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KAPITEL 1
Sammanfattning

Basalcellscancer (BCC) ir den vanligaste cancerformen hos bade min och
kvinnor i Sverige, och incidensen dr bland de snabbast 6kande. Over 74 000
nya fall diagnostiseras numera varje ér, vilket dr nistan dubbelt sa manga som
tor 20 ar sedan [1]. BCC ar vanligare hos ljushyade, dldre och
immunsupprimerade individer och har en stark koppling till exponering f6r

ultraviolett ljus.

Kliniskt kan BCC misstinkas vid uppkomst av en relativt laingsamt vixande,
eksemliknande rodnad och fjillande flick, en glansig knuta med eller utan
central ulceration/sér alternativt en vitaktig, smiaknolig eller indragen lesion
som liknar ett drr. Patienten kan dven ha dermatoskopiska tecken sisom
torgrenade kirl och ulceration, med eller utan typiska pigmenterade strukturer,

som ger ytterligare stod for diagnosen.

Patienter med BCC handliggs initialt ofta inom primirvarden, men remitteras
till specialistsjukvarden vid behov av destruktiv behandling, vissa topikala
medicinska behandlingar, stérre kirurgi liksom utredning och behandling av
lokalt avancerad eller metastaserad sjukdom. Tidig upptickt och behandling av
BCC ir viktig f6r prognosen.

Vid klinisk misstanke om lagrisk-BCC (se avsnitt 8.5 Definitioner av hogrisk-

och lagrisktumér) kan kurativ behandling erbjudas direkt utan féregaende

biopsi (se Kapitel 11 Behandling). Biopsi f6r histopatologisk diagnostik bor
siakras infor stillningstagande till behandling nir kriterierna f6r hogrisktuméor

uppfylls (se avsnitt 8.5 Definitioner av hogrisk- och lagrisktumor). Vid

bekriftad lokalt avancerad eller metastaserad BCC (se avsnitt 8.6 Definitioner

av lokalt avancerad och metastaserad sjukdom) bor patienten diskuteras pa

multidisciplinir konferens (MDK) fore fortsatt utredning och behandling. De
allra flesta patienter med BCC botas enkelt med destruktiv behandling, topikal
medicinsk behandling eller konventionell kirurgi, men vissa fall kriver mer
avancerade tekniker sisom Mohs kirurgi eller stralbehandling. Vid lokalt

avancerad eller metastaserad BCC kan systemisk behandling erbjudas.

Uppfoljning efter behandling for lagrisk-BCC (se avsnitt 8.5 Definitioner av

hogrisk- och lagrisktumér) ar inte nédvandig, men alla patienter bor instrueras

1 egenkontroller och ha méijlighet till aterbesok vid behov 1 forsta hand inom

primirvarden. Uppfoljning efter 2 ar kan Gvervigas for patienter som
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behandlats f6r hogrisktumérer och de som 16per hog risk for aterkommande
BCC. Uppfoljningstrekvensen for patienter med lokalt avancerad eller
metastaserad BCC bor diskuteras pa MDK, medan individuella
uppfoéljningsplaner bor erbjudas for patienter med Gorlins syndrom eller annat

arftligt syndrom som ér associerat med f6rhojd risk f6r BCC (se Kapitel
6 Arftlighet).



REGIONALA CANCERCENTRUM

KAPITEL 2
Inledning

21 Malgrupp

Virdprogrammets huvudsakliga mélgrupp dr professionen, men manga ldsare
ar ocksa patienter, nirstaende, politiker och andra som dr berérda av svensk
cancervard. Kapitlen Sammanfattning och Bakgrund och orsaker ér skrivna
med denna bredare malgrupp 1 atanke, medan 6vriga kapitel i forsta hand ar

skrivna for professionen.

2.2 Vardprogrammets giltighetsomrade

Viardprogrammet beskriver alla patienter med BCC i olika skeden av
sjukdomen. Det dr utarbetat av den nationella arbetsgruppen for
basalcellscancer och version 1.1 dr faststélld av Regionala cancercentrum i
samverkan 2025-02-25. Beslut om implementering tas i respektive region i
enlighet med 6verenskomna rutiner. Stodjande regionalt cancercentrum ar

Regionalt cancercentrum Sydost.

