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Vardprogramgruppen

Ordfoérande: Oskar Ragnarson
Styrgrupp med representanter fran varje regionalt RCC + patolog + ssk

Endokrinologer, barnendokrinologer, neurokirurger, patologer, radiologer, 6gonléakare,
genetiker, neuropsykolog, specialistsjukskdterskor, patientrepresentant

Deltagare fran sydostra sjukvarsregionen:

Bertil Ekman, Jeanette Wahlberg, Daniel Bengtsson, Per Karlsson, Peter Bang, Angeliki
Papagiannopoulou, Christina Dahlgren, Linda Allvin, Carina Nordén
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Mal med vardprogrammet

Gemensamt nationellt dokument
Jamlik vard
Evidensbaserade rekommendationer

"Inte en larobok” men valdigt larorikt
att l|asa
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Evidensgradering enl GRADE

Starkt vetenskapligt underlag (++++)
Bygger pa studier med hog eller medelhdg kvalitet utan férsvagande faktorer vid en
samlad bedomning.

Mattligt starkt vetenskapligt underlag (+++)
Bygger pa studier med hog eller medelhog kvalitet med forekomst av enstaka
forsvagande faktorer vid en samlad beddmning.

Begransat vetenskapligt underlag (++)
Bygger pa studier med hog eller medelhdg kvalitet med férsvagande faktorer vid en
samlad beddomning.

Otillrackligt vetenskapligt underlag (+)
Nar vetenskapligt underlag saknas, tillgangliga studie har lag kvalitet eller dar studier av
likartad kvalitet &r motsdgande anges det vetenskapliga underlaget som otillrackligt.
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Vardnivaer

A. Vardcentraler, narsjukhus, palliativ vard.

B. Centrallasarett eller lanssjukhus. Organspecialister med god kompetens att
handlagga flertalet fall och som har mgjlighet till kontakt med MDK.

Sjukhus med val subspecialiserad specialistsjukvard. Oftast universitetssjukhus.

Enhet, i regel vid universitetssjukhus, som genomfér hogspecialiserad utredning eller
behandling som inte kan erbjudas inom alla regioner.

o 0
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Pat-fall

« 64-arig man med NFPA, 3x2x2 cm, op for 6 man sedan. Preop viss chiasma-
forskjutning och synfaltsinskrankning. Hypogonadism, 6vriga hormonaxlar intakta

preop.
» Postop okomplicerat. Beh med hydrokortison och testosteron.

« Har nu gjort MR sella 6 man postop som visar kvarvarande normal hypofys, liten
tumorrest (alternativt postoperativa forandringar) pa 5 mm kan ej uteslutas.

* Hur foljer vi upp denna pat?
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Pat-fall exempel, uppf NFPA

* Hur foljer vi upp denna pat?

Kapitel 8.6.2 — Bilddiagnostik efter op NFPA

Rekommendation: Om ingen tumdrrest eller tumorrest <10 mm ses vid 3—6-
manaderskontrollen ar 1, 3, 5 och 10 ar lampliga kontrollintervall for MR och déarefter
stallningstagande till att avsluta de radiologiska kontrollerna.

Kapitel 8.6.3 — Ogon-uppf efter op NFPA

Rekommendation: Patienter som opereras pa grund av makroadenom i hypofysen bor
genomga syn- och synfaltsundersokning cirka en manad efter en operation och ytterligare en 9—
15 manader senare for beddmning av om synfaltet ar battre, samre eller oférandrat i jamforelse
med foregaende undersokning(ar).
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Pat-fall exempel, uppf NFPA

* Hur foljer vi upp denna pat?

Kapitel 17.6.3 — Post-operativ utvardering av hypofysfunktion

Rekommendation: Fornyad testning for hypofysinsufficiens rekommenderas 68 veckor
postoperativt for utvardering av eventuella nytillkomna eller aterhamtade hormonella brister

Kapitel 7 — MDK
Rekommendation: Samtliga patienter som har opereras pa grund av makroadenom bor
diskuteras pa MDK efter att den forsta postoperativa magnetkameraundersékningen ar genomford.
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Pat-fall exempel, uppf NFPA

« NAagot mer att tanka pa?

