Fran grundforskning till renabilitering

— experter vill se en
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Sarkom dr en heterogen grupp av elak-
artade tumorer som uppstar i kroppens
stodvavnader som ben, muskel, karl, fett
och bindvéav. I och med att stédvavnader
forekommer i alla kroppens organsystem,
kan sarkom patréffas i hela kroppen.

Sarkom kan vara svar att diagnostisera
eftersom sjukdomen ofta inte ger négra
specifika symtom i de tidiga stadierna.
Vanliga symtom dr virk och svullnad.
Kurativ behandling krédver i princip
alltid en fullstindig kontroll av primar-
tumoren och fjarrmetastaser samt ofta
en systemisk behandling for att férgora
mikrometastaser.

I den hir State of the Art-artikeln skriver
flera experter att en nationell satsning for
sarkom som strédcker sig frdn grundforsk-
ning till rehabilitering &r mycket ange-
lagen.

nationell satsning
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eee state of the art — sarkom

ill skillnad frin carcinom ("cancer”), hjirntumérer, me-
Tlanom och leukemi ar sarkom en sillsynt diagnos som

enbart utgér cirka en procent av alla cancerdiagnoser.
Hos barn och tonéringar r sarkom relativt sett vanligare och
utgdr 10-15 procent av alla maligna diagnoser. Det finns dver
100 beskrivna undergrupper av ben- och mjukdelssarkom och
den histomorfologiska diagnostiken ar svar. Alla fall bor dis-
kuteras vid en multidisciplinir konferens for att minska ris-
ken for felaktig handliggning.

Det forekommer sarkom som ir vanligare hos yngre barn
(till exempel rabdomyosarkom) eller vanligare hos dldre vux-
na (till exempel kondrosarkom), och det finns sarkom som
inte respekterar 18-arsgransen och 4r vanligast hos tondringar
och unga vuxna (Adolescents and Young Adults, AYA), till
exempel osteosarkom, Ewing sarkom och synovialt sarkom.
Detta medfdr att det medicinska ansvaret for dessa patienter
fordelas pa bdde barnonkologer och vuxenonkologer — vilket
splittrar en redan liten och komplex patientgrupp innu mer.

Biologin och det kliniska forloppet dr mycket varierande
for olika sarkom och stricker sig frin en langsamt vixande
lokaliserad sjukdom till en explosionsartad systemisk sjuk-
dom med tidig metastasering. Den enskilt viktigaste behand-
lingsmodaliteten f6r sarkom ar radikal kirurgi med eller utan
stralbehandling for att sikerstilla lokalkontroll bade gillan-
de primirtuméren och eventuella fjirrmetastaser.

I vissa fall dir radikal kirurgi inte ar méjlig kan strilning
med hoga doser, i synnerhet med protoner eller kolioner, vara
ett alternativ. Hogintensiv cytostatikaterapi har en viktig roll
for de flesta sarkomdiagnoser hos barn, ungdomar och unga
vuxna med syftet att eradikera subkliniska mikrometastaser
och krympa tuméren infér definitiv lokalterapi. An sa linge
har moderna behandlingsstrategier som immunterapi eller
malstyrd behandling enbart en underordnad roll for en selek-
terad subgrupp av patienter.

Den hir State of the Art-artikeln amnar ge en dverblick av
modern molekylir diagnostik, medicinsk och kirurgisk be-
handling och rollen f6r moderna behandlingsformer. Bland
forfattarna finns ocksd en patient/anhérigforetridare som
sjalv miste ett barn i sarkom. Darmed belyses dven brukarper-
spektivet och utmaningar med nuvarande och framtida sar-
komvard pa ett politiskt och samhilleligt plan.