Tidigare versioner:

Datum Beskrivning av forandring

2024-10-15 Version 1.0 faststélld av RCC i samverkan

Tidigare vardprogram publiceras inte men kan begiras ut frain Regionala

cancercentrum, info@cancercentrum.se.

2.3 Forandringar jamfort med tidigare version

I version 1.1 har text om drftlighet i kapitel 15 och bilaga 1 justerats for att

synkronisera med 6vriga vardprogram for hudcancer.


mailto:info@cancercentrum.se
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2.4 Standardiserat vardforlopp
Standardiserat vardforlopp (SVF) saknas f6r BCC.

2.5 Lagstod

Virdens skyldigheter regleras bland annat i hilso- och sjukvardslagen
(2017:30). Den anger att malet med hilso- och sjukvarden dr en god hilsa och
en vard pa lika villkor for hela befolkningen samt att halso- och
sjukvardsverksamhet ska bedrivas sa att kraven pa en god vard uppfylls.
Virdprogrammet ger rekommendationer f6r hur varden ska utforas for att
uppfylla det. Dessa rekommendationer bor darfor i visentliga delar f6ljas f6r

att man ska kunna anse att sjukvarden lever upp till hilso- och sjukvardslagen.

Primidrvarden har enligt hilso- och sjukvardslagen ett sirskilt ansvar for att
tillhandahalla férebyggande insatser utifran bade befolkningens behov och
patientens individuella behov och férutsittningar (13 kap.). I lagen anges ocksa
att halso- och sjukvirden har sirskilda skyldigheter att beakta barn som

nirstiende och ge dem information, rdd och stéd (5 kap. 7 §).

Enligt vardgarantin (9 kap. 1 § hilso- och sjukvardslagen) dr vardgivaren
skyldig att erbjuda patienter kontakt och dtgirder inom vissa tider. De

standardiserade vardférlopp som RCC har tagit fram, och som regionerna har

beslutat att f6lja, anger kortare vintetider som dock inte dr en del av

vardgarantin.

Annan relevant lagstiftning som ber6r cancervarden ir patientlagen och

patientrorlighetsdirektivet.

Patientlagen (2014:821) anger att vardgivaren ska erbjuda patienten anpassad
information om bland annat moijliga alternativ for vard, férvintade vintetider,
risk £6r biverkningar och metoder for att f6rbygga sjukdom eller skada.
Patienten har ocksa ritt till information om att man har méjlighet att sjilv vilja
mellan likvirdiga behandlingar, att fa en ny medicinsk bedémning och att fa en

fast vardkontakt (3 kap. 1-2 § patientlagen).

Enligt det sa kallade patientrorlighetsdirektivet ska vardgivaren ocksa
informera om patientens rittighet att inom hela EU/EES vilja och fa
ersittning for sadan vard som motsvarar vad som skulle kunna erbjudas i
Sverige. Praktisk information om detta, till exempel hur och nir ersittning

betalas ut, finns pa sidorna om planerad vard utomlands hos
Forsikringskassan.
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https://www.riksdagen.se/sv/dokument-lagar/dokument/svensk-forfattningssamling/patientlag-2014821_sfs-2014-821
https://www.forsakringskassan.se/privatperson/flytta-jobba-studera-eller-fa-vard-utomlands/planerad-vard-utomlands
https://www.forsakringskassan.se/privatperson/flytta-jobba-studera-eller-fa-vard-utomlands/planerad-vard-utomlands

REGIONALA CANCERCENTRUM

2.6 Vardering av det vetenskapliga underlaget

I arbetet har vardprogramgruppen utgatt ifran befintliga internationella och
nationella kunskapsstod och systematiska oversikter inom omradet. Om
GRADZE:s klassificering har anvints f6r nagot av rekommendationerna har de
lyfts in 1 vardprogrammet. Nar vetenskapliga underlag saknats, eller dar
vetenskapliga studier har haft lag kvalitet, bygger underlaget pa gruppens

beprovade erfarenhet.