Kapitel 6 — Patologi

Rekommendation:
« Histologiska subtyper som enligt WHO:s klassifikation har potentiellt mer aggressivt beteende

bor identifieras.
» Mitoser och Ki67 proliferationsindex ar av prognostiskt varde och bor undersokas

rutinmassigt.
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Radiologi - MRT

Rekommendation

* Vid diagnosticerat adenom bor storleken anges (diametrar i de tre huvudplanen) samt
den parasellara och suprasellara utbredningen.

» For patienter med mikroadenom (<1 cm), dar en ACTH- eller GH-producerande tumoér
misstanks, bor aven dynamiska bilder kontrastmedelsforstarkta med Gadolinium (Gd)
inkluderas.

Samt flera specifika angivelser om metodiken
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Radiologi — parasellar utbredning enl Knosp
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Radiologi — suprasellar utbredning enl SIPAP
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Patolog!

Rekommendation:

« Alla hypofysadenom bor klassificeras i enlighet med WHO 2017 (85).

» Histopatologisk diagnos ska inkludera histomorfologiskt och immunhistokemiskt
beddmd tumortyp, inklusive antikroppar mot framlobshormon (tillvaxthormon,
prolaktin, TSH, FSH, LH, ACTH) och vid behov hypofys-specifika
transkriptionsfaktorerna (Pit-1, SF1, T-Pit).

« Mitoser och Ki67 proliferationsindex ar av prognostiskt varde och bor understkas
rutinmassigt.
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https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/diagnoser/hypofystumorer/vardprogram/referenser/#60e99aa9-b193-47d8-8a9e-fcbeb1e5cd42

Patolog!

Subtypes of pituitary tumours with potentially aggressive behavior

Sparsely granulated somatotroph
tumour

Lactotroph tumour in men

Silent corticotroph tumour

Crooke cell adenoma

Plurthormonal Pit-1 positive tumour

Och stegrat Ki67 resp Okat antal mitoser

Syddstra sjukvardsregionen
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Otfalmologi

Rekommendation

« En fullstandig syn- och dgonundersokning, inklusive synskarpa och synfalt, bor goéras i
samband med diagnos av ett makroadenom i hypofys.

* Hos en patient med hypofystumér bor 6gonlakare beddoma om en nedsatt syn och
synfaltspaverkan kan forklaras av hypofystumoren, ange om fynden ar
sékerstallda samt beddma betydelsen av undersokningsfyndet (klinisk
signifikans).

* Vid en uppféljande synundersdkning av en patient med hypofystumdér gors en avvagd
beddmning om synfaltet ar battre, samre eller oférandrat i jamforelse med foregaende
undersokning(ar).

« Patienter med mikroadenom behover inte synundersodkas.
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Otfalmologi

Rekommendation

« Forekomst och grad av synnervsatrofi bér bedémas vid det forsta besoket pa
dgonmottagningen och darefter upprepas vid behov.

« En patient med kort anamnes pa synnedséttning, uttalad synskéarpe- och
synfaltspaverkan, sarskilt i kombination med franvaro av synnervsatrofi, bor bedémas
snabbt infor dekomprimerande atgard.
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Otfalmologi - OCT

Fig. 5.2.3.3. OCT av gula flicken hos en patient med chiasmakomprimerande tumor som
visar fortunning av det retinala nervfiberlagret pa grund av gangliecellsdod.
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Arftlighet

Rekommendationer

Molekylargenetisk utredning av en patient med hypofysadenom bor 6vervagas vid nagot
av foljande:

* Insjuknande med GH producerande tumor fore 19 ars alder.

* Forekomst av en annan endokrin tumor associerad med hypofystumor (se tabell
4.1.2.).

» Forekomst av symtom eller labfynd typiska for ett syndrom associerat med
hypofystumor.

« Insjuknande fore 50 ars alder med en nara slakting som insjuknat med
hypofystumor fore 50 ars alder eller annan endokrin tumér associerad med
hypofystumor oavsett alder.
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Kontaktsjukskoterska

Rekommendation

« Enligt halso-och sjukvardslagen (SFS 2017:30) har patienten réatt till en fast
vardkontakt. En kontaktsjukskoterska har ett 6vergripande ansvar att stédja och
koordinera patienten genom vardprocessen och pa sa satt skapa trygghet, kontinuitet
och tillganglighet for patient.