BIOLOGI OCH KLASSIFIKATION

Cancer betraktas som en somatisk genetisk sjukdom dar for-
dndringar i arvsmassans sekvens, uppsittning och organisa-
tion ar patologiskt forindrade. Inte sillan férmodas dessa
genetiska fel uppstd i en viavnadsstamcell eller dylik prekur-
sorcell. Aven om ursprungscellen for de flesta sarkom ir
okind eller omdebatterad utgir den histomorfologiska klas-
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sifikationen av sarkom fortfarande utifrin tumérens differen-
tiering. Till exempel klassas fettbildande sarkom som liposar-
kom och broskbildande sarkom som kondrosarkom, men na-
turligtvis finns undantag till detta. En ansenlig andel klas-
sificeras som odifferentierade pleomorfa sarkom (tidigare be-
nimnda malignt fibrost histiocytom) som saknar histologisk
differentiering. Synovialt sarkom har fatt sitt namn till f6ljd
av att det ofta ir lokaliserat nira storre leder och har en mor-
fologisk likhet till férstadier till synoviala celler. Synoviala
sarkom hirstammar dock inte heller frin synovian. Férutom
att avgdra typen av sarkom méste tcuméren ibland skiljas fran
benigna sarkom-liknande entiteter eller sarkomatdst vixande
carcinom (carcinosarkom). Immunhistokemiska firgningar
har linge haft en betydande roll i differentialdiagnostiken och
dessa markorer forbiteras stindigt.  manga fall anvinds anti-
kroppar som enbart har relevans for sarkomdiagnostik varfor
dessa vanligtvis saknas pé laboratorier utanfor sarkomcen-
trum.

Vid histomorfologisk gradering av sarkom anvinds oftast
FNCLCC-systemet (Fédération Nationale des Centres de
Lutte Contre Le Cancer) for att dela in tumérerna i grad 1-3,
didr 1 dr laggradigt sarkom och 2-3 4r hoggradiga sarkom.
Graderingen utgr fran histomorfologisk diagnos, andel tu-
mornekros och férekomst av mitoser. Det finns dock flera
typer av sarkom dir FNCLCC inte bor anvindas, exempelvis
Ewing sarkom, synovialt sarkom eller solitira fibrosa tumérer
(SET).

Den genetiska etiologin kan ofta kopplas till subtypen,
nedan féljer ett urval av mekanismer som beskrivits i olika
sarkomformer. Den storsta gruppen kinnetecknas av en kom-
plex karyotyp, det vill siga utbredda kopietalsférindringar
och brottspunkter pd kromosomniva. Ofta kan dessa forind-
ringar kopplas till en mutation eller forlust av gener kopplade
till genomisk stabilitet exempelvis 7PS3 eller ATRX. I vissa
tumorer ses sondertrasade kromosomer med hundratals till
tusentals rearrangemang inom samma kromosom (kromo-
trypsis), exempelvis hdggradiga osteosarkom. Andra sarkom
har mer lokala kromosomforindringar, till exempel amplifi-
kation av korta armen pi kromosom 12 (innefattande
MDM?2) vilket ses i konventionella liposarkom eller liggra-
diga osteosarkom. Karaktiristisk forlust av enskilda tumér-
suppressorer kan ses i till exempel epiteloida sarkom (SMAR-
CBI/INII) och vissa embryonala rhabdomyosarkom
(MYODI).

Upptickten av aktiverande mutationer i KI7 och PDG-
FRA i GIST-tumérer under tidigt 2000-tal ledde till behand-
ling med tyrosinkinashdammare, initialt imatinib, vilket gav
en revolutionerande dverlevnad for dessa patienter. Andra
behandlingsprognostiska mutationer, till exempel NTRK-



fusioner, har beskrivits i en mindre andel sarkom. Utveck-
lingen av mutationsspecifika likemedel fortsitter, och gene-
tisk karaktirisering av nyckelgener kommer sannolikt vara
rutin bdde ur ett diagnostiskt och ett behandlingsprognos-
tiske perspektiv f6r manga patienter i framtiden.

Genetiska rearrangemang kan ge upphov till att delar av
gener sammanfogas till en ny gen (en fusionsgen). De flesta
fusionsgener innefattar en del av en hogt uttrycke hushéllsgen
(house keeping gene) och en onkogen transkriptionsfaktor.
Med tumérgenetisk forskning har antalet fusionsgenspositiva
tumérer okat snabbt och inkluderar bland annat alveolirt
rhabdomyosarkom, Ewing sarkom, synovialt sarkom, myx-
oida liposarkom, laggradigt fibromyxoitt sarkom och klar-
cellssarkom. Nya klasser har bérjat benimnas enligt fusions-
genen, till exempel BCOR-sarkom eller CIC-DUX-sarkom.
Fusionspositiva sarkom kinnetecknas utdver detta av fa andra
genetiska avvikelser. Diremot kan specifika mutationer ha
betydelse f6r prognosen — exempelvis kopplas mutationer i
TP53 och STAG?2 till betydligt simre prognos hos patienter
med Ewing sarkom’. Man bér kinna till att vissa gener dr pro-
miskudsa och bildar fusioner med minga olika gener. Aven
om manga fusionsgener dr patognomona finns det exempel
som férekommer i olika tumérentiteter, exempelvis sd kan fu-
sionsgenen EWSR1::ATFI forekomma i angiomatoitt fibrost
histiocytom, klarcellssarkom, klarcellscancer i spottkorteln,
mesoteliom och andra entiteter.