GRADZE:s klassificering r6r de sammanvigda resultatens tillforlitlighet och

klassificeras 1 fyra nivaer:

e Det sammanvigda resultatet har hog tillférlitlighet (++++)
e Det sammanvigda resultatet har mattlig tillforlitlighet (+++)
e Det sammanvigda resultatet har lag tillférlitlighet (++)

e Det sammanvigda resultatet har mycket lag tillforlitlighet. (Det innebir att

det inte gar att bedéma om resultatet stimmer.) (+)

Lds mer om systemet 1 SBU:s metodbok.

1


https://www.sbu.se/metodbok
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KAPITEL 3
Mal med vardprogrammet

Detta ir forsta versionen av det nationella vardprogrammet for
basalcellscancer (BCC). Det 6vergripande malet ér att forbéttra handliggningen
av patienter med BCC och erbjuda en mer jamlik vard inom landet.
Viardprogrammet ska bidra till att garantera att patienterna far god, saker,
patientfokuserad, kostnadseffektiv och evidensbaserad vard, i rimlig tid, och
det innehaller riktlinjer och rekommendationer som dr kompatibla med

internationella rekommendationer.

Vidare har vardprogrammet som mal att ge patienter och nirstaende mojlighet
att fa mer information, 6ka samarbetet mellan de discipliner som deltar i
utredning, behandling och rehabilitering och ge stéd at de personalkategorier
som kommer i kontakt med dessa patienter. Vardprogrammet dr dven till f6r
att stimulera forskning och utveckling samt ge underlag for att forbittra det
preventiva arbetet for patienter med BCC.

Virdprogrammet kommer kontinuerligt att uppdateras. Rekommendationerna
bor ligga till grund f6r diskussionen om utredning och behandling, bade vid
multidisciplindra konferenser och i samrad mellan den behandlande likaren

och den enskilda patienten.
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KAPITEL 4
Bakgrund och orsaker

4.1 Bakgrund

Basalcellscancer (BCC) dr en hudcancerform med ursprung ur keratinocyter i
basalcellslagret, den djupaste delen av epidermis. Tumorens exakta celluldra
ursprung ir dock inte helt klarlagt och det finns data som talar f6r att BCC kan
uppsta 1 harfollikelepitelet och i interfollikuldra epidermis [2, 3]. Till skillnad
fran skivepitelcancer i huden, som ocksa har sitt ursprung i keratinocyter,
uppstar BCC utan foéregaende forstadier [4]. Tumoren utvecklas, beroende pa
vixtsatt, till att vixa i ytliga dermis, alternativt mer invasivt i djupa dermis, i
subcutis och 1 underliggande viavnad. Tillvixten dr oftast langsam och manga
patienter har under en lingre tid noterat en knuta, en rod flick eller ett svarlikt

sar innan de s6ker sjukvard.

BCC ir globalt den vanligaste hudcancerformen i ljushyade populationer [5].
Tumoren ar betydligt mindre vanlig hos individer med melaninrik hud, men
riknas tillsammans med skivepitelcancer som den vanligaste hudcancerformen
aven i dessa populationer [0, 7]. I Sverige diagnostiserades 6ver 74 200 fall av
BCC 2022, varav 37 900 hos min och 36 300 hos kvinnor [8]. Skillnaden
mellan kénen varierar med alder, och hos personer under 65 ar ar incidensen
hégre bland kvinnor. Férekomsten av nydiagnostiserade tumorer har berdknats
oka med 3% per ar under 2004-2017. Tumoren ar vanligast bland dldre och
det ar ocksé bland dessa som incidensen 6kar kraftigast. Incidensen ar hogst i

den sydliga delen av landet och ldgst i den norra [9].

Internationellt dr det erkint svart att géra epidemiologiska berikningar av
forekomsten av BCC eftersom de flesta linder antingen saknar nationell
registrering eller endast registrerar den férsta tuméren hos varje enskild individ.
I Sverige finns sedan 2004 ett nationellt register f6r BCC som innefattar
samtliga primira, histopatologiskt verifierade tumérer i landet [10]. Registret
saknar dock de tumorer som behandlas utan féregiende patologisk anatomisk
diagnostik (PAD), nagot som ér vanligt bland lagaggressiva BCC (BCC IA-IB,

se avsnitt 9.6 Klassificering av primartuméren) [11]. Rapporterad incidens for

BCC ir alltsa sannolikt en underskattning av den faktiska férekomsten.

