 men higst 4 nationella viardenheter i
landet.

¢ Verksamheten vid de nationella virdenheterna ska utformas med stéd av
sakkunniggruppens forslag.

e Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de
krav som stills pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm.

s Nationell MDK inférs vid definierade situationer.
e Ansvar for nationell MDK utgir frin en nationell virdenhet.



3. Remissforslag — Isolerad hyperterm perfusion

I landet genomgir ca 40 patienter per dr denna behandling. Huvudindikation dr malignt
melanom eller avancerade mjukdelssarkom i extremitet. Behandlingsprincipen kriver
omfattande kringresurser och kompetens. Den innebir att man stinger av den drabbade
extremiteten fran resten av kroppens blodcirkulation. Med hjilp av ett syresatt
perfusionssystem med hjirt-lungmaskin kan extremiteten tillféras hoga doser
kemoterapi, si héga att de inte tolererats av resten av kroppen.

Nuvarande behandlingsresultat star sig vil vid internationell jimforelse och
behandlingen rekommenderas i de nationella vardprogrammen. Behandlingen leder i
flertalet fall dll att tumoren gér helt eller delvis tillbaka. Den kan dven innebira att
kirurgisk behandling senare kan genomforas och att amputation av extremiteten kan
undvikas.

Verksamheten ir i Sverige helt koncentrerad till Sahlgrenska Universitetssjukhuset 1
Goteborg. Verksamhet finns dven i Oslo, Képenhamn och Helsingfors med ligre volym
an den 1 Goteborg.

En enig sakkunniggrupp foreslir att denna typ av behandling endast ges vid en
vardenhet 1 landet. En nationell MDK anses f.n. ¢j behovlig da dessa patienter
diskuteras vid regionala konferenser. Méjligen kan en nationell MDK vara av virde for
utvalda fall.

Remissforslag

Med st6d av en enig sakkunniggrupp foreslir RCC i samverkan att:

e Behandling av isolerad hyperterm perfusion ges vid en enhet i landet.
® Verksamheten vid den nationella vardenheten ska utformas med stéd av

sakkunniggruppens forslag.

s Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de
krav som stiills pi nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
m.im.

® Verksamheten vid den nationella vardenheten ska etablera samverkan med
nigon eller ndgra av vriga nordiska enheter.

* Nationell MDK ska dverviigas vid definierade situationer.

¢ Ansvar for nationell MDK utgiir frin en nationell virdenhet.



4. Remissforslag — Cytoreduktiv kirurgi med intraperitoneal
kemoterapi for behandling av cancer i bukhinnan

Cytoreduktiv kirurgi kombinerad med varm cellgiftsbehandling i bukhalan
(CRS/HIPEC) anvinds sedan flera ar f6r behandling av patienter med spridd cancer 1
bukhinnan, vanligtvis frin tjock- och dndtarmscancer men dven vid nigra andra
sillsynta tillstind som pseudomyxoma peritonei och bukmesoteliom.

F.n. beriiknas ca 150 patienter drligen vara aktuella f6r behandlingen. Under de nirmaste
aren beraknas antalet 8ka. Okningstakten ir svirbedémd, 30 % under en tredrsperiod
anges som en tinkbar okningstakt.

Behandlingen dr komplicerad och resurskrivande. Flera olika kompetenser krivs,
operationen ir lingvarig och efterfoljs av ett par dygns intensivvird. Behandlingen
utfors i dagsliget vid fyra universitetssjukhus, Akademiska sjukhuset, Uppsala,
Karolinska sjukhuset, Stockholm, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg samt
Skdnes Universitetssjukhus, Malmé. En nationell MDK ir redan inférd med deltagande
av dessa fyra enheter samt @ven en enhet frain Nederlinderna.

Det vetenskapliga underlaget for virdering av behandlingseffekt 4r svagt da
kontrollerade jimférande studier 1 stort sett saknas. Det finns dock flera okontrollerade
studier som samstimmigt uppvisar mojlighet till lingtidsdverlevnad. Vid noggrann
sclektion av patienter kan sannolikt en relativt hég andel uppna lingtidséverlevnad och i
enstaka fall bot, dir andra behandlingsalternativ ér palliativa.

Av sakkunnigrapporten framgar att gruppen diskuterat flera alternativ, 2, 3 eller 4 enhe-
ter i landet. Sakkunniggruppen bedémer att 3 nationella enheter skulle ricka for nu
aktuella volymer. Dock bedémer gruppen att dessa enheter inte klarar en volymokning
med tanke pi aktuell kapacitet vid universitetssjukhusen. Gruppen foreslar dirfor fyra
nationella virdenheter.

Infor formulerande av remissforslag har antalet enheter varit foremal for yteerligare
diskussion i den nationella arbetsgruppen och 1 RCC i samverkan. RCC i samverkan
bedémer att nuvarande resursbrist inte kan motivera att denna resurskrivande
verksamhet med nédvindighet bedrivs vid fyra enheter. Det kan finnas ett virde 1 farre
enheter med hogre volym.

Remissforslag

Med utgingspunkt frin denna virdering av sakkunnigutlitandet foreslar RCC i
samverkan att:

e CRS/HIPEC behandling ges vid 2 — 4 nationella virdenheter i landet.

¢ Detslutliga antalet faststiills efter beddmning av inkomna ansékningar,

® Verksamheten vid de nationella virdenheterna ska utformas med stid av
sakkunniggruppens forslag.

e Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de
krav som stills pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
min.

¢ Nationell MDK ska finnas.
*  Ansvar for nationell MDK utgir fran en nationell vardenhet.



5. Remissférslag sarkom

Sarkom ar ovanliga, maligna tumdrer som utgér frin kroppens stédjevivnader och utgdr
ca 1 % av all cancer, totalt ca 700 nya fall arligen i landet. Sarkom kan upptrida pa
manga olika stillen i kroppen men 4r vanligast antingen i muskulatur och skelett eller i
anslutning till bukhilan. Dessa tvd huvudgrupper handliggs behandlingsmissigt av olika
kirurgiska specialiteter varfor tva sakkunniggrupper har bedémt sarkomomradet, en for
muskulo-skelettala sarkom och en {6r buksarkom.

Gemensamt for bigge sakkunniggruppernas beddmningar ir att tumorerna ar ovanliga
och bestar av ctt stort antal undergrupper. Diagnostiken ér ofta komplicerad och kriver
stor erfarenhet savial vid provtagning som vid analys. Behandlingen ir ofta multimodal
med savil kirurgi, strilbehandling och medicinsk behandling/cytostatika. Det dr av stor
betydelse for prognosen att behandlingen planeras och genomférs pa ett optimalt sitt.
Nationell och internationell konsensus foreligger om att detta kriver handliggning vid
ett sarkomcentrum med stor erfarenhet och kunskap. Sedan 1980-talet finns en regional
centralisering av denna process med fem etablerade regionala sarkomcentrum i landet

med tydliga riktlinjer f6r remittering.

Vid sarkomcentrum handliggs sivil muskulo-skelettala sarkom som buksarkom.
Sakkunniggrupperna bedémer gemensamt att vid ett komplett regionalt sarkomcentrum
bor féljande kompetenser finnas:

- Sarkomonkologisk kompetens omfattande radioterapi, cytostatika och annan medicinsk
behandling — sévil f6r vuxna patienter som fér barn

- Diagnostisk kompetens i form av sarkompatologisk kompetens inkluderande tillging till
klinisk genetik

- Rontgendiagnostisk kompetens avseende skelett- och mjukdelstumérer, buktumérer,
thoraxtumérer och huvud/halstumérer, tillging till CT, MR och PET-kamera

- Ortopedisk tumérkirurgl

- Bukkirurgisk kompetens avseende den typ av tumérer som kan bli aktuella att operera
vid det aktuella centret

- Thoraxkirurgisk kompctens.

Om nigon av dessa kompetenser saknas vid det stationira sarkomcentret bor det finnas
litt tillgingligt pa rimligt avstind.

Vid sarkomcentrum finns en regional MDK och sakkunniggruppernas uppfattning ér att
en nationell MDK inte ir nédvindig i dagsliget, diremot finns behov av interregionala
MDK och/eller nitverksbaserade diskussioner i speciellt komplicerade situationer.



5.1. Remissforslag muskulo-skelettala sarkom

Ca 370 patienter 1 landet drabbas arligen av muskulo-skelettala sarkom, dir ca en
tredjedel utgors av skelettsarkom.

Uppsala/Orebroregionen har inget sarkomcentrum men bedriver medicinsk/onkologisk
verksamhet samt strilbchandling. Den onkologiska handliggningen av regionens
patienter sker i samrad med sarkomcentrum i Stockholm som 1 huvudsak ansvarar for
diagnostik och kirurgisk behandling av sarkompatienter frin Uppsala/Orebro-regionen.
Det finns ett samarbete mellan de fem sarkomcentrumen och Umea och Link&ping
skickar t.ex. en del patienter till Stockholm f6r kirurgisk behandling.

Sakkunniggruppen forordar att nuvarande fem regionala sarkomcentrum behalls men att
betydligt fler ovanliga fall och komplicerade behandlingar diskuteras i interregionala
MDK och direfter vid behov remitteras till ett centrum med storre erfarenhet och
virdvolym. En nationell nivastrukturering av onkologisk behandling ter sig inte realistisk
men avancerade behandlingar bor koncentreras till universitetsklinik.

RCC i samverkan har bett sakkunniggruppen om komplettering 1 form av svar pa ett
antal givna frigor. Dessa frigor och svar finns adderade till det bilagda
sakkunnigutlatandet, bilaga 7.

Remissférslag
Baserat pa sakkunnigutlitandet med komplettering f6reslir RCC i samverkan att:

¢ De fem regionala centrum fér diagnostik och behandling av sarkom som idag
finns behills med tydliga riktlinjer fér regional samverkan och ansvarsfordelning
inom regionen. Vid ett komplett regionalt sarkomcentrum bor finnas tillgang till
definierade kompetenser i enlighet med sakkunniggruppernas forslag. Dessa
enheter har ansvar for all diagnostik och behandling som utférs inom den egna
regionen och ansvarar fér regional MDK.

e Den regionala enheten i Stockholm ansvarar dven for patienter frin Uppsala-
Orcbroregionen. Denna samverkan ska vara baserad pa tydliga
overenskommelser om ansvar och rutiner for samverkan.

e For samverkan inom Uppsala-Orebroregionen upprittas en sammanhallen
tegional organisation som handligger de onkologiska behandlingar som sker
inom regionen.

e Hodgst tre av de fem regionala enheterna foreslas for ett nationellt uppdrag
utbver det regionala uppdraget.

¢ Ett nationellt uppdrag innebiir att vardenheten erbjuder avancerad diagnostik
och behandling diir det med hinsyn till volym och/eller komplexitet finns behov
av koncentration till fiirte enheter fin fem. Exempelvis kan detta gilla:
hégmaligna/intermuskulira satkom, Ewingsarkom och skelett- och
mjukdelssarkom i kotpelare och bicken.

¢ Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa anstkan och ska uppfylla de
krav som stiills pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm.

¢ De nationella virdenheterna bor, med hinsyn till den liga forekomsten av vissa
diagnoser och behandlingar, vara profilerade inom olika omraden.

¢ En nationell MDK inf6rs vid definierade situationer, ansvaret for nationell MDK
har de nationella virdenheterna.



5.2. Remissférslag buksarkom

Totalt registreras drligen ca 300 fall av mjukdelssarkom i Sverige. Av dessa dr ca 50
retroperitoneala sarkom (RPS)som ir beligna bakom bukhalan. Dartill kommer érligen
ca 120 — 150 fall av GIST (Gastro-Intestinal StromacellsTumér) varav ca 100 fall blir
aktuella for kirurgi. Utover detta finns ett fatal mera ovanliga sarkom, t ex s.k. non-
GIST buksarkom, 5 — 10/ir. Inklusive operationer for dterfall handlar antalet
operationer av dessa sarkom om 150 — 200 operationer érligen. Pilitliga data fran
kvalitetsregister finns inte varfor talen utgdr uppskattningar.

For RPS och non-GIST buksarkom giller idag att hela behandlingen 4r centraliserad till
de fem sarkomcentrumen. Stockholm svarar f6r den kirurgiska behandlingen av
patienter frin Uppsala-Orebro regionen och pé senare tid iven frin Norra regionen.
Operationer for GIST sker vid sarkomcentrum men ett inte obetydligt antal patienter
med GIST opereras dven inom linssjukvarden. Det exakta antalet 4r svirbedomt pa
grund av avsaknad av registrering.

Fér onkologisk behandling tillimpar Uppsala-Orebroregionen en nitverksmodell dir
behandlingsbeslut tas centraliserat medan behandlingar dven ges pa linssjukhusniva.
Uppsala/Orebroregionen har inget sarkomcentrum men bedriver medicinsk/onkologisk
verksamhet samt strilbehandling. Inom sakkunniggruppen férelag en oenighet om
huruvida denna organisation kan anses vara ett fullgott alternativ till en centralisering av
onkologisk behandling till ett enda sjukhus i regionen. Aven inom andra regioner
bedrivs den onkologiska behandlingen av GIST i flera fall pa linssjukhusniva.

En enig sakkunniggrupp foreslir att kirurgisk behandling av RPS lokaliseras till tre
nationella centra i landet. En majoritet inom sakkunniggruppen rekommenderar att
storre och/eller komplicerade fall av GIST och non-GIST buksarkom bor évervigas for
remiss till nationella centra. Majoriteten 1 sakkunniggruppen anser inte att det ar
realistiskt att patienter med mindre GIST beh6ver opereras vid ett nationellt centrum,
diremot ska misstanke om GIST féranleda remiss till ett regionalt sarkomcentrum dar
den kirurgiska behandlingen bor utforas for de patienter som inte uppfyller kriterier for
remiss till ett natonellt centrum.

En nationell nivistrukturering av onkologisk behandling ter sig inte realistisk.

Samtliga patienter ska diskuteras vid regionala MDK vid varje sarkomcentrum.
Sakkunniggruppen bedémer inte att det finns ett behov av nationell MDK da det
forutsitts att de fa patienter det rér sig om kan diskuteras per telefon med
inremitterande enhet.

RCC i samverkan har bett sakkunniggruppen om komplettering 1 form av svar pa ett
antal givna frigor. Dessa frigor och svar finns adderade till det bilagda
sakkunnigutlitandet, bilaga 8.

Remissforslag

Baserat pa sakkunnigutlitandet med komplettering féreslir RCC i samverkan att:

* De fem regionala centrum for diagnostik och behandling av sarkom som idag
finns behills med tydliga riktlinjer for regional samverkan och ansvarsférdelning
inom regionen. Vid ett komplett regionalt satkomcentrum finns tillging till
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definierade kompetenser i enlighet med sakkunniggruppetnas forslag. Dessa
enheter har ansvar for all diagnostik och behandling som utfrs inom den egna
regionen och ansvarar for regional MDK,

¢ Det regionala satkomcentrumet i Stockholm ansvarar dven for delar av den
kirurgiska behandlingen for patienter fran Uppsala- Orebroregionen. Denna
samverkan ska vara baserad pa tydliga éverenskommelser om ansvar och rutiner
for samverkan,

¢ For samverkan inom Uppsala-Orebroregionen upprittas en sammanhillen

regional organisation for de kirurgiska och/eller onkologiska behandlingar
som sker inom regionen.

* Haigst tre av de fem regionala enheterna foreslis for ett nationellt uppdrag
utdver det regionala uppdraget.

» Ett nationellt uppdrag avseende buksarkom innebir att virdenheten erbjuder
avancerad diagnostik och behandling diir det med hinsyn till volym och/eller
komplexitet finns behov av koncentration till firre enheter dn fem. Detta giller
kirurgisk behandling av RPS, non-GIST buksarkom samt GIST i enlighet med
sakkunniggruppens forslag.

o Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de
krav som stillls pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm.

¢ De nationella virdenheterna bor, med hiinsyn till den liga forekomsten av vissa
diagnoser och behandlingar, vara profilerade inom olika omraden.

o En nationell MDK inf6ts vid definierade situationer, ansvaret for nationell MDK
har de nationella virdenheterna.

6. Remissforslag kurativt syftande kirurgi vid matstrups- och 6vre
magmunscancer

RCC i samverkan beslot 2012 att utreda fOrutsittningarna for nationell nivastrukturering
av kuratvt syftande kirurgi vid matstrups- och évre magmunscancer. Ett underlag togs
fram 2013 av styrgruppen for nationella kvalitetsregistret for esofagus- ventrikelcancer
(NREV). Arbetet var ctt av tre pilotprojekt som finns redovisade i SKLs rapport 2013.
Enighet kunde inte nds avscende forslag om antal nationella vardenheter vilket under
2014 foranledde ytterligare dialog mellan RCC i samverkan och sakkunniggruppen. RCC
i samverkan har under 2015 i dialog med styrgruppen for NREV reviderat och
uppdaterat den ursprungliga rapporten med mer aktuella data frin kvalitetsregistret.
RCC i samverkan har utifrin bilagda, reviderade underlag formulerat detta f6rslag till
remiss.

Ca 650 patienter drabbas arligen av cancer i matstrupe eller 6vre magmun. Ofta
uppticks sjukdomen i sent stadium da den inte lingre kan botas och virden blir
palliativ. r\r]igen blir 220 — 240 patienter aktuella for botande behandling som omfattar
kirurgi, ofta i kombination med stralbehandling och kemoterapi.

Behandlingen ar komplicerad och resurskrivande. Den kriver en mycket hog
kompetens inom ett flertal specialiteter for att virdinsatserna fére, under och efter
kirurgin ska bli optimala. Komplikationsfrekvensen efter kirurgi ir hog (28 procent) och
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5 procent av patienterna dor i samband med operation. Sakkunniggruppens malséttning
ir att halvera dessa tal.

Antalet sjukhus i landet som bedriver kirurgisk behandling har successivt minskat under
det senaste decenniet, frin 29 sjukhus 2007 till 12 sjukhus 2013. Under perioden 2009 —
2013 genomfoérde tre sjukhus i genomsnitt fler 4n 20 operationer per ar, 2 sjukhus
genomforde fler dn 10 operationer medan 21 sjukhus utférde firre dn 10 sidana
operationer arligen.

Sakkunniggruppens gemensamma bedémning ir att:
1. Det finns ett klart samband mellan operationsvolym och resultat.

2. Behandling av matstrupscancer och cancer vid magmunnen med botande (kurativt)

syfte kriver en optimal kirurgisk och onkologisk handliggning,

3. Den onkologiska behandlingen vid dessa sjukdomar ska genomféras inom respektive

sjukvardsregion.
4. Det finns behov av en nationell multidisciplinir konferens f6r matstrupscancer.

5. De sjukhus dir den kirurgiska behandlingen utférs ska ha ansvar f6r denna nationella

konferens.

6. De virdgivare som genomfor kirurgisk och/eller onkologisk behandling har ansvar for
registrering i nationellt kvalitetsregister.

7. Om det vid utvirdering visar sig att resultatmalen fér botande behandling inte uppnis
ska den nationella nivistruktureringen omprévas.

Sakkunniggruppen har inte kunnat enas om tll hur ménga virdgivare operation i
botande syfte ska koncentreras. Infor formulerande av remissforslag har antalet enheter
varit féremil for ytterligare diskussion i den nationella arbetsgruppen och i RCC i
samverkan.

Remissférslag

Med utgingspunkt frin ovanstiende féreslair RCC i samverkan att;

*  Kurativt syftande kirurgi utfrs vid 4 nationella vardenheter i landet.

* Verksamheten vid de nationella vatdenheterna ska utformas med stéd av
sakkunniggruppens forslag,

e Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de

krav som stills pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm.

¢ Nationell MDK ska finnas.
* Ansvar for nationell MDK utgir frin en nationell virdenhet.
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Del 2 — Utformning av remissvar

Regionala cancercentrum i samverkan énskar huvudmiénnens synpunkter senast den 30

oktober 2015. Sammanlagt omfattar remissen sju olika omriden och férslag,

Remissvaren maste behandla varje omréide for sig och for varje omrade 6nskas svar pi

nedanstiende frigor. Om mojligt ir det en fordel om landsting/regioner inom en

sjukvirdsregion avger ett gemensamt svar. I annat fall emotses svar frin varje

landsting/ region.

R

n

6.

Stodjer ni det ovan beskrivna forslaget avseende antal nationella vardenheter?
Om ni ¢j stodjer forslaget, motivera svaret.

Har nigon av sjukvardshuvudminnen i regionen intresse att ata sig ett nationellt
virdansvar inom omradet? Om s ir fallet, avser sjukvardsregionens ingiende
landsting att remittera patienter till aktuell virdenhet?

Om ni inte avser att ita er ett nationellt virdansvar inom er region, och har
specifika 6nskemil om vilka virdgivare som bér ha ett sidant ansvar, ange dessa
och motivera svaret.

Om ni vill ta ett nationellt virdansvar ska ansékan enligt bilagd mall inlimnas
samtidigt med remissvaret, bilaga 2. En ansokan krivs fér varje omrade med
undantag for sarkom dir ansékan kan omfatta bigge grupperna eller endera. Det
behover tydligt formuleras i ansdkan om ansékan avser bida grupperna cller
enbart en grupp.

Vilka konsekvenser blir det f6r huvudminnens vardverksamheter i
sjukvardsregionen om det nationella virduppdraget laggs inom en annan
sjukvardsregion?

Hur avser ni att halla thop patientens virdprocess om ni har det nationella
vardansvaret? Och hur avser ni att hilla ihop processen om ni inte har det
ansvaret 1 er region?

Vilka praktiska konsckvenser for patienter och nirstiende ser ni av en nationell
koncentration av den aktuella virdinsatsen?



Bilagor

1. Underlag for remissvar

)

Mall for ansékan om nationellt centrum/nationell virdenhet inom cancervirden
3. Sakkunnigutlatande analcancer

4. Sakkunnigudétande vulvacancer

5. Sakkunnigutatande isolerad hyperterm perfusion

6. Sakkunnigutlatande cytoreduktiv kirurgi med intraperitoneal kemoterapi for
behandling av cancer 1 bukhinnan

7. Sakkunnigutéitande muskulo-skelettala sarkom
8. Sakkunnigutlitande buksarkom

9. Underlag kurativt syftande kirurgi vid matstrups- och évre magmunscancer

Regionala cancercentrum i samverkan — landstingens och regionernas nationella samverkan inom cancervarden

Sveriges Kommuner och Landsting | 118 82 Stockholm
info@cancercentrum.se | www.cancercentrum.se
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Bilaga 1

1.

Remissunderlag — Analcancer

Radiokemoterapi ges vid fyra nationella vardenheter i landet.
Salvagekirurgi utfors vid tvd nationella virdenheter i landet.
Verksamheten vid de nationella virdenheterna ska utformas med stéd av
sakkunniggruppens forslag.

Ett uppdrag f6r en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de
krav som stiills pi nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm.

Nationell MDK inftrs vid definierade situationer.
Ansvar for nationell MDK utgar fran en nationell virdenhet.

Stodjer ni det ovan beskrivna forslaget avseende antal nationella virdenheter?
Om ni ¢j stédjer forslaget, motivera svaret.

Har nigon av sjukvirdshuvudminnen i regionen intresse att ta sig ett nationellt
virdansvar inom omridet? Om s iir fallet, avser sjukvirdsregionens ingiende landsting

att remittera patienter till aktuell virdenhet?

Om ni inte avser att ita er ett nationellt virdansvar inom er region, och har specifika
6nskemail om vilka virdgivare som bér ha ett sidant ansvar, ange dessa och motivera

svaret.

Om ni vill ta ett nationellt virdansvar ska ansékan enligt bilagd mall inlimnas samtidigt
med remissvaret, bilaga 2.

. Vilka konsekvenser blir det f6r huvudminnens virdverksamheter i sjukvirdsregionen om

det nationella virduppdraget liggs inom en annan sjukvardsregion?

Hur avser ni att hilla thop patientens virdprocess om ni har det nationella virdansvaret?

Och hur avser ni att hilla thop processen om ni inte har det ansvaret i er region?

. Vilka praktiska konsekvenser £6r patienter och nirstiende ser ni av en nationell

koncentration av den aktuella virdinsatsen?
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2. Remissunderlag — Vulvacancer

Behandling av vulvacancer ges vid minst 3 men hogst 4 nationella virdenheter i
landet.

Verksamheten vid de nationella vardenheterna ska utformas med stéd av
sakkunniggruppens forslag,

Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de

krav som stillls pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm,

Nationell MDK inférs vid definierade situationer,

Ansvar for nationell MDK utgdr fran en nationell virdenhet.

Stédjer ni det ovan beskrivna f6rslaget avseende antal nationella vardenheter?
Om ni ¢j stodjer forslaget, motivera svaret.

Har nagon av sjukvardshuvudminnen i regionen intresse att dta sig ett nationellt
virdansvar inom omridet? Om sa ir fallet, avser sjukvirdsregionens ingiende landsting
att remittera patienter till aktuell vardenhet?

Om ni inte avser att ita er ett natonellt virdansvar inom er region, och har specifika
6nskemal om vilka virdgivare som bér ha ett sidant ansvar, ange dessa och motivera

svaret.

Om ni vill ta ett nationellt virdansvar ska ansokan enligt bilagd mall inlimnas samtidigt

med remissvaret, bilaga 2.

. Vilka konsekvenser blir det f6r huvudmiinnens vardverksamheter i sjukvirdsregionen om

det nationella virduppdraget liggs inom en annan sjukvirdsregion?

Hur avser ni att hilla ihop patientens virdprocess om ni har det nationella virdansvaret?
Och hur avser ni att hilla ihop processen om ni inte har det ansvaret i er region?

. Vilka praktska konsckvenser for patienter och nirstiende ser ni av en nationell

koncentration av den aktuella virdinsatsen?
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3. Remissunderlag — Isolerad hyperterm perfusion

¢ Bchandling av isolerad hyperterm perfusion ges vid en enhet i landet.

¢ Verksamheten vid den nationella virdenheten ska utformas med stéd av
sakkunniggruppens forslag.

¢ Ett uppdrag for en nationell viardenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de

krav som stiills pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm.

e Verksamheten vid den nationella vardenheten ska ctablera samvetkan med
nagon eller nagra av 6vriga nordiska enheter.

e Nationell MDK ska Gverviigas vid definicrade situationer.

e Ansvar for nationell MDK utgidr frin en nationell virdenhet.

1. Stédjer ni det ovan beskrivna f61slaget avseende antal nationella virdenheter?
Om ni ¢j stodjer forslaget, motivera svaret.

2. Har nigon av sjukvirdshuvudminnen i regionen intresse att dta sig ett nationellt
virdansvar inom omridet? Om sa ir fallet, avser sjukvirdsregionens ingiende landsting
att remittera patienter till akeuell virdenhet?

3. Om ni inte avser att ita er ett nationellt virdansvar inom er region, och har specifika
onskemil om vilka virdgivare som bor ha ett sidant ansvar, ange dessa och motivera

svaret.

4. Om ni vill ta ett nationellt virdansvar ska ansékan enligt bilagd mall inlimnas samtidigt

med remissvaret, bilaga 2.

5. Vilka konsekvenser blir det f6r huvudminnens virdverksamheter 1 sjukvardsregionen

om det nationella virduppdraget liggs inom en annan sjukvardsregion?
6. Hur avser ni att hilla thop patientens virdprocess om ni har det nationella
virdansvaret? Och hur avser ni att hilla ithop processen om ni inte har det ansvaret i er

region?

7. Vilka praktiska konsekvenser f6r patienter och nirstdende ser ni av en nationell

koncentration av den aktuella virdinsatsen?
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4. Remissunderlag — Cytoreduktiv kirurgi med intraperitoneal
kemoterapi fér behandling av cancer i bukhinnan

¢ CRS/HIPEC behandling ges vid 2 — 4 nationella virdenheter i landet.

¢ Detslutliga antalet faststills efter bedémning av inkomna ansékningar.

e Verksamheten vid de nationella vardenheterna ska utformas med stéd av
sakkunniggruppens forslag.

¢ Ett uppdrag for en nationell vardenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de

krav som stiills pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm.

e Nationell MDK ska finnas.
¢ Ansvar for nationell MDK utgir frin en nationell vardenhet.

1. Stédjer ni det ovan beskrivna férslaget avseende antal nationella virdenheter?
Om ni ¢j stédjer férslaget, motivera svaret.

2. Har nigon av sjukvirdshuvudminnen i regionen intresse att dta sig ett nationellt
vardansvar inom omridet? Om sé ir fallet, avser sjukvirdsregionens ingiende landsting

att remittera patienter till aktuell virdenhet?

3. Om ni inte avser att dta cr ctt nationellt virdansvar inom er region, och har specifika
onskemdl om vilka vardgivare som bér ha ctt sidant ansvar, ange dessa och motivera

svaret.

4, Om ni vill ta ett nationellt virdansvar ska ansékan enligt bilagd mall inlimnas samtidigt
med remissvaret, bilaga 2.

5. Vilka konsckvenser blir det for huvudminnens vardverksamheter i sjukvirdsregionen
om det nationella virduppdraget liggs inom en annan sjukvirdsregion?

6. Hur avser ni att hélla thop patientens virdprocess om ni har det nationella
virdansvaret? Och hur avser ni att hilla thop processen om ni inte har det ansvaret i er

region?

7. Vilka praktiska konsekvenser f6r patienter och nirstiende ser ni av en nationell

koncentration av den aktuella vardinsatsen?
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5. Remissunderlag — Muskulo-skelettala sarkom

Hogst tre av de fem regionala enheterna foreslis for ett nationellt uppdrag utéver det
regionala uppdraget.