For att identifiera dessa mutationer eller genetiska monster
anvinds ett flertal olika metoder i rutindiagnostik, till exem-
pel mutationsspecifika antikroppar, PCR, FISH, bredare pa-
nelsekvensering med NGS och snart dven metyleringsprofile-
ring och helgenomsanalys. Aven om genetiska undersokningar
ir en mycket viktig del av sarkomdiagnostiken saknas idag
underlag f6r en ren genetiskt baserad tumérklassifikation.

Sarkom, i synnerhet hdggradiga och hégproliferativa si-
dana, har en hog benidgenhet att metastasera. Sarkom betrak-
tas dirfor som en systemsjukdom. Det kanske mest slaende
exemplet f6r detta ir osteosarkom. Niir man redan pa 1980-ta-
let jimforde utfallet for patienter med lokaliserad sjukdom
(det vill siga utan kliniska och radiologiska tecken till sprid-
ning vid diagnos) som antingen behandlades med enbart ki-
rurgi eller kirurgi med tilligg av kemoterapi, éverlevde bara
20 procent av patienter med enbart kirurgi, och de flesta av
patienterna dog pa grund av lungmetastaser. Tilligg av kemo-
terapi kunde bota 70 procent av patienterna® Det ir dirfor
numera allmint accepterat att cirkulerande cancerceller och
mikrometastaser forekommer redan vid diagnos.

LOKAL KONTROLL - FUNKTIONELLT UTFALL
Attavligsna primiartumdren i sin helhet med fria resektions-

rinder ir en forutsittning for bot. Det innebir att tuméren
maste avligsnas med en viss mingd frisk vivnad runt tumo-
ren. Hur tjock denna kappa med frisk vivnad runt tuméren
ar, beror pa vad vivnaden bestdr av. Fascia eller ben utgér till
exempel en bittre barridr mot tuméren in vad muskel och fett
gor. Foljaktligen, behovs en storre kirurgisk marginal i fett-
och muskelvivnad dn vad som krivs om tuméren begrinsas
av fascia eller kortikalt ben. Resektion av ett sarkom med en
viss mingd frisk vivnad innebir som oftast ett visst funk-
tionsbortfall om sarkomet inte ir subkutant beliget. Om tu-
moren sitter i en muskel, behover i regel hela muskeln avligs-
nas, vilket leder till att muskelns funktion forloras hele. Krop-
pen har dock en redundans, och kan saledes kompensera vil
for en eller flera musklers bortfall. Avligsnande av storre ner-
ver ar svarare att kompensera for.

Nir det giller skelettsarkomen, uppstar de ofta i narheten
av leder (sirskilt osteosarkom). Det innebir att leden ofta
maste offras for att sikerstilla en adekvat kirurgisk marginal.
Det i sin tur ger utmaningar vad giller att aterstilla ledens
funktion. Ofta kan benet och leden rekonstrueras med sir-
skilda tumérproteser. Om ett barn inte ir firdigvixt ligger
det en sirskild utmaning i att kompensera for den benlingds-
skillnaden som uppstdr nir 6vriga skelettet vixer. Ofta an-
vinds sd kallade vixande proteser, som innehaller en motor,
vilket méjliggor en icke-invasiv frlingning av benet 6ver tid.
En annan utmaning vid proteskirurgi hos barn, 4r att barnet
har en ling frvintad livstid med hoga funktionskrav. Det
innebir en hog risk for sena komplikationer, sa som protes-
lossning, plastslitage, protesinfektion och protesnira frakeu-
rer. Sannolikheten for att ett barn som Sverlever sin sarkom-
sjukdom kommer att behova genomga ytterligare operationer
senare i livet ir siledes stor.

Vissa sarkom (till exempel Ewing sarkom) uppstar ofta i
bickenet. Bickensarkom 4r svira att avligsna med adekvat
kirurgisk marginal pa grund av nirheten till vitala organ, kirl-
och nervstrukturer. Ligg dir till att bickenskelettet med dess
leder dr synnerligen svara att rekonstruera med proteser. Sar-
kom i anslutning till kotpelaren utgor ocksé en sirskild utma-
ning, pa grund av nirheten till ryggmairgen och svarigheterna
i att rekonstruera kotpelaren efter att en eller flera kotkroppar
har avligsnats. De flesta sarkom ir dock lokaliserade till ex-
tremiteterna vilket innebir att sarkomet kan avligsnas med
god kirurgisk marginal och vil bibehallen funktion. I nigra
fall, i synnerhet nir flera nerver och kirl dr involverade, kan
amputation vara den enda kirurgiska I8sningen for att siker-
stilla ett gott onkologiskt resultat. Att ett extremitetssarkom
behandlas med amputation sker dock i mindre 4n tio procent
av fallen.
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eee state of the art — sarkom

For vissa sarkom som osteosarkom, Ewing sarkom och rab-
domyosarkom kan dessutom radikal kirurgi av fjirrmetastaser
leda till bot (om 4n prognosen ir simre jimfort med icke-
metastaserad sjukdom).

Sarkom ir generellt strilresistenta tumérer, men strilning
har en roll i konsolidering av den kirurgiska behandlingen.
Konventionell fotonradioterapi anvinds for att minska risken
for lokalt aterfall dven vid till synes radikal kirurgi for till ex-
empel synovialt sarkom eller om mikroskopisk sjukdom finns
kvar efter patologisk granskning (till exempel osteosarkom).
Proton- eller kolionstralterapi kan vara alternativ for icke-ope-
rabla sarkom?.

SYSTEMISK TERAPI

Alla sarkom behéver en staging-utredning som bér innefatta
helkropps-PET-DT, datortomografi av lungorna samt MR av
lokaltuméren och dess angrinsande anatomiska strukturer
(till exempel hela benet och leden vid bensarkom) och kan
behova utvidgas med benmirgsundersékning (till exempel
Ewing sarkom) och ibland MR hjirna.

Hégdifferentierade och langsamt vixande sarkom ir all-
mint okinsliga for cytostatika. Kemokinsligheten av 1agdif-
ferentierade sarkom ar dock inte heller given. Kondrosarkom
eller kondroblastiskt osteosarkom tillhér en grupp sarkom
som svarar daligt pa cellgifter. Ewing sarkom och rabdomyo-
sarkom diremot kan i vissa fall svara med komplett remission.

I vilket fall hér den empiriska kemoterapin till de mest in-
tensiva behandlingarna inom medicinsk onkologi, och alky-
lerare som ifosfamid samt antracykliner som doxorubicin till-
hér de mest anvinda likemedlen mot sarkom. Osteosarkom-
behandlingen ger till exempel maximalt tolererade kumula-
tiva doser av doxorubicin och cisplatin samt kurer av hogdos-
metotrexat som doserar mer in dubbelt s3 mycket jimfort
med andra diagnoser (till exempel leukemi). Osteosarkom,
Ewing sarkom och rabdomyosarkom ir diagnoser som kriver
denna intensiva behandling for en rimlig chans till bot.

For andra sarkom ir rollen av systemisk behandling inte
lika klar. Exempelvis behandlas synovialt sarkom i den pedia-
triska populationen med intensiv kemoterapi (analogt rabdo-
myosarkom) medan den vuxna populationen i vanliga fall inte
erhaller systemisk behandling’. I avsaknad av randomiserade
studier fir dock ifrigasittas om skillnaden i behandlingen av
synovialt sarkom hos barn och hos vuxna har tillrickligt med
evidens. I och med att akuta och sena biverkningar av syste-
misk sarkomterapi kan vara férédande (hjirtsvike, dévhet,
njursvike, sekundira maligniteter) vore det 6nskvirt att kun-
na skilja patienter som har nytta av behandlingen fran patien-
ter som skulle botas med enbart lokalterapi.

Med tanke pé att mélrikcade behandlingar mot fusions-
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proteiner har lett till stora behandlingsforbittringar for till
exempel kronisk myeloisk leukemi och Philadelphia-positiv
akut lymfoblastisk leukemi ligger det nira till hands att be-
handla dven fusionspositiva sarkom med en liknande strategi.
Dessvirre saknar de flesta sarkomfusionsproteiner en enzy-
matisk aktivitet vilket ligger till grund for sedvanliga malrik-
tade himmare (till exempel tyrosinkinashimmaren imatinib),
och f6rsok att utveckla en malrikead behandling mot sarkom-
fusionsproteiner har hittills misslyckats.