BCC ir sedan 2003 rapporteringspliktig i Sverige, och den granskande

patologen rapporterar fallet till det svenska basalcellscancerregistret.

13
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Diagnostiserande kliniker bor dock foérse patologen med information om
kroppslokal samt huruvida tuméren redan dr PAD-verifierad och om den ar

primir eller ett aterfall (se avsnitt 9.3 Anamnestisk remissinformation) [10].

4.1.1 Histopatologisk klassifikation

Se Kapitel 9 Kategorisering av tumoren.

4.1.2 Lokalisation

BCC uppkommer primart i solpaverkad hud och vanligaste lokalisationen
bland PAD-verifierade fall 4r huvud- och halsregionen, framfor allt f6r mer

aggressivt vixande subtyper (BCC II-111, se avsnitt 9.6 Klassificering av

primirtumoren) [12]. Nir det galler superficiell BCC (IB) dr balen den vanligast
drabbade kroppslokalen [11]. BCC kan uppkomma var som helst pa hudytan,
men lokaler sasom handflator och handryggar drabbas mycket sillan [13, 14].
Aven genital lokalisation 4r ovanlig [15].

4.2 Prognos

BCC ir en primirt lokalt invasiv hudcancerform med lag risk f6r metastasering
och lag dodlighet. Efter korrekt och adekvat behandling ar graden av
tullstindig utlikning hég och risken f6r dterfall lag. Riskfaktorer for
tumoraterfall innefattar stor tumar, tumorlokalisation i centrala delar av
ansiktet, aggressivt vaxtsitt, sviravgransad tumor, perineural eller perivaskuldr

tumorvixt, icke-radikal excision och tidigare tumoraterfall [3, 16-18].

BCC har en benidgenhet att invadera omkringliggande vivnad, vilket innebir en
signifikant risk for sjuklighet hos den drabbade, bade sekundart till tuméren
som sadan och i efterférloppet av kirurgiska ingrepp. Drabbade individer har
forhojd risk for att drabbas av ytterligare tumorer, och studier har visat en
kumulativ risk f6r nyinsjuknande pa 30-50 % under de 5 aren efter férsta
tumoren [19, 20].

Risken for metastasering dr mycket lig och férekomsten har i studier
uppskattats till 0,003-0,5 % [21, 22]. I en retrospektiv studie fran tva
amerikanska centrum sags risken for metastas och déd vid BCC 6ka med
tumoérstorlek > 4 cm, invasiv vixt nedom subkutan fettviv och
tumotlokalisation 1 huvud- och halsomradet [23]. I samma studie sdgs ingen
signifikant 6kad risk f6r metastasering vid immunsuppression. Metastasering
kan ske genom hematogen spridning eller lymfatisk spridning, varav den senare
beskrivs som vanligast [21]. Metastaser har rapporterats uppkomma
huvudsakligen 1 lymfkortlar, lungor, skelett, hud och lever [21, 24].
Basoskvamés cancer (eller metatypisk BCC) ingar 1 gruppen hégageressiv BCC
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(se avsnitt 9.6 Klassificering av primartumoéren) med en risk f6r metastasering

och dodlighet som snarare liknar den man ser vid skivepitelcancer i huden (se

Nationellt vardprogram for skivepitelcancer 1 huden, avsnitt 4.3 Prognos).

4.3 Orsaker och riskfaktorer

4.3.1 Ultraviolett stralning och andra externa riskfaktorer

Den mest vilkinda riskfaktorn f6r BCC ir ultraviolett (UV) stralning, som
man i forsta hand exponeras for genom naturligt eller artificiellt ljus (solarium).
Framfor allt exponering i ung alder har visats 6ka risken f6r BCC [25-28].
Risken for BCC paverkas i stor utstrickning av intermittent, semesterrelaterad
solexponering, till skillnad fran skivepitelcancer i huden da kumulativ UV-
exponering spelar storst roll och det primart dr personer med langvarig,
solexponering kan dock 6ka risken fér BCC [31]. Solariesolning ger enligt en
metaanalys en relativ riskokning f6r BCC pa 39 % [32].