Ett nationellt uppdrag innebir att virdenheten erbjuder avancerad diagnostik och
behandling dir det med hiinsyn till volym och/eller komplexitet finns behov av
koncentration till firre enheter dn fem. Exempelvis kan detta gilla:
hégmaligna/intermuskulira sarkom, Ewingsarkom och skelett- och mjukdelssarkom i
kotpelare och biicken.

Ett uppdrag f6r en nationell virdenhet baseras pi ansékan och ska uppfylla de krav
som stills pi nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning mm.

De nationella virdenheterna bor, med hinsyn tll den laga forckomsten av vissa
diagnoser och behandlingar, vara profilerade inom olika omriden.

En nationell MDK inf6rs vid definierade situationer, ansvaret for nationell MDK har de
nationella virdenheterna.

Stédjer ni det ovan beskrivna férslaget avseende antal nationella vardenheter?
Om ni ¢j st6djer forslaget, motivera svaret,

Har nigen av sjukvardshuvudmiéinnen 1 regionen intresse att dta sig ett nationellt
virdansvar inom omridet? Om sa ir fallet, avser sjukvirdsregionens ingiende landsting
att remittera patienter till aknuell virdenhet?

Om ni inte avser att ita er ett nationellt virdansvar inom er region, och har specifika
6nskemal om vilka virdgivare som bér ha ett sidant ansvar, ange dessa och motivera

svaret.

Om ni vill ta ett nationellt virdansvar ska ansékan enligt bilagd mall inlimnas samtidigt
med remissvaret, bilaga 2. En anstkan krivs for varje omride med undantag f6r sarkom
dir ans6kan kan omfatta biigge grupperna eller endera. Det behover tydligt formuleras i

anstkan om ansdkan avser bada grupperna eller enbart en grupp.

Vilka konsekvenser blir det f6r huvudminnens virdverksamheter i sjukvirdsregionen

om det naticnella virduppdraget Liggs inom en annan sjukvérdsregion?
Hur avser ni att hilla ihop patientens virdprocess om ni har det nationella
vardansvaret? Och hur avser ni att halla thop processen om ni inte har det ansvaret i er

region?

Vilka praktiska konsekvenser for patienter och nirstiende ser ni av en nationell
koncentration av den aktuella vardinsatsen?
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6. Remissunderlag — Buksarkom

Hégst tre av de fem regionala enheterna foreslas for ett nationellt uppdrag
utdver det regionala uppdraget.

Ett nationellt uppdrag avseende buksarkom innebiir att vardenheten erbjuder
avancerad diagnostik och behandling diir det med hiinsyn till volym och/ellet
komplexitet finns behov av koncentration till firre enheter in fem. Detta giller
kirurgisk behandling av RPS, non-GIST buksarkom samt GIST i enlighet med
sakkunniggruppens forslag.

Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de
krav som stiills pd nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm.

De nationella virdenheterna bor, med hiinsyn till den liga férekomsten av vissa
diagnoser och behandlingar, vara profilerade inom olika omriden.

En nationell MDK inférs vid definierade situationer, ansvaret for nationell MDK
har de nationella virdenheterna.

Stodjer ni det ovan beskrivna forslaget avseende antal nationella virdenheter?
Om ni ¢j stédjer forslaget, motivera svaret.

Har nigon av sjukvirdshuvudmiinnen i regionen intresse att ata sig ett nationellt
vardansvar inom omridet? Om si ir fallet, avser sjukvirdsregionens ingiende landsting

att remittera patienter till aktuell virdenhet?

Om ni inte avser att ta er ett nationellt virdansvar inom er region, och har specifika
6nskemal om vilka virdgivare som bér ha ett sidant ansvar, ange dessa och motivera

svarct,

Om ni vill ta ett nationellt virdansvar ska ans6kan enligt bilagd mall inlimnas samtidigt

med remissvaret, bilaga 2. En ans6kan kriivs f6r varje omride med undantag fér sarkom
diir ansokan kan omfatta biigge grupperna eller endera. Det behéver tydligt formuleras i
ansdkan om ansékan avser bida grupperna eller enbart en grupp.

. Vilka konsekvenser blir det for huvudmiinnens virdverksamheter 1 sjukvirdsregionen

om det nationella virduppdraget liggs inom en annan sjukvirdsregion?

Hur avser ni att hilla thop patientens virdprocess om ni har det nationella
virdansvaret? Och hur avser ni att hélla thop processen om ni inte har det ansvaret i er

region?

. Vilka praktiska konsekvenser for patienter och nirstiende ser ni av en nationell

koncentration av den aktuella virdinsatsen?
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7. Remissunderlag — kurativt syftande kirurgi vid matstrups- och dvre
magmunscancer

e  Kurativt syftande kirurgi utférs vid 4 nationella virdenheter i landet.
® Vetksamheten vid de nationella vardenheterna ska utformas med stéd av
sakkunniggruppens forslag.

e Ett uppdrag for en nationell virdenhet baseras pa ansékan och ska uppfylla de
krav som stiills pa nationella enheter avseende utveckling, utbildning, forskning
mm,

¢ Nationell MDK ska finnas,
¢ Ansvar for nationell MDK utgar frin en nationell virdenhet.

1. Stddjer ni det ovan beskrivna forslaget avseende antal nationella virdenheter?
Om ni ¢ stédjer forslaget, motivera svaret.

2. Har nigon av sjukviardshuvudminnen i regionen intresse att dta sig ett nationellt
vardansvar inom omridet? Om si ir fallet, avser sjukvirdsregionens ingiende landsting
att remittera patienter till aktuell virdenhet?

3. Om ni inte avser att dta er ett nationellt virdansvar inom er region, och har specifika
6nskemil om vilka virdgivare som bor ha ett sadant ansvar, ange dessa och motivera
svaret.

4. Om ni vill ta ett nationellt virdansvar ska ans6kan enligt bilagd mall inlimnas samtidigt
med remissvaret, bilaga 2.

5. Vilka konsckvenser blir det f6r huvudmiinnens virdverksamheter i sjukvirdsregionen
om det nationella virduppdraget liggs inom en annan sjukvirdsregion?

6. Hur avser ni att halla ihop patientens virdprocess om ni har det nationella
virdansvaret? Och hur avser ni att hilla thop processen om ni inte har det ansvaret i er

region?

7. Vilka praktiska konsekvenser fér patienter och nirstiende ser ni av en nationell

koncentration av den aktuella vardinsatsen

Regionala cancercentrum i samverkan - landstingens och regionernas nationella samverkan inom cancervarden

Sveriges Kommuner och Landsting | 118 82 Stockholm
info@cancercentrum.se | www.cancercentrum.se
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Bilaga 2

Ansdkan om nationelit centrum/nationell
vardenhet inom cancervarden

Nationell nivistrukturering inom cancervirden innebir att atgirder ska genomforas pa
fiarre 4n sex vardenheter 1 landet. RCC i samverkan foreslir omriden som kan vara
aktuella fér nivastrukturering och remissunderlag bereds av sarskilda sakkunniggrupper. 1
samband med remissforfarandet kan regioner och landsting ansdka om ett uppdrag som
nationellt centrum. Denna ansokan utgér det huvudsakliga underlaget f6r bedomning av
vilka virdenheter som féreslas for nationellt uppdrag.

Ansokan ska folja nedanstiende mall och beskriva savil hittillsvarande verksamhet som
hur man planerar fér en utékad verksamhet. Beskrivningen ska omfatta hela
vardprocessen ur ett patientperspektiv, dvs. omfatta férloppet sivil fore som efter den
del som ir aktuell f6r nationell nivastrukturering. Beskrivningen ska bl.a. omfatta:
samverkan med andra vérdgivare, samverkan med patient/narstiende-foretridare,
utbildning, kompetensforsorjning samt forskningsaktivitet. Beslut om nationell virdenhet
tas sedan av regioner/landsting.

1. Beskrivning av verksamhet/er som ansékan omfattar

Hir preciseras vilka typer av tillstind/4tgirder som ansckan omfattar och hur dessa
atgirder relateras till patientens 6vriga process. Hir ska ocksa anges vilka virdgivare som
forutsitts varda patienten fére och i efterforloppet. I detta avsnitt ska ocksa beskrivas
vem som ska handligga komplikationer samt hur och var uppf6ljning ska ske.

2. Nuvarande vardvolym samt planerad utékad volym

Hir preciseras virdvolymen under de senaste tre dren samt upptagningsom-
rade/remissvigar for aktuell verksamhet samt hur denna har utvecklats. Hir anges dven
den tilltinkta planeringen som utgdr underlag for framtida verksamhet som nationellt
centrum. Ange dven om det finns ett beriknat kapacitetstak for verksamheten.

3. Nuvarande struktur samt planerade fordandringar vid ett utokat
uppdrag

Hir preciseras nuvarande resurser for aktuell verksamhet samt hur dessa forvintas att
utvecklas vid framtida verksamhet som nationellt centrum.

- Fysiska resurser: lokaltillging f6r mottagning, virdplatser, patienthotell,
operationskapacitet, teknisk utrustning, bild- och funktionsdiagnostik, patologi,
utrustning foér multidisciplinir konferens mm.
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Personaltesurser: Bemanning, kompetenser och kompetensnivd inom olika
professioner och specialiteter, utbildning, kompetensutveckling mm. Beskrivningen ska
omfatta tillginglig kompetens/bemanning 24/7/365 dvs. inkl. nattetid, helger och
semesterperioder.

4. Nuvarande process samt planerade forandringar vid ett utokat

uppdrag

Hir preciseras nuvarande vardprocess samt plancrade férindringar infér en framtida

verksamhet som nationellt centrum.

Opversiktlig beskrivning av virdprocessen ur ett patientperspektiv fran forsta
kontakt p.g.a. sjukdomsmisstanke till uppféljning och palliativ vérd.

Detaljerad beskrivning av den del av vardprocessen som omfattas av det

nationella uppdraget med sirskild uppmirksamhet pa:

o 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 O

o}

Remitteringsrutiner

Samverkan med remitterande enheter

Samverkan med Svriga nationella centra

Kontaktsjukskéterskans roll

Koordinatorns roll vid standardiserade virdférlopp(om detta iir aktucllt)
Aktiva 6verlimningar

Arbetsférdelning mellan remitterande verksamheter och nationellt centrum
Multidisciplinir konferensverksamhet inkl. anmilningsrutiner till MDK
Kommunikation med remittenter

Patient/nirstiendeinformation inkl. webbaserad information
Individuell virdplan/ Min virdplan

Rutiner f6r handliggning av komplikationer, sivil tidiga (under virdtiden) som
sena (efter avslutad virdepisod)

Rutiner {61 arbete med patientsikerhet
Rutiner vid 4terfall

Registrering i kvalitetsregister omfattande rutiner och ansvar for registrering
under hela processen {d.v.s. samtliga blanketter).

- Externt riktad utbildningsaktivitet, t.ex. till remittenter, patientorganisationer

m.Im.

5. Nuvarande resultat samt planerade férandringar vid ett utokat

uppdrag

Hir preciseras nuvarande vérdresultat samt hur dessa utvecklats 6ver tid. Hir anges dven
tilltinkta behov av férindringar infor en framtida verksamhet som nationellt centrum.

Rutner fér resultatredovisning, killor.
Tickningsgrad 1 kvalitetsregister.
Utveckling av tillginglighet och ledtider.

Medicinska kvalitetsmAtt med relevans for aktuell verksamhet.
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o Uppnitt behandlingsresultat: Radikalitet, sjukdomsfri 6verlevnad, éverlevnad.
o Behandlingskomplikationer efter kirurgi enligt Clavien-Dindos gradering (1-5),
oplanerad IVA-vird, oplanerad édterinliggning, vardtder.
- Utveckling av patientrapporterade métt, PROM och PREM.
- Foljsamhet dll virdprogram och guidelines.
- Andel patienter diskuterade i multidisciplinir konferens per region/landsting av
inrapporterade i kvalitetsregistret.
- Deltagande i nationella och internationella vetenskapliga studier.
- Antal patienter behandlade inom ramen f6r kliniska studier.
- Publicerade vetenskapliga arbeten under de senaste fem dren.

6. Genomford riskanalys

Riskanalysen ska belysa konsekvenser for verksamheten (inklusive niraliggande
verksamheter?) savil vid ett nationellt uppdrag som vid ett uteblivet sidant uppdrag.

7. Programforklaring/checklista for presentation av verksamheten for
remitterande landsting/regioner.

Hir anges hur Ni 6nskar presentera en kommande verksamhet for tilltdnkta remittenter.
Anvind uppgifterna under process ovan for att beskriva:

- Nir klinik ska kontakta er, d.v.s. beskriv aktuell patient.

- Hur kliniker i Sverige ska kontakta er; remiss, telefon.

- Hur patienten kontaktas frin er.

- Kontaktsjukskéterska utses hur och niir, individuell vardplan.

- Hur nationell rond ska fungera, anmilan och presentation.

- Vad som skall vara gjort 1 utredningsviig foére anmiilan tll rond.

- Inom vilken tid efter nationell rond patienten kan pibérja behandling.

- Vad som hiinder niir patienten tas in for behandling.

- Boendemgjlighet for medfoljande niirstdende.

- Rutiner vid utskrivning, dterremiss? telefonkontakt? kontakt med. kontaktsjukskéterska
pi hemmaplan?

- Ansvar och rutiner fér komplikationer.

- Uppfoljning, hur och var.

- Ert ansvar aret runt.

Regionala cancercentrum i samverkan - landstingens och regionernas nationella samverkan inom cancervarden

Sveriges Kommuner och Landsting | 118 82 Stockholm
info@cancercentrum.se | www.cancercentrum.se
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DEL 1 — REMISSFORSLAG

Ungefir 140 patienter drabbas 4rligen av analcancer och majoriteten blir féremal
for kurativt syfrande behandling med radiokemoterapi (samtidig stralbehandling
och cytostatikabehandling). Vid kvarvarande tumér efter radiokemoterapin eller
vid aterfall lokalt ska méjligheten till kurativt syftande kirurgi, s.k. salvagekirurgi
bed6mas. 5-arséverlevnaden dr 60—-80 %, beroende pa tumorstadium. Efter
kirurgi ar 6verlevnadschansen nagot mindre, 30—60 %.

Behandlingen kriver en mycket hog kompetens inom ett flertal specialiteter
(onkologi, radioterapi, kirurgi och avancerad omvardnad och rehabilitering) for att
vérdinsatserna fore, under och efter den péfrestande behandlingen ska bli
optimala.

Antalet sjukhus i landet som genomfér radiokemoterapi dr hog, 10 stycken.
Salvagekirurgi genomfoérs likasd vid dtminstone 10 olika kirurgkliniker i landet.

En nationell multiprofessionell medicinsk sakkunniggrupp, har varderat behovet
av regional och nationell koncentration av behandling i botande syfte vid
analcancer. Gruppens gemensamma beddmning ér att:

1. Behandling av analcancer med botande (kurativt) syfte kriver en optimal
onkologisk, radioterapeutisk och kirurgisk handliggning.

2. Det finns behov av en nationell multidisciplinir konferens (nMDK) foér
analcancer savil infér kurativt syftande behandling som vid svéra
behandlingskomplikationer och i recidivsituationen. Aven om primir
kirurgi 6vervigs bor detta forankras i nMDK

3. De sjukhus dir behandlingen utfors ska ha ansvar f6r denna nationella
konferens.

4. De virdgivare som genomfér onkologisk och/eller kirurgisk behandling
har ansvar for registrering 1 nationellt kvalitetsregister.

5. Antalet vardgivare som genomfér radiokemoterapi rekommenderas bli 4
enheter i landet mot bakgrund av sjukdomens laga incidens, komplicerade
behandling och behovet av forskning, kompetensuppbyggnad och

bemanning.

6. Antalet vardgivare som genomfor salvagekirurgi rekommenderas av
motsvarande skil bli 2 enheter.



DEL 2 - UNDERLAG

Nationellt vardprogram och Nationellt kvalitetsregister

Nationellt vardprogram f6ér analcancer saknas 1 dagsliget men arbetet for ett
sadant kommer att inledas 2015. Nationellt kvalitetsregister saknas dnnu men
arbetet pagir for att utvidga Svenska Kolorektalcancerregistret med en modul for
analcancer. Lansering av de nya modulerna i registret berdknas till 2015.

Om sjukdomen

Cirka 140 patienter drabbas arligen av analcancer i Sverige. Medianilder vid
diagnos ar 60—65 4r. I hela Norden ir incidensen 1-2/100 000 invanare.
Majoriteten (>90 %) av analcancer ar skivepitelcancer och denna ar i likhet med
livmoderhalscancer starkt associerad till infektion med humant papillom virus
(HPV). Forstadier utgors av Anal Intraepitelial Neoplasi (AIN) och graderas i
AIN I-III dar AIN III kan betraktas som Carcinoma in Situ. Enligt data frin
USA, Sverige och Danmark 6kar incidensen. Analcancer kan vara lokaliserad 1
analkanalen cller perianalt inom en radie av max 2,5 cm riknat frin
analoppningen. Lymfkortelmetastasering vid diagnos férekommer hos 30—40 %.
Fjirrmetastasering vid diagnos 4r ovanligt, férekommer i 5-8 %.

Standardbehandling av primir analcancer av skivepiteltyp dr radiokemoterapi som
i majoriteten av fallen dr kurativt syftande. Malet med behandlingen ar
lokoregional kontroll (tumérfrihet) och bevarad analfunktion. State of the Art
innebir stralbehandling med modern teknik IMRT (Intesitetsmodulerad
radioterapi) till en totaldos av 54—60 Gy beroende pi tumérstorlek. Extern
stralbehandling ges forst till en storre volym innefattande analtumor samt
nirliggande lymfkortelstationer till 42—-46 Gy och sedan som dostillskott (boost)
mot enbart analtumoéren med extern teknik eller som vid onkologiska kliniken 1
Orebro med brachyterapi (intern radioterapi). Samtidig (konkomittant)
kemoterapi ges med 1-2 kurer 5-fluorouracil och Mitomycin C. Behandlingstiden
ir 57 veckor. Kraftiga lokala strilreaktioner (diarréer, smirta samt vitskande sar 1
underlivet) ar mycket vanliga och sjukhusinliggning pa grund av biverkningar i
slutférloppet av behandlingen dr vanligt férekommande.

Majoriteten av behandlade patienter blir primart tumérfria (80-90 %) men lokalt
aterfall ses hos omkring 20-30 %. Vid iterfall kan patienten bli féremal for
kurativt syftande kirurgi (salvagekirurgi). Majoriteten av aterfall sker de forsta 2-3
aren. Mot bakgrund av att recidiv ytterst sillan upptrider sent ar uppfoljning
lingre dn 5 dr inte indicerat av onkologiska skil. Uppféljning kan med férdel goras
pa behandlande klinik. Uppféljning ska utféras av fi och vana personer fér att
skilja normala tidiga och sena stralbiverkningar (Arrbildning) frin tidiga tecken pi
tumériterfall. Palliativ cytostatikabehandling vid okontrollerad sjukdom kan ges
Till exempel med cisplatin och 5-fluorouracil. Dessa patienter bér bedémas vid
regional MDK f6r optimalt terapival. Svéra sena strilbehandlingseffekter bor
ocksd bedémas centraliserat vid kompetenscentrum for att optimal rehabilitering
ska kunna erbjudas.



Vardprocessen i nulaget

Forsta virdkontakt sker i regel i primérvarden. Patienten soker vanligtvis for
symptom som ofta missbedéms som hemorrojdbesvir (blédning, kn6l/svullnad,
sir som inte liker, klida, sekretion etc.) vilket kan leda till f6rsenad diagnos. Att
patient och forsta likare forstir och reagerar pi initiala symptom/fynd ar av stor
betydelse for tidig diagnos. Diagnos stills efter biopsi, vanligtvis utford av kirurg
p4 hemorten. Vid hemorten gérs CT Thorax och buk och ofta dven MR, varpi
patienten remitteras till nirmsta behandlande specialistklinik enligt dagens lokala
vardprogram.

Vid specialistklink som behandlar analcancer sker slutlig granskning och eventuell
komplettering av radiologisk utredning samt palpation med eller utan narkos for
att kartligga tumérens utbredning. Den kliniska tumérpalpationen sker vid vissa
sjukhus av onkolog och kirurg tillsammans. Noggrann dokumentation, girna
inkluderande en tecknad skiss, av tumorutbredning ir viktig, med angivande av
tumorstorlek och engagemang av citkumferensen. PET CT gors 1 manga fall for
att kartligga tumorutbredning och utesluta eller bekrifta lymfkortelspridning. Vid
tveksamma fall eftergranskas PAD och pi vissa hall kompletteras med
immunhistokemisk analys av P16, vilket enligt farska studier visat sig ge god
prognostisk information. Patientens allminmedicinska forutsittningar att
genomga tumorbehandling utreds och bedéms. Pi de enheter som haller i
utredningen och behandlingen av patienten utses som regel en
kontaktsjukskoterska.

Var genomfors kurativt syftande behandling idag?

Kurativt syftande radiokemoterapi genomférs idag (2014) vid 10 centra: de sju
Universitetssjukhusen i Skine (Lund), Sahlgrenska (Géteborg), Linképing,
Karolinska (Solna), Akademiska (Uppsala), Orebro och i Umea. Dessutom
genomférs denna behandling vid Milarsjukhuset i Eskilstuna (2/4r),
Centralsjukhuset i Vixj6 (5/4r) och vid Centralsjukhuset i Gavle (3/4r).

Kurativt syftande kirurgi vid lokalt dterfall efter radiokemoterapi (salvagekirurgi)
genomfors arligen pé cirka 20 patienter per ar och ingreppet utférs idag vid
itminstone 10 centra: Universitetssjukhusen i Malmé, Orebro, Linkdping, Umes,
Stockholm (Karolinska Solna och Ersta sjukhus) Géteborg (Ostra sjukhuset) samt
Uppsala. Dessutom vid Centralsjukhusen 1 Karlstad, Helsingborg och
Kristianstad.

Onskvéard framtida vardkedja fér analcancer

Patient som remitteras fér PAD-verifierad analcancer bor ha hog tllginglighet
och erbjudas kompetent bedémning, utredning och behandling utan onédig
vintetid (enligt kommande nationellt virdprogram). Skivepitelcancer 4r en tumér
med relativt snabb celldelning och erfarenheter frin huvud-hals cancer visar att
f6rdréjd behandling kan medféra simre prognos. De nationella virdenheterna
sammanstiller utredningen och diskuterar patienten i multidisciplinir rond (i
okomplicerade rutinfall pi en regional/lokal MDK och vid svérare fall pa
nationell MDK) savil vad giller onkologisk behandling som eventuell kirurgisk
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atgird. Ett nadonellt virdprogram ska tas fram under 2015. Den utredning som
ska ske innan kontakt med nationell MDK kommer att preciseras 1
vardprogrammet. Omhindertagande ska ske multidisciplinirt och
multiprofessionellt (onkolog, kirurg, kontaktsjukskoterska samt i férekommande
fall underskéterska, forskningssjukskoterska, kurator, patolog, radiolog,
sjukgymnast stomiterapeut samt annan kompetens inom specialiserad
rehabilitering som sexolog). Det multidisciplinira/professionella teamet bér ha
kontinuerlig bemanning/nirvaro, erfarenhet, evidensbaserat arbetssitt och
bedriva utvecklingsarbete samt forskning. Nationella virdenheter ska ha
kontinuitet under hela dret samt tillginglighet fore, under och efter behandling.
Patienten ska ha en individuell skriftlig virdplan och kontaktvig via
kontaktsjukskoterska. Vid dterremittering ansvarar kontaktsjukskoterskan vid
behandlande enhet fér informationséverféring till utsedd kontaktsjukskéterska pa
hemmakliniken.

Uppféljning:

Efter kurativt syftande radiokemoterapi ska uppfoljningen ske i 5 4r. Efter tvé ar
kan patienter, tumorfria och utan svéra biverkningar, f6ljas pA hemmaklinik med
onkologisk och kirurgisk kompetens. Bedomning av tumoérsvar och sena
vivnadsreaktioner dr svar och kriver stor klinisk erfarenhet och kontinuitet och
ska darfor hallas pa fa personer. Uppfoljningen skall vara individanpassad och
folja nationellt virdprogram. Vid misstanke om ofullstindig respons pa kurativt
syftande radiokemoterapi eller misstanke om recidiv efter initial komplett
remission ir det av stor vikt att patienten bedoms kliniskt och radiologiskt samt
presenteras i ny nationell MDK. Behandlingsresultat ska registreras i det
nystartade kvalitetsregistret dir dven patientrapporterade livskvalitetsmétt bor
inforas. Kvalitetsregistret erbjuder méjlighet att folja resultatutveckling 6ver tid.
Vid konstaterat recidiv ska patienten bedémas i nationell MDK f6r
stillningstagande till salvagekirurgi alternativt palliativa dtgarder. Vid svira sena
behandlingsbiverkningar ska ocksa bedémning ske vid nationell MDK for
optimala rehabiliterande atgirder.

Palliativ vard:

Den eventuella palliativa virden ska ske nidra hemmet vid onkologisk eller
kirurgisk enhet med gott omhindertagande, god kontinuitet och genomgiende
god information till patient/nirstiende.

Foreslagen nationell nivastrukturering

Antalet virdgivare som genomfor kurativt syftande radiokemoterapi bor minskas
till 4 enheter i landet mot bakgrund av sjukdomens liga incidens, komplicerade
behandling och behovet av forskning, kompetensuppbyggnad och bemanning.
Om vi utgir ifrin att cirka 100 patienter per 4r i Sverige fir kurativt syftande
radiokemoterapi, sa skulle det innebira cirka 25 patienter per centra i genomsnitt
vilket expertgruppen bedémer vara en rimlig “lagsta” volym for att uppritthalla
hogsta méjliga kompetens. Férhoppningen ir att det skulle medféra positiva
effekter avscende erfarenhetsbas, rutin och kunskap vilket i slutinden leder dll
forbattrat patientutfall i form av 6verlevnad, tumdorfrihet och sena biverkningar.
Skill att inte koncentrera till firre centra 4r att undvika kder i den relativt linga
behandlingen (5-7 veckor), att uttalat virdplatsbehov kan foreligga samt att
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kontroller de 2 f&rsta aren kriver manga besok. Dessutom miste patienten som
behandlas lingt fran hemorten erbjudas hemresa 6ver helgerna under

behandlingstiden.

Flera delar i omhindertagandet av analcancerpatienter med radiokemoterapi
kraver sarskild kompetens.

* Dosplanering, det vill siiga, att korrekt bestimma behandlingsomride f6r
strilbehandling av analcancer ér svéir och kriver vana. I den amerikanska
RTOG 05329 studien (Kachnik et al., Int ] Radiat Oncol Biol Phys. 2013)
gjordes central review av IMRT-planer och man fann att i 81 % behévde
den ursprungliga planen revideras. Det visar att targetritning och
dosplanering av analcancer ar svar och att det rimligen finns en learning-
curve” inom radioterapi (pa samma sitt som man tidigare visat for olika

kirurgiska ingrepp).

e Svira lokala strilreaktioner 4r mycket vanliga och sjukhusinlaggning pa
grund av biverkningar i slutférloppet av behandlingen 4r vanligt
férekommande. Pauser under strilbehandlingen forsimrar mojligheten till
bot varfor hég kompetens och stor vana av omvardnaden och lokal
sirbehandling (av underskoterska, sjukskoterska) dr en forutsittning for
att behandlingen ska kunna genomf6ras enligt plan och utan avbrott.

e Utav de cirka 120 analcancerpatienter som arligen behandlas med kurativ
intention kommer 25-30 patienter/4r vara kandidater fér kurativt syftande
“salvagekirurgi”. Ur litteraturen kan utldsas att uppemot 75 % av
operationskandidaterna verkligen kan genomgi kirurgi vilket innebir att
den totala operationsvolymen i landet kan uppskattas till runt 20
patienter/4r. Mot bakgrund av den omfattande strilbehandlingen och
analcancerns tendens till lateral lymfkortelspridning skiljer sig
analcancerkirurgi i vissa avseenden fran kirurgi vid rektalcancer. Tillging
till plastikkirurgisk kompetens 4r avgorande f6r att kunna erbjuda adekvat
perineal rekonstruktion f6r god livskvalitet.

e For att utveckla o behilla uppniadd kompetens avseende sivil bedémning
infor kirurgi, kirurgin i sig samt postoperativ multiprofessionell vird gor
expertgruppen bedémningen att antalet enheter vilka ska utfora
salvageoperationer begrinsas till tvd centra i landet.

e Indikationsstillandet och planering av operationstyp kan vara svirt varfér
expertgruppen rekommenderar att samtliga patienter som 4r aktuella fér
salvagekirurgi ska diskuteras pa en nationell MDK. Vid denna MDXK kan,
utéver behandlingsrekommendation, behov av kompletterande radiologi,
planering for pre-operativ bedémning och post-operativa vird
6verenskommas med hemsjukhus.

e Att beddma tumérsvar i fullt strilbehandlat omride 4r mycket svir, kriver
lang erfarenhet och hog likarkontinuitet

e Att bedéma och korrekt behandla sena strilkomplikationer kriver tillging
pa dedikerade multiprofessionella team f6r uppfdljningen



Sammanfattning féreslagen nationell nivastrukturering

Sammanfattningsvis ska de 4 nationella enheterna utféra féljande delar av

processen:
1. Slutlig TNM klassning
5,

6.

Nationell MDK (med méjlig anslutning f6r samtliga universitets och
linssjukhus), Rutinfall kan handlaggas t 1 regional MDK medan
komplicerade fall alltid bedéms i den nationella MDK.

Radiokemoterapi

Uppfoljning som minimum under de forsta 2 édren, 1 vissa fall under lingre
tid.