Dock har imatinib en viktig roll for behandling av vissa
former av gastrointestinal stromal tumér (GIST) som bir pa
mutationer i antingen KI7 eller PDGFR A (som kodar for re-
ceptortyrosinkinaser) — se ovan. Mutationer i dessa gener £6-
rekommer dock mycket sillsynt i GIST hos barn varfér denna
behandlingsméjlighet sillan blir aktuell for pediatrisk GIST.
Isillsynta fall (cirka en procent) hittar man fusionsgener med
en fusionspartner tillhérande neuronal tropomyosinkinas
(NTRK)-familjen i sarkom’®. Fér dessa NTRK-fusionspositi-
va sarkom finns tva godkinda likemedel, larotrektinib och
entrektinib, som har revolutionerat behandlingsméjligheter-
na dven for spridda sarkom. Aven andra fusionsgener som ir
dtkomliga for behandling med malriktade behandlingar £6-
rekommer vid sarkom, till exempel ALK, MET, RET och
ROSI¢. Dessvirre forekommer dven dessa fusioner enbartien
minoritet av alla sarkom.

Immunterapi med sd kallade immuncheckpointhammare
har revolutionerat behandlingen av bland annat melanom,
lungcancer och njurcancer — men har hittills inte visat sig vara
framgingsrik mot sarkom’. Mégjligen kan det finnas en sub-
grupp av patienter, till exempel kondrosarkom, angiosarkom,
liposarkom eller odifferentierat pleomorft sarkom med hogt
uttryck av PD-1 eller PD-L1* som skulle kunna ha nytta av
immunterapi. Att immunsystemet inda spelar en roll for
prognosen vid sarkom har bland annat visats for osteosarkom
didr en hég infiltration med T-celler och vissa makrofager dr
associerad med bittre svar pa kemoterapi och éverlevnad’.
Detta inger hopp att nya former avimmunterapi skulle kunna
bli effektiva mot sarkom'®"'.

Nationella multidisciplinira konferenser, med experter
fran flera relevanta specialiteter fran landets sarkomcentra har
blivit ett viktigt forum for diskussion avseende diagnos och
behandling av sarkompatienter. Inte sillan férekommer sva-
righeter att stilla en siker histopatologisk diagnos, eller att
vilja en limplig behandling vid en ovanlig sarkomtyp eller en
svarbehandlad lokalisation. I sidana fall har dessa nationella
multidisciplinira konferenser blivit ett viktigt forum fr att
kvalitetssikra och ge en jimstilld beddmning — och i slutin-
dan vird, i hela landet. Konferenserna har dessutom lett till
ett okat lirande da patienters olika kliniska forlopp och be-



handlingsresultat har kunnat delas utanfor den enskilda in-
stitutionen pa ett effektivt site. Detta dr sannolikt av sirskild
vike f6r just sarkompatienter vars sjukdom tillhor de mest he-
terogena och ovanliga av alla cancersjukdomar.

KOMMER SENT TILL SPECIALIST

Ur den drabbades perspektiv, oavsett om han eller hon ar an-
horig eller sjilv sjuk, 4r sivil sarkoms sillsynthet som dess
malignitet en extra stress. Diffusa symtom och bristande kun-
skap gor att man ofta kommer sent till specialist. Ofta for sent.

Inte sillan forebrir den drabbade sig sjilv for att man inte
tidigare sokt vard for sin egen eller sin anhorigas knol eller
djupa skelettsmirtor. Man kinner sannolikt inte ndgon annan
med erfarenhet av sarkom att tala med. Sjukdomen ir svar att
forklara i sin omgivning. Den drabbade kinner sig dirfor
mycket ensam. En stindigt malande friga ar "varfor?”

En ytterligare svarighet ir att erfarenheten av sarkom i pri-
mirvarden generellt 4r bristfillig, helt enkelt pd grund av att
en allminspecialist kan vara verksam ett helt yrkesliv utan att
stota pa en enda sarkomdrabbad. Det finns ménga exempel pa
nir patienter cirkulerat linge i primirvarden innan remiss till
ritt specialist kommer pa plats. Om tiden fran symtom till
remiss kunde férkortas skulle mycket vara vunnet.

Det finns ingen svensk statistik for processerna nir det gil-
ler misstankt sarkom i primarvarden. I Storbritannien har
Bone Cancer Reseach Trust diremot undersokt detta nir det
giller skelettsarkom. Hela 76 procent av patienterna hade fatt
fel diagnos vid sitt forsta besok i virden. Det krivdes i genom-
snitt atta besok innan patienten fick remiss till rict vardin-
stans.