« Patienter med hypofystumorer bor darfor alltid erbjudas en kontaktsjukskoterska.
Barn, ungdomar och unga vuxna samt patienter med Mb Cushing och
kraniofaryngiom ska alltid erbjudas en kontaktsjukskdterska.
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Kontaktsjukskoterska

Rekommendationer

« Halso- och sjukvarden ska erbjuda utbildning i sjalvadministration av Solu Cortef i.m.
som en forebyggande atgard om patienten skulle hamna i en akut situation, s.k.
kortisolkris (addisonkris).

 Patient med kortisolbrist ska utrustas med kortisolbristkort. Patienten bor arligen traffa
sjukskoterska for uppfoljning och repetition av injektionsteknik, hallbarhet samt
forvaring.
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Litet urval av diagnos-specifika

rekommendationer
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NFPA — uppf icke opererade

Rekommendation

« Rutinuppféljning vid makroadenom efter 6 manader, 2, 5, och 10 ar och darefter individualiserad
uppféljning.

* Vid progress av makroadenom gors individuell uppféljning via MDK och stéllningstagande till
operation.

« Patienter med makroadenom i hypofysen som ligger nara synnerven eller chiasma bor kontrolleras

med fullstandig 6gonundersokning vid diagnos och darefter med syn och synfaltsundersékning
efter 3—-6 manader, 9-15 manader och darefter arligen upp till 5 ar.

* Mellan rutinméssiga kontroller och efter avslutad regelbunden uppféljning bér synundersdkning
goras pa patienter som rapporterar nya synsymtom eller nar tumoren radiologiskt har dkat till en
storlek som kan hota synnerven eller chiasma.

* Synundersdkning kan i en del fall ersatta MR-undersokning, framfér allt hos aldre personer dar
operationsindikation ar synpaverkan.

« Patienter med mikroadenom behdver inte féljas rutinméssigt med synundersokning.
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NFPA — incidentalom utan hormonrubbning

Rekommendation

* Mikroincidentalom <3 mm behdver inte féljas upp om patienten inte har nagra hormonella
avvikelser eller symtom.

«  Mikroincidentalom (24 mm-<1cm) kontrolleras kliniskt samt med MR 1 och 2 ar efter diagnos. Om
tumorstorleken ar oférandrad gors ny MR efter 5 ar, och darefter gors stallningstagande till att
avsluta kontrollerna eller utglesade kontroller.

* Vid mikroincidentalom som inte tillvaxer behdver inte biokemisk kontroll och
synféaltsundersokningar utféras regelmassigt (++).

« Makroincidentalom (>1cm) som upptécks incidentalt kontrolleras pa samma satt som ovriga icke
hormonproducerande makroadenom.

« Samtliga patienter med incidentalom bér utredas avseende eventuell hormonéverproduktion
respektive underfunktion.

* Synféltsundersokning behdver inte utféras om tumoren inte ar chiasmanara (++).
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Rekommendation

« Patienter med nyupptackta hypofyscystor bor utredas biokemiskt avseende eventuell
hypofyssvikt samt hormonell 6verproduktion.

« En fullstandig syn- och 6gonundersokning, inklusive synskarpa och synfalt, bor goras i
samband med diagnos av en hypofyscysta som radiologisk nar upp till chiasma.

« Pars intermediacystor och sma Rathkes cystor bor inte behandlas.

« Stora symtomgivande hypofyscystor bor i forsta hand behandlas med transsfenoidal
hypofysoperation.
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Cystor - uppfoljning

Rekommendation

« Cystor <3 mm behodver inte foljas upp om patienten inte har nagra hormonella
avvikelser.

« Cystor 4-9mm kontrolleras kliniskt samt med MR 2 ar efter diagnos, och om
oférandrad tumorstorlek ny MR efter 5 ar. Flertalet kan darefter avskrivas.

« Cystor 210 mm kontrolleras med ny MR efter 1, 2 och 5 ar, darefter individuell
beddtmning.