Bed6mning av behov for specialiserad rehabilitering,

Bedomning av lokoregionala recidiv och generaliserad sjukdom via
nationell MDK.

Stillningstagande till kirurgisk behandling vid inkomplett respons eller vid
lokoregionala recidiv dir kirurgisk behandling rekommenderas med
koncentration till 2 enheter i landet.

Atgirder som inte ska bli foremal for nationell nivistrukturering ar palliativ
radioterapi, palliativ kemoterapi och palliativ stomi. Genom att etablera

4 nationella kompetenscentra for onkologisk behandling och 2 centra for kirurgisk
behandling kan man forvinta sig positiva effekter avseende utredningskvalitet,
kvalitetsregistermedverkan, FOUU-aktivitet och fokus pé patientgruppen. Via
nationell MDK kan dessa kompetenscentra dven bli en tillging f6r patienter med
AIN, Mb Bowen, Mb Paget, anorektala maligna melanom och andra sillsynta
anala maligniteter.
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Arligen insjuknar 120-140 patienter i analcancer i Sverige (killa Cancerregistret
ICD O/3 C21.0, C21.1, C21,2), fler kvinnor in min. En svagt stigande trend ses
sedan 1990 talet. Incidensen 1990 var 97 fall och 2012 registrerades 134 fall.
Bascrat pa klinikdata fordelar sig antalet behandlade patienter mellan landets
sjukvardsregioner pa foljande satc 2014:

Uppsala-Orebro (Uppsala, Orebro, Gévle, Eskilstuna) 22-25

Stockholm-Gotland (Karolinska) 3040
SydOst (Linkiping) 10-15
Vist (Sablgrenska) 22-27
Sodra (Lund och Viixgs) 25
Nortr (Unred) 10

Best practice

Regionala riktlinjer f6r radiokemoterapi finns vid samtliga behandlande
universitetssjukhus:

e Skine, Sahlgrenska, Orebro, Akademiska, Link6ping, Karolinska, Umed

Europeiska guidelines

¢ Anal cancer: ESMO-ESSO-ESTRO clinical practice guidelines for
diagnosis, treatment and follow-up (R Glynne Jones, P.]. Nilsson, C.
Aschele et al) E]JSO 2014; 40; 1165-1176

e ACPGBI (Association of Coloproctology of Great Britain and Ireland)

Position statement for management of anal cancer(Ed: Ian Lindsey)
CDI 2011;13 Suppl 1; 1-52

RT treatment planning guidelines

e Australasian gastrointestinal Trials Group (AGITG) contouring atlas
and planning guidelines for intensity-modulated radiotherapy in anal
cancer (Ng M, Leong T, Chander S et al) Int ] Radiat Oncol Biol Phys
2012; 83; 145562

¢ Elective clinical target volumes for conformal therapy in anorectal
cancer. A radiation therapy oncology group consensus pancl
contouring atlas (Myerson RJ, Garafalo MC, Il Naqa I et al) Int ]
Radiat Oncol Biol Phys 2009; 74; 824-30
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Redovisade nationella kvalitetsdata

Nadonellt kvalitetsregister saknas men ar under utveckling som en tilliggsmodul i
Svenska kolorektalcancerregistret. Det finns sedan 1990-talet en nordisk
analcancergrupp (NOAC) med deltagande frin kirurger och onkologer frin
Norge, Danmark och Sverige. For att standardisera behandlingen lanserades
behandlingsscheman 2000. Overlevnads- och aterfallsresultaten for en
populationsbaserad kohort pa nirmare 1300 patienter behandlade under dren

2000-2007 publicerades 2014:

e Anal carcinoma — Survival and recurrence in a large cohort of patients
treated according to Nordic guidelines (Leon O, Guren M, Hagberg O
et al) Radiotherapy and Oncology 2014; 113; 352—358)

Kompetenskrav inom olika delar av processen

Vid ett nationellt centrum ska finnas dedikerade team av onkolog, kirurg, radiolog
och patolog samt strivan efter uppbyggnad av kompetenscentrum f6r
specialiserad rehabilitering inklusive sexologi och inkontinens. Vid ett nationellt
centrum for salvagekirurgi ska plastkkirurgisk kompetens finnas.

Kompetensutveckling och kompetensférsdrjning

Kompetensutveckling och kompetensférsorjning, forskning och
utvecklingsprojekt gynnas av koncentration till <6 centra, se motiven ovan.

Teknisk utrustning

Avancerad stralbehandling kraver investering i dyr utrustning for bildgivning (MR,
och PET CT), service, underhill och reparation. Snabb teknikutveckling innebir
nyinvesteringsbehov.

Nationell multidisciplinégr konferens

For att undvika stor tidsatging i ronder foreslar gruppen att enklare rutinfall kan
handliggas vid regional MDK. Hir kan med fordel uppkoppling ske mot

samarbetande linssjukhus.
Den nationell multidisciplinira konferensen for stillningstagande till optimal
individuellt anpassad behandling bor genomf6ras for samtliga patienter infor

e kurativt syftande behandling med mer komplicerad frigestillning

e vid recidiv (lokalt, regionalt eller systemiskt)

e vid svarbehandlade sena komplikationer till behandlingen

e DPatienter med carcinoma in situ (AIN 3).



Vid nationell MDK boér lokalt anmilande likare och lokalt utsedd
kontaktsjukskoterska delta, med fordel per video. Det dr nodvindigt att all
bilddiagnostik gérs tillginglig och det ir en férdel om histopatologi kan
demonstreras. Ansvaret for att organisera och leda denna faller pa de enheter som
far ett nationellt uppdrag. Pa konferensen ska onkolog, kirurg, radiolog, patolog,
kontaktsjukskoterska och forskningssjukskoterska samtliga med kompetens och
intresse inom analcancer delta. Samtliga PAD bor eftergranskas av
subspecialiserad patolog vid behandlande sjukhus och besvaras enligt faststalld
svarsmall. Handlaggningen kan ocksa kriva medverkan av specialister inom
rehabilitering, palliativ medicin och smirtbehandling,

Klinisk forskning

Den kliniska forskningen inom analcanceromradet omridet kan forbittras av
genomférd nationell nivastrukturering. Forskning och utveckling inom omridet
behovs, epidemiologiska data behévs, deltagande i internationella utbyten/studier
behévs. Nationellt centrum bor ha huvudansvaret for det nystartade
kvalitetsregistret och i detta foljer dven uppdraget att analysera och publicera
resultat. De ska vidare 4ven ansvara f6r dterkoppling frin verksamheten och
kvalitetsregistret till vriga kliniker. Organisationen {or detta bor integreras med
den verksamhet som for 6vrigt behovs for uppdraget

Konsekvensbeskrivning fér vardgivare

Enheter som far ta emot vardinsatser:

Uppdraget ir forhallandevis litet och bor inte paverka verksamheten 1 ndgon
storre utstrackning férutsatt att enheten redan har en vilfungerande verksamhet
avseende analcancerbehandling och god bemanning. Oversyn och forstirkning av
bemanning; framforallt 1 form av specialistkompetenta sjukskoterskor, och
struktur exempelvis i form av stralbehandlingskapacitet och vardplatser behovs
dock. For det avancerade omhindertagande under stalbehandlingstiden behovs
specialiserade underskéterskor, sjukgymnast och dietist. For den specialiserade
rehabiliteringen krivs bl.a. stomiterapeut, arbetsterapeut, kurator, sexolog. Fér
teamet behovs en koordinator for hela processen

Den foreslagna koncentrationen till 4 respektive 2 centra kriver att det finns ett
nationellt kontrollsystem som i realtid visar om f6r linga vintetider uppkommer
pa nigot centra. Om detta hinder ska patienten utan geografisk hinsyn hanvisas
till centra med acceptabel vintetid (enligt nationellt vardprogram) via den
nationella ronden.

Enheter som “blir av med” vardinsatser:

Arbetsgruppen har inte haft till uppgift att diskutera eventuella ekonomiska
konsekvenser avseende ersittningar for vird och behandling vid en koncentration
av analcancervirden nationellt. Antalet ingrepp och patienter ar férhallandevis
litet och idag fordelat pd méinga sjukhus. Forlusten for det enskilda sjukhuset
torde vara av mindre betydelse. For “icke-centra” kan nivastruktureringen
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innebira 6kade kostnader f6r patientresor, minskade intikter, férlorad kompetens
(avancerad radioterapi ir ett prestigeomride inom onkologin)

F6reslaget system med 4 resp. 2 nationella behandlingscentra sitter principer med
“sund konkurens” och monopolbildning i fokus. Systemet kan eventuellt behdva
en nationell prissittning som ir enhetlig mellan centra och “geografiskt neutral”
vid langa resor, hotell och sjukhusboenden.

Konsekvensbeskrivning fér patienter/nérstaende

Dialogméten har genomférts med fyra patientrepresentanter. Samtliga har
genomgatt kurativt syftande stralbehandling mot analcancer och denna avslutades
for mellan 18 méanader och 6 ar sedan. Alla patienter har genomfért behandlingen
polikliniskt, en har rest tur och retur till hemmet dagligen, en patient bodde pa
patienthotellet under behandlingsveckorna.

Synpunkterna som framkom var mycket samstimmiga. Viktigast 4r méjligheten
att bli botad. Geografisk nirhet dr sekundir dll att fi beddmning och behandling
hos erfarna specialistteam. Snabbt omhindertagande, snabb diagnos och en
namngiven sjukskoterskekontakt som aktivt hiller kontakten under vintetiden till
behandlingsstart 4r viktigt. Vidare betonas att patienten frin start behover fa
information om hela virdplanen. Tillginglighet fére under och efter behandlingen
ir visentlig. Lakarkontinuitet 1 uppfdljningsfasen dr avgérande. Slutligen betonas
att tillgang tll specialiserad rehabilitering ska finnas och kontakt med gynekolog/

androlog ska erbjudas.

Om inldggning behdvs under vardtiden 4r det viktigt att egen toalett finns nira.
Under eventuellt boende pa patienthotell dr f6ljande aspekter viktiga:

Tillgang till sarvard och goda omvardnadsrad frin vardpersonal

o Sysselsittning, gruppgemenskap och psykosocialt stéd under vistelsen
¢ FEkonomisk kompensation f6r hemresor pa helgen

e LErbjudande om att nirstiende fir bo pa hotellet

® Resor tll hemorten. Man kan eventuellt inte sjilv kora bil cller dka
kommunalt pa grund av biverkningar.
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Utlatande fran sakkunniggruppen till férslag om nationell
nivastrukturering av vulvacancer.

RCCi Samverkan lamnade 2014-12-02 uppdragsbeskrivning fér sakkunniggrupp géllande nationell
nivastrukturering av vulvacancer (Dnr 11/3031). RCC i Samverkan har utsett ordférande for
sakkunniggruppen.

Sakkunniggruppen har bestatt av de av RCC i Samverkan utsedda personerna fran respektive RCC,

samordnare fran den nationella arbetsgruppen samt patientorganisationsrepresentant, rekryterad av
sakkunniggruppens ordftérande Preben Kjélhede.

Deltagare i sakkunniggruppen:
Preben Kj6lhede (ordférande), Kvinnokliniken, Universitetssjukhuset, Linkdping

Pdivi Kannisto, Kvinnokliniken, Universitetssjukhuset, Lund

Pernilla Dahm Kdhler, Kvinnokliniken, Sahlgrenska Universitetssjukhuset Goteborg
Catharina Beskow, Onkologiska kiiniken, Karolinska Universitetssjukhuset Solna, Stockholm
Karin Glimskdr Stalberg, Kvinnokliniken, Akademiska sjukhuset Uppsala

Kristina Aglund, Onkologiska kliniken, Norrlands Universitetssjukhus Umed

Margaretha Sundsten (patientorganisationsrepresentant), Sundsvall

Rune Sjédahl (samordnare nationell arbetsgrupp, SKL)

Allmdn information om vulvacancer

Vulvacancer drabbar arligen 150 — 190 kvinnor i Sverige. Symtom som ofta férekommer &r langvarig
klada i vulva, sveda, sarbildning eller tumdérutveckling. Medianaldern vid diagnos ligger runt 75 ar (17 -
101 ar). Aldersférdelningen har 2 toppar, dels en topp runt 50-ars alder och en vid 80-ars alder. Etiologin
tycks vara olika for aldersgrupperna. Hos den yngre populationen ar cancern ofta associerad med HPV-
infektion medan daremot vulvacancer hos den dldre populationen oftare dr associerad med
vulvadystrofi eller lichen sclerosus et atroficus. Skivepitelcarcinom utgor den vanligaste typen (87%)
foljd av extramamilldr Paget och adenocarcinom (8%) och malignt melanom (5%). Vulvacancer
stadieindelas traditionellt enligt FIGOs (Federation International Obstetrique et Gynecologic)
klassifikation (Tabell 1).

Tabell 1. FIGO stadieindelning av vulvacancer.

Stadium|  Tumor begrdnsad till vulva

1A Tumor =2 cm i vulva, infiltrationsdjup =1 mm, inga kértelmetastaser.

IB Tumdr >2 cm i vulva/perineum eller infiltrationsdjup >1mm, inga lymfkdrtelmetastaser

Stadium |1l  Tumédr av alla storlekar med infiltration av distala 1/3 urethra, distala 1/3 vagina
eller anus. Inga lymfkortelmetastaser.

Stadium [l Tumdr av alla storlekar med eller utan dvervaxt enligt ovan. Inguinal
lymfkortelmetastasering

A 1 kértelmetastas =25 mm eller 1-2 kdrtelmetastaser <5 mm

B 22 kortelmetastaser =25 mm eller 23 kértelmetastaser <5 mm

lic Extrakapsular vaxt oavsett storlek och antal

Stadium IV  Regionalffjarr-metastasering

IVA Tumdrinvasion i 6vre 2/3 urethra, évre 2/3 vagina, rektal mucosa eller fixerad till
skelett

IVB Fjarrmetastasering inkusive pelvina lymfkértelmetastaser




Vardprocessbeskrivning

Viardprocessbeskrivning fér vulvacancer med optimal handlédggningsgdng och ur
patientperspektiv i ett nationellt nivastrukturerat system.

Patientens vag fran misstanke om sjukdom till avslutad behandling/kontroll och palliativ vard beskrivs i
nedanstaende tabulerade form samt i flodesdiagram. Behandlingsprinciperna beskrivs kortfattat.

Patienten kan i princip komma in i utredningen via olika vardgivare.

Skillnaden mellan nedanstaende optimala handlaggningsgangen i ett nationellt nivastrukturerat system
och dagens “decentraliserade” men i huvudsak regionaliserade handlaggningsgang for patienter med
vulvacancer framgar i avsnittet om Nivastrukturering, lokalt och regionalt genomfért nivastrukturering.

Primidrvard/6ppen vard: Distriktslakare remitterar till gynekolog. Gynekologisk specialist:
Vulvabiopsi och remiss till center fér hogspecialiserad gynekologisk cancervard for fortsatt
utredning om cancer verifieras. Kontaktsjukskéterska. Kontroller efter cancerbehandling.
Palliativ vard.

Ldns-/ldnsdelssjukhus med Kvinnoklinik: Gynekologisk specialist. Vulvabiopsi och remiss till
center for hogspecialiserad gynekologisk cancervard for fortsatt utredning om cancer
verifieras. Gynekolog kan driva utvidgad biopsitagning i diagnostiskt syfte men gor ingen
kirurgisk primarbehandling. Utféra utredning infor kirurgisk/onkologisk behandling med CT
buk/bdcken/thorax och vissa fall MR lilla backenet och PET-CT. Kontaktsjukskdterska.
Kurator. Kontroller efter cancerbehandling. Lymfterapeut. Palliativ vard.

Nationellt Center for hogspecialiserad cancervard — CHSCV: All behandling och vid behov
sdrskild utredning gors pa nationell hdgspecialiserade cancervardscentrar. Tumorkirurgi
gbrs pa de hogspecialiserade gynekologiska tumérkirurgiska enheter dér det finns
certifierade gynekologiska tumdrkirurger. Dessa enheter kan dven utféra primar diagnostik
och utredning. Radio-kemoterapi och annan onkologisk behandling ges pa de onkologiska
enheterna vid respektive CHSCV dér det finns gynonkologisk expertis.

Dessutom ska tillgang till féljande resurser finnas: kontaktsjukskéterska, kurator,
lymfterapeut, regional och/eller nationell multidisciplindr terapikonferens (rMDK eller
nMDK).

CHSCV deltar aktivt i forskning- och utvecklingsprojekt nationellt och internationellt samt de
nationella kvalitetsregistren.

CHSCV tar hand om recidivbehandling och ger rad/ger palliativ vard (individualiserad kirurgi
och medicinsk onkologisk eller annan hdgspecialiserad behandling efter rekommendation
fran rMDK/nMDK).

CHSCV tar hand om den initiala uppféljningen av behandlade vulvacancerpatienter, darefter
decentraliseras kontroller till primérvard/6ppen gynekologisk vard eller till kvinnoklinik pa
hemorten.

CHSCV ansvarar for regionala och nationella utbildningsinsatser for sjukvard och
patientféreningar.

Kirurgi - primérbehandling

Den primdra behandlingen av vulvacancer dr ndstan uteslutande kirurgisk. Sedan slutet av
1980-talet har man for att minska den kirurgiska morbiditeten Gvergatt fran operation med
ett stort sammanhangande snitt omfattande bade ljumskarna och vulva till mera begransade
ingrepp med tumobranpassade djupa vulvaresektioner med eller utan inguinal
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lymfkortelutrymning via separata incisioner. En noggrann kartldggning av tumdrens
utbredning och kringliggande dysplasi, sa kallad “mapping”, ar darfor viktig for att sakerstalla
adekvata kirurgiska marginaler vid den tuméranpassade kirurgin och for att inte heller utféra
fér stora excisioner. Beroende pa tumdrlesionens storlek och omfattning kan vulvasaret
primérsutureras ev. med plastikkirurgiska metoder. Saret kan ocksa lamnas Oppet for
sekundar ldkning.

Adekvata kirurgiska marginaler i formalinfixerat material &r 8-10 mm. Om den fria marginalen
ar mindre kan man Gvervdga att gdra ett utvidgat ingrepp alternativt ge postoperativ
radioterapi. For att uppna adekvata kirurgiska marginaler, sérskilt vid tumdrer i bakre delen
av vulva och perineum kan det vara nédvandigt att resecera analsfinktern. | dessa fall kan en
temporar eller permanent kolostomi behéva géras. Om tumdéren engagerar urinroret kan det
dven vara nodvandig att resecera detta. Om en mer omfattande resektion av urinréret
behévs (2 halva urinrérets langd) bor ett urinavledande ingrepp med t.ex. Brickerblasa,
dvervdgas eftersom kvinnan blir totalt urininkontinent.

Spridning till de lokala regionala inguinala lymfkartlarna dr den viktigaste prognostiska
faktorn, varfor lymfkortelutrymning av ljumskarna ingar i den primara kirurgiska
behandlingen nér invasionsdjupet ar mer an 1 mm. Vid mikroinvasiv sjukdom (stadium IA,
invasionsdjup € 1 mm) kan man dock avsta fran lymfkortelutrymningen eftersom risken for
spridning da ar mycket lag.

Sentinel node teknik &r en metod d&r man injicerar radiotracers (isotopscintigrafi) och/eller
fargamne (blafarg) i tumdrlesionen for att lokalisera och identifiera de forsta lymfkértlarna
som tar emot lymfan fran tumoromradet. Genom begréansad kirurgi med extirpation av de
identifierade sentinel node/s (SN) kan det avgéras om tumdren har spritt sig till ymfkortlarna.
Visar den histopatologiska undersokningen inga tecken till metastasering i SN ar risken for
vidare spridning mycket liten. Tekniken kan med férdel tillampas vid solitdra tumorer, som
enbart ar lokaliserade till vulva och med en tumérstorlek < 4 cm. Finns inga tecken till
metastasering i SN behévs ingen ytterligare lymfkortelutrymning. Bedéms SN som positiv
med cancerceller eller att tuméren inte bedéms lamplig for SN tekniken (t.ex. pa grund av
tumdrstorlek eller multifokalitet), ska en fullsténdig inguinal lymfkértelutrymning utforas.
Beroende pa var vulvalesionen ar lokaliserad i vulva gors en ipsilateral (lesion > 1 cm lateral
om medellinjen) eller bilateral inguinal lymfkortelutrymning (lesion <1 ¢cm fran medellinjen).
1 fall med mycket avancerad vulvacancer kan det vara aktuellt att évervaga mer omfattande
backenkirurgi med exenterationsforfarande. Dessa fall krdver sdrskild stor kirurgisk
kompetens av det gynekologiska tumdrkirurgiska teamet, som utfér ingreppet med
tillsammans med kolorektalkirurg, urolog och plastikkirurg.

Kirurqgi — recidivbehandling

Kirurgi ar aven forstahandsbehandling av recidiv. Den maste dock anpassas efter intentionen
med behandlingen dvs. om man har kurativt eller palliativt syfte. Vid kurativt syftande kirurgi
b6r man forstka astadkomma samma kirurgiska marginaler som vid primdroperation. | den
palliativa situationen bor kirurgin goras sa patienten far storsta mdjliga palliativa effekt i
kombination med minsta mdjliga besvar av ingreppet.

| selekterade fall kan det vara aktuellt att erbjuda backenexenteration vid recidiv av
vulvacancer. Har patienten tidigare erhallit kurativ radioterapi i omradet ar mojligheten
begransad for ytterligare radioterapi och i dessa fall kan bdckenexenteration vara ett
behandlingsalternativ. Operationen ar dock mer komplex pa grund av den tidigare
radioterapin och eftervarden mer komplicerad varfér dessa fall maste selekteras noggrant.

Radioterapi — primérbehandling

Primér radioterapi/radiokemoterapi ges till patienter som bedéms vara inoperabla av
medicinska skal eller pa grund av tumorstorlek och/eller tumorlokalisation.
Radiokemoterapi, med veckovis Cisplatin, kan Gvervdgas till yngre patienter med gott
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perfomance status. Kurativt syftande radioterapi ges med extern stralbehandling 6ver vulva
och vid cytologiskt/histologiskt verifierade lymfkortelmetastaser inkluderas ljumskar. | dessa
fall bor en hogre kortelniva i kraniell riktning inga i behandlingsomradet.

Stralbehandlingen ges med individualiserad modifierad isocentrisk boxteknik med fotonfalt,
IMRT (Intense modulated radiotherapy). VMAT (volume modulated arc theraphy) ges ocksa.
Vanligen startar behandlingen Gver ett stérre omrade for att técka in subklinisk tumdr till
45-50 Gy (fraktionering 1,8 Gy/2,0 Gy) for att sedan 6verga till ett mindre omrade Gver
makroskopisk tumaér till 6nskad slutdos 65 Gy (fraktionering 1,8 Gy/2,0 Gy). Denna dos kan
ibland vara svar att uppna pa grund av lokala besvar fran underlivet med smaérta,
sarbildningar och miktionsproblem. | vissa fall kan en suprapubisk KAD behdva anldggas.
Den radiologiska behandlingen ges 5 dagar/vecka, en behandling dagligen.

I utvalda fall kan neoadjuvant radioterapi/ radio-kemoterapi ges infér kirurgisk behandling,
men mot bakgrund av férsdmrade ldkningsférhallanden maste detta behandlingsalternativ
noga overvdgas med diskussion pa MDK.

Radioterapi — adjuvant behandling

Vid kirurgiska otillrdckliga marginaler (<8 — 10 mm) dar utvidgad resektion inte ar méjlig ges
stralbehandling éver vulva och ljumske/ar vid lymfkértelmetastasering. Onskad slutdos 45 -
50 Gy, fraktionering 1,8 - 2,0 Gy, en behandling dagligen, 5 dagar/vecka. | fall dar kirurgisk
utrymning/diagnostik inte genomforts ska ljumskar behandlas.

Radioterapi recidiv/progress.
Den radioterapeutiska behandlingen individualiseras vid recidivsituationen. | vissa fall kan
interstitiell brachybehandling évervagas.




Figur 1: Flodesdiagram for optimal handldggningsgang vid vulvacancer ur patientperspektiv.
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Nivastrukturering
Lokalt och regionalt genomférd nivastrukturering

Behandling av vulvacancer har sedan ett 20-tal ar varit regionalt nivastrukturerad till de 7
universitetssjukhusens kvinnokliniker och onkologiska kliniker. Dessutom bedrivs saval kirurgisk som
onkologisk behandling vid kvinnoklinikerna och de onkologiska klinikerna i Karlstad och Karlskrona. Aven
andra kvinnokliniker opererar vulvacancer i selekterade fall. Kvinnoklinikerna inom respektive region
bedriver diagnostik och primér utredning av vulvacancer och remitterar patienter med nyupptackt
verifierad vulvacancer till ett regionalt centrum fér bedémning och behandling. Dar faststalls tumérens
stadium, behandling erbjuds och utfors dar. Uppfdljning och kontroll efter behandling &r till storsta
delen decentraliserad sa den remitterande kliniken sjdlv tar hand om kontrollerna efter behandling. For
patienter som har erhallit onkologisk behandling (férutom den kirurgiska) dger en del av
kontrollverksamheten pa vissa centra rum pa de onkologiska klinikerna. Vid recidiv dterremitteras
patienter till det regionala centrum dar recidivbehandling ges. Patienten kontrolleras darefter ater pa
hemortskliniken. Om behandlingen &r palliativ ges den fortsatta palliativa varden via hemortskliniken.
Kontaktsjukskoterskefunktionen finns pa de flesta kvinnoklinikerna och onkologiska klinikerna i landet
for gynekologisk cancer. Kontaktsjukskoterskorna har en koordinerande roll mellan de olika
vardenheterna och patienten. | de flesta regioner finns ett regionalt vardprogram for vulvacancer. Dessa
ar i stor omfattning samstamma men primérbehandlingen varierar mellan regionerna, troligen som foljd
av behandlingstraditionerna, vilket visas i Figur 2. Rapporteringen till INCA fran Norrland och
Stockholm/Gotland regionerna betr. vulvacancerbehandling ar sarskilt inkompletta varfor dessa
regioners behandlingsférdelningar inte redovisas i Figur 2.

Given primdrbehandling per region
(Urval: Diagnosar 2012-2014 och FIGO stadie I-V)
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Figur 2. Given primarbehandling vid vulvacancer 2012-2014. Kalla: INCA, RCC Vast. Statistiker Christian
Staf.



Nationell nivastrukturering
Genomférd:

Nationell nivastrukturering av vulvacancer i Sverige har dnnu inte genomférts.

Férslag

En nationell nivastrukturering av vulvacancervarden till mindre &n 6 enheter anses av de sakkunniga
vara befogad. De delar av patientprocessen som sakkunniggruppen anser ar aktuella fér
nivastrukturering ar all primdr behandling (kirurgi och radioterapi) samt behandling vid progress eller

recidiv av sjukdomen och viss palliativ behandling.

Motivering: Generellt har det inte skett nagon forbéattring av dodligheten i vulvacancer de sista 15-20
aren. Saval alderstandardiserad incidens (2-3/100000) som dédstal (1-1,5/100000) har legat i det
narmaste konstant under perioden. Behandlingen har principiellt inte férandrats under perioden men
daremot har man minskat morbiditeten genom att introducera sentinel node teknik vid
lymfkortelutrymning av ljumskarna hos en selekterad grupp av patienter med tidig vulvacancer samt
tumoranpassade vulvaresektioner. Trots att drygt 1/3 av fallen diagnosticeras i tidigt stadium (stadium I)
dér sjukdomen torde ha storst mojlighet att vara botbar ar 5-arsoverlevnaden i denna grupp enbart 80
%. Cirka 20 % av patienterna har en avancerad tumor {stadium lll och IV) vid diagnostidpunkt och for
denna grupp ar 5-arsoverlevnaden dalig (8-48%). Behandlingen av vulvacancer dr komplex och
resurskravande varfér en centralisering dr nddvandig for att sdkra en jamlik vard for alla med
sjukdomen. Kompetensen for att behandla denna cancersjukdom maste forbattras. For att forbattra
behandlingen krévs storre erfarenhet pa de behandlande enheterna och forskning kring nya férbattrade
behandlingsmetoder kan enbart effektivt genomfdéras pa enheter med stérre volym av patienter. Ur
patientsynpunkt ar det viktigast att fa korrekt och bast méjliga behandling. Behandlingen ska avses
goras under sa kort tid som mdjligt sa patienten snarast kan flyttas till hemmiljé eller miljo néra

hemmet.
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Vardvolymer

Hela vardprocessen

Den arliga incidensen av vulvacancer efter FIGO stadium regionalt och nationellt fér en 6-arsperiod visas
i Tabell 2A och 2B.

Det faktiska antalet patienter fér Uppsala/Orebro-regionen ir lgre dn angivet i Tabell 2B fér &r 2012
och framat eftersom patienter fran Vastmanland och Sérmland behandlas i Sydodstra regionen.

I dagsldaget (2012-2013) ges primarbehandling av vulvacancer i Stockholm/Gotlands regionen, Vastra
regionen samt Syddstra regionen till cirka 30 - 35 patienter per ar och region; i Sodra regionen har Lund
cirka 30 patienter och Karlskrona cirka 5 patienter per ar. | Uppsala/Orebro regionen har Uppsala cirka
12-15 patienter per ar, Orebro 1-5 patienter per ar och Karlstad cirka 8 patienter per ar.
Norrlandsregionen primarbehandlar cirka 12-15 patienter per ar.

Samtliga universitetskliniker har tillgang till olika kirurgiska resurser sdsom kolorektalkirurg, urolog och
plastikkirurg vilka anses essentiella i patientprocessen for vulvacancer. Plastikkirurgi saknas i Karlstad
och Karlskrona.

Tabell 2A: Arlig incidens av vulvacancer enl. FIGO stadium per &r. (Kélla: Socialstyrelsens cancerregister; RCC
Viést, statistiker Christian Staf)

2008 2009 2010 3011 3012 3013 (all)
Ej ifyllt 73 (46) 68 (47) 64 (38) 64 (37) 25 (16) 28 (15) 322 (33)
1 31 (20) 29 (20) 46 (27) 60 (35) 68 (44) 80 (43) 314 (32)
11 30 (19) 27 (18) 30 (18) 21 (12) 25 (16) 25 (14) 158 (16)
111 16 (10) 15 (10) 21 (12) 24 (14) 29 (19) 29 (16) 134 (14)
IV 8 (5) 7 (5) 7 (4) 3(2) 7 (4) 19 (10) 51 (5)
X 0 (0) 0 (0) 0 (0) 0 (0) 2 (1) 4 (2) 6 (1)
(all) 158 (100) 146 (100) 168 (100) 172 (100) 156 (100) 185 (100) 985 (100)

Tabell 2B. Totala antalet fall per region i 6-arserioden 2008-2013 efter FIGO stadium

Norra  Stockholin/Gotland Syd Sydéstra  Uppsala/Orebro  Viistra (all)
Ej ifylit 53 (61) 84 (49) 36 (20) 84 (59) 34 (16) 31 (16) 322 (33)
I 18 (21) 38 (22) 64 (36) 26 (18) 82 (38) 8G (45) 314 (32)
11 4 (5) 32 (19) 42 (24) 12 (8) 48 (22) 20 (10) 158 (16)
111 8 (9) 11 (6) 25 (14) 16 (11) 28 (13) 46 (24) 134 (14)
v 1(1) 5(3) 9 (5) 5 (3) 21 (10) 10 (3) 51 (5)
X 3(3) 0 (0) 2(1) 0 (0) 1 {0) 0 (0) 6 (1)
(all) 87 (100) 170 {100) 178 (100) 143 (100) 214 (100) 193 (100) 985 (100)

Det tycks vara en stigande incidens av vulvacancer i Sverige. Sannolikt beror denna 6kning pa en 6kad
andel dldre i befolkningen. Bland kvinnor i medelaldern dar vulvacancer i stérre omfattning orsakas av
HPV infektion torde incidensen sjunka med tiden som féljd av inférandet av HPV vaccination i det
allmanna vaccinationsprogrammet.

Foreslagen nationellt nivastrukturerad vardinsats

Den arliga incidensen nationellt och regionalt ses ovan. Pa grund av den 6kande andelen dldre personer
i befolkningen férvantas en svag 6kning av vulvacancer under de ndrmaste decennierna.
Sakkunniggruppen forslar en nationell nivastrukturering av all behandling av vulvacancer till minst 3 och
hogst 4 centra inom ramen for universitetssjukhus dar det bedrivs hogspecialiserad cancervard. Varje
centrum bdr ha minst 40 nya fall for primarbehandling per ar fér att kunna uppratthélla och utveckla
kompetensen inom vulvacancervarden, bedriva utveckling och forskning samt skapa en jamlik vard med
hog kvalitet. Darfor ar kringresurser pa universitetsniva nédvandiga.

"Best practice”

Behandlingen av vulvacancer i Sverige foljer de internationellt vedertagna principerna om behandling. |
fler av regionerna har det tagits fram regionala vardprogram fér vulvacancer som &r grundade pa
evidensbaserad medicin. Pa sa vis foljer Sverige stdndigt "best practice” i behandlingen av vulvacancer.
Internationellt sett dr vulvacancerbehandling av manga anledningar séllan centraliserad och de
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rapporter som presenteras ar sallan populationsbaserade, dvs. underlaget ar ofta selekterat och
institutionsbaserade. Pa sa vis kan patientmaterialen inte helt jamféras med svenska data dar vi har den
unika férdelen att ha en fullstindig populationshaserad datainsamling. Sett till internationella
behandlingsresultat ligger Sverige anda i den 6vre delen pa listan. | FIGOs "Annual Report 2006”
rapporterades 1600 fall, behandlade under 1999-2001. Femarséverlevnaden for stadium | var 78.5%,
stadium 1l 59%, stadium lll 43% och stadium IV 13%. Motsvarande siffror (markerade i réd inramning)
fran Sverige for aren 2008-2013 presenteras i Tabell 3 (Kélla: Socialstyrelsens cancerregister; RCC Vést,
statistiker Christian Staf).

Tabell 3. Relativa dverlevnad per FIGO stadium i Sverige 2008-2013.

& 5 iyl I i il IV X

T 1% (16% - 86%) oY% (01%- 08%) 88% (320% - 05%) GS%% (60%- 77%) 46% (31%- 63%) 5% (20% - 118%)
2 68% (62%- T4%) 9% (86%- 05%) 83% (75% - O1%) 50% (41%- 6O%) 21% (11% - 40%) 61% (30% - 124%)
3 G7% (60%- 73%) 90% (85% - 06%) 82% (7% - 92%) 44% (36%- 55%) 14% (6%- 36%)  61% (30%- 124%)
4 G5 (58%- T%) 90D (84% - 98%) 5% (63% - 8T%) 46% (31%- 57%%) 8% (2%- 32%)  61% (30% - 124%)
5 63% (56% - T25%)]_83% (T2% - 05%) 78% (67%.- 90%) _4T% (38%- 59%) 8% (2% 32%) | 61% (30% - 124%)

Redovisade nationella kvalitetsdata

Vulvacancer registreras dvergripande av Socialstyrelsen via Cancerregistret och behandling och vard av
vulvacancerpatienter registreras av RCC i Samverkan via INCA-portalen. Svenska Kvalitetsregistret fér
Gynekologisk Cancer ansvarar for registreringen av gynekologisk cancer till INCA. INCA-portalen
upprdttades 2007 och registreringen av behandling av vulvacancer, som startade 2012, har tills vidare
inte varit komplett utan férvantas forst bli det under 2015-2016. Det finns regionala skillnader i
tackningsgraden av inrapporterade fall varfor det inte ar meningsfullt att redovisa data i denna rapport
fran INCA da tolkningen av data kan bli missvisande.

| Socialstyrelsens registrering (Cancerregistret) ar incidensregistreringen i det ndrmaste 100 %. Ddaremot
ar registreringen av FIGO stadieindelningen inte helt komplett, vilket gér denna variabel osdker. Cirka
30% rapporteras utan angivelse av stadium. Dodsfall i Sverige registreras dven systematiskt via
Socialstyrelsens Dddsorsaksregister. Den relativa éverlevnaden for vulvacancer stadium for stadium fér
perioden 2008-2013 visas i Figur 5.



Relativ 6verlevnad for vulvacancer i Sverige per FIGO stadie
(Urval: Diagnosar 2008-2013)
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Figur 5. Vulvacancer. Relativ verlevnad per FIGO stadium (Kalla: Socialstyrelsens cancerregister; RCC
Vast, statistiker Christian Staf).

Aven om det tycks vara regionala skillnader i den relativa dverlevnaden mellan de olika regionerna
skiljer dessa sig dock inte statistiskt signifikant (Figur 6; Tabell 4). Materialet &r inte justerat for
skillnader i fordelningen av stadier mellan regionerna.

Tabell 4. Relativ dverlevnad per region (Kélla: Socialstyrelsens cancerregister; RCC Vést, statistiker
Christian Staf).

Ar Nora Stockholm/Gotland ~ Syd Syddstra Uppsala/Orebro ~ Viistra

1 82% (73%-92%) 82% (15% - 89%)  84% (78% - 90%) 82% (75% - 89%) 82% (76% - 88%) 84% (79% - 90%)
2 72% (62% - 84%) 75% (67% - 83%) 4% (66% - 82%) 64% (56% - 75%) 70% (63% - 78%) 79% (72% - 86%)
3 66% (50% - 80%) 78% (65% - 83%) 6% (68% - 85%) 61% (51% - 73%) 69% (61% - 78%) 77% (69% - 85%)
4 66% (55% - 80%) 69% (59% - 81%)  7d% (65% - 85%) 60% (49% - 73%) 65% (57% - T5%) 78% (70% - 87%)
5 65% (53%- 80%) 68% (57%- 81%)  71% (60% - 85%) 58% (46% - 78%) 61% (51% - 73%) 78% (68% - 89%)
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Relativ éverlevnad for vulvacancer i Sverige per FIGO stadie
(Urval: Diagnosar 2008-2013)
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Figur 6. Vulvacancer. Relativ 6verlevnad per region (Kélla: Socialstyrelsens cancerregister; RCC Vast,
statistiker Christian Staf)

Kompetenskrav inom olika delar av processen

e Primarvardens kunskap om vulvaféréndringar, provtagning och nar och vad som ska remitteras
bor utvecklas. Uppmanas vara liberala med att remittera till gynekolog vid oklara
vulvaféridndringar eller ndr misstanke om tumor finns.

e Gynekologens kunskap om utredning av vulvaférdandringar bor vidareutvecklas inom ramen for
SFOG vidare/efterutbildningskurser. Stansbiopsier (ev. som “mapping”) ska tas och man boér
avsta fran excisionsbiopsi. Positivt PAD bor féranleda radiologisk (bild — och funktionsmedicinsk
diagnostisk) utredning. Ifall den kliniska misstanken ar stark kan den radiologiska utredningen
startas fore PAD svar. Radiologisk utredning med CT thorax/buk/bdcken, MR bicken. Remiss till
CHSCV.

e CHSCV: Resurserna ska finnas alla veckor pa aret. Gynonkolog med radioterapeutisk inriktning,
gynekologisk tumdérkirurg (certifierad), gynekologiskt inriktad patolog och bild - och
funktionsmedicinsk diagnostiker, specialutbildad sjukgymnast inom lymfterapi. Tillgang till
plastikkirurg, urolog och kolorektalkirurg med erfarenhet av kirurgi i stralbehandlad vavnad,
stomiterapeut, vardavdelning med vana av cancerpatienter och vulvaproblematik, resurser for
sentinel node diagnostik. Resurser for hantering av psykosociala och sexuella fragor.
Kontaktsjukskoterskor.

e CHSCV ar anknuten till universitet och det bedrivs forskning, utvecklingsarbete och undervisning
inklusive undervisning och utveckling av varden pa hemortsklinik efter behandling pa CHSCV.

e Det bor skapas ett nationellt vardprogram fér vulvacancer.
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Kompetensutveckling och kompetensférsoérjning

For att skapa kompetensutveckling och kompetensforsérjning krdvs en viss volym av patienter. Inom
den gynekologiska tumd&rkirurgin har Svensk férening fér Obstetrik och Gynekologi (SFOG) faststallda
riktlinjer sedan 1999 f6r en vidareutbildning som leder till certifiering av gynekologisk tumdrkirurg. Det
finns idag cirka 30 certifierade gynekologiska tumérkirurger som &r verksamma i Sverige och de dr med
enstaka undantag knutna till universitetssjukhusen. De skall driva den gynekologiska tumdrkirurgins
utveckling, forskning och sékerstilla internationellt hég standard inom den gynekologiska cancervarden
tillsammans med gynonkologer och Gvriga specialkunniga tumorkirurger. Kontaktsjukskéterskor ar
vasentliga i cancerprocessen for att ha narmare kontakt med patient, universitetsenheten med dess
verksamheter och dven med hemortskliniken. Kontaktsjukskéterskor kommer dven att ha en betydande
funktion i tidig diagnostik och behandling av bieffekter/biverkningar av behandling.

Teknisk utrustning

Den tekniska utrustningen for behandling av vulvacancer (kirurgisk, radiologisk, medicinskt) finns redan i
dag pa alla universitetssjukhus. Interstitiell brachyterapi ges fér ndrvarande vid universitetssjukhusen i
Orebro, Lund och Linkdping, men tekniken kan inféras pa alla onkologiska enheter om resurser tillfors.

Nationell multidisciplindr konferens

Nationell multidisciplinér terapikonferens (nMDK) bér hallas via videolank var 7:e — 14:e dag mellan de
nationellt nivastrukturerade CHSCV enheterna (dvs. 3 — 4 enheter).
Foljande patientkategorier med vulvacancer ar lampliga att ta upp pa nMDK for behandlingsplanering:
e Yngre patienter (< 50 ar)
* Patienter med omfattande stadium Il samt stadium Ill och IV
e Patienter med tveksamma kirurgiska marginaler
e Patienter med malignt melanom i vulva
* Patienter med recidiv
e Patienter med behov av sérskilda palliativa atgarder

Deltagare i nMDK &r gynonkologer, gynekologiska tumdrkirurger, onkologisk inriktad bild - och
funktionsmedicinsk diagnostiker, kontaktsjukskoterskor, och vid behov patologer, plastikkirurger,
urologer och kirurger vid de nationella nivastrukturerade CHSCV. Till konferenserna kan vid behov
dessutom bjudas in personer med specifik kunskap/kompetens. Kontaktsjukskiterskorna har en
strategisk roll som informatérer och kontakter till patienter och olika vardgivare.

Det utses en Gvergripande ansvarig for nMDK. Inom vardera CHSCV enhet utses en ledningsansvarig
sekreterare for motesverksamheten. De ledningsansvariga sekreterarna koordinerar méten och har
dven ansvaret for att ordna de praktiska faciliteterna med videoldnken. Gynonkologer eller
gynekologiska tumorkirurger som har fall som ska tas upp pa nMDK anmaler fallet till den lokala
ledningsansvariga sekreteraren.

Den anmalande ldkaren har ansvaret for att 6vriga specialister (bild - och funktionsmedicinsk
diagnostiker, patolog, kirurg etc.) dr vidtalade om métet och har forberett sig pa den aktuella patienten.
Den anmalande ldkaren eller dennas vidtalade stéllforetradare presenterar fallet pa videokonferensen.
Presentationen ska vara systematisk sa en effektiv handldggning kan ske. nMDK mynnar uti en
behandlingsrekommendation eller v.b. férslag till vidare utredning.

Klinisk forskning

Den kliniska forskningen i Sverige inom vulvacancer har de senaste decennier varit begrénsad. Med
tanke pa den sedan minst 20 ar oférandrade dédligheten i vulvacancer dr klinisk forskning ytterst
angeldgen. CHSCV maste bedriva och delta i klinisk cancerforskning, saval nationellt som internationellt.
For att bedriva klinisk cancerforskning kravs narhet till universitetsresurser for bl.a. translationell



13
forskning. Det bor salunda finnas en aktiv forskningsmiljo pa CHSCV déar nya utvecklingsprojekt kan
genomfdras i samarbete mellan de évriga CHSCV centrar. Likasa ska kvalitetsregisterforskningen
utvecklas vilket torde vara lampligt att géra inom ramen f6r Svenska Kvalitetsregistret for Gynekologisk
Cancers etablerade akademiska forskningsgrupp Swedish Gynecologic Cancer Group (SweGCG). Det vore
dessutom onskvart om SKL vid nationell nivastrukturering bereder majlighet for att etablera akademiska
tjanster vid CHSCV for att forstarka den kliniska forskningen specifikt inom vulvacancer-omradet.

Konsekvensbeskrivning for vardgivare

Majoriteten av kvinnoklinikerna utanfor universitetssjukhusmiljo kommer inte att paverkas av en
nationell nivastrukturering med centralisering av vulvacancervard till 3-4 enheter eftersom varden redan
idag &r regionaliserad. For universitetssjukhusen kommer en centralisering av vulvacancervarden till < 6
centra att fa konsekvenser, sarskild av ekonomisk karaktar. Behandlingsmadssigt ror det sig om saval
primdrbehandlingar som recidivbehandlingar. Andelen som behdver kompletterande primaroperation
eller recidivbehandling skattas till cirka 50 % av antalet primarbehandlade. Sammantaget ar antalet fall
dock litet i relation till den totala operationsvolymen vid universitetsklinikerna eller till antalet
stralbehandlade patienter vid de onkologiska klinikerna. Rent fackligt - gynekologiskt och
gynonkologiskt- kommer det knappast heller att paverka kompetensen eller kompetensforsorjningen vid
de enheter som avstar att ha hand om vulvacancerpatienter i framtiden da antalet av patienter ar
begransat.

For de CHSCV som skall ta hand om vulvacancerpatienter kommer det ddremot att vara en
kompetenshdjande och kompetensférsorjningsmassig atgard med potential for stora positiva effekter.
Inte minst 4r méjligheterna fér 6kat forskning och utveckling betydande. Vardutveckling och behandling
av bieffekter av vulvacancerbehandling kommer i fokus och ett det finns mojlighet for att effektivisera
dagens vard betydande i dessa omraden.

Dock maste man vara uppmarksam pa och férebygga den risk for uttrdngning av andra operationer och
behandlingar som en nationell nivastrukturering kan leda till med tanke pa de for dagen redan
begransade resurser inom operationssalar och stralbehandling som sjukvarden har tillgang till.

Nationell nivastrukturering kan inte ur medicinsk synvinkel antas ha nagon ekonomisk
besparingspotential utan det kommer att kravas en tydlig resursforstarkning ekonomiskt och
personalmassigt till de CHSCV som far i uppdrag att utfora uppgiften. Dessutom kommer atgdrden med
nivastrukturering till CHSCV starkt bidra till att gora varden jamlik.

Konsekvensbeskrivning for patienter/néarstaende

Halften av patienterna med vulvacancer &r &ldre dn 75 ar. Med tanke pa aldern har en del av
patienterna en ékad allmén sjuklighet och en social situation som noggrant maste beaktas och vdgasin i
handldggningen. Det ar salunda av storsta vikt att man vid en centralisering av behandling ser till att
tillgodose patientens och hennes anhdrigas behov och dnskemal om att kunna fa basta mojliga
behandling och s snabbt som mdjligt kunna éverféras till hemortssjukhus och hemmiljén. Detta
innebir att det maste finnas ett valfungerande samarbete mellan hemklinikerna och respektive CHSCV
och att en standig utbildning och dialog férs. Genom att kontinuerligt médta patientnéjdhet med PREM
och PROM (gérs via Svenska Kvalitetsregistret for Gynekologisk Cancer i INCA) far CHSCV mdjligheten att
anpassa och forbattra varden. Kontaktsjukskéterskornas roll kommer @ven i detta sammanhang att vara
av storsta strategiska betydelse for att initiera och verkstélla vardsmassiga férandringar.

Att behandlingen kommer att ske langt fran hemmet i en del fall ar ju redan ett faktum i dag med den
befintliga regionaliserade nivastruktureringen till samtliga universitetsklinikerna. En konsekvens av en
nationell nivastrukturering blir att fler far behandlingen langt fran hemmet. Detta har dock inte
uppfattats negativt av sakkunniggruppens patientorganisationsrepresentant utan som det av
nedanstaende citat framgar: ”.... det dr viktigt att kvinnan fdr den bdsta varden”. Fran representanten
for patientorganisationen har man dock framfért 6nskemal om att kompetens ska hallas kvar pa "sitt”
lokala universitetssjukhus.

Axplock fran patientorganisationsrepresentant vid diskussionen i sakkunniggruppen:



14
.... det dr viktigt att kvinnan fdr den bdsta varden. Nagon fradgade hur mdnga operationer man ska ha
gjort for att vara “duktig”. Lite svart att mdta kanske men vi frén Gynsam hdller fast vid det jag skrev till
dig, dvs. fér Gynsam ér det viktigast att kvinnan far den bésta varden. Har forsékt ta reda pa hur det ser
ut i YYregionen men énnu har inte ndgon svarat.

Har inget att invénda mot att man behandlar pG mindre Gn 6 enheter. Som patient tror jag att vi hellre
blir beh/op av de som har stérre vana. Vid ldnssjukhuset i xxxx vet jag inte om det finns plastikkirurger

att tillga.

En sak som dr viktig nér patienten ska skickas till andra sjukhus dn “hemsjukhuset” dr att man berdttar
varfér man gor det.

Det dr vdl viktigt att YYY som dndad dr universitetssjukhus kan behalla kompetensen.

Konklusion

Sakkunniggruppen ir sdledes enig om att behandlingen av vulvacancer bor utféras pa minst 3 men
inte mer dn 4 universitetssjukhus i landet. Utanfér universitetssjukhusen &r kringresurserna
otillrackliga.
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Utlatande fran sakkunniggruppen till férslag om nationell
nivastrukturering av isolerad hyperterm perfusion.

Deltagare i Sakkunniggruppen:

Roger Olofsson (ordférande), Kirurgiska kliniken, Sahlgrenska Universitetssjukhuset,
Géteborg

Otte Brosjo, Ortopediska kliniken, Karolinska sjukhuset, Stockholm
Christian Ingvar, Kirurgiska kliniken, Skanes Universitetssjukhus, Lund
UIf Lénn, Onkologiska kliniken, Universitetssjukhuset, Linkdping
Malin Sund, Kirurgiska kliniken, Norrrlands Universitetssjukhus, Umeé

Gustav Ullenhag, Onkologiska kliniken, Akademiska sjukhuset, Uppsala

Ali Kathami, samordnare fran nationell arbetsgrupp, SKL

1. Sammanfattning

Sammanfattande férslag fran sakkunniggruppen

Till nationell nivastrukturering foreslas all behandling med isolerad hyperterm
perfusion av extremiteter, huvudsakligen malignt melanom och sarkom, till en
vardenhet i Sverige.

Varfér nivastrukturering?

Isolerad hyperterm perfusion &r en avancerad kirurgisk behandlingsprincip som kréver
omfattande kringresurser och kompetens. Antalet behandlingar per vardgivare bor
dverstiga 30 per ar for att kunna uppritthélla kompetensen och mojliggora savil
kvalitetsuppfoljning som forskning. Nuvarande resultat star sig viil i internationell
jamforelse och behandlingen rekommenderas i det nationella vardprogrammet for
malignt melanom. D& endast cirka 40 patienter i Sverige/ar genomgar denna
behandling dr rekommendationen baserat pd nuvarande kunskapslige att nationellt
nivastrukturera denna behandling till ett centrum.

2. Nuldge

Behandlingens genomférande, indikationer, forekomst och resultat

Huvudindikationerna for isolerad hyperterm perfusion (isolated limb perfusion, ILP) ér
malignt melanom och avancerade mjukdelssarkom. ILP m&jliggor administrering av
mycket hdga doser av cellgift regionalt utan att erhilla systemisk toxicitet, forutsatt att
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man kan kontrollera lackaget fran perfusionsenheten till systemkretsloppet. Lickaget miits
med radioaktiv sparsubstans. Hypertermin har en synergistisk effekt med melphalan och
potentierar effekten pa tumdrerna, men dven toxiciteten.

Vid ILP isoleras den drabbade extremiteten fran systemcirkulationen genom att kirurgiskt
frildgga dess ven och artiir och stinga av extremiteten fran patientens systemiska
cirkulation. Katetrar fors in i blodkérlen och ansluts till ett oxygenerat perfusionssystem
(hjdrt-lungmaskin) dér flode, temperatur, pH och lickage kontinuerligt monitoreras.
Perfusionssystemet varms sedan till 40 grader varefter cellgiftet melphalan (Alkeran®)
infunderas under 20 minuter. Efter totalt 60 minuters perfusion skdljs perfusatet ut ur
extremiteten och cirkulationen aterstills. I fall med stora melanom (>3cm), recidiv efter
tidigare perfusion eller vid mjukdelssarkom kan éven cytokinet tumdrnekrosfaktor-alpha
(TNF-alfa, Beromun®) adderas till systemet, detta gors da 30 minuter innan melphalan-
infusionen paborjas.

Malignt melanom

Malignt melanom &r en av de snabbast tkande tumérformerna i befolkningen dér
incidensen de senaste 20 aren stadigt 6kat med drygt 2% per ar. Patienter med malignt
melanom uppticks oftast via primérvarden eller genom hudlikare som diagnosticerar
sjukdomen. Patienten genomgar en lokal excision av melanomet och vid hog-risk
melanom #@ven sentinel node, vilket oftast sker pa den lokala kirurgkliniken. Under
uppféljning riskerar dock 3-5% av patienterna att utveckla in-transit metastaser, vilket &r
ytliga metastaser som sprids i lymfbanorna (stadium I1I). Detta &r ett svarkontrollerat
tillstand, som dven efter kirurgisk excision ofta recidiverar inom kort. Det finns dven
patienter som initialt har ett sa avancerat melanom att det inte dr kirurgiskt majligt att
operera utan stympande kirurgi. For dessa patientgrupper &r ILP ett behandlingsalternativ.
Da patienterna tillhor en hog-risk grupp for generella metastaser rekommenderas
utredning med PET-CT och CT hjdrna samt klinisk undersokning av lymfkortelstationer
inklusive cytologi frin eventuellt misstéinkta kortlar.

Det finns fyra huvudindikationer for ILP-behandling vid malignt melanom

1. In-transit metastaser
Patienter ddr man upptécker in-transit metastaser, oftast vid uppfoljning pa kirurg-
, onkolog- eller hudklinik, bor diskuteras pa MDT-konferens. Vid fa tumérer 4r
rekommendationen lokal excision (utan marginal till skillnad fran
primédroperationen). Vid multipla metastaser eller tita recidiv rekommenderas
diskussion pa MDT for ILP-behandling. I en meta-analys visar ILP vid detta
tillstdnd en respons-rat pa 90% varav 58% av patienterna har komplett respons

(1).

2. Adjuvant ILP
Vid tita recidiv kan man erbjuda patienter som inte har ndgon makroskopisk
sjukdom ILP f6r att bromsa upp forloppet och forlinga tiden till nya recidiv. Det
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finns en randomiserad studie som visar forlangd tid till recidiv med 7 manader
(2,3).

3. Reperfusion
Vid recidiv efter tidigare perfusionsbehandling kan operationen upprepas och i
princip dr resultaten da lika goda som vid forsta ingreppet (4). Som mest har flera
patienter i Sverige genomgatt ILP vid upp till 5 tillfallen.

4. Avancerade primirtumdirer
Vid avancerade primidrtumarer dédr excision ej &r mgjlig kan ILP vara ett alternativ
for att undvika amputation. Hér finns inga storre patientdata rapporterade, utan
evidensen utgors av enskilda fallserier med relativt goda resultat (patienterna har
ofta generaliserad sjukdom).

Sarkom

Sarkom &r en ovanlig och heterogen tumérgrupp med tumorer i skelett, brosk, bindviv,
muskler etc, ofta lokaliserade till extremiteter. Det dr vanligt att mjukdelssarkom inte ger
nagra symtom och upptédcks nér patienten av en slump kdnner tumoren. Utredning sker
oftast via primérvard eller ortopedklinik och omfattar MR-understkning. Behandlingen
bestir av kirurgisk excision av tumdren, tidigare oftast med amputation. Sedan en langre
tid bedrivs dock avancerad kirurgi vid vissa centra med mdjlighet att kunna bevara
extremiteter med god funktion. Fér de patienter dir det inte d&r mojligt med
extremitetsbevarande kirurgi, exempelvis pa grund av att tum&ren vixer kring nerver och
kérl, kvarstar dock alternativet med amputation. Ett behandlingsalternativ ir da att
behandla patienten med ILP med syfte att krympa tuméren (neoadjuvant behandling) och
pa s sitt mojliggdra extremitetsbevarande kirurgi. Aven for patienter med avancerad
sjukdom och generella metastaser, dir man vill undvika amputation, &r ILP ett
behandlingsalternativ som kan ge mycket god palliation med minskade smértor och
bevarad extremitetsfunktion.

Det finns tva huvudindikationer for ILP vid mjukdelssarkom:

1. Neoadjuvant behandling
For patienter som #r kandidater for amputation ger ILP en responsfrekvens pa 65-
92% och mdjliggdr extremitetsbevarande i 77-87% av fallen (5-10).

2. Palliativ behandling
For patienter i palliativt skede ger ILP mdjlighet till att bevara extremiteten for
resterande del av livet. Det finns fa studier som rapporterat resultat for denna
patientkohort, i en svensk studie redovisas dock data fran 10 patienter ddr man
kunde undvika amputation hos 8 av patienterna (11).

Ovanliga tumortillstand

ILP genomfbrs dven pa behandlingsresistenta tillstind utéver sarkom och melanom, exv
Merkelcellstumdrer, kutana lymfom och skivepitelcancer. Detta &r mycket ovanligt och



\\\\

W\, REGIONALA Bilaga 5

LR

.. CANCERCENTRUM

-

s T SAMVERKAN

mu;,f
2

A,

endast ca 10 patienter har erhallit denna behandling under de senaste 30 aren i Sverige.
Behandlingseffekterna &r dock goda, i princip motsvarande de fér melanom och sarkom
(12-14).

Nuvarande vardvolym

1 Sverige gors knappt 40 ILP per ar med en sakta kande trend, majoriteten av
behandlingarna utgérs av in-transit metastaser av malignt melanom (se figur). Volymen
for att uppritthalla en hogkvalitativ vard beddms vara minst 30 ingrepp per ar.

Volym av ILP
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Nuldge vad avser atgard

Idag sker denna verksamhet helt och héllet pa SU/Sahlgrenska i Goteborg. Tidigare har
enstaka behandlingar gjorts i Lund och Umea, dock ej de senaste 10 dren. I Norden finns
dven denna verksamhet i Oslo (totalt 5-10 ingrepp per ir for samtliga indikationer enligt
muntlig information), i Helsingfors (totalt 5-10 ingrepp per ar for samtliga indikationer
enligt muntlig information). I Képenhamn utfors en variant pa ingreppet, isolated limb
infusion (ILI), volym okint.

Nuvarande resultat inkl ledtider

Resultat av ILP i Sverige stimmer vil 6verens med andra storre centra internationellt,
nagot kvalitetsregister finns dock inte, utan data hiirrér ifran lokala forskningsprojekt.
Volymsmissigt utgor Sverige ett av de lander som har stérst erfarenhet av denna
behandlingsform. Vid en genomgang av 163 konsekutiva patienter mellan 1984-2008
som genomgatt ILP pd SU/Sahlgrenska pga in-transit metastaser av malignt melanom
sags en responsfrekvens pa 85% varav 65% hade komplett respons (15).
Langtidsuppfoljning av en randomiserad studie vid adjuvant perfusion visade ingen
overlevnadsvinst, dock en forldangd tid till lokalrecidiv med 7 ménader (3).
Uppf6ljning av 57 konsekutiva patienter med avancerat mjukdelssarkom som var
kandidater f6r amputation men som genomgick ILP mellan 2000 och 2009 visade en
responsfrekvens pa 71%, varav 21% komplett respons. Sextio procent av patienterna
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genomgick direfter kirurgisk resektion av tuméren, och efter knappt 3 érs uppf6ljning
hade 76% av patienterna fortfarande extremiteten bevarad (11).

3. Framtid

Nationell multidisciplinar konferens

For nidrvarande finns ingen regional eller nationell konferens for ILP, med ett gott
remissunderlag bedoms ej heller detta nddvéndigt i nuliiget specifikt for just ILP-
behandling. I nuléget diskuteras patienter med melanom och sarkom pé regionala
MDT-konferenser och det &r viktigt att sidkerstilla att kompetens om denna
behandlingsform finns representerad regionalt for att kunna stotta i dessa beslut. For
patienter med sarkom dér man planerar for amputation dr rekommendationen att
mojligheten till ILP skall diskuteras och erbjudas patienten om inga kontra-
indikationer foreligger.

Mojligen skulle en nationell konferens for patienter med avancerade former av
malignt melanom eller sarkom kunna vara av virde framdver, dér dé diskussioner om
ILP och andra former av lokoregional behandling kan foras, denna diskussion far dock
foras nationellt i ett senare skede.

Onskvirda resultat och kvalitetsmal

For att kunna kontrollera resultat och kvalitetsmal bér ILP inkluderas i INCA-registret
for melanom, da med fokus pa biverkningar, respons och tid till recidiv. Ur ett
patientperspektiv pagar for niirvarande dven uppfsljning av livskvalitet, och om
PROMs inkluderas i INCA-registret kan dven livskvalitet féljas upp i registret.

Onskvard kompetens och bemanning

For ILP krivs kirurg med stor erfarenhet av ingreppet. For certifiering av féretaget
Boehringer-Ingelheim for att fa tillstand att anviinda Beromun krivs dokumenterad
erfarenhet av ILP inklusive operation under évervakning av en av foretaget sirskilt
utsedd monitor. Tillgang till nuklearmedicinsk kompetens for att mdjliggéra
lickagemonitorering krédvs. Tillgang till erfaren perfusionist for att hantera hjart-
lungmaskin kravs. Négra sérskilda anestesi och intensivvardsresurser utéver resurser
som krévs for storre Kirurgi behvs inte. Alla dessa kompetenser kréivs for att
genomfdra ingreppet, och bér vara tillgingliga under kontorstid med méjlighet till
ILP-behandling vid ett till tva tillfdllen per vecka for att téicka nuvarande behov.

Onskvird kompetensutveckling

Lopande kompetensutveckling for framst kirurger och perfusionister behdvs for att
vidmakthalla kompetens. Har reckommenderas internationellt utbyte av erfarenheter,
gédrna kontakt med andra centra, samt deltagande i internationella vetenskapliga
kongresser for att uppritthalla och utveckla kompetensen.
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Utbildning av 6vriga deltagare i vardprocessen behdver dven stirkas, genom
information pa sévél nationella och internationella konferenser om behandlingen och
dess indikationer. Informationsmaterial om behandlingen bor tas fram béde till
vérdgivare och patienter/nérstiende. Ansvaret for att ta fram och uppdatera dessa

material skall ligga pa den nationella vardgivaren.
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Onskvirda teknologier

Foér ILP krivs sérskild utrustning i
form av ett perfusionssystem
anpassat for de sérskilda forhallanden
som ILP medfor; méjlighet till
hypertermi med vattenbad och
temperaturévervakning, in-line
blodgasmiitning, lickagemonitorering
med nuklearmedicinsk kompetens
samt infusion av ldkemedel.

I Sverige anviinds for nirvarande ett
perfusionssystem som &r
specialanpassat for
lackagemonitorering (se bild).

Framtida ansvar

Vardprocessen for ILP inleds med
remiss inklusive specialistvardsremiss
till den nationella vardgivaren som
sedan ansvarar for att bedéma patienten och kalla for operation. Patienten vardas pa
sjukhus i 3-7 dagar, dérefter atergar patienten oftast till hemmet. Uppf6ljning ansvarar
inremitterande vardinstans for.

Registrering avseende peroperativa variabler sker av den nationella vardgivaren, ansvaret
for registrering av uppfoljning sker av inremitterande vardinstans.

Komplikationer som intrdffar efter att patienten dtergitt till hemmet (sena infektioner,
tromboser och exv kompartmentsyndrom) handlédggs av inremitterande instans i samrad
med den nationella vardgivaren. Om den inremitterande vardinstansen bedmer att man ¢j
kan hantera den uppkomna situationen s har den nationella vardgivaren skyldighet att ta
hand om patienten.

Onskvird klinisk forskning

D4 ILP &r en ovanlig behandlingsprincip &r det ett krav att den nationella vardgivaren
har en uttalad plan for implementering av klinisk forskning dar samtliga patienter bér
beredas mdgjlighet att delta i pdgdende och framtida kliniska studier.

Utvecklingstendenser

Incidensen av malignt melanom 6kar kontinuerligt, och man kan dérfor férutse en
okning av behovet av ILP med ca 2-5% arligen. Vad giller bdde melanom och sarkom
foreligger dessutom antagligen ett underutnyttjande da det foreligger skillnader i
utnyttjandegrad mellan olika landsting som &r svéra att forklara pd andra sétt. Med
dkad medvetenhet och utbildningsinsatser torde detta bidra till att 6ka antalet patienter
dir behandlingen kan komma ifraga.
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4. Konsekvensbeskrivning

Konsekvensbeskrivning for vardgivare

I nulidget sker ILP-behandling endast vid ett centrum i Sverige, och forutsatt att man &r
beredd att fortsiitta ta hand om denna patientpopulation sé torde inte detta medfora
négon skillnad gentemot idag. Skulle detta centra behidva limna ifran sig delar eller
hela patientpopulationen sa riskerar man att gd miste om den kompetens som finns
uppbyggd kring verksamheten.

Konsekvensbeskrivning for patienter

Da denna behandling i praktiken redan 4r nivastrukturerad nationellt till ett centrum sa
medfor detta inte nagra nya konsekvenser for patienterna, iven om man skulle vilja
att byta sjukhus som erbjuder behandlingen.
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Sammanfattning

Hyperthermic intraperitoneal chemotherapy (HIPEC), d v s varm cellgiftsbehandling i bukhélan ar
en forhillandevis ny metod att behandla tum6rspridning i bukhilan, s k peritoneal carcinos (PC).
HIPEC kombineras med samtidig kirurgiskt avldgsnande av all synlig tumdrvivnad i buken, s k
cytoreduktiv kirurgi (CRS). Det kirurgiska ingreppet kan vara mycket omfattande med resektion av
bukhinnan och angripna organ. Den sammanlagda operationstiden kan uppga till 12-16 timmar. Den
stora belastningen patienterna utsitts for innebar att de maste vara relativt unga och friska for att
klara behandlingen. Vid noggrann selektion av patienter kan en relativt hég andel uppna
lingtidséverlevnad och t o m bot fér denna cancerform dir annan behandling endast 4r palliativ.
Sammantaget ir dock styrkan i det vetenskapliga underlaget som st6d f6r behandlingen inte sa starkt
da kontrollerade jimférande studier tll stor del saknas. Genom att en mingd data fran kliniska
behandlingsstudier nu samstimmigt redovisar goda méijligheter till lingtidséverlevnad efter
CRS/HIPEC behandling maste det dock anses oetiskt att i nuldget randomisera patienter till annan
idag tillginglig behandling.

Detta utlitande behandlar huvudsakligen de sjukdomsgrupper med PC dir det idag foreligger
nationellt konsensus mellan opererande enheter att metoden har tillricklige vetenskapligt stéd. Dessa
ir tjock- och dndtarmscancer (CRC), psecudomyxoma peritonei (PMP) och bukmesotheliom samt
ytterligare vissa ovanliga tumérformer till vilka resultat kan extrapoleras, sisom urachuscancer och
gobletcellcarcinoid. Andra diagnoser ber6rs kortfattat avseende perspektiv pa hur behovet av
CRS/HIPEC kan komma att utvecklas nir det giller behandlingskapacitet.

Det finns ingen pa vetenskaplig grundad identifierad optimal storlek eller minsta volym per centrum

for att halla hogsta kvalitet vid behandling med CRS/HIPEC. Diremot finns ett antal rapporter som
talar f6r en learning curve pi 100 — 150 fall innan man nér dit, ven om en del rapporter beskriver en
klart mindre volym f6r att ni god kvalitet om centrat bedriver annan avancerad tumérkirurgi.

Sakkunniggruppen har bearbetat utredningsuppdraget utifrin tvd olika perspektiv. Det forsta utifrin
en hypotetisk situation dir behandlingsmetoden skulle nyetableras i Sverige for att optimalt tillgodose
“paticntens ritt till god och jimlik vird”. I ett sidant perspektiv bedéms att CRS/HIPEC-
verksamhet idealt borde bedrivas vid 2 subspecialiserade enheter i landet. Detta mot bakgrund av
nuvarande behov, for att etablera kompetens att genomf6ra behandlingen sikert och effektivt samt
att effektivt kunna bedriva forskning och utveckling inom omrédet.

Till skillnad frin flera andra “sillan-ingrepp” skiljer sig CRS/HIPEC i sin komplexitet och behovet
av hela organisationens kompetens snarare dn den enskilde kirurgens. Sakkunniggruppen har dirfor
dven bearbetat utredningsuppdraget utifrin ett andra “praktiskt, realistiskt” perspektiv pa
méjligheten att centralisera CRS/HIPEC behandlingen till 2 enheter och vidare bedomt
konsekvenserna av att reducera antalet centra som nu har behandlingstekniken etablerad och beaktat
de stora investeringar som ir gjorda i utrustning, logistik och inte minst kompetens hos kirurger fran
olika discipliner, narkoslikare, intensivister och omvardnadspersonal.

En begrinsande faktor for koncentrering av CRS/HIPEC ir tillgdinglighet till intensivvard,
virdplatser och undantringningseffekter f6r annan stérre kolorektalkirurgisk kirurgi vid respektive
enhet. Inget av landets universitetssjukhus bed6éms i nuldget klara belastningen pa organisation och
operatorer vid en koncentrering till 2 enheter med det antal fall som dr aktuella f6r behandling i



Sverige. Aktuella patientvolymer skulle di kriva skapandet av sirskilda CRS/HIPEC-enheter utanfor
de befintliga kolorcktalkirurgiska enheterna. Man kan ocksé férvinta sig 6kande behov under
kommande ér till f6ljd av stérre kinnedom om behandling samt vixande indikationer.

Med detta vidare perspektiv dr sakkunniggruppens slutliga rekommendation att CRS/HIPEC i
dagsliget bor bedrivas vid 4 enheter. Fyra enheter utgdr den bista kompromissen mellan
centralisering for att uppna excellens, den kapacitet f6r behandlingen som i ett svenskt
sjukvirdsperspektiv ir mojlig att uppna vid ett enskilt sjukhus och det behov av behandlingen som
bedéms féreligga inom de nirmaste dren.



Vardprocessbeskrivning

En gemensam faktor f6r samtliga indikationer f6r CRS/HIPEC ir vixt pa bukhinnan si symptomen
ar oftast buksmirtor och utspind buk. Patenten séker manga ginger via primirvird eller akutklinik
eller dven gynckolog for dessa symptom. Efter en initial utredning med datortomografi (DT) av
buken blir patienten oftast remitterad till en kirurgklinik. Patienten utreds vidare beroende pa
primirtumor med DT thorax-buk, ev. magnetresonansundersékning (MR) bicken, MR lever,
tumoérmarkérer, ev. positronemissionstomografi med DT (PET-DT), koloskopi samt éven i vissa fall
gastroskopi. Primérutredningen ska dven innefatta en utredning av lever och lungor f6r att
diagnostisera eventuell fjirrmetastasering. Om utredning pavisar misstanke om spridd tumdérvixt pa
bukhinnan ska patienten remitteras till specialistklinik som handldgger detta. Remissen ska inkludera
resultaten av ovanstiende utredningar samt dven information om patientens allmiéntillstind och
annan sjuklighet.

Pé specialistkliniken diskuteras patienten pa regional multidisciplinar teamkonferens (MDT) ddr
anamnes, radiologi, tumérmarkérer och eventuell ddigare cancerbehandling beh6vs som underlag f6r
diskussion om vidare behandling. En radiologisk stadieindelning, sé kallad peritoneal carcinos index
(PCI) bed6ms. Patientens 6vriga sjuklighet diskuteras och vigs in, likasa om patienten bedéms tila
cytostatikabehandling, Om eventuell fjarrmetastering finns ska denna vara begrinsad och botbar fér
att CRS/HIPEC ska 6vervigas.

Utredningen kan dven kompletteras med laparoskopi i syfte att bedéma utbredning och rescktabilitet.
Detta ar gynnsamt f6r paticnterna som undviker onédig laparotomi om sjukdomsutbredningen
befinns vara f6r avancerad, men dven f6r enheten déi andelen ofullbordade operationer med HIPEC-
teamets resurser utnyttjade kan minska.

Om man pa lokal/regional MDT p4 specialistklinik har svért att bestimma om behandlingen bor
genomforas ska patienten dven diskuteras pé den nationella MDT som de fyra kliniker i Sverige som
idag erbjuder CRS/HIPEC har tillsammans med expertis frin Amsterdam. Denna MDT halls
varannan vecka.

Om patienten bedéms limplig f6r CRS/HIPEC kallas patienten till kirurgmottagning for
information och operationsplanering. Besoket sker ibland tillsammans med onkolog. Patienten fir en
kontaktsjukskéterska, vid behov dven dietist och kuratorkontakt. Patdenten triffar dven oftast
stomiterapeut f6r stomiinformation da operationen vanligen leder till stomi. Patienten ska dven
bedémas av narkoslikare innan operation och om enheten har en inskrivningsmottagning med
avdelningssjukskoterskor och sjukgymnast dven triffa dessa.

Operationen tar oftast en hel arbetsdag och i vissa fall dven lingre. Ibland kan multidisciplinir kirurgi
med samverkan mellan urolog, gynekolog, leverkirurg och kirlkirurg vara nédvindig. Operationen
inleds med en bedémning av carcinosutbredningen och kirurgisk PCI score bestdms. Om denna ér
betydligt hégre, d v s carcinosen mer utbredd, 4n vad radiologin visat kan operationen avbrytas di
patienten inte bedéms ha nytta av CRS/HIPEC. Detta giller sirskilt om patienten har mindre 4n 1,5
m frisk tunntarm eller har avancerad tumorviixt pé vitala strukturer i omrédet kring leverhilus.

Niir all synlig tumor ér borttagen i bukhalan skéljs denna med uppvirmd cytostatika direkt i
bukhalan i 30-90 min beroende pa vilket ldkemedel som anvinds. Detta sker under rigorés kontroll
med hjilp av en pump som cirkulerar cellgiftet och virmer upp detta, allt f6r att undvika spill och



spridning av cellgiftet i operationssalen. Alla i operationssalen ir vil informerade och har speciella
skyddsklader och munskydd. Niir skéljningen ér klar kopplas tarmarna ihop och eventuellt liggs en
stomi och buken sys ihop.

Paticnten vardas pé intensivvirdavdelning cller postoperativ intermedidravdelning oftast i 2 dygn
innan éverflytt dll vanlig avdelningsvard. De forsta dagarna maste all vitska som patienten utséndrar
och drinageinnehall tas om hand di cytostatika utsdéndras. Aven detta kriver skyddsutrustning hos
personalen. Patienten mir ofta illa och har ont, behéver extra likemedel och har alltid en
epiduralbed6vning som sitter kvar ca en vecka for att ge bra smirtlindring. Ofta ges néringsdropp
p.g.a. illamiendet och krikningar. Dagligen kontrolleras blodstatus och de vita blodkropparna da det
finns en risk att dessa sjunker till en farligt lag niva dér patienten kan bli mycket infektionskinslig.
Medelvirdtden 4r ca 16 dagar pa kirurgklinik och sedan kan viss tid pa rehabiliteringsklinik behévas
da patienterna ofta 4r trotta och har tappat vike, ork och kraft. Den kirurgiska
komplikationsfrekvensen dr 6kad jaimfort med likvirdig stor kirurgi p g a den samtidiga
cytostatikabchandlingen.

Postoperativt diskuteras patienten pd MDT dir histopatologin redovisas och vid kolorektalcancer
rckommenderas ofta adjuvant cytostatikabehandling om patienten ér i skick for att klara av detta.
Patienterna ir sjukskrivna minst 2 minader och ofta lingre. Det tar atminstone ctt halvt dr att helt
aterhdmta krafterna. Patienterna foljs sedan med regelbundna kontroller med DT lungor och buk
samt blodprover (tumérmarkérer) var 6:e manad i 2 ar och sedan drligen. Uppfdljningen kan ske pa
hemortsjukhuset enligt 6verenskommelse med opererande specialistklinik, Patienten har ofta behov
av dietist, kurator och tit kontakt med specialistsjukskoterska under den forsta tiden hemma.

Resultat samt ledtider,

Det finns i nulidget inget nationellt register utan varje specialistklinik har sitt eget interna register. En
nationell peritoneal nitverksgrupp ir etablerat med de fyra specialistklinikerna som utf6r
CRS/HIPEC i dagsliget och ett gemensamt register 4r under utveckling,

Angiende ledtider dr den primira utredningen beroende av hemortskliniken. De fyra specialistcentra
samarbetar med att fi ned vintetiderna om en enhet har ling vintelista genom internremittering till
ett annat centrum.

Nivastrukturering
Lokalt och regionalt genomford nivastrukturering

Idag finns fyra specialistcentra som behandlar abdominell carcinomatos med CRS/HIPEC.
Akademiska sjukhuset i Uppsala, Sahlgrenska universitetssjukhuset/Ostra i Géteborg, Skanes
universitetssjukhus/Malmé samt vid Karolinska universitetsjukhuset i Stockholm. Samtliga enheter
tar emot patienter frin egen region men dven utomlidnspatienter.

Patienterna genomgar alltid primir utredning vid lokal kirurgklinik. Efter att diagnosen faststillts
radiologiskt och oftast dven efter vivnadsprov frin tumdrvixt 1 bukhalan remitteras patienten vidare
till specialistcentrum som initialt gor en bedémning av utredningen vid MDT. Om kompletterande



undersokningar behévs kontaktas inremitterande klinik f6r detta. For att sikert bedma
utbredningen av tumérvixten i bukhélan kan en titthalsoperation behévas for att inspektera
bukhalan. Denna gors oftast vid specialistcentrum men kan efter 6verenskommelse dven utféras pa
hemortskliniken.

Postoperativt kan patienten aterremitteras till hemortsklinik f6r rehabilitering efter 2 - 3 veckors vérd
pa specialistklinik. Uppf6ljning kan ske antingen pa specialistklinik eller efter samrad med
inremitterande klinik pa hemortskliniken. Postoperativt dterbesék efter ca 6 veckor sker dock alltid
vid specialistcentrum.

Nationell nivastrukturering
Genomford

Siledes utférs CRS/HIPEC vid fyra specialistcentra vid kolorektalenheterna pa Akademiska
sjukhuset i Uppsala, Sahlgrenska universitetssjukhuset i Géteborg, Skanes Universitetssjukhus i
Malmé samt Karolinska Universitetsjukhuset i Stockholm (se ovan). Samtliga enheter tar emot
patenter frin sina egen regioner men dven utomlidnspatienter.

Féreslagen

Det dr viktigt att regelbundet behandla patienter med spridd tumér i buken f6r att utnyttja de
uppbyggda virdkedjorna samt f6r kirurgen att uppné och bibehalla den kirurgiska vanan att utféra
den extensiva kirurgiska behandlingen dir stora delar av bukhinnorna samt alla tumérinvolverade
organ tas bort. Darfér bér behandlingen med CRS/HIPEC utféras endast vid nagot/nigra fi centra
i Sverige sa att tillriicklig kunskap och erfarenhet kan byggas upp och CRS/HIPEC géras sikert och
effektivt.

Sclektionen av vilka patienter som bor erbjudas denna typ av vard dr svir, dd behandlingen innebir
extensiv kirurgi med risk for komplikationer och biverkningar av cellgifterna. Det krivs erfarenhet att
genomféra dessa bedémningar.

Komplikationer i efterférloppet bor oftast skotas vid specialistcentra eller i néira samrid med dem.
Det behévs ett nationellt register sa att kvaliteten av behandlingen blir transparent och jimf6rbar.

Idag uppskattas ctt behov av ca 150 operationer per ar, men antalet operationer kommer sannolikt
6ka de ndrmaste édren, v g se virdvolymavsnittet nedan.

Under minga ir fanns endast ett behandlande centrum i Sverige (Uppsala), detta ledde dill linga
vintetider och patienter hann avlida i vintan pi vérd.

Med de resurser som finns tillgingliga vid de 4 centra som idag genomf6r CRS/HIPEC, kan volymer
upp till ca 50-60 fall per dr och enhet hanteras inom befintliga ramar. Om avsevirt fler fall per enhet
skulle behandlas, vilket blir fallet vid koncentrering till 2 centra, maste véirdstrukturen géras om och
andra ctablerade behandlingar tas bort vid dessa centra vilket inte bedéms vara rimlige eller méjligt.
Det ir friga om operationsutrymme, tillging pa operatorer och vardplatser pé intensivvirdsavdelning



och virdavdelningar. En rimlig dimensionering av CRS/HIPEC-behandling i Sverige utifran ett
férvintat behov inom kort pi ca 200 fall per ar (se nedan) 4r siledes 4 centra

Svenska centra som utfér CRS/HIPEC har med de volymer som anges i tabellen nedan enligt
publicerad och/eller intern kvalitetsgranskning behandlingsresultat i paritet med stérre internationella
centra. Det betyder att forvintat ca 50 fall per 4r och center (se nedan) ér tillrdcklige for att
uppritthilla CRS/HIPEC-teamens kompetens sa att fullgod behandlingskvalitet nas. Det ér viktigt
att antal faktiskt opererade patienter per enhet f6ljs kontinuerligt sd att grinsen fér en oacceptabel
ligstanivd av antal fall per ar for de opererande kirurgerna liksom 6vrig vardkedja inte passeras. Var
denna grins gir kan inte exakt definicras men bor inte ligga avsevirt under de 50 per center och dr
som diskuteras ovan.

Vardvolymer

Hela vardprocessen

Det ér dessvirre svirt att fa fram mer exakta siffror fér Sverige avseende incidens av PC fran de
diagnoser for vilka CRS/HIPEC kan anses etablerad, d v s CRC, PMP och peritoneala
bukmesotheliom. Orsaken dll osikerheten dr att isolerad PC inte fangas upp i befintliga register och
att nagot separat register for PC som lokalbehandlas dnnu inte finns. Siffror pa incidens baseras
dirfér pa uppskattningar och incidens i linder liknande Sverige och som rapporterats i litteraturen.

Vid CRC bedéms att ca 2 - 3% av patienterna med spridd sjukdom har isolerad PC som skulle kunna
limpa sig f6r CRS/HIPEC. Med ca 1 300 fall av spridd CRC i Sverige 2013 skulle det innebira 27
fall d4r metoden ir aktuell. Nyinsjuknandet i PMP anges i litteraturen till 2 - 4 fall/miljon invénare
och ar vilket fér Sverige skulle innebira ca 27 - 39 nya fall/4r. Bukmesotheliom ér en dnnu ovanligare
tumdrsjukdom med en incidens i USA pé drygt 1 fall/mijon invénare och ar vilket f6r Sverige skulle
innebira 11 fall/ar, Urachustumér och goblet cell carcinoid med enbart PC ir ocksa ovanligt. Hir
uppskattas att dessa tillsammans kan bidra med ca 20 fall/4r i Sverige. Sammantaget skulle dessa
skattningar innebira att knappt 100 nya patienter varje 4r blir aktualiserade for CRS/HIPEC. Detta
kan jimféras med att 66 patienter anges under diagnosen “bukhinnecancer” i cancerregistret 2013.

Trots att metoden ger goda resultat kommer majoriteten av patienterna att recidivera och en andel av
dessa blir aktuella f6r omoperation vid ett eller flera tillfillen. Bascrat pa klinisk erfarenhet bedéms
att detta aktualiserar ytterligare ca 50 patienter/ar f6r behandlingen. Sammantaget med de nya fallen
inncbir det att upp till ca 150 patienter per 4r blir aktuella f6r CRS/HIPEC i Sverige med de
indikationer och rutiner fér handliggning av patienterna som tillimpas idag. Jimnt férdelat mellan de
fyra svenska centra som nu har metoden uppsatt skulle det innebira knappt 40 fall/r, d v s ca ctt fall
per arbetsvecka.

Detta skattade behov av upp till 150 behandlingar per ir kan jimféras med det antal patienter som
planerades for/genomgick CRS + HIPEC 2014 vid nédgot av de fyra centra som har metoden
uppsatt. Detta framgér av nedanstiende tabell, dir respektive centrum dven uppskattar sitt eget
behov/prognos for 2015:



Center Antalingrepp | Antal ingrepp Diagnoser 2014
-behov eller -paborjade/
prognos kompletta
2015 2014
Karolinska | 50 50/37 54% CRC, 32% PMP, 4% mesotheliom, 8%
appca, 2% tunntarmea
Akademiska | 50 50/38 Diagnosférdelning for 2014 saknas. For 2013
utgjorde appendix/ PMP 55%, CRC 35% och
6vriga 10%. Det bedéms vara en relativt typisk
fordelning
Sahlgrenska | 45 15/13 33% CRC, 27% PMP, 20% mesotheliom, 20%
appendixcancer. Férdelningen sannolikt
paverkad av lag totalvolym under uppstart och
remittering till andra centra pga bristande
finansiering/resurs.
Malmé 40 32/31 Ej detaljerat.
Summa 195 147/119

Séiledes genomgick 119 patenter CRS/HIPEC i Sverige 2014. For 147 patenter pdborjades
operationen och tog siledes respektive enhets resurser i ansprik for ett CRS/HIPEC-team lika
manga operationsdagar iven om operationerna inte kunde slutf6ras.

Fireslagen nationellt nivdstrakturerad virdinsats

Den “case-load” som uppskattas ovan kommer med stor sannolikhet att férindras under de
ndrmaste dren. Skilen till detta ér flera. Idag underanvinds troligen CRS/HIPEC vid etablerade
diagnoser dirfér att behandlingsmojligheten inte ér tillrickligt kind och heller inte fullt tillginglig.
Med bittre diagnostik och 6kad kinnedom/tillginglighet bér antalet patienter aktuella f6r
behandlingen 6ka. Den 6kande befolkningsmingden bidrar ocksa négot dll detta. Vidare finns en
generell trend mot 6kade inslag av olika lokalbehandlingar dven vid spridd cancersjukdom f6r att
hilla denna under kontroll och dstadkomma lingre 6verlevnad och bittre livskvalitet. CRS/HIPEC
dr en typ av sddan lokalbehandling som kan komma att kombineras med annan metastaskirurgi och
olika ablativa behandlingar i syfte att d4stadkomma tumérkontroll.

A andra sidan bedéms den férmodade Skningen didmpas av att forskningsstudier forvintas
identifiera nya behandlingsprediktiva faktorer som gor att vissa patienter som inte har nytta av eller
inte tal behandlingen, t ex de med f6r avancerad sjukdom och péverkat allméntillstind, selekteras
bort under utredningsgingen och vid MDT. Balansen i ovanstiende trender 4r svir att férutsidga men
sakkunninggruppen bedémer att resultatet kan bli en 6kning om 30% inom 3 iér, vilket da skulle
innebira ett behov av knappt 200 behandlingar per r i Sverige 4r 2018.

En mer dramatisk 6kning av behoven intréffar om andra indikationer/cancerdiagnoser f6r vilka




CRS/HIPEC idnnu inte ir etablerad tillkommer inom ramen fér rutinsjukvirden. De diagnoser som
kan bli aktuclla dr frimst magsicks- och dggstockscancer. Vid magsickscancer med isolerad PC anses
CRS/HIPEC redan idag vara etablerad behandling pa vissa hall i virlden men féar indé betraktas som
fortfarande varande experimentell. Vid dggstockscancer dr det etablerat att intraperitoneal
cytostatikabehandling ér effektivare én systemisk men har dnnu inte blivit etablerad praxis, fr a
beroende pi att behandlingen dr komplicerad att ge. En utvidgad indikation kan komma att utg6ras
av HIPEC adjuvant vid lokalt avancerad colorektal cancer (T4) som har f6rh6jd risk fér spridning
som PC cfter konventonell behandling. En randomiserad klinisk studie for att belysa virdet av sidan
adjuvantbehandling har startat.

Det dr méjligt att CRS/HIPEC inom inte alltf6r ling tid etableras som rutinbehandling vid
magsicks- och ovarialcancer med isolerad PC samt som adjuvans vid T4 colorektal cancer.
Totalantalet fall av magséckscancer var 2013 951 och med en férekomst av isolerad carcinos som vid
CRC hos de avancerade fallen (70%) innebir det 13 nya fall per ar for CRS/HIPEC. Antal
ovarialcancerfall var 674 varav 60% har en utbredning dir kirurgin skulle kunna behéva kompletteras
med HIPEC vilket skulle ge ett stort tillskott av upp till 400 patienter per ér aktuella f6r HIPEC. Nir
det giller CRS delen av en siddan behandling gors sidan till stor del redan idag vid kvinnoklinikerna
varfor det huvudsakligen dr HIPEC delen som behover adderas for att behandla ovarialcancer.
Adjuvantbehandling med HIPEC vid T4 colorektal cancer skulle kunna omfatta upp till nagra
hundra patienter per ér.

Sammantaget ir behovet av CRS/HIPEC mycket svirt att prognostisera dé det ir avhiingigt resultat i
kliniska studier och som kan utvidga indikationen samt utvecklingen av diagnostiken. Men p4 nagra
ars sikt bedoms det ligga pa ca 200 patienter per ar, men pa lingre sikt och i ett ytterlighetsscenario
dnda upp till ca 1 000/4r. Fordelat dd pa befintliga fyra centra innebir det ca 50 patienter per center
och dr i det kortare perspektivet och, mer spekulativt, upp till 250 per center per ar i ett lingre och
“maximalt” perspektiv. Dessa siffror kan sittas i perspektiv tll att inldrningskurvan fér att optimera
behandlingsutfallet f6r CRS/HIPEC beskrivs plana ut efter ca = 100 fall.

I dagsliget skulle utifrin ovanstiende siffror 3 centra ricka f6r att ticka behovet. Att bara ha ett
centrum kan inte rekommenderas pa grund av den sarbarhet det innebir. I dagsldget finns det heller
inte resurser pa nagot av de nu aktiva sjukhusen f6r att expandera CRS/HIPEC verksamheten for att
klara en volym klart 6ver 50 fall per édr. Sannolikt kommer volymen av ovanstiende skil att 6ka,
oklart dock hur mycket. Givet sidant 6kat behov, mycket begrinsade expansionsméijligheter vid
enskilt svenskt centrum och beaktat redan etablerad kompetens och resursuppbyggnad vid de centra
som idag har etablerat CRS/HIPEC si konkluderar utredningen att 4 centra ir en optimal
kompromiss mellan ideal excellens och vad som i praktiken gér att uppna i svensk sjukvard.

Best practice
Det finns inga nationella cller internationella vardprogram eller riktlinjer avseende CRS/HIPEC-
behandling. Det far éinda anses rida konsensus i virlden om att det krivs kombinationsbehandling

med CRS/HIPEC f6r att kunna uppna bot vid tumérspridning i bukhalan.

Helt avgérande for prognosen dr att kirurgin dr radikal. Limnas tumérhérdar som dr 2,5 cm eller



storre (definieras som CC2 operation) ir prognosen inte béttre dn vid systemisk
cytostatikabehandling avseende CRC. Det ar ocksa klart bittre prognos om all synlig tumérvivnad
avldgsnas dn om sma tumorhirdar (<2,5 mm) (definieras som CC1 operation) finns kvar. Avsikten
skall siledes alltid vara att avligsna all synlig tumérvivnad (definierat som CCO0). Bed6mer man
preoperativt att det inte gar att utféra CCO eller méjligen CC1 operation ska patienten inte opereras
med HIPEC-procedur. Undantaget 4r psecudomyxom didr man kan acceptera CC1 och i vissa
sclekterade fall aven CC2. Centra som utfor CRS ska siledes ha en mycket hég andel CCO
operationer. Ingen definierad siffra finns men rimligen bér andelen vara >90% vid CRC.

Trots avsaknad av evidens eller konsensus om hur den intraperitoneala kemoterapin skall
genomfdras pa ett optimalt sdtt dr publicerade resultat fran savil enskilda centra som nationella data
férvanansvirt samstimmiga och kan dirfor anviindas for benchmarking, Man kan dirfor siga att, om
man bedriver CRS/HIPEC som behandling mot peritoneal tumérspridning ska den peri-operativa
mortaliteten ligga under 5% och 5-rs 6verlevnaden f6r CRC ligga mellan 25 och 40%, lite beroende
pé hur man selekterar. Vid pseudomyxom boér 5-arséverlevnaden ligga pa 6ver 80% och vid
mesotheliom 6ver 50%.

Internationellt gérs CRS/HIPEC i vissa fall dven pa ventrikelcancer. Resultaten hir dr dock avsevirt
simre, med 5-drs6verlevnad pa runt 10% och det rader konsensus i Sverige om att inte behandla
denna patientgrupp med HIPEC. Detsamma giller f6r pancreascancer som har 4n simre prognos.
Avseende ovarialcancer 4r det inte etablerat med HIPEC-behandling, dven om allt mer data pekar
mot en Gverlevnadsvinst jimfort med traditonell behandling. I Sverige rider konsensus bland
CRS/HIPEC centra om att behandlingen inte dr standard vid ovarialcancer men att det kan vara
aktuellt i selekterade fall.

CRS/HIPEC ir en synnerligen krivande och komplikationstyngd behandling. Det ar dérfor ur
patientperspektiv visentligt att kinna trygghet i att behandlingen utférs pa adekvat sitt med hég
kvalitet och inte minst att indikationerna f6ér behandlingen ér strikta sa att man undviker att patienter
och anhériga upplever osikerhet och séker pi flera stillen cller kanske séker sig till kostsamma
konsultationer eller behandlingar utomlands. De fyra centra som f6r nirvarande utfor CRS/HIPEC-
behandling i Sverige har samlats i ett nationellt nitverk som ocksa utsetts till arbetsgrupp fér
CRS/HIPEC inom Svensk Forening fér Kolorektalkirurgi. Inom denna grupp har man enats om
indikationer och kontraindikationer for CRS/HIPEC-behandling i Sverige samt ocksa former for
gemensamma videolinkade ronder f6r bedémning av tveksamma fall. Vidare har besluts tagits om
att inritta ett kvalitetsregister for CRS/HIPEC-behandling i Sverige. Registret kommer att vara
kopplat till samma styrgrupp som Svenska Kolorektalcancer Registret. Beslut har ocksa tagits om
vilka parametrar som ska registreras och implementeringsarbetet har startat. Hir kommer resultaten
for respektive centra och landet att redovisas pa samma sitt som nu gors avseende CRC.

Redovisade nationella kvalitetsdata

PC vid CRCcancer registreras i kolorektalcancerregistret som del i metastatisk sjukdom vid
preoperativ utredning och som en av flera typer av cancerrecidiv vid uppfoljning av patienter som
genomgitt behandling for kolorektal cancer. I operationsregistreringen kan rescktion av annat
organ” anges men det finns ingen separat registrering for peritoncktomi eller cytoreduktiv kirurgi.
Peroperativ kemoterapi eller HIPEC kan inte anges vare sig vid registrering av primédrbchandling

10



eller i onkologidelen av registret.

Den aktuella datainsamlingen i kolorektalcancerregistret tilldter inte separat analys av patienter med
PC och inte heller av den kirurgiska och/eller onkologiska behandlingen av denna patientgrupp.
Négon 6vergripande analys av de svenska behandlingsresultaten f6r patienter med peritoneal
carcinos gir dirfor inte att gora vare sig nationellt eller som jimférelse mellan behandlande enheter.

Fér PMP och mesotheliom finns ingen nationell registrering och fér dessa patientgrupper saknas
likasa nationella kvalitetsdata.

Upprittande av fungerande nationell kvalitetsregistrering f6r patienter som genomgir CRS/HIPEC
ar nddvindig f6r att mojliggdra framtida kvalitetsgranskning och verksamhetskontroll.

Arbetet med nationell registrering dr pabérjat inom nitverksgruppen fér de centra som opererar
denna patentgrupp idag, v g se ovan (best practice).

Kompetenskrav inom olika delar av processen

Det ir essentiellt att all synlig tumdrvivnad avldgsnas kirurgiskt (se dven kapitlet Best practice).
Kirurgiskt tekniskt krivs erfarenhet av stor tumorkirurgi samt anatomisk kunskap och vana att
operera i savil bickenet som i de 6vre regionerna - inte minst leverregionen. I och med den kraftiga
systemiska inflaimmatoriska reaktionen och den uttalade immunoparalys som féljer pa detta ter sig
det postoperativa férloppet inte som den kirurgiska standardpatienten. Dirfér krivs en 6kad
vakenhet och vana av att bedéma dessa patienter i den postoperativa perioden, vilket giller savil
ansvarig kirurg som 6vrig vardpersonal.

CRS/HIPEC medfér inte bara ett stort kirurgiskt trauma utan ocksé en lokal vivnadsskada av
virmebehandlingen och cytostatikan i bukhélan samt generella systemiska biverkningar av
cytostatikan. Detta utloser en mycket kraftig systemisk inflammatorisk reaktion med kraftigt rubbad
homeostas med stora vitskeforskjutningar och 6kad blédningsbendgenhet kombinerat med 6kad
bendgenhet att bilda blodproppar. Det ir dirfér nédvindigt att ansvariga fér savil anestesi som IVA-
vird har kunnande och erfarenhet att hantera dessa problem.

Tillgdng till expertis inom onkologi, infektion, hematologi och koagulation ir nédvindig.
Sammanfattningsvis krivs specialkunskap och vana av denna patientkategori genom hela
vardfétloppet, varfér utvecklandet av fasta team av kirurger, operationspersonal, anestesi /IVA och
vardpersonal 4r 6nskvirt. Optimalt 4r att denna kompetens finns dagtid varje dag med tillganglighet

for kontakt dven jourtid och att IVA-kompetensen finns dygnet runt de férsta 2-3 postoperativa
dygnen.

Kompetensutveckling och kompetensforsorjning

CRS/HIPEC ir en ny behandlingsmetod under stindig utveckling. Det medfér att det inte ricker att
bara lisa vetenskapliga publikationer utan det krivs att ocksa att delta i internationella kongresser fér
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att ta del av de senaste rdnen och trenderna.

Eftersom erfarenheten dr ganska kort och begrinsad 4r det ocksa av stort varde att ha ett utbyte med
ndgot annat stérre centra. Bide med stédperson men ocksa girna med méjlighet till studiebesok eller
allra bist mojlighet att delta i verksamheten en tid. Det nationella nitverket bidrar till att sprida
kunskap vidare men ocksa tll att modifiera internationella r6n till svenska férhillanden och
erfarenheter. Att verksamhet bedrivs pa flera centra 6kar kontaktytorna och bidrar till ett rikare
erfarenhetsutbyte. Samtdigt blir kompetensen mer spridd och verksamheten dérigenom mindre
sarbar.

Det finns ingen pé vetenskaplig grund identifierad optimal storlek eller minsta volym per centra fér
att halla hégsta kvalitet vid CRS/HIPEC-behandling. Diremot finns det ett par rapporter som talar
f6r en learning curve pa 100 — 150 fall innan man nér dit men dven ndgon som beskriver en klart
mindre volym. Sannolikt kan man avsevirt minska inlirningsvolymen om verksamheten byggs upp
med erfaren stédperson och frin en verksamhet déir man sen tidigare bedriver avancerad
tumorkirurgi i buken samt i den tidiga fasen koncentrerar verksamheten tll fa hinder men successivt
6kar engagemanget.

Teknisk utrustning
Rent tekniskt krivs egentligen bara 2 saker utéver standardutrustning:

1. En HIPEC-pump som pumpar runt cytostatikan och bararvitskan med hogt fléde och
kontrollerad temperatur. En handfull tillverkare finns. Kostnaden ligger mellan 300 — 500.000 kr.
Till det kommer en engéngskostnad foér slangset vid varje behandling (kostnad ca 5.000 kr fér
Belmont, den mest anvinda pumpen).

2. Operationssalen behéver ha god ventilation med utsug som helst leder dirckt utomhus. Utsug med
filter kan ocksd anvindas.

Nationell multidisciplinar terapikonferens

Vid en nationell telemedicinsk MDT ska svarbedémda fall diskuteras. Medverkande bor vara alla
specialistcentra som erbjuder CRS/HIPEC. Deltagare bor vara kirurger och radiologer med
mdjlighet att demonstrera réntgenundersékningar. Om méjligt dr det en f6rdel att utlindsk expertis
med stor erfarenhet finns att tillga. Samtliga patienter bor tidigare varit diskuterade pa regional MDT
med onkolog, radiolog, kirurg, kontaktsjukskoterska, och ev patolog nirvarande och specifik
fragestillning bor vara forberedd. Patienterna ska uppfylla de kriterier avseende diagnos och
sjukdomsutbredning som diskuteras ovan.
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Klinisk forskning

Forskningen i Sverige kring CRS/HIPEC och peritonectomi har bedrivits sedan linge i Uppsala.
Aven pa Karolinska och Sahlgrenska pagar aktiv forskning inom omradet. Ovriga opererande centra
har inte redovisat nigon tidigare eller pigaende forskning. Den forskning som bedrivs rér biade
diagnostik, behandling, utvirdering och omvardnad. Med tanke pa hur pass avancerad verksamheten
ir och att det beh6vs ytterligare stindig utvirdering och utveckling skall den operativa verksamheten
vara kombinerad med klinisk forskning pi alla opererande enheter.

1 dagsliget skulle ytterligare nivastruktutering inte medfora negativa konsekvenser f6r
forskningsomrédet, savida inte de enheter som i dag aktivt bedriver forskning skulle avvecklas. Om
diremot samtliga opererande enheter utvecklar och deltar i klinisk forskning skulle
forskningsvolymen 6ka i landet.

Uppsala som har lingst erfarenhet i landet av CRS/HIPEC har ocksé en ling och omfattande
forskningshistorik inom omradet och med fokus pa PC frin PMP, CRC och ventrikelcancer.
Forskningsaktiviteten har varit bred och omfattat behandlingsresultat inklusive en randomiserad
behandlingsstudie som ir pi vig att slutredovisas, biverkningar, livskvalitet, prognostiska och
prediktiva faktorer inklusive laboratorietestning av tumércellernas kénslighet f6r cytostatika samt
HIPEC ur ett arbetsmiljperspektiv. Idag dr forskningen i Uppsala fokuserad val av cytostatika fér
HIPEC pi basen av laboratorietest av tuméreeller fran patienterna med projektering f6r en
prospektiv randomiserad klinisk studie, betydelse av dosintensitet, livskvalitet/biverkningar och
kostnadseffekdvitet samt epidemiologi.

I Goteborg pigir en hilsockonomisk studie inkluderande microcosting och cost-utility analys samt
regional kohortanalys. Vidare pagar konsckutiv vivnadssampling och studicr av peritoneal tumor
take mekanismer med bl.a. in vitro modell f6r peritoneal invasion. Arbetsmiljon studeras avseende
operatorsfysiologi och planer finns pa partikelmitning.

Konsekvensbeskrivning fér vardgivare

CRS/HIPEC innebir tung, multidisciplinir och hégspecialiserad tumérvird som kriver
koncentration av resurser i alla avseenden och av nédvindighet endast kan ges vid ett fatal enheter i
landet. Indikationsstillningen maste ske i samrdd med inremitterande kliniker. Detta forutsitter en
konsultationsfunktion med upparbetade remissvigar och konferensméijligheter. Behandlande enheter
miste ha resurser att stédja kunskapsspridning och deltagande i aktuella fora och dven kunna
redovisa resultat fortlépande.

Eftervirden sker ofta pid hemortssjukhus som kan beh&va hjilp och samrid kring postoperativ vird,
hanteringen av komplikationer etc. Patienterna f6ljs med postoperativa kontrollprogram och
eftersom majoriteten av patienterna pé sikt dterinsjuknar dr konsultationsbehovet dven fortsatt stort.

En koncentration till firre 4n de 4 foreslagna centra innebér som konsekvens att kvarvarande centra
far bygga upp specialiserade enheter f6r CRS/HIPEC snarare dn att som nu lita denna vard inga

som en del i den allméiinna kolorektalkirurgiska verksamheten. Med en operationsvolym pa minst tvé
fall per vecka krivs fasta tider pi operationssal och resurskrivande perioperativ vird med tillging till
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IVA-platser. En sidan omstrukturering innebir ocksa att ndgra svenska kirurger miste bli dedikerade
peritoncktomikirurger med liten tid 6ver f6r annan verksamhet. Om en sadan koncentratdon ér
moijlig och praktiskt genomférbar ligger visserligen utanfor utredningens uppdrag att bedéma men
den samlade bedémningen dr att en sadan specialisering inom rimlig tid inte 4r mojlig att genomfora i
ctt svenskt sjuvardsperspektiv. Det talar for att Sverige bor ha fler centra for CRS/HIPEC jamfort
med vissa andra linder som genomf6rt eller projekterar for en hardare centralisering.

En hypotetisk minskning i Sverige till 2 centra innebar med nédvindighet att uppbyged kirurgisk och
teamkompetens, organisation och utrustning vid 2 centra till stor del gir till spillo da dessa resurser
bara vildigt begrinsat kommer att kunna tas tillvara vid de kvarvarande centra som skulle behéva
expandera.

Konsekvensbeskrivning for patienter/narstaende

I de fall CRS/HIPEC behandling ir aktuell, befinner sig patienten i en livsavgdrande situation. Om
valméjlighet av behandlingsmetod och vardgivare finns, dr bedémning av bist mojliga resultat helt
styrande eftersom valet kan vara livsavgérande. Behandlingens kvalitet dr siledes helt avgérande for
hur man som patient bor se p fragan om centraliscring.

Val av behandling & virdenbet

Det ir viktigt att patienten fir en 6ppen och saklig radgivning via huvudansvarig likare av majliga
behandlingsalternativ/virdenheter med milet att nd bista méjliga resultat.

Hur ser kirurgteamets sammansittning ut, kompetens, crfarenhet och vana att jobba ihop? Skiljer
resultat mellan vardenheter? Hur blir hantering av eventuella komplikationer under/efter operation?

Geografisk ndrbet
Aven om geografisk niirhet ir sckundirt, kan det visentligt underlitta for patient och anhériga. Och
pa sd sitt underlitta den mentalt och fysiskt pifrestande situationen fér patient och anhériga. Fore,

under och efter sjukhusvistelsen.

Geografisk placering och spridning bér optimeras for att ge god tickning och underlitta t. ex.
bilpendling.

Nivdstrukturering — ur ett patieniperspektiv
Kvalitet genom hela virdprocessen behéver uppritthéllas och utvecklas. For lag vardvolym ér en
kvalitetsrisk, eftersom det blir svarare att bygga erfarenhet och utveckla kompetens. Kunskap om

HIPEC behéver byggas och underhillas genom hela virdkedjan.

Om antal centra minskas, behover kapacitet och kompetensférsorjning sikras, for att undvika risk
for férlingda vardkéer och/eller férsimrad kvalitet/dllginglighet.
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Utlatande frdn sakkunniggruppen till férslag om nationell _
nivastrukturering av muskulo-skelettala sarkom.

Deltagare i Sakkunniggruppen:

Otte Brosjé (ordférande), Ortopediska kliniken, Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm
Sigvard Eriksson, Ortopediska kliniken, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg

Hans Hagberg, Onkologiska kliniken, Akademiska sjukhuset, Uppsala

Anders Kalén, Ortopediska kliniken, Universitetssjukhuset, Linkdping

Karin Papworth, Onkologiska kliniken, Norrlands Universitetssjukhus, Umed

Fredrik Vult von Steyern, Ortopediska kliniken, Skanes Universitetssjukhus, Lund

Christopher McCann, patientrepresentant
Stefan Rydén, samordnare frén nationell arbetsgrupp, SKL

Bakgrund och vardprocess

Sarkom &r ovanliga, maligna tumdérer som utgar fran kroppens stédjevdavnad och utgoér
endast ca 1 % av all cancer. Denna typ av tumérer kan uppsta pa de flesta lokaler i kroppen
men de vanligaste &r s.k. ortopediska eller muskulo-skelettala tumdérer lokaliserade till
extremiteter och balviggen. Vanligaste formen &r mjukdelssarkom, incidens 25/miljon/ar,
och drabbar huvudsakligen vuxna och dldre personer (medianalder 65 ar). Skelettsarkom &r
mer ovanliga, incidens 12/miljon/ar. De senare &r i stor utstrackning forknippade med barn
och ungdomar, men forekommer i alla aldrar.

D4 tumérerna dr ovanliga och bestar av ett stort antal undergrupper &r diagnostiken ofta
komplicerad och kréver stor erfarenhet av saval sjdlva utférandet av biopsien som av de
cytologiska, histopatologiska och molekylarbiologiska/genetiska analyserna. Den slutgiltiga,
histopatologiska diagnostiken maste goras av patolog med stor erfarenhet av denna grupp
av tumdrer.

Diagnostik, utredning, behandling och uppféljning bedrivs nu sedan 1980-talet i Sverige pa 5
Universitetssjukhus/sarkomcentra, dar ett multidisciplindrt team handlagger dessa fall.
Sedan decennier tillbaka finns en regional centralisering foér denna process, v.g. se
Nivastrukturering. Behandlingen &r ofta multimodal med saval kirurgi, medicinsk
behandling/cytostatika och stralbehandling. Det ar viktigt att behandlingen planeras korrekt
for att ge en for patienten optimal vard. Nationell och internationell konsensus foreligger om
att detta kraver handldggning pa ett sarkomcentrum med erfarenhet och kunskap om dessa
tumorer (ref. 1-3).

Symptom vid sarkom kan variera mycket och ett mjukdelssarkom ger sdllan besvar utdver
forekomst av en “knol” fresistens. Tillvaxt, smarta eller funktionsbortfall &r inga palitliga
kriterier fér misstanke om malign tumar da dven hégmaligna tumdrer kan ha lang anamnes
med endast diskret tillvaxt av tuméren, vilket far patienten och ofta dven ansvarig lakare, att
misstolka den som helt oskyldig. Detta har lett till att Skandinaviska Sarkom Gruppen (SSG)
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har angivit mycket enkla kriterier for vilka patienter som bér remitteras till ett
sarkomcentrum fér bedémning: patient med en subkutan resistens > 5¢cm och alla patienter
med en djup/subfasciell resistens oavsett storlek.

Skelettsarkom upptdcks oftast i form av symptom som smarta, vdrk och svullnad och en
vanlig rontgenundersdkning ger oftast misstanke om malign tumor. Efter remittering sker
handldggning enligt rutiner som ar mycket lika vid Sveriges olika sarkomcentra.

Sedan den regionala centraliseringen pabdrjades efter initiativ av SSG, kan vi i Sverige (och
dven oOvriga Skandinavien) se att antalet fall som remitteras direkt till ett sarkomcentrum
(utan foregaende biopsi eller operation) successivt Okat (ref. 4-6), vilket ur ett internationellt
perspektiv ar unikt och mycket framgangsrikt da detta ger 6kade mojligheter till
extremitetsbevarande kirurgi, lokal tumdrkontroll och bot.
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Aktuell nivastrukturering

Lokalt och regionalt

Sedan artionden tillbaka har en regional centralisering etablerats avseende diagnostik
och behandling av muskulo-skelettala sarkom. Nagon lokal verksamhet, utéver palliativ
vard, for sarkom bedrivs inte. Ett sarkomcentrum finns nu i 5 regioner: Goteborg
(Vastra), Linképing (Syddstra), Lund (Sédra), Stockholm (Stockholm och Gotland) och
Umead (Norra). Processen for omhdndertagandet och behandlingen av patienter med
sarkom skiljer sig ndgot mellan olika regioner, men alla patienter med misstankt sarkom
ska diskuteras avseende diagnos och behandling vid en multidisciplinar konferens
(MDK). Utéver dessa 5 centra bedrivs i region Uppsala/Orebro medicinsk/onkologisk
verksamhet samt strdlbehandling av patienter med sarkom, men regionen har inget
sarkomcentrum. Merparten av patienterna i denna region far den diagnostiska och
kirurgiska delen av handlaggningen i Stockholm, inkluderande MDK.

Nationellt

Avseende diagnostik och kirurgisk behandling ar detta i dagsldget centraliserat till 5
centra i landet. Den medicinska/onkologiska delen av behandlingen ar i de flesta
regioner forlagd till dessa centra men avvikelser fran detta kan i enskilda fall
férekomma.

Uppsala/Orebro har inget sarkomcentrum men handléigger den onkologiska
behandlingen av patienter fran deras region i samrad med Stockholm, som i huvudsak
ansvarar for diagnostik och kirurgisk behandling av patienter med sarkom fran denna
region

Den kirurgi som utférs vid muskulo-skeletala sarkom ar mycket varierande avseende
omfattning och konsekvenser for patienten. Kirurgin spinner fran avlagsnande av
relativt sm3, ytliga mjukdelssarkom, till mycket stora ingrepp dér skelettstrukturer och
muskler maste tas bort och da kravs oftast ett kompletterande, avancerat,
rekonstruktivt ingrepp.

Inom det nitverk som finns mellan landets 5 sarkomcentra sker idag remittering av
vissa patienter fér mer ovanliga och omfattande operationer. Idag remitterar t.ex.
Linkdping alla skelettsarkom som kriver kirurgisk rekonstruktion till Stockholm. Ovriga
centra handlagger all form av ortopedisk tumorkirurgi.

Pa nationell nivd anvands vart ortopedkirurgiska natverk for diskussion kring vissa mer
komplicerade fall, dir olika alternativ kan dvervigas. Detta dr en form av icke
formaliserad, Skandinavisk "terapikonferens”, men inte multidisciplinar.

Vardvolymer

Data frdn Cancerregistret visar att antalet ortopediska sarkom i Sverige &r 370/ar
(medelvdrde for dren 2008-2014). Andelen skelettsarkom uppskattas till ca 1/3.
Fordelningen av till Cancerregistret inrapporterade ortopediska sarkom &r enligt
foljande:

Goteborg 18%, Linkdping 12%, Lund 20%, Stockholm 20%, Umed 9% och
Uppsala/Orebro 21%.
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Vardkvalitet enligt var bedéomning
Resultatmétt Overlevnad.
Lokalt tumorrecidiv/andel sekundara amputationer.
Postoperativ funktion.
EQ-5D (livskvalitetsmatt).
Sena biverkningar av cytostatika- och stralbehandling.

Mal Andel patienter registrerade i SSGs register och Cancerregistret 100%
Andel patienter remitterade till sarkomcentrum fére biopsi/ kirurgi 100%
Andel patienter som omhandertas enligt "best practice” 100%

Best practice enligt var bedémning

Som utgangspunkt fér "best practice” inom sarkom ar det internationellt vedertaget att
dessa patienter skall handldggas pa ett sarkomcentrum och remitteras dit pd misstanke
om tumor, dvs innan forsok till biopsi eller operation utforts. Det ar visat att detta ger
bast forutsattning for optimal vard. I detta sammanhang ar det viktigt att goda
remitteringsmonster ar etablerade och val kinda hos potentiella remittenter samt att
mottagande centrum har férutsattningar att erbjuda en snabb och adekvat
utredningsprocess.

Ett sarkomcentrum bor kunna erbjuda:

Tillgdnglighet &rets alla veckor for diagnostik av suspekt mjukdels- eller skelettsarkom.

Tid fran remiss till nybesoék Hogst en vecka.
Tid fran nybesék till MRT Hogst en vecka.
Tid fran nybesok till biopsi Direkt/ ngn. dag for nadlbiopsi.
Hogst en vecka for radiologiskt assisterad
nalbiopsi.
Hogst en vecka for 6ppen, kirurgisk biopsi.
Tid fran biopsi till svar Enstaka dagar (FNAC), hégst en vecka (PAD).
Tid fran diagnos till op. av hégmalignt mjukdelssarkom Hogst tva veckor.
Tid frdn diagnos till start av neo-adjuvant cytostatika Hogst tva veckor.

Operation enligt specifika behandlingsprotokoll
alla veckor (dven sommaren) Ja.

Pre- och postoperativ MDK f6r alla sarkompatienter Ja.

Kontaktsjukskoterska tillganglig alla dagar Ja.
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Nationella kvalitetsregister

Sedan flera decennier tillbaka finns inom SSG ett register dar uppgifter om diagnos,
behandling och resultatmatt fér ortopediska sarkom inom Sverige och Skandinavien ska
registreras. Detta ger mojlighet till studier av dessa ovanliga tumérer. | en nédra framtid
kommer aven vardkvalitet/best practice registreras. Registreringen av vara patienter
med ortopediska sarkom dr bra fran vissa centra men mindre bra frdn andra, men
kommer kanske att férbattras nar anmaélan framéver gérs via INCA-portalen. Stockholm
registrerar alla patienter fran sin egen region men dven de patienter fran region
Uppsala/Orebro som diagnosticeras och handliggs kirurgiskt i Stockholm. Data fran
SSG-registret har delvis anvants som underlag i denna rapport, men kan i nuldget inte
anviandas som referens for att nationellt utvirdera vare sig antalet patienter med
sarkom eller mer kvalitativa aspekter av den vard som ges vid vara olika centra.

Kompetenskrav inom olika delar av processen

Enligt vir bedémning kravs unik kompetens av alla inblandade i diagnostik och
behandling av sarkom. For att halla ledtider sa korta som méjligt och inom ramen fér
"best practice”, kravs denna kompetens alla veckor under aret.

Kompetensutveckling och kompetensforsorjning

Fortlépande utbildning och utveckling kan enligt vir uppfattning bara ske pa ett
sarkomcentrum dar omfattningen av verksamheten goér att inblandade specialister (f.f.a.
ortopeder som ar ansvariga for diagnostiken) utfér sina specifika uppdrag for patienter
med ortopediska tumorer kontinuerligt och som huvudsyssla.

Teknisk utrustning
Sarskilt dyr eller avancerad teknisk utrustning kravs inte.

Nationell MDK

En nationell MDK anser vi inte dr nédvandigt eller 6nskvért da det redan finns
vilfungerande regionala och en interregional MDK. Vid e.v. 6kad centralisering av
sarkomvarden, 6kar behovet av interregionala MDK.

Inom den ortopedKirurgiska verksamheten férekommer en icke formaliserad form av
skandinavisk natverksbaserad diskussionsgrupp dar mer ovanliga och komplicerade fall
diskuteras avseende behandling. Denna dr emellertid inte multidisciplindr i sin
nuvarande form.

Klinisk forskning .

Alla sarkomcentra deltar i kliniska studier som SSG bedriver. FOU-aktiviteten varierar
dock kraftigt mellan olika centra. For att data i registret ska kunna vara palitliga ur ett
nationellt perspektiv, kravs att alla patienter med sarkom som behandlas i Sverige
rapporteras till SSG.
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Foreslagen nationell nivastrukturering

Med hansyn till remitteringsmonster, geografiskt stora avstdnd och eventuell risk for
férsdmring avseende kontakt med sarkomcenter foreslds att behdalla nuvarande 5
sarkomcentra. Jamfért med nu, borde betydligt flera ovanliga fall och komplicerade
behandlingar diskuteras i interregionala MDK och direfter v.b. remitteras vidare till ett
centrum med storre erfarenhet och vardvolym.

Beslut om kurativt syftande, avancerad cytostatikabehandlingen och stralbehandling for
osteosarkom, Ewing sarkom och vissa muskulo-skelettala mjukdelssarkom skall tas pa
MDK vid sarkomcentra. Aven utvirdering av den onkologiska behandlingen skall géras
pd MDK. En nationell nivastrukturering av onkologisk behandling ter sig inte realistiskt,
men avancerade behandlingar bér koncentreras till universitetsklinik som har vana vid
intensiv cytostatikabehandling och stralbehandling. Vissa mindre delar av den
onkologiska verksamheten bedéms kunna ges pd annan onkologklinik, detta dock forst
efter att patienten diskuterats pd MDK, och behandlingsbeslut fattats pa ett
sarkomcentrum. Aven dessa patienter skall féljas upp och resultat fortlépande
rapporteras till SSG.

Konsekvensbeskrivning for vardgivare

Om ett sarkomcentrum behéver ta emot en 6kad méangd patienter, kan bli svart att halla
ledtiderna enligt faststélld "best practice”. Det kan dven visa sig svart att vid behov
rekrytera unika kompetenser samtidigt som ett valfungerande sarkomcentrum med
omfattande verksamhet kan bli en attraktiv arbetsplats.

Konsekvensbeskrivning for patienter/narstaende

Expertgruppen patientforetrddare tror att patienter garna reser langt fér en operation
om detta dr nédvandigt for att fi basta mojliga behandling. Vid lingre behandlingar som
kraver ldnga och mer frekventa sjukhusvistelser, som t.ex. viss onkologisk behandling,
kan dock stérre avstand till hem, anhoriga och vianner upplevas negativt. Denna
eventuella nackdel, d.v.s. att vara borta frdn hemmet, anhoriga och vdnner, bedéms dock
kompenseras fér genom att patienten hér erbjuds ett professionellt och effektivt
omhandertagande.
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Komplettering fran sakkunniggruppen fér muskulo-skelettala sarkom 150512

RCC i samverkan har med anledning av rapporten bett sakkunniggruppen om fértydligande
pa nagra punkter. De stéllda fragorna och svaren aterges har:

Fraga 1: Av beskrivningen framgdr att det dag finns fem sarkomcentra i landet med
regionala uppdrag inom sina respektive regioner och ddr Stockholm intar en sérstdllning
genom att éiven ha ett regionalt uppdrag fér Uppsala-Grebroregionen, som saknar ett
sarkomcenter. Ar detta korrekt uppfattat?

Svar: Ja

Fraga 2: Férslaget som ldmnas @r att “behalla nuvarande 5 sarkomcentra”. Ska detta utléisas
som att Ni féreslar att alla dessa fem centra ska ha nationella uppdrag och i princip vara helt
jamstdllda avseende verksamhetsinnehdll, erfarenhet, bemanning etc.? Eller ska dessa fem
betraktas som regionala centra?

Svar: Var tolkning ar att de 5 nuvarande "sarkomcentra" har regionala uppdrag (Stockholm
for 2 regioner). Verksamhetsinnehall, erfarenhetet och bemanning varierar men ar
tillrdckligt bra f6r att diagnosticera och behandla majoriteten av patienter med MS-sarkom.
Sarkombehandlingen dr dynamisk och varierande och kraver en strategi som ar
mangfacetterad och flexibel. Subkutana och intramuskuldra mjukdelssarkom &r enkla att
behandla och hégmaligna/intermuskuldra svara. Lagmaligna chondrosarkom ar enkla att
behandla, osteosarkom och Ewing sarkom &r svara, ffa. hos unga/vaxande patienter.
Behandling av skelett- och mjukdelssarkom i kotpelare och bickenet ar oftast mycket
speciellt och svart, i alla synnerhet da dessa ar ovanliga. Vilket centra som har bast
kunskap/erfarenhet for att behandla de svara/speciella/ovanliga sarkomen varierar med
tiden. Detta gor att ett sarkomcentrum som inte har tillrdckligt erfarenhet for ett dylikt
sarkom/lokalisation, tar kontakt med ett annat centrum, som vid den tidpunkten kan ta
hand om patienten = interregionalt MDK (ej nationellt).

Fraga 3: Samtidigt efterlyses att “betydligt fler ovanliga fall och komplicerade behandlingar
diskuteras i interregionala MDK och dérefter v.b. remitteras vidare till ett centrum med
stérre erfarenhet och vdardvolym”. Menas dédrmed att det ska finnas négra centra (férre én
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fem) som just uppfyller kriterierna om “stérre erfarenhet och vardvolym”. Ar detta att
betrakta som nationella centra?

Svar: Vg. se svar pa fraga 2. Begreppat "nationellt centra" ar f6r gruppen nagot oklart vad
det betyder.

Fraga 4: RCC i samverkan énskar att ni tydligt definierar vilka diagnoser och dtgérder som
bér handléggas pd ett regionalt respektive ett nationellt sarkomcentrum. Finns olika syn pé
detta i gruppen dr det viktigt att det redovisas. Har bér beskrivas vilka tillstand eller tgdrder
som avses i beskrivningen “ovanliga fall och komplicerade behandlingar”. P& motsvarande
sdtt behévs en ndrmare precisering av verksamhetsinnehdllet (kirurgi, radioterapi,
kemoterapi) for ett regionalt sarkomcenter.

Svar: De svara/speciella/ovanliga sarkomen bor behandlas pa farre en 5 sarkomcentra.
Exempel finns beskrivet i svar pa fraga 2.

Fraga 5: Ar det réitt uppfattat att gruppen féresprékar en regional samordning av den
onkologiska behandlingen inom alla regioner, till respektive universitetsklinik och att det
endast undantagsvis ges onkologisk behandling inom lénssjukvdrden?

Svar: Vi anser att onkologisk behandling vid ett lanssjukhus kan genomféras om tillrdcklig
kunskap/erfarenhet finns pa plats och efter beslut/stéd fran det Regionala centrat.

Fraga 6: Nationell MDK anses inte nédvdndigt men dédremot foéresprékas ékad anvéndning av
interregionala MDK. Vad dr egentligen skillnaden mellan dessa tva begrepp?

Svar: Var tolkning av begreppet nationell MDK &r att samtliga centra deltagerien
videokonferens och det ar detta vi inte 6nskar utan onskar flera konferenser mellan 2 centra
(interregionala MDK) dir det ena centrat dnskar hjalp/stod av ett annat, vg. se svar pa fraga

otte brosj6 | docent, 6verldkare | sarkom centrum ortopedi
karolinska solna | 070 729 27 23 | otte.brosjo@karolinska.se
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Utlatande fran sakkunniggrupp géllande nationell nivastrukturering
inom omradet buksarkom (retroperitoneala och intraabdominella)
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Deltagare i Sakkunniggruppen:
Mikael Eriksson (ordférande), Onkologiska kliniken, Skanes Universitetssjukhus, Lund
Hans Hagberg, Onkologiska kliniken, Akademiska sjukhuset, Uppsala
Bengt Nilsson, Kirurgiska kliniken, Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Géteborg

Karin Papworth, Onkologiska kliniken, Norrlands Universitetssjukhus, Umed
Per Sandstrém, Kirurgiska kliniken, Universitetssjukhuset, Linkoping

Jan Ahlén, Kirurgiska kliniken, Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm

Ingvar Gustafsson, patientrepresentant, Karlskrona

Stefan Rydén, samordnare frdn nationell arbetsgrupp, SKL

Vardprocessen
gastrointestinal blédning (akut eller som anemi), buksmartor, uppspandhet, tarmobstruktion

Insjuknande i buksarkom leder vanligen till ett eller flera av féljande symtom: palpabel kndl,

med stérningar av avféringen, minskad matlust, avmagring, trotthet eller allman
sjukdomskénsla. Patienterna nar vanligen sjukvarden genom besdk pa sin vardcentral med

anledning av symtomen, men ibland kan forsta vardinstans vara sjukhus, i synnerhet via
akutmottagning vid snabbt tilltagande eller svara symtom.
Forr eller senare leder symtomen och utvecklingen av dessa till bilddiagnostik, vanligen

genom CT (datortomografi), men ibland dven ultraljud, MR-kamera eller endoskopi ddr man
finner en tumdorsuspekt resistens. Fran vardcentral ska patienter med misstankt tumér i

buken omedelbart remitteras till sjukhus, vanligen till allmankirurgiska kliniker.

Om man vid sadan klinik, vid granskning av befintligt bildmaterial, eventuellt efter
kompletterande non-invasiv utredning som inte far férdréjas, konkluderar att det rér sig om

en stor och/eller retroperitonealt beldgen tumor, bor den differentialdiagnostiska
méjligheten av sarkom féranleda omgaende vidare remiss till sarkomkirurgisk enhet vid

sarkombehandlande sjukhus, dven om det ibland kan visa sig att det ror sig om annan

diagnos.
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Den stora majoriteten av intraabdominella tumérer utgérs av GIST (gastrointestinal
stromatumaor), som i manga fall kan vara stora och ocksa ha ett utseende vid CT som ar mer
eller mindre typiskt for denna tumér. De flesta fall av GIST utgar fran magsécken och kan vid
mer betydande storlek ocksa har ofta ha ett utseende som leder tankarna till GIST. Ofta kan
det vara svart att bekrafta diagnosen via gastroskopi eftersom tumérerna vaxer submukdst i
ventrikelvaggens muskellager och inte kan ses genom gastroskopi om inte endoskopiskt
ultraljud utnyttjas. Aven om det kan vara svart att undga att en del fall av GIST med
begransad storlek diagnostiseras och dven primért opereras av ventrikelkirurger dr det
rekommendabelt att det vid misstanke om GIST utgar remiss till sarkomcentrum for
diskussion pa konferens, dér vidare diagnostik och senare eventuell preoperativ medicinsk
behandling kan diskuteras.

Sedan remiss kommit till regionalt sarkomcentrum ska bildmaterialet omgaende granskas
och diskuteras vid MDK (multidisciplinar konferens) med sarkomteamet (kirurg, onkolog,
patolog och radiolog). Diskussionen leder i det stora flertalet fall fram till beslut om
diagnostisk biopsi vilken bor utféras vid sarkomcentrum, och omfatta saval fin- som
mellannalsbiopsi déar ett flertal biopsier bor tas. Infér ett sddant ingrepp ska patienten kallas
till sarkomcentrum for lakarbesak, och vid konferensen beslutas var detta ska ske. Vid fall av
potentiellt operabel tumdr, eventuellt efter medicinsk eller radiologisk férbehandling i
tumoérkrympande syfte, sker detta besok Iampligen vid kirurgklinikens sarkomenhet, medan
fall av uppenbart icke-operabel sjukdom, t.ex. generaliserad, lampligen kan fa sitt inledande
besok hos sarkom-onkolog. Ibland kan den lampliga ordningsféljden har bli
kirurgmottagningen — biopsi — onkologmottagningen, alternativt gemensam mottagning; det
viktiga ar att forloppet inte fordréjs sa att diagnostik kan genomféras och behandlingsbeslut
tas utan onddigt drojsmal.

Optimal handldggning forutsatter att sarkom-patolog, eller adekvat utbildad patolog-
assistent, kan medverka vid den biopsi som vanligen utférs av radiolog med hjélp av ultraljud
eller CT for att bedoma representativiteten och tillrdckligheten av punktionsutbytet; detta
for att undvika behov av ny biopsi vilket fordréjer tiden till behandling. En sadan rutin saknas
emellertid fortfarande pa de flesta centra.

Resultatet av biopsin, morfologiskt och immunhistokemiskt, ibland ocksa genetiskt, i
kombination med bilddiagnostik, diskuteras vid den regionala sarkomkonferensen (MDK)
och leder fram till rekommendation om behandling vilken snarast darefter férmedlas till
patienten for samrad infor definitivt beslut om atgéard.

Efter en genomford nationell nivastrukturering remitteras samtliga fall av retroperitoneala
sarkom (RPS) till darfér utsedd enhet, varvid den skriftliga remissen ska kompletteras med
en telefonkontakt for att inte fordréja handldggningen. En sddan remiss och kontakt innebar
inte att samtliga sadana patienter verkligen ska komma till det nationella centret; ett
gemensamt beslut kan fattas om att patienten inte ar operabel pga avancerad sjukdom eller
svar komorbiditet. Om meningarna ar delade och det nationella centret menar att man trots
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omstandigheterna vill bedoma patienten pa plats rekommenderas att en sddan bedémning
kommer till stdnd om patienten samtycker dartill. | de fall dér det regionala sarkomcentret
aven uppfattar GIST eller 6vriga intraabdominella sarkom som komplicerade bor dessa ocksa
remitteras. Ovriga handldggs pa regional niva. Pa respektive niva finns det vanligen
anledning att ater aktualisera patienten vid sarkomkonferens (MDK) mellan olika
behandlingssteg, samt vid nya situationer eller icke planerat behandlingsutfall. Fortsatt
uppfoljning efter avslutad behandling diskuteras likasa vid MDK, och bor vanligen ske pa
nagon av de behandlande klinikerna. Se for dvrigt bilagt flédesschema!

Nivastrukturering

Lokalt och regionalt genomférd

RPS och non-GIST intraabdominella sarkom &r i princip nivastrukturerade regionalt i form av
att hela behandlingen (kirurgisk och onkologisk) sker vid ett sarkomcentrum/sjukhus i fem
regioner (Norra, Stockholm-Gotland, Syddstra, Véstra och Sédra), medan Uppsala/Orebro-
regionen sedan lange i stéllet tillampar en natverksmodell dir behandlingsbeslut tas
centraliserat (vid telefonkonferenser) medan behandlingar kan férekomma pa
lanssjukhusniva. Kirurgi av RPS sker for denna region emellertid numera i Stockholm (tidigare
i Uppsala), och detsamma géller sedan en tid ocksa RPS fran Norra sjukvardsregionen.

GIST kan upptrdda som stora buktumdérer, och for dessa fall ar Iaget vanligen likartat som for
ovanstaende diagnoser, medan fall av mindre GIST, vanligen utgangna fran magsacken, i
manga regioner opereras vid flera sjukhus, ibland innan nagon preoperativ diagnostik
foretagits och GIST-diagnosen dirfor inte varit sidkerstilld. Aven den onkologiska
behandlingen av GIST saknar fullkomlig nivastrukturering i flera andra regioner &n i U/0.

Genomford nationell nivastrukturering

Successivt (utan centralt formaliserat beslut) har kirurgin av RPS blivit mer centraliserad, dar
saledes patienter fran U/O-regionen och under senare tid dven Norra regionen skickats till
Stockholm for kirurgi. Idag opereras saledes de flesta fall av RPS (och non-GIST
intraabdominella sarkom) vid tre sjukhus (Karolinska, Sahlgrenska och Lund), men patienter
med denna diagnos i Sydostra sjukvardsregionen opereras i Linkdping.

Nagon 6vrig nationell nivastrukturering inom omradet féreligger inte, varken kirurgisk eller
onkologisk.

Foreslagen nationell nivastrukturering

Den aktuella sakkunniggruppen konstaterar att ett pilotprojekt forra aret (som da enbart
omfattade RPS), dar ett par av nuvarande gruppmedlemmar deltog, efter ingaende
diskussioner ville féresla att kirurgin fér RPS skulle lokaliseras till tre centra i landet. Fallen ar
fa, kirurgin komplicerad och vanligen omfattande multipla organresektioner, och det &r
darfér rimligt att kirurgin ligger pa fa hander for att mojliggora stérsta majliga praktiska
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erfarenhet. Sakkunniggruppen ansluter sig darfér enhalligt till forslaget fran pilotprojektet
enligt ovan.

Sakkunniggruppen @r inte helt enig avseende intraabdominella sarkom inklusive GIST, dar
det finns foresprakare fér nationell nivastrukturering avseende kirurgin dven av dessa
tumdrer. Majoriteten menar emellertid att det inte &r fullt realistiskt, i synnerhet inte
avseende mindre GIST. Aven majoriteten kan emellertid sta bakom en rekommendation om
att storre och/eller komplicerade fall av GIST eller andra intraabdominella sarkom
(sistndmnda kategori ovanlig) bér Gvervagas for remiss till samma nationella centra som for
RPS. Ovriga bor féretradesvis opereras pa ett centrum per region.

En nationell nivastrukturering av onkologisk behandling ter sig ej realistisk och det skulle
kunna riskera att en del patienter inte skulle remitteras till kvalificerad handldggning ver
huvud taget. Om det &r alltfér langt till ett sjukhus ddr medicinsk behandling ska genomféras
sa kanske lite dldre eller svarare sjuka patienter skulle bli kvar pa mindre sjukhus dér sarkom
ar en sallsynthet och erfarenheten darfér ringa.

Vardvolymer

Hela vardprocessen

Totalt registreras c:a 300 fall arligen av mjukdelssarkom i Sverige (305 fér 2013 enligt
"Cancer incidence in Sweden”); underregistrering pa exakt lokal osdker med endast ett
mindre antal fall i retroperitoneum enligt ICD-7 i samma skrift. Man brukar emellertid rakna
med att c:a 15% av alla mjukdelssarkom uppstar i retroperitoneum (se t.ex.: Mullinax JE et
al. Current Diagnosis and Management of Retroperitoneal Sarcoma, Cancer Control
2011;18:177-187), varfér det torde réra sig om knappt 50 nya fall per ar i Sverige. Antalet
operationer dr sannolikt hdgre eftersom kirurgi ocksa provas vid manga fall av lokalrecidiv.

Incidensen av GIST &r c:a 12-15/milj inv/ar, varfor vi far rékna med c:a 120-150 nya fall per
ar. Av dessa ar en del sma och funna som bifynd vid annan kirurgi, men c:a 100 fall om aret
far sannolikt planeras f6r kirurgi. Intraabdominella non-GIST sarkom ar mycket fa,
uppskattningsvis 5-10 per ar i riket. Palitliga data fran nationella kvalitetsregister finns &nnu
ej.

Féreslagen nationellt nivastrukturerad vardinsats

Enligt ovan knappt 50 nya fall av RPS per ar samt ett antal reoperationer. Till detta kommer
ett svarbedémt antal komplicerade fall av intraabdominella sarkom, t.ex. GIST, som kan
tankas remitteras till nationell enhet.

“Best practice”
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Enligt samstdmmig internationell expertis bér kirurgin av RPS centraliseras till h6gvolym-
centra med samma motivering som givits ovan. Exempelvis konkluderas i ovan angiven
review (Mullinax et al, Cancer Control 2011;18:177-187) féljande:

"The management of retroperitoneal sarcomas requires a multidisciplinary approach and is
best accomplished at high-volume centers specializing in the care of patients with these
complex malignancies. Current data suggest that radical resection remains the only chance
for cure and that chemotherapy and radiation therapy may confer a survival benefit”.

| ESMO “Clinical Practice Guidelines for diagnosis, treatment and follow-up of Soft tissue and
visceral sarcomas” (Annals of Oncology 2014;25(suppl 3):iii102-iii112) framhalls bland annat
att “Patients with suspected RPS need to be referred to high-volume sarcoma centres”,
vilket i sin tur baseras pa féljande referens: Bonvalot S, Gronchi A, Hohenberger P, et al.
Management of primary retroperitoneal sarcomas (RPS) in the adult. A consensus approach
from the Trans-Atlantic RPS Working group. Ann Surg Onc 2014;22(1):256-263.

Redovisade nationella kvalitetsdata

Ett av SSG nyligen etablerat register for retroperitoneala och intraabdominella sarkom finns
pa INCA-plattformen, men anvandningen av detta har i stort sett annu enbart
implementerats i Stockholm-Gotland-regionen varfor nagra tillforlitliga och anvandbara
registerdata dnnu ej féreligger.

Kompetenskrav inom olika delar av processen

Det kravs en hogspecialiserad kompetens fér buksarkomkirurgi aret runt, och for att de
enskilda operattrerna ska fa tillrdcklig erfarenhet bor inte detta ligga pa fér manga handeri
ett land av Sveriges storlek. A andra sidan krévs god tillginglighet aret runt varfor 2-3 vana
kirurger per center &r ett rimligt antal. Vidare krévs att detta operativa centrum finns pa ett
sjukhus dar det vid behov ocksa finns annan specialiserad kirurgisk kompetens for bistand
vid speciella operationer, t.ex. urologisk och karlkirurgisk kompetens, dven detta aret runt.
Dessutom forutsatts att det nationella centret hor till ett fullt utrustat multidisciplinart
sarkomcentrum sa att patienterna kan diskuteras pa centrets MDK utéver den kontakt som
forvdntas ske med inremitterande klinik.

Kompetensutveckling och kompetensforsorining

Vid de centra som sysslar med denna speciella kirurgi rekryteras och vidareutbildas nya
kirurger vid behov, men detta rér sig om enstaka personer med tanke pa vad som ovan sagts
om att kirurgin av RPS, av hdansyn till behovet av stor erfarenhet, inte kan ligga pa for manga
hander.
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Teknisk utrustning

Inget behov anses foreligga av ny sarskilt dyr eller avancerad teknologi for etablerandet av
nationellt ansvar pa nagot av de centra som redan idag skdter dessa operationer.

Nationell multidisciplindr konferens

Det forutsatts att de fa patienter det ror sig om dels ska diskuteras per telefon med
inremitterande enhet och dels tas upp pa MDK vid det aktuella centret. Ett nationellt forum
dar enskilda patienter kan diskuteras eller férfragningar kan goras bor uppréattas och hur
detta skall se ut och organiseras bér ligga i uppdraget hos de regionala och nationella centra
som far uppdraget.

Klinisk forskning

For néarvarande pagar en klinisk prévning inom omradet pa europeisk bas dar ett svenskt
center deltar (Stockholm-KS) i vilken patienter med RPS randomiseras till preoperativ
stralbehandling eller enbart kirurgi. Fler patienter kan bli aktuella for denna studie, liksom
for eventuellt framtida kliniska studier, genom att farre centra ser fler patienter. Resurser for
deltagande i kliniska provningar ar éverallt bristfalliga, men det kan vara lattare att 6ppna
ett begransat antal centra som har chans att inkludera fler patienter 4n manga centra som
enbart har chans att hitta enstaka patienter; detta saval ur organisatorisk som ekonomisk
synvinkel. Aven annan typ av patientnéra klinisk forskning kan potentiellt underlittas av att
flera patienter behandlas pa samma enhet.

Konsekvensbeskrivning for vardgivare

Det ror sig hdr om ett begransat antal patienter, men en viss 6kad belastning pa saval
operationssalar som personal och vardplatser kan forutses. Eftersom emellertid praxis redan
idag har koncentrerat denna kirurgi till huvudsakligen tre platser torde skillnaden mot idag
vara negligerbar. Den enda region som skulle minska sin sarkomverksamhet fran dagslaget
ar den syddstra.

Konsekvensbeskrivning for patienter/nirstaende

Patienter och narstaende torde vara tillfredsstallda med att denna komplicerade kirurgi, av
en sjukdom med allvarlig prognos, utférs endast av kirurger med betydande vana av
ingreppet. Ovriga eventuella konsekvenser torde viga latt vid sidan av detta faktum.
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Komplettering fran sakkunniggruppen for buksarkom 150514

RCCi samverkan har med anledning av rapporten bett sakkunniggruppen om fortydligande
pa nagra punkter. De stéllda fragorna och svaren aterges har:

Fraga 1: Av beskrivningen framgdr att det i dag finns fem sarkomcentra i landet med regionala
uppdrag inom sina respektive regioner och ddr Stockholm intar en sérstélining genom att dven ha ett
regionalt uppdrag fér Uppsala-Orebroregionen, som saknar ett sarkomcenter. Ni anger att det redan
skett en koncentration av kirurgin sa att "de flesta” patienter med RPS och non-GIST intraabdominella
sarkom skickas frdn Norra regionen och Uppsala-Orebro-regionen till Stockholm. Vad betyder “de
flesta”, dér det alla?

Svar: Nej, det star inte att “de flesta” patienter med RPS och non-GIST intraabdominella
sarkom skickas fran Norra regionen och Uppsala-Orebro-regionen till Stockholm, sa detta ar
en felldsning. | stycket Nivastrukturering — Lokalt och regionalt genomférd star det i stéllet
(rad 6-7): "Kirurgi av RPS sker for denna region emellertid numera i Stockholm (tidigare i
Uppsala), och detsamma giller sedan en tid ocksa RPS fran Norra sjukvardsregionen”.
Budskapet upprepas (utan reservationer) i nastféljande avsnitt (Genomférd nationell
nivastrukturering), och dar férekommer ocksa uttrycket “de flesta”, men laser man den
meningen noggrant finner man att detta syftar pa att en del sadana tumorer idag opereras i
Linkoping, varfor det bara ar "de flesta” som opereras vid tre sjukhus.

Fraga 2: Férslaget behdver fortydligas med en beskrivning av tvé nivaer av sarkomcentra, alla fem
med ett regionalt uppdrag samt négra, 3 enligt ert férslag, som dven har ett nationellt uppdrag. RCC i
samverkan énskar att ni tydligt definierar vilka diagnoser och dtgdrder som bér handldggas pé ett
regionait respektive ett nationellt sarkomcentrum. Finns olika syn pd detta i gruppen dr det viktigt att
det redovisas.

Svar: Det ar svart att forsta pa vilket satt var beskrivning och vara férslag harvidlag inte
kommer till tydligt uttryck i var skrivelse, men vi aterger ater detta med forsok att direkt
svara pa de nu stéllda frdgorna. Varje svensk sjukvardsregion har en sarkomorganisation,
som i fem regioner bestar av ett till ett enda sjukhus lokaliserat “sarkomcentrum” med
multidisciplindr kompetens, medan en region (Uppsala-Orebo) snarast har ett "virtuellt
centrum” dédr behandlingsbeslut tas vid telefonkonferenser men behandlingen kan ges vid
olika sjukhus. Alla dessa sex centra ar regionala, fem alltsa lokaliserade och ett "virtuellt”.
Som framgar av sista stycket i avsnittet "Foreslagen nationell nivastrukturering” menar vi att
det inte &r realistiskt med en nationell nivastrukturering av onkologisk behandling, vilken
alltsa dven fortsattningsvis bér drivas pa regional niva. Inom gruppen féreldg en oenighet om
huruvida den ovanndmnda “virtuella” organisationen var en fullgod ersattning for den till ett
enda sjukhus lokaliserade, men eftersom denna fraga inte beror gruppens egentliga
uppdrag, dvs huruvida nationell nivastrukturering bor genomféras, har vi valt att inte betona
denna motséittning. | forsta stycket av avsnittet “Foreslagen nationell nivastrukturering”
uttrycks klart att gruppen star enig bakom forslaget att nivastrukturera kirurgin av
retroperitoneala sarkom. RCC efterfragar nu en redovisning av eventuell olika syn pa “vilka
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diagnoser och atgarder som bor handlaggas pa ett regionalt respektive ett nationellt
sarkomcentrum”, och det har vi redan gjort i andra stycket av det aktuella avsnittet. Har
redovisas ocksa en tydlig majoritetsuppfattning avseende att “stérre och/eller komplicerade
fall av GIST eller andra intraabdominella sarkom.....b6r dvervigas for remiss till samma
nationella centra som for RPS”. Vi anser att vi har tydligt definierat just det som RCC nu
efterfragar.

Frdga 3: Forslaget fran en enig grupp dr att all kirurgi for RPS lokaliseras till tre centra med nationellt
uppdrag. Ddrutéver finns en “majoritet” inom gruppen som faresldr att dven “stérre och/eller
komplicerade fall av GIST eller andra intraabdominella sarkom bér 6vervigas for remiss till samma
nationella centra som fér RPS”. Gar det att ndrmare precisera begreppen “stérre eller komplicerade
fall av GIST”? Vad avses med “mindre GIST”? Tacksam om ni enligt ovan listar tillstand/atgdrder som
ska féranleda remiss till centrum med nationellt uppdrag.

Svar: Se svar pa ovanstaende fraga! RCC 6nskar saledes att vi ocksa ska precisera begreppen
“stdrre eller komplicerade fall av GIST”, och man fragar sig ocksa vad en “mindre GIST” ar.
Det finns ingen definierad storleksgréns, utan vi avser fall dar man pa regional niva menar att
det operativa ingreppet har forutsattningar att bli komplicerat, till exempel om man kan
befara att det blir fragan om multiorganresektioner, eller om det rér sig om en stor GIST dar
operationsmarginalen kan bli knapp och stor risk kan féreligga fér peroperativ
tumorperforation (vilket avsevért riskerar att férsamra prognosen). Det dr hér saledes fragan
om en beddmning och en flytande skala, och det ar inte mdgjligt att lista alla de tankbara
lagen, storlekar, utseenden och relationer till andra organ som maste vagas in for att
bedéma om patienten rimligen bor remitteras till ett nationellt centrum.

Frdaga 4: Av férslaget framgadr att “det dr rekommendabelt att det vid misstanke om GIST utgdr remiss
till ett sarkomcentrum”. Med detta avses viil ett regionalt sarkomcentrum? En nérmare precisering av
verksamhetsinnehdllet (kirurgi, radioterapi, kemoterapi) for ett regionalt sarkomcentrum énskas.
Fdresprakar gruppen en regional koncentration av kirurgisk behandling av GIST dér s dr méjligt, dvs.
diagnosen stdlld eller missténkt fére kirurgi?

Svar: Ndr vi menar att misstanke om GIST ska féranleda remiss till sarkomcentrum avses i
forsta hand ett regionalt sadant. Enligt punkt 3 ovan kan det i en del fall sedan bli fragan om
en vidareremiss till ett nationellt centrum. Ja, kirurgisk behandling bor goras vid ett regionalt
(eller nationellt) sarkomcentrum, och onkologisk behandling bor ocksa ske inom en
sarkomorganisation — dvs ett regionalt sarkomcentrum (stationart eller “virtuellt”), liksom
onkologisk behandling av alla 6vriga sarkom.

Slutligen énskar RCC en narmare precisering av verksamhetsinnehallet for ett regionalt
sarkomcentrum, och om man hiar avser ett komplett regionalt sarkomcentrum bor dar finnas
féljande: ortopedisk tumorkirurgi, sarkomonkologisk kompetens omfattande radioterapi,
cytostatika och annan medicinsk behandling — saval fér vuxna patienter som for barn,
diagnostisk kompetens i form av sarkompatologisk kompetens inkluderande tillgang till
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klinisk genetik, réntgendiagnostisk kompetens avseende skelett- och mjukdelstumérer,
buktumérer, thoraxtumdorer och huvud/halstumérer, tillgéng till CT, MR och PET-kamera,
bukkirurgisk kompetens avseende den typ av tumdrer som kan bli aktuella att operera vid
det aktuella centret, thoraxkirurgisk kompetens. Om nagon av dessa kompetenser saknas vid
det stationdra sarkomcentret bor det finnas Iatt tillgangligt pa rimligt avstand.

Fraga 5: Finns enighet i gruppen om att nationell MDK ej ér nédvindig?

Svar: Avseende nationell MDK &r vi eniga om den formulering som ingar i vart utlatande,
namligen att "ett nationellt forum dér enskilda patienter kan diskuteras eller forfragningar
kan goras bor uppréattas och hur detta skall se ut och organiseras bor ligga i uppdraget hos
de regionala och nationella centra som far uppdraget”. Av denna skrivning féljer att gruppen
ar enig om att detta forum inte nédvandigtvis behover ha formen av en regelbundet
aterkommande nationell MDK, men att férslag pa organisation ej kan goras i dagsldget.
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Underlag avseende nationell nivastrukturering av
kurativt syftande kirurgi vid matstrups- och 6vre
magmunscancer

Regionala cancercentrum i samverkan besldt 2012 att initiera en utredning avseende
koncentration av operation vid matstrupscancer (esofaguscancer) och cancer vid 6vre
magmunnen (kardiacancer). Ett underlag har under 2013 tagits fram av styrgruppen
for nationella kvalitetsregistret for esofagus- ventrikelcancer (NREV) under ledning
av ordférande Lars Lundell och projektledaren Anders Thulin. Ytterligare mote med
styrgruppen har hallits under 2014 med deltagare fran RCC samverkansgrupp.
Forslaget bordlades 2014 i avvaktan pa att ytterligare sakkunnigforslag inom andra
diagnosomraden skulle fiardigstillas i enlighet med huvudménnens 6nskemél om
samtidig remissbehandling av flera forslag. Av denna anledning har forslaget
ytterligare reviderats under vdren 2015 med uppdatering av registeruttag och aktuella
referenser. Denna revidering har genomforts i dialog med styrgruppen for
kvalitetsregistret.

Foérutom nationella vardprogrammet for esofagus- ventrikelcancer har registeruttag ur
NREV 2015-03 avseende aren 2009-2013 utgjort underlag.

Del 1 — Remissforslag

Ungefir 650 patienter drabbas drligen av cancer i matstrupen eller magmunnen. Ofta
upptécks sjukdomarna dé de inte lingre kan botas och varden blir palliativt inriktad.
Prognosen vid dessa cancerformer &r generellt ddlig; totalt ar 5-arsdverlevnaden 10
procent och bland dem som opereras i botande syfte ér den 30-35 procent.

Arligen blir 220 — 240 patienter aktuella for botande behandling som omfattar kirurgi,
ofta i kombination med stralbehandling och kemoterapi. Behandlingen kréver en
mycket hog kompetens inom ett flertal specialiteter for att vardinsatserna fore, under
och efter kirurgin ska bli optimala.

I Sverige genomftrdes under dren 2009 — 2013 i genomsnitt fler @n 20 operationer per
ar med avldgsnande av hela matstrupen (esofagus-resektioner) vid tre sjukhus.
Ytterligare tva sjukhus genomfGrde fler dn 10 sddana operationer per &r medan 21
sjukhus utfdrde firre dn 10 operationer i botande syfte (Figur 1). Antalet sjukhus i
landet som bedriver denna kirurgi har minskat successivt under det senaste decenniet.
Ar 2007 genomforde 29 sjukhus esofagus-operationer medan motsvarande antal 2013
var 12 sjukhus.

Komplikationsfrekvensen efter kirurgin &r hog (28 procent) och 5 procent av
patienterna dor i samband med operationen. Malsdttningen med den nedan foreslagna
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nationella nivastruktureringen ar att halvera komplikationsfrekvensen och dodligheten
vid kirurgisk behandling av dessa cancersjukdomar.

En medicinsk sakkunniggrupp, bestdende av styrgruppen fér NREV, har virderat
behovet av regional och nationell koncentration av behandling i botande syfte vid
matstrupscancer och cancer vid magmunnen. Gruppens gemensamma bedémning 4r
att:

1. Det finns ett klart samband mellan operationsvolym och resultat.

2. Behandling av matstrupscancer och cancer vid magmunnen med botande
(kurativt) syfte krdver en optimal kirurgisk och onkologisk handliggning.

3. Den onkologiska behandlingen vid dessa sjukdomar ska genomforas inom
respektive sjukvardsregion.

4. Det finns behov av en nationell multidisciplindr konferens for matstrupscancer.

5. De sjukhus dir den kirurgiska behandlingen utfors ska ha ansvar fér denna
nationella konferens.

6. De vérdgivare som genomfor kirurgisk och/eller onkologisk behandling har
ansvar for registrering i nationellt kvalitetsregister.

7. Om det vid utvirdering visar sig att resultatmalen for botande behandling inte
uppnas ska den nationella nivastruktureringen omprovas.

Sakkunniggruppen har inte kunnat enas om till hur méanga véardgivare operation i
botande syfte ska koncentreras.

Arbetsgruppen for nationell nivastrukturering har behandlat fragan och beslutade
140812 enhilligt att féresla RCC i samverkan att kurativt syftande kirurgi vid
matstrups- och évre magmunscancer koncentreras till hogst fyra enheter i landet.

Del 2 — Underlag for remiss med forslag

Varfor nivastrukturering?

For att optimera omhéndertagandet och samla kunskap och erfarenhet kring patienter
med matstrups- och magmunscancer ér det angeldget att behandlingen koncentreras.

Kirurgin kommer liksom idag dven inom Gverskadlig framtid att ha en helt
dominerande roll, men komplexiteten kommer att férédndras och variera. En av
utmaningarna i framtiden ligger i att kunna hantera patienter som blir allt dldre.

Fran det nationella vardprogrammet géllande esofagus- och ventrikelcancer 2012
framgér:

I den internationella litteraturen finns stdd for att strukturella och organisatoriska
kvalitetsindikatorer paverkar patientens prognos vid cancerbehandling. Fér esofagus- och
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ventrikelcancer specifikt finns flera studier som berdr detta, fran savil Sverige och
Norden, som Europa, USA, och Japan; dessa visar alla ett likartat samband. Den
strukturella faktor som i vetenskapliga studier tydligt faller ut som relevant for
esofaguscancerbehandling med béade signifikant ligre morbiditet och mortalitet dr
sjukhusvolym, d.v.s. antal opererade patienter per center och ar. Sjukhusvolym ar
sannolikt en "proxy”-variabel som paverkas av inte bara kirurgens och det opererande
teamets erfarenhet och vana, utan ocksa av den spetskompetens i det utredande och
behandlande nitverk av specialister inom sjukhusets resurser, t.ex. inom anestesi- och
intensivvard, omvardnad, rehabilitering och nutrition. Sambandet &r tydligast for
esofaguscancer, och esofagektomi dr ocksa den kirurgiska atgéard som dr ojamforligt mest
omfattande, resurskriivande och komplikationsbelastad jimfort med alla andra ingrepp. En
internationell metaanalys av 13 studier visar att vid centra som definierats som
“lagvolym™ med férre dn 20 ingrepp per ér utfordes forelag en signifikant hogre
postoperativ mortalitet, &n vid centra dér fler &n 20 ingrepp per &r gjordes [Metzger, R., et
al., High volume centers for esophagectomy: what is the nimber needed to achieve low pastoperative mortality? Dis
Esophagus, 2004. 17(4): p. 310-4. ]. Detta stGds dven av en svensk nationell
populationsbaserad studie [ Viklund, P., et al., Risk factors for complications after esophageal cancer
reseclion: a prospective population-based study in Sweden. Ann Surg, 2006. 243(2): p. 204-11]. Viklund
och medarbetare visade att esofagusresektioner gjorda av kirurger med ett mycket
begransat antal sidana arliga ingrepp, ledde till signifikant fler allvarliga kirurgiska
komplikationer sdsom anastomoslickage, oberoende av vilken anastomoseringsteknik
som anvéandes.”

”Ytterligare strukturering mellan landets hdgvolymcentra kan ocksa vara motiverad for de
ovanligare och komplicerade situationer dér det krivs sirskild spetskompetens bade inom
det kirurgiska teamet och mellan andra samarbetande specialiteter. Nagra exempel ir:
e Hog cervikal esofaguscancer;
o T4-tumorer med Gvervixt pa omgivande organ som kraver multiviscerala
resektioner efter onkologisk behandling -"downstaging”;
o Rekonstruktion efter livsriddande resektion av esofagus/esofagussubstitut efter
exempelvis postoperativ komplikation;
e Rekonstruktion med mikrokérlanastomos, exempelvis med fritt
tunntarmstransplantat;

e Ombhindertagande av esofago-respiratoriska fistlar utan samtidig extensiv
tumorvixt. ”

Sedan vardprogrammet faststélldes har dven ytterligare publikationer tillkommit.

Nyligen beskrevs inom &verviktskirurgi betydelsen av kirurgisk skicklighet for antalet
kirurgiska komplikationer (Birkmeyer N Engl ] Med 2013; 369: 1434-1442).
Avseende resultaten av kirurgisk behandling av matstrupscancer finns samband sévil
mellan antalet utférda ingrepp per kirurg (Derogar J Clin Oncol 2013;31:551-557)
som per klinik/sjukhus (Dikken Br J Surg 2013; 100:83-94).

Det finns relativt stark evidens for att en koncentration av Kirurgisk behandling
forbéttrar resultaten avseende dddlighet inom 30 dagar efter operation (Figur 1)
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Fig. 3 Annual hospial volumes (procedures per year) for a oesophagectomy and b gastrectomy in the Netherlands, Sweden, Denmark
and England. a,b P < 0.001 (x? test)
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Figur 1: Dikken och medarbetare: British Journal of Surgery 2013; 100: 83-94

Betydelsen av antal ingrepp per sjukhus har diskuterats och "tréskelvirdet™ har ibland
beskrivits som "férvanansvirt lagt” (s.19 ”Volym och resultat: En inventering av det
vetenskapliga underlaget pé kirurgins omrade” SBU-rapport 2011).Virdet av att samla
kirurgisk terapi till farre enheter varierar dock sannolikt beroende pé operationernas
komplexitetsgrad. Kirurgisk behandling av cancer i matstrupe och dvre magmun
tillhdr, som tidigare beskrivits, de tekniskt svaraste ingreppen att utfora och vikten av
att koncentrera dessa har sirskilt betonats (Finks, N Engl J Med 2011; 364: 2128-
2137). "For a small number of procedures associated with particularly strong direct
volume—outcome relationships, such as pancreatectomy and esophagectomy, referral
to high-volume centers should continue to be encouraged.”

Vid diskussion med sakkunniggruppen framkommer olika tolkningar av ovanstiende
artiklar men det rdder samsyn kring sambandet volym- resultat. I arbetet med
nationellt vardprogram fanns samsyn kring att mer @n 20 esofagusoperationer per ar
bor utforas per vardenhet. En majoritet i nuvarande sakkunniggrupp anser att 30-40
operationer bor vara det antal som ska rada vid koncentration. Motiveringen for det &r
att enheter maste byggas for langsiktig utveckling och forskning samt vara bemannade
sd att kompetens finns att tillga dygnet runt- dret runt. Detta dr viktigt for att kunna
astadkomma:

e Hogkvalitativ utbildning inom omrédet profilerade kirurger,
specialistkompetenta sjukskdterskor och annan nyckelpersonal.

o Fler kliniska och/eller translationella studier.

¢ Utveckling av minimalinvasiva kirurgiska och endoskopiska
behandlingsalternativ.

¢ Okad individualisering av framtidens multimodala, multidisciplinira cancer
behandling exempelvis biomarkdrer for att bittre definiera tumdorernas biologi
for bittre behandlingsdesign. Komplett respons av kemoterapi dr mycket starkt
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korrelerat till 6kad ¢verlevnad. Kirurgin kan komma att expandera vad géller

lokalt avancerad och eventuellt &ven metastaserad sjukdom.

Nedanstiende artiklar belyser alla vinsten med centralisering till hdgvolymsenheter

och till fa kirurger:
Brusselaers N, Mattsson F, Lagergren J: Hospital and surgeon volume in relation to long-term
survival after coesofagectomy: systematic review and meta-analysis. Gut 2014 Sep;63(9):1393-

1400 doi;10.1136/2gutjnl-2013-306074. Epub 2013 Nov 22. PMID:24270368

Derogar M, Sadr_Azodi O, Lagergren P, Lagergren J: Hospital and surgeon velume in relation to

survival after esophageal cancer surgery in a population-based study. J Clin Oncol 2013 Feb
10:31(5):551-557 doi: 10.1200/JC0.2012.46.1517. Epub 2013 Jan 7. PMID: 23295792

Wouters MW, Gooiker GA, van Sandick JW, Tollenaar RA: The volume-outcome relation in the
surgical treatment of esophageal cancer: a sytemativ review and meta-analysis. Cancer 2012 Apr
1:118(7):1754-1763. Doi: 10.1002/cncr.26383. Epub 2011 Aug 25. PMID: 22009562

Nuvarande vardvolym
Totalt diagnostiseras ca 1300 nya fall av matstrups- och magséckscancer per ér, dér
cancer i matstrupe/dvre magmun okar (Fig. 2) och magsidck minskar (Fig.3).

Antal nya cancerfall, Alder: 0-B5+, Rikel, Diagnos:150 Malstrupe, 1511 Cvre
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Antal nya cancerfall, Alder: 0-85+, Riket, Diagnos:1510 Magséck Svriga delar, 1518 Magsack, fera lokalisationer,
1519 Magsack, ospecifierat, oavsett tumortyp
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Figur 3

Kirurgiskt nuliige

Kurativt syftande kirurgi vid matstrups- och dvre magmunscancer giller fa patienter
och ér en komplex operation som tar lang tid att ldra och innebdr omfattande krav pa
kringresurser. Enligt NREV-data for 2006-2010 genomfordes ca 170 kurativt syftande
canceroperationer per dr, dirtill kommer palliativa ingrepp.

Tva olika typer av resektionskirurgi anvéinds — transthorakal esofaguskirurgi (TTE)
och transhiatal esofagusektomi (THE). Nivaerna for komplikationer fér THE och TTE
ir idag timligen likvirdiga. TTE 4r ofta att fredra pd grund av majlighet till mer
omfattande resektion utan 6kad morbiditet och mortalitet.

Antalet sjukhus i landet som bedriver denna kirurgi har minskat successivt under det
senaste decenniet. Under perioden 2006-2010 registrerades utforda
esofagusresektioner pd 31 svenska sjukhus. Under perioden 2009-2013 hade antalet
minskat till 26 enheter (Figur 4). 2012 var enligt NREV antalet sjukhus dér denna typ
av operationer gjordes elva. Flest gjordes under 2012 pa Karolinska sjukhuset
Huddinge som utforde 32 esofagusresektioner for cancer (i 6vrigt se Figur 5).
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Figur 4: Genomsnittligt antal registrerade esofagus-cardiaresektioner per ar for perioden 2009-2013.

Avser esofagus och cardia (dvs diagnoserna C15 och C16.0 A, B,C,X).
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Figur 5: Antal registrerade esofagus och cardiaresektioner per &r for 2013. Avser esofagus och cardia
(dvs C150ch C16.0 A, B, C, X).

Vardprocessheskrivnhing med patientperspektiv

Fore forsta virdkontakt:

Malet dr att allménheten ska ha god allmidn kidinnedom om sjukdomen samt vilka
sokvdgar som finns for att fa en adekvat bedomning/vard. Littillgdnglig och adekvat
information om cancer i matstrupen och Gvre magmunnen bor finnas pd 1177
Vérdguiden. Med littillganglig information finns fSrutsittning for minskad “patient
delay”. Det bor klart framga att svérigheter att svilja och/eller att maten “fastnar” skall
medfora att man omgaende soker vard.
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Forsta virdkontakt (i regel priméiirvarden):

Patient som sdker med sjukdomarnas kardinalsymtom sviljningsbesvir bor ha hég
tillgéinglighet och erbjudas kompetent bedémning, undersékning och utredning. I detta
ingér snabb och korrekt remittering till nésta instans, vilket vid misstanke pa matstrups-
eller kardiacancer alltid innebir remiss till endoskopi.

Specialistmottagning som ej behandlar cancersjukdomar i matstrupe eller 6vre
magmun med kurativt syfte (t.ex. endoskopimottagningar pa linsdelssjukhus):

Patient som remitteras for sviéljningsbesvir bor ha hog tillgénglighet och erbjudas
endoskopisk behandling inom 1-2 veckor. Vid endoskopiskt fynd av misstdnkt
matstrups/6vre magmunscancer bér en snabb och korrekt remittering ske till nésta
instans. En preoperativ utredning for att kartligga tumdrens utbredning och patientens
forutsdttningar for att genomgéng tumérbehandling bor initieras omgaende av eller i
samrdd med specialiserad enhet for sjukdomsgruppen. P4 den enhet som héller i
utredningen av patienten ska kontaktsjukskéterska utses och patient och anhériga ska
erbjudas kuratorskontakt.

Specialistmottagning som kurativt behandlar cancer i matstrupe och &vre
magmun:

Patient som remitteras for missténkt eller verifierad matstups/6vre magmunscancer bor
ha hog tillginglighet och erbjudas kompetent bedémning, utredning och behandling i
enlighet med nationella vardprogrammet och utan véntetid. Nationell vardenhet
ansvarar for att diskussion sker p& multidisciplindr rond savil vad giller kirurgisk atgiird
som onkologisk behandling. Omhindertagande ska ske multidisciplindrt och
multiprofessionellt (kirurg, onkolog, kontaktsjukskd&terska, kurator, patolog, radiolog,
sjukgymnast m.fl.). Det multidisciplindra/professionella teamet boér ha god
bemanning/nirvaro, erfarenhet, evidensbaserat arbetssitt och bedriva utvecklingsarbete
samt forskning. God muntlig och skriftlig information om behandlingsalternativ,
prognos, biverkningar och uppfdljning ska ges till patienten. Teamet ska ha hog
tillgénglighet fore, under och efter behandling.

Patienten ska ha en individuell skriftlig vardplan och kontinuerlig kontakt med sin
kontaktsjukskdterska (eller annan fast vardkontakt). Vid aterremittering ansvarar
kontaktsjukskoterskan eller motsvarande kontaktperson vid behandlande enhet for
informationsoverforing till utsedd kontaktsjukskdterska pa hemmakliniken.
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Uppfoljning:

Uppfdljningen skall vara individanpassad och f6lja befintliga riktlinjer i nationella
vardprogrammet vad giller savil intensitet som Karaktir. Behandlingsresultat ska
utvirderas i kvalitetsregister dir dven patientrapporterade livskvalitetsmétt bor inforas.

Uppfdljning bor i sa stor utstrickning som mgjligt ske pa hemorten. Vid aterremittering
till hemorten, fran behandlande enhet, ska detta ske utan férsimrad kvalitet vilket kriiver
god information/kommunikation mellan olika vardgivare och personalkategorier.

Palliativ vard:

Den eventuella palliativa vérden ska ske néra hemmet med gott omhéndertagande, god
kontinuitet och genomgdende god information till patient/nérstdende. 1 det palliativa
omhindertagandet ingédr behandling av sviljningsbesvir med stent. Kompetens for detta
bor finnas pa alla ldnssjukhus.

Kvalitetsmal for framtiden

e Okad tickningsgrad fran >90% till >95% i det nationella kvalitetsregistret

e >80% av patienterna ska ha fatt behandlingsbeslut inom tva veckor efter
remissankomst till behandlande enhet

e >80 % av patienterna ska ha startat behandling inom 14 dagar efter PAD-
datum

e 30 dagars mortalitet efter kirurgisk behandling ska vara <3%

e 90 dagars mortalitet efter kirurgisk behandling ska minska med 20 % ifran
dagens niva 6.2% (medelvirde i Sverige under perioden 2008-2012)

e patientrapporterade matt ska foljas

e 100 % av patienterna ska diskuteras pad multidisciplinidr konferens
e 100 % av patienterna ska ha tillgang till kontaktsjukskoterska

e 100 % av patienterna ska erhalla skriftlig individuell vardplan

e 75 % av patienterna ska inga i etik-prévade forsknings- och
utvecklingsprojekt.
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Onskvird kompetens och bemanning

Fore forsta vardkontakt

Information till allminheten (exv. 1177/Vardguiden) bor finnas och vara littillgdnglig,
korrekt samt innehélla information om var patienten kan vénda sig. Sadan information
saknas for ndrvarande.

Forsta vardkontakt

Sker i regel i primédrvarden. Uppdraget kriver god kunskap om sjukdomen, initial
utredning/status, samt kiinnedom om remissvégar. Ansvarar for att misstéinka
sjukdomen och remittera for snar endoskopi. Allmén kompetenforbittring dr
nddvindig. Samma giller for alternativa forsta viardkontakter, exempelvis
akutmottagningar.

Specialistmottagning som ej behandlar matstrups- och évre magmunscancer med
kurativt syfte

Ansvarar for att skyndsamt utreda och diagnostisera sjukdomen. God specialistkompe-
tens om sjukdomen, differentialdiagnoser samt hur sjukdomen utreds samt var
sjukdomen behandlas krévs. Patienter hos vilka sjukdomen konstateras eller inte kan
avfirdas remitteras vidare omgaende. Efter samrad med nationell specialistklinik kan
eventuellt endoskopisk behandling med stent som tillfillig behandling mot
sviljningsbesvdr komma ifrdga. Efter att patienten aterremitterats krdvs god kunskap
om hur sjukdomen f6ljs upp, vilka undersékningar som bdr genomf&ras, nér
komplikation eller recidiv skall missténkas och vad som da skall géras och vem som
skall kontaktas. Allmédn kompetensforbittring behdvs.

Nationell specialistklinik fér operation

Ansvarar for att anmaild patient skyndsamt bedéms pa nationell multidisciplinér
konferens. Behandlar patienter med matstrups- eller 6vre magmunscancer pé ett
tillgéngligt, vetenskapligt och multidisciplinidrt/professionellt sétt. Ansvarar for att,
nér behandling och utviirdering &r firdig, aterremittera patienten med fullstéindig
information om rekommenderad uppf6ljning samt vardplan. Specialintresserade
kirurger, specialintresserade onkologer, hogkvalitativ anestesi och intensivvard samt
diagnostisk/interventionell radiologi, kuratorer, kontaktsjukskoterskor,
specialintresserade patologer och initierade ron-nés- halsspecialister bor finnas.

Kirurgisk, anestesiologisk och radiologisk kompetens for omedelbar atgérd och
komplikationshantering dygnet runt/aret runt ska finnas. Onkologisk
bakjourskompetens bor finnas dygnet runt/aret runt. Tillgéng till patolog ska finnas pa
kontorstid hela aret.
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Enheten bor ha en vildefinierad struktur, korta vinte-, utrednings- och
behandlingstider samt vara littillgéingligt for patient, nérstaende och remittent.
Akademisk kompetens/organisation/verksamhet ska likaledes finnas.

Onskvard kompetensutveckling

Nationellt centrum bor ansvara for optimering av samtliga steg i processen. Nationellt
centrum ska ha ansvaret att tillgdngligg6ra information om tillstindet for patienter och
nirstdende pa exempelvis internet (information pa 1177 Vérdguiden saknas for

nérvarande) och att informera och utbilda vardpersonal i vardprocessens samtliga steg.

Framtida ansvar

Nationellt centrum bor st for den initiala kontrollen/kontrollerna efter
nivastrukturerad insats varefter patienten kan aterremitteras till viillinformerad
remittent.

Vid dverforingen ska det klargéras hur patienten ska foljas upp? Hur ofta? Vad skall
kontrolleras? Vilka undersékningar/prover skall tas? Vad skall remittenten vara
observant pd? Vad bor foranleda ny biopsi/rontgen/prover? Nir bor ny kontakt tas?
Vem skall kontaktas? Ansvaret for informationséverforing ligger pé nationella
centrum. Patienten skall ha en individuell vérdplan dar planerad uppfoljning framgar.

Komplikationer bor handldggas av eller i undantagsfall i direkt samrad med nationellt
centrum.

Nationell multidisciplinir konferens

En nationell multidisciplindr konferens for stdllningstagande till optimal individuellt
anpassad behandling bor genomfGras for samtliga patienter. Vid denna bor lokalt
anmilande ldkare och lokalt utsedd kontaktsjukskdterska ges mdjlighet att delta, med
fordel per video. Ansvaret for att organisera och leda denna faller pa de enheter som far
ett nationellt uppdrag. P& konferensen ska onkolog, kirurg, patolog, radiolog,
kontaktsjukskdterska samtliga med kompetens och intresse inom matstups/Gvre
magmunscancer delta. Men handléggningen kan ocksé kriva medverkan av specialister
inom gastroenterologi, dron-nisa-hals-kirurgi, nukleiirmedicin, genetik, nutrition, palliativ
medicin och smirtbehandling.

Klinisk forskning

Nationellt centrum bor uppbira huvudansvaret for kvalitetsregistret och i detta fljer
dven uppdraget att analysera och publicera resultat. De ska vidare dven ansvara for
aterkoppling fran verksamheten och kvalitetsregistret till vriga kliniker. Nationellt
centrum ska bedriva translationell och multiprofessionell forskning samt delta i
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internationella utbyten/studier. Organisationen for detta bor integreras med den
verksamhet som f6r dvrigt behdvs for uppdraget.

Konsekvensbeskrivning for vardgivare

Enhet/er som far ta emot vardinsatser:

Uppdraget #r forhallandevis litet och bor inte paverka verksamheten i nagon stdrre
utstrickning forutsatt att enheten redan har en vilfungerande verksamhet avseende
matstups/dvre magmunscancer och god bemanning. Oversyn och forstirkning av
bemanning; framforallt i form av specialistkompetenta sjuksk&terskor, och struktur
exempelvis i form av antalet tillgéingliga operationssalar och vardplatser behdvs dock.
Det finns dven forutsittningar for att den forbéttrade kirurgiska kompetensen péa de
nationella enheterna kommer att forbéttra omhéndertagandet for akutpatienter med
sjukdomar i matstrupe och vre magmun samt omkringliggande organ.

Enheter som »blir av med” virdinsatser:

Antalet ingrepp och patienter &r forhallandevis litet och idag fordelat pa manga sjukhus.
Forlusten for det enskilda sjukhuset torde vara av mindre betydelse. Kompetensen att
handha akuta sjukdomar sdsom matstrupsperforation och komplicerade blédningar i
Oversta delen av magsécken kan dock péverkas negativt. Med hjélp av klara riktlinjer,
remitteringsviigar och snabba transporter borde detta problem kunna hanteras.

Utvecklingstendenser

Behandlingen av matstrups- och 6vre magmunscancer kommer att bli alltmer
individualiserad utifrén patienten och anvéndningen av minimalinvasiva kirurgiska
tekniker kommer att 6ka. De prelimindra data som finns avseende detta dr lovande
vad giller sdvil langsiktiga onkologiska resultat som mer postoperativ smarta,
vardtider etc. Mer langsiktigt torde andelen patienter som behdver genomgé stor
kirurgi minskas genom framforallt utvecklingen inom tidig diagnostik av tumdrer
utgénget fran Barrett-slemhinna dér matstrups-sparande behandling kan komma i
fraga.