ATT BORJA LARA SIG LEVA IGEN

Utmaningarna med rehabilitering ér sarskilt stora da det inte
enbart giller psykosocial rehabilitering utan samtidigt ofta
komplicerad fysisk rehabilitering pa grund av omfattande ki-
rurgiska och ortopediska ingrepp. Inte sillan ska man lira sig
ga med protes. Eller ldra sig leva resten av sitt liv i rullstol.

Sévil fysioterapeuten som kuratorn har en mycket viktig
roll f6r den sarkomdrabbade. Det dr nddvindige att sitta in
rehabilitering redan fran bérjan, till exempel med att kuratorn
hjalper till att samla tankarna i vintan pa diagnos eller for att
lugna nir diagnosen just faststallts.

Till skillnad fran manga andra typer av cancer finns det
inte nagon standardrehabilitering vid sarkom. Fysio- och ar-
betsterapeuter kinner ofta att de saknar kompetens pd detta
omride.

Enligt Sarkomforeningens rapport “Jag visste inte hur jag
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skulle bérja leva igen™ upplever ménga patienter att rehabi-

litering inte fungerar. Detta giller sirskilt den psykosociala

delen. Det dr inte patientens ansvar att ta reda pa vilka insat-
ser som finns eller behdvs enligt det nationella vardprogram-
met for cancervard, utan det ir virden som ska informera om
och erbjuda detta med fortlépande bedomningar f6r att folja
upp behovet.

Ytterligare en svérighet dr att det ir en relativt stor grupp
unga vuxna som drabbas av sjukdomen. Denna grupp passar
varken in bland barn eller bland ildre patienter. Ensamheten
kinns dnnu mer pétaglig under behandlingen. Och behovet
av sirskilt psykosocial rehabilitering efter behandlingen ir
enorm da de ofta dr traumatiserade och mycket mirkta av be-
handlingen som ofta kan ha pagitt i ett ar.

HOG TID FOR NATIONELL SATSNING

Sarkom och andra sillsynta former av cancer blir ofta bort-
glomda i den allminna debatten. Det blev sirskile tydligt i
den senaste regeringsforklaringen dir endast de tva vanligas-
te cancerformerna nimndes. Forskningen kring sarkom lider
av stindig brist pi ckonomiska resurser. Detta ir sirskilt all-
varligt mot bakgrund av den vanliga debatten om jamlik vard.
Detta borde ocksd omfatta jimlika mojligheter f6r den som
drabbas av sillsynt cancer.

Sévitt vi kan avgora finns det inga tecken pa att den rela-
tiva femérsoverlevnaden for patienter med sarkom i bilvigg
och extemiteter avsevirt har forbittrats de senaste 30 aren.
Detta stods av statistik som det Nationella sarkomregistret
tagit fram f6r Sarkomféreningens rapport VI HADE
TUR™",

Det ir hég tid for en nationell satsning for sarkom och and-
ra typer av sillsynt cancer, genom en plan med glasklara mél
och tydlig finansiering.

Nagra punkter som bér beaktas i en sidan satsning ar:

o Skapande av en hallbar digital infrastruktur f6r bland annat
okad interoperabilitet

o Sirskilda statliga satsningar pa forskning, samt implemen-
tering av redan befintliga verktyg for diagnostik som riddar
liv

o Reformerad godkinnandeprocess for likemedel

o Centralisering till firre centrum for att sikerstilla jamlik
vard av hogsta kvalitet

° Etablering av gemensam vard for tondringar och unga vux-
na med sillsynt cancer
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SAMMANFATTNING

Sarkom ir en heterogen grupp av elakartade tumérer med hog
mortalitet. Molekylar patologi dr avgérande f6r korreke diag-
nos, bittre prognostisering samt identifiering av méjliga mo-
lekylira angreppsmal.

Kurativ behandling kriver i princip alltid en fullstindig
kontroll av primirtuméren och fjarrmetastaser samt ofta en
systemisk behandling for att forgora mikrometastaser. Sar-
kom ska alltid behandlas vid hégspecialiserade centra som kan
sikerstilla adekvat diagnostik och behandling och har till-
rackligt stora patientvolymer for att uppritthalla och utveck-
la en expertkunskap.

Det tal att fundera pa om en centralisering till ete till eva
centra skulle kunna sikerstilla jimlik vird av hogsta kvalitet.
I samma anda vore en etablering av gemensam vird for tonar-
ingar och unga vuxna med sarkom 6nskvirt. En nationell sats-
ning f6r sarkom som stricker sig fran grundforskning till re-
habilitering 4r mycket angeligen.
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