« Vid tillvaxt av cystan behovs tatare MR kontroller och diskussion pa multidisciplinar
konferens.
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Prolaktinom — graviditet

Mikroprolaktinom Makroprolaktinom
1 1 Rekommendation makro-
Konstaterad graviditet I | P R L ‘om
{ - «Avrad kvinnor med makroprolaktinom
vsluta vsluta A S ) . . . .
fope dopa‘:,i,',a;_onist_ séenem, v fran att bli gravida tills tuméren har
behandiing behandling e svarat pa medicinsk behandling och
1 I T ] minskat i storlek (helst blivit intrasellar).
Klinisk uppféljning N *Makroprolaktinom boér skotas via
(ffa avseende Akut huvudvirk Klinisk uppféljning (ffa T .. o . o
huvudvérk och  (—b och/eller visus-, 4 avseende huvudviirk specialistmodravarden i samrad med
synpaverkan) var nfal n och synpaverkan). . o . o
! r3:.:e ménaL nfElispdveria Synfﬁlzu:dersékning endOkl’InO|Og (Vard niva D)
minst var 3:e manad.
MR hypofys utan
kontrast
Overviag

dopaminagonist-
behandling vid
symtomatisk
tumértillvaxt Region , Region
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Akromegali - behandling

Rekommendation

Rutinmassig pre-operativ behandling med somatostatinanaloger i syfte att minska
tumorvolymen rekommenderas inte (++).

Behandlingen ar i forsta hand kirurgi (+++).

Medicinsk behandling bor ges till patienter med kvarstdende hogt IGF-| efter operation
eller reoperation, samt i fall dar operation anses olamplig (+++).

Patienter som ges medicinsk behandling bor bedémas pa universitetsklinik, alt. i
samrad med endokrinolog pa universitetsklinik.

Somatostatinanaloger (SSA) av forsta generationen (oktreotid, lanreotid) ar
forstahandsval (+).
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Cushings sjukdom - samsjuklighet

Rekommendation

« Kontroll av blodtryck, elektrolytstatus, lipidstatus, plasma-glukos, HbAlc och bentéathet
bor utforas pa samtliga patienter med Cushings sjukdom (+++).

« Psykiatriska och kognitiva symtom samt tecken till nedsatt fysisk formaga bor aktivt
efterfragas (++).

» Patienter med Cushings sjukdom bor utvarderas for riskfaktorer avseende vends
tromboembolism och blédning (++, vardniva B-D).

« Patienter med pavisad Cushings sjukdom bor utvarderas avseende infektionsrisk och
behov av vaccinationer, i forsta hand influensa och pneumokocker.
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Cushings sjukdom — preoperativ beh

Rekommendation

* Preoperativ behandling av eventuell hypertoni, hypokalemi samt diabetes mellitus
rekommenderas hos alla patienter med Cushings sjukdom for att minska
komplikationsrisken under och efter operation (+++).

» Alla patienter med Cushings sjukdom bor ha blodfortunnande profylaktisk
behandling perioperativt. Hos patienter med uttalat Cushings syndrom bor
blodfértunnande profylaktisk behandling fran diagnos till en manad efter operation
Oovervagas (+++).

« Hos patienter med Cushings sjukdom och kraftigt stegrade kortisolnivaer bor
preoperativ behandling med steroidsynteshammande lakemedel starkt 6vervagas
(+++) (vardniva C).
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Aggressiva tumorer och carcinom

Rekommendation (urval)

« Diagnosen aggressiv hypofystumadr bor 6vervagas nar tumaoren uppvisar invasivt
utseende pa MR och snabb tillvaxt trots sedvanlig behandling med kirurgi,
stralbehandling och lakemedel (ograderad).

« Histopatologisk undersokning av tumoren bor genomféras med avseende pa markorer
for hormoner, Ki-67, beréakning av antal mitoser och p53. Vid kortikotrofa
makroadenom bor &ven ATRX undersidkas

« Standardbehandling med lakemedel och kirurgi eller stralbehandling bor erbjudas i
enlighet med vardprogrammet for respektive diagnos.

« Patienter med aggressiva hypofystumorer eller carcinom som inte svarar pa
standardbehandling bor erbjudas TMZ som férstahandsbehandling (++).
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Omraden som ocksa berors i VP

« TSH:om
* Kraniofaryngeom
*  Hypofysapoplexi

*  Hypofyssvikt — utredning, initiering av behandling och uppféljning

« Detaljerade rekommendationer for biokemisk diagnostik inklusive felkallor
* Detaljerade rekommendationer for uppféljning

»  Peri- och postoperativ monitorering och behandling

*  Kirurgi
«  Stralbehandling

«  Forslag pa uppstart och monitorering av GH-beh
+  Etomidate-beh vid Cushings sjd
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Omraden som ocksa berors i VP

* Aspekter hos barn och gravida for varje diagnos-kapitel
« Omvardnadsperspektiv

* Kognitiv dysfunktion vid hypofystumorer

 Palliativ vard

« Underlag for nivastrukturering
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Omraden som inte berors

Empty sella

Hypofysit
Hormonellt aktiva LH-/FSH:om
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Sydostra sjukvardsregionen

Kvalitet radiologi, oftalmologi, patologi
Implementering av vardprogrammet - gor vi likadant?
klinkem
belastningar (tex GH nadir after OGTT)
rutin overflytt efter hypofysop, postop uppfdljning

Gemensamma PM for belastningar pa Sydostra sjukvardsregionens hemsida?

Samarbete mellan regionsjukhuset och 6évriga sjukhus

Region
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MDK hypofys Syddstra sjv-regionen

« Video-MDK ar igang (Kalmar, Jonkoping, Norrképing)
* Via sarskilda MDK-rum eller Pexip
* Rond-listor skickas krypterat samma dag

« Radiolog, neurokirurg, endokrinolog, endokrin-ssk (vid behov barnendokrinolog och
onkolog)
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MDK hypofys Syddstra sjv-regionen

Inkludera fler sjukhus pa lank?

Vad bor inga i remissen?

Optimera flodet — hur veta nar "din” patient dras?
Gemensam dokumentation? Journal-mall i Cosmic?
Diskuterar vi ratt patienter — for manga eller for fa?
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MDK

Rekommendationer

Vid multidisciplinar konferens (MDK) for patienter med hypofystumorer bor en erfaren
neuroradiolog, neurokirurg och endokrinolog narvara.

Vid MDK é&r det aven dnskvart att en neurooftalmolog, patolog och éron-, nasa- och
halslakare narvarar.

Vid MDK for patienter med hypofystumérer dar stralbehandling, eller annan
onkologisk behandling, bedoms vara ett av behandlingsalternativen bér aven en
erfaren onkolog narvara.

Vid MDK for barn med hypofystumdrer bor aven en erfaren barnendokrinolog néarvara.
Kontaktsjukskoterskor for de patienter som diskuteras bor narvara pa MDK.
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MDK

Rekommendationer for vad som bor diskuteras pa MDK

« Samtliga patienter med nydiagnostiserade icke hormonproducerande makroadenom,
och makroprolaktinom, speciellt tumérer som orsakar synskarpe- och
synfaltspaverkan, bor diskuteras pa MDK.

« Samtliga patienter med nydiagnostiserad akromegali, Cushings sjukdom,
kraniofaryngiom och TSH-producerande hypofysadenom, oavsett storlek, bor
diskuteras pa MDK.

« Samtliga patienter som har opereras pa grund av makroadenom bor diskuteras pa
MDK efter att den forsta postoperativa magnetkameraundersokningen ar genomford.

-« Patienter som opereras pa grund av akromegali, Cushings sjukdom, kraniofaryngiom
och TSH-producerande hypofysadenom, och har resttumor eller aterfall bor diskuteras
pa MDK.
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MDK

Remisser till MDK for patienter med hypofystumaorer bor innehalla information om

tumortyp

tidigare radiologiska undersdkningar av hypofystuméren
kliniska endokrinologiska fynd

hypofysfunktion och ev. hormonersattning

tidigare behandling (operation, stralning och/eller medicinsk behandling) for
hypofystumdren samt histopatologisk diagnos for patienter som har opererats

aktuell 6gonstatus och synundersokning

andra kliniskt signifikanta sjukdomar, inklusive behandling med antikoagulantia och
trombocythammare.
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