Niels-Erik Nielsen, OL, VOC-sektion
Farkas Vanky, OL, Thoraxkirurg
Marianna Papageorgiou, OL, Svikt-sektion
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Bakgrund

 44-arig kvinna tidigare frisk och medicinfri
« 2021 thalamus stroke. Utredningen utan patologi. Carotis duplex, TTE, TEE rena.

 Tidig sommar 2022 sokt flera ganger med "autoimmuna besvar”
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Augusti 2022

« Soker i hemorten med 1 veckas anamnes pa hjartklappning, ortopné och somnbesvar
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Augusti 2022

« Soker i hemorten med 1 veckas anamnes pa hjartklappning, ortopné och somnbesvar

 Rtg pulm: bilateralt pleuravatska pa max 4 cm
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Augusti 2022

« Soker i hemorten med 1 veckas anamnes pa hjartklappning, ortopné och somnbesvar

 Rtg pulm: bilateralt pleuravatska pa max 4 cm

» Eko: tumdrmassor i framfor allt VF engagerande mitralisklaffens framsegel och utgorandes
inflédeshinder till VK samt orsakandes MI. Aven tumdr pa formaksseptum och en mindre
tumor dorsalt mellan lungvensinflodena.
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Augusti 2022
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Konsensusmote 20220831

Kompletterande info: SR juli 2022 61 mm, sjunkande Hb (99), albumin 26, NT-ProBNP 1200

El fores: ok men /+/ ANA

Behover opereras snarast, planeras redan till nastkommande dag!

Onkolog kontaktas, da det ser inte ut som myxom

DT huvud/thorax/buk bestélls: malignitet/metastaser/emboliska infarkter?

Region
Ostergotland



Operation 1/9-2022

» Formakstumor extirpation och mekanisk MVR. Vasentligen okomplicerat.
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Operation 1/9-2022

» Formakstumor extirpation och mekanisk MVR. Vasentligen okomplicerat.
» Postop totalblock, CRT-P

» PAD: odifferentierat pleomorft sarkom grad 3, multifokalt vaxande

Region
Ostergotland
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Sarkom
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Sarkom-prognos

 Incidens: cirka 0,2%

» Hogrisk for recidiv och metastas

» Mer an 50% utvecklar metastaser, forst och framst i lungorna
» Speciellt angiosarkom associerad med poor outcome

« Samre outcome hos patienter med hogersidigt lokaliserade tumorer (cirka 15% 5-ars
overlevnad)

« Hoggradiga sarkom har en 20% 10-arsoverlevnad
« Median survival 7 manader (enligt senast rapport fran USA med 422 patienter 1975-2015)

e 1-, 3-, and 5-ars overlevnad: 40.7%, 15.6%, and 9.8%

Region
Ostergotland
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Sarkom-behandling

Gold standard: Operation med god marginal

Stralning: Vid stora hoggradiga angiosarkom for att reducera risken for lokala metastaser, men
inte riskfritt pga skada av kardiomyocyter. Olika resultat fran olika rapporter.

Cytostatika: Antracykliner och Ifosfamide infor operationen eller direkt efterat, dock inte heller
detta riskfritt

Immune-checkpoint inhibitors (ICI) har borjats anvandas

Region
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Tillbaka till patienten

» DT hals/thorax/buk oktober 2022: Inga tecken till kvarvarande tumor eller metastasmisstankta
forandringar. Levern uppvisar klart avvikande utseende, som kan ses vid kardiell
inkompensation.

« Pga svar bemanningssituation pa Onkologen US, uppféljningen sker via Sarkomcentrum KS.
Adjuvant onkologisk behandling?

 Ingen adjuvant onkologisk behandling, men regelbundna kontroller

Region
Ostergotland
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April 2023

» Kontroll TEE: Klar misstanke om sarkomrecidiv. Sitter i anslutning till den mekaniska
klaffprotesen.

 Ett par presynkopé episoder

« Ny dragning pa VOC-rond ett par dagar efterat: Sarkom i VF (3cm). Reoperation med radikalitet
ar omoijlig da det redan vid primaroperationen sags flera forandringar i formaket som man inte
lyckas ta bort trots omfattande resektion.
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Maj 2023

« Start med Doxorubicin/Ifosfamid i tumdrbromsande syfte

Region
Ostergotland
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Den svara fragan!

« Ar patienten aktuell for HTx?




19

Den svara fragan!

Ar patienten aktuell for HTx?

46-ar

Gift

2 barn (7 och 10 ar)

Jobbar som jurist

Region
Ostergotland
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Mera information

Diffust 6kad mjukdelsforandring i mediastinum, hilli och langs bronkerna, troligen lymfatisk
vavnad

1 cm stor litisk foréandring i T4

Utvecklat post-torakotomi syndrom med upprepade pleuratappningar. Kortisonbehandling.

En episod med kanselbortfall i hdger underben, DT hjarna inget avvikande.

Nationellt sarkomkonferens slutet av april 2023: Tumorbromsande behandling enligt ovan
under forutsattningen att hjartfunktionen tillater

Region
Ostergotland



21

* Inga synliga fjarrmetastaser pa DT huvud/thorax/buk

« Dragning pa nationell HTx-rond och infor detta PET-CT helkropp: férandring i thyreoidea (anda
oforandrat jmf 2021). Inga hallpunkter for metastasering. (tidigare finnalsbiopsi utan
malignitet)

« Svara fragan handlar om risken for spridning och hur denna bedéms vara nar man bérjar med
immunosupprimerande behandling efter en HTx

Region
Ostergotland
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Men

30/5-2023: TIA med 15-minuters kanselbortfall hoger kind
Waran var da pausat pga interaktioner med cytostatika, Innohep istéllet

DT hjarna inget nytt

Svart att fa radikalt operation av sjdlva sarkomet daven med en HTx med operationstekniken
som anvands.

Case series med HTx+LTx med lokal recidiv/infiltration och fjarrmetastaser

Hog risk for subklinisk metastasering med tanke pa histologisk typ av sarkomet och valdigt
hog risk for att metastaserna ska blossa upp vid initiering avimmunosupprimerande
behandling

Dessutom forkortad forvantad overlevnad

Region
Ostergotland
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V.g. meddela de personer som ska fatta detta beslut att den passiva celigiftsbehandlingen dr exakt samma sak som
att helt ge upp (jag hanvisar till det tidigare dversanda 18-sidiga dokumentet). Detta dr en ung, frisk person, med
unga barn som maste f4 en chans. Vi har sedan manga ar sjalva sttt | organdonationskon — och nu dr det dags att vi
far hjalp nar det faktiskt finns hjdlp att f&. Det dr vetenskapligt faststallt i de oversanda publicerade artiklarna att
personer redan for 20-30 &r sedan ofta dverlevde hjartbyte med sarkom i hjartat, Risken vid sjalva

transplantationstillfallet &r relativt 14g och darfor i praktiken relativt forsumbar givet det fullkomligt givna
alternativet.

Precis som vi skrev i den dversanda vetenskapliga texten haromveckan sa begar vi vid ett negativt besked (dvs. om
det ej blir hjartbyte) ett skriftligt dokument som baserar sig pa vetenskapliga artiklar som pavisar att cellgifter har en
battre (eller lika bra) prognos som ett hjartbyte.

Region
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Nationell HTx-konferens

 Narvarande Sarkom-expert fran KS

« Risken for fjarrmetastasering vid detta tillstdnd bedoms som hdg, dven om man pa nuvarande
us inte ser nagon saker metastasering.

« Pa nationell sarkom konferens har risken for recidiv/spridning vid ev Tx bedomts som hog

« Miliar utsadd VF vid forsta operationstillfallet med tumor vaxt i narheten av lungvener, stor risk
for att inte ta bort tumoren radikalt vid HTx med befintlig operationsteknik

« HTx+LTx mycket lag sannolikhet for lyckat utfall

Region
Ostergotland
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“Inom den avancerade hjartsviktsvarden aligger det oss inte bara att identifiera
individer som ar i behov av HTx utan vi har ocksa en skyldighet att sdakerstalla att de fa
organ som blir tillgangliga for Tx hamnar hos de individer som har bast forutsattningar

att ta tillvara pa de Tx organen.”

Region
Ostergotland
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Absolute Contraindications

Age > 70 years

Severe pulmonary hypertension with PAS > 50 mm Hg, TPG > 15 mm Hg, PVR > 3 Wood Units

irreversible with milrinone/levosimendan

Severe lung disease (e.g., forced expiratory volume in one second; and forced vital capacity <50%

of predicted value) or evidence of parenchymal lung disease)

Multisystem disease with poor long-term survival

Viral infection (hepatitis B, hepatitis C, and HIV) with organ damage and with detectable viral

titles

Severe local or systemic infection not caused by left ventricular assist device

Active smokers/substance abuse

History of cancer (multidisciplinary cardio-oncology team evaluation is recommended)

Severe neurological deficit/significant psychiatric illness

Region
Ostergotland
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Relative contraindications

Diabetes mellitus with end-organ damage (e.g., nephropathy, neuropathy, proliferative
retinopathy) or poorly controlled diabetes with glycosylated hemoglobin persistently >7.5% or 58

mmol/mol

Irreversible renal dysfunction with an estimated glomerular filtration rate <40 mL/min/1.73 m? if

the patient is not a candidate for a combined heart-kidney transplant

Irreversible liver dysfunction (e.g., cirrhosis) if the patient is not a candidate for a combined

heart-liver transplant.

Severe obesity (BMI > 35 kg/m?)

Psychosocial factors (Inability to make a solid commitment to transplantation, Absence of

adequate external psychosocial supports)

Region
Ostergotland
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Nutid

Second opinion pa Sahlgrenska: Samma bedémning, men l[amnar dorren oppet for ny
beddmning efter utvardering av cytostatika

Tumor storleken har minskat till 2,5cmx7mm hosten 2023. Finns flera mindre tumormassor.
Det beddms tekniskt inte genomfdérbart med HTx och radikal tumor explantation

September 2024: Ny diskussion, KNEP-rond dar TEE och DT hjarta visade majligen viss
progress i jmf varen

Sarkom konferens igen: kontakt med andra centra?

KNEP-konf februari 2025: Slutgiltigt besked om att radikalitet kan inte garanteras och att pats
prognos ar och forblir bast om hon inte opereras

Diskussion pa ny Sarkom konferens om ICIl, men avvaktande stéllning sa lange hon inte
uppvisar tydlig progress. Aven diskussion om strélning mot hjartat, mkt hdg risk for toxicitet
och svarhanterade arytmier

Region
Ostergotland
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Region
Ostergotland
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