UV-exponering i medicinska sammanhang, sisom vid psoriasis, kan vara en
riskfaktor f6r BCC. Riskékningen dr primirt relaterad till behandling med
PUVA (UVA-strilning 1 kombination med psoralen) dar risken f6r BCC har
beriknats vara 3—4 ganger hogre dn 1 normalpopulationen vid exponering fér
> 450 behandlingar [33]. Sedvanlig ljusbehandling av hudsjukdomar med
UVB-stralning dr en lindrigare riskfaktor [5, 33].

Joniserande stralning, sisom vid cancerbehandling, har ocksa visats kunna 6ka
risken f6r BCC, och dé primirt i den exponerade hudytan [5]. I en population
som fatt stralbehandling mot cancer i barndomen uppstod BCC 5-29 ar efter

behandlingen [34].

Tidigare arsenikexponering har ocksé visats kunna 6ka risken f6r BCC [5],

dven om detta ér sillsynt numera.

4.3.2 Tidigare hudtumor

En anamnes pa tidigare hudcancer (inkluderande framfé6rallt basalcellscancer
men dven skivepitelcancer [35] och melanom [30]) sdvil som tidigare aktinisk

keratos [37] har visats innebdra en riskfaktor f6r uppkomst av BCC.

4.3.3 Immunsuppression

Immunsupprimerande behandling efter organtransplantation 6kar férekomsten
av BCC med 6-16 ganger i forhallande till normalpopulationen. Riskokningen
ar dock inte lika uttalad som f6r skivepitelcancer 1 huden [38-40]. Vid
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immunsuppression utan organtransplantation ar kopplingen till hudcancerrisk
inte lika tydlig [41].

Risken f6r BCC verkar dven 6ka vid hivinfektion, och bland hivpositiva
individer ar férekomsten av BCC cirka dubbelt si h6g som bland hivnegativa
[42, 43]. Riskokningen har inte sikert kunnat kopplas till CD4-tal eftersom
aven hivpositiva personer med normala CD4-tal kan ha en f6rhojd risk for
BCC [42].

Risken for BCC tycks dven paverkas av samexisterande blodmalignitet.
Forekomsten av BCC var cirka tre ganger hogre dn férvintat vid kronisk
lymfatisk leukemi och Non-Hodgkins lymfom i en schweizisk kohortstudie
[44]. Samtidigt visade en stérre amerikansk fall-kontrollstudie en risk6kning f6r
BCC pa 25 % vid kronisk lymfatisk leukemi [45].

4.3.4 Lakemedel

Likemedel med fototoxicitet som kind biverkan kan 6ka risken f6r hudcancer,
och i viss min da dven f6r BCC. P4 senare tid har risken for hudcancer efter
anvindning av tiaziddiuretika uppmirksammats. Risken har huvudsakligen
kunnat kopplas till skivepitelcancer 1 huden [406, 47], Kopplingen mellan
tiazider och risken f6r BCC ar mer svarvarderad och studier har gett varierande
resultat [48].

4.3.5 Alder och hudtyp

Risken for BCC paverkas av alder. Ar 2017 var incidensen i Sverige cirka 2 000
per 100 000 personer > 84 ar jamfort med cirka 400 per 100 000 personer i
aldern 45-64 ar [9]. Aven yngre drabbas dock, och i samma studie redovisades
totalt cirka 1 200 fall bland personer < 45 ar.

Precis som for skivepitelcancer och melanom i huden innebir ljusare, mer
solkinslig hudtyp 6kad risk f6r att utveckla BCC [26, 30]. Incidensen dr ocksa
betydligt ligre i populationer med morkare hudtyp [6]. Risken f6r BCC har
beriknats till 2,8 ganger hogre hos personer som litt branner sig i solen och
aldrig blir bruna, 1 jimférelse med personer som alltid blir bruna av solen och

aldrig brinner sig [20].

4.3.6 Andra riskfaktorer

Nevus sebaceus kan i ovanliga fall resultera i utveckling av BCC. I en studie av
707 exciderade nevus sebaceus aterfanns BCC i1 % av fallen, samtliga hos
vuxna individer [49]. Studien baserades dock pa redan exciderade tumérer och

kan férvintas vara paverkad av stark selektionsbias. Férekomsten bor alltsa
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vara dnnu ligre eftersom den allra stérsta majoriteten av nevus sebaceus aldrig

excideras eller biopseras.

BCC har i sillsynta fall rapporterats uppkomma 1 kroniska vendsa eller

arteriella sar [50].

4.4 Arftlighet

Se Kapitel 6 Arfﬂighet.

4.5 Paverkbara faktorer for att minska risken

Vetenskapliga evidens har kunnat peka pa en tydlig koppling mellan UV-
exponering och en 6kad hudcancerrisk. I en nyligen publicerad artikel beskrivs
avhallsamhet fran solexponering, skyddande klider och solskyddsprodukter
vara centrala nir det giller hudcancerprevention [51]. Motsvarande har dven

lyfts fram i Den europeiska kodexen mot cancer.
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KAPITEL 5
Primar- och

sekundarprevention

5.1 Primarprevention

Rekommendation

¢ Individuellt anpassade solskyddsrad kan ges utifran

Stralsikerhetsmyndighetens rad.
e Anvindning av solarier 1 kosmetiskt syfte bor undvikas.

Basalcellscancer (BCC), liksom de flesta andra former av hudcancer, beror till
stor del pa skador fran UV-stralning. Det dr darfor viktigt att minska
exponeringen fér UV-ljus och etablera sunda vanor i soliga miljer, f6r bade
individer och hela befolkningen. Fér BCC ir bland annat intermittent
exponering f6r UV-strilning en riskfaktor, men dven joniserande stralning kan
oka risken. Patienter med immunsuppression pga. organtransplantation har
ocksa en Okad risk for att utveckla BCC och bor radas att vara extra forsiktiga
med UV-exponering samt utbildas i egenkontroller av huden (se avsnitt

4.3 Orsaker och riskfaktorer) [39].

5.2 Sekundarprevention

Rekommendation

e Den som har misstinkta hudférandringar bér ha maojlighet att fa dem
undersokta.

e Hogriskgrupper bor undervisas 1 egenkontroller (se avsnitt
13.1 Hudkontroller).

En generellt god tillginglighet 1 sjukvarden bor efterstrivas sa att patienter med
en misstinkt hudforindring kan fa den undersékt. Teledermatologi och
teledermatoskopi kan med fordel anvindas f6r snabb och mer triaffsiker
diagnostik [52]. Hogriskgrupper, vilket inkluderar immunsupprimerade
patienter, patienter med Gotlins syndrom och patienter med multipla tidigare
BCC, bor undervisas 1 egenkontroller f6r att sjdlva kunna ta kontakt med

sjukvarden vid nya BCC. Individualiserad uppféljning i sjukvarden bor
tillimpas (se Kapitel 15 Uppf6lining).
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KAPITEL 6

Arftlighet

De flesta patienter som diagnostiserats med basalcellscancer (BCC) har ingen
bakomliggande drftlighet, men i vissa fall kan BCC vara en del av ett arftligt
syndrom. For att identifiera individer med ett drftligt syndrom som ar

associerat med forhojd risk f6r BCC boér man inhdmta information om:

e tidigare BCC eller annan cancer eller tumér hos patienten eller sldkt

(speciellt hudcancer och benigna eller maligna hjiarntumérer)

e andra kliniska symtom eller manifestationer som ar forenliga med nagot

specifikt syndrom som associeras med f6rhéjd risk f6r BCC.

6.1 Molekylargenetisk testning

Rekommendation

Molekylirgenetisk testning av patient med BCC bor 6vervigas i féljande

situationetr:

e Uppkomst av BCC fére 20 ars alder.

e Utveckling av ovanligt manga BCC som inte star i proportion till alder
och riskfaktorer (t.ex. tidigare solexponering eller hudtyp).

e BCC hos en patient med andra kliniska symtom férenliga med Gorlins
syndrom (se avsnitt 6.3 Gorlins syndrom) oavsett antalet BCC eller alder
vid insjuknande.

e Klinisk misstanke om ett annat syndrom med f6rh6jd risk f6r BCC (se

Bilaga 1 Arftlighet — férdjupningsmaterial).

Patient med BCC som uppfyller en eller flera av testningskriterierna bor
erbjudas screening av PTCH1- och SUFU-generna. Enligt lokala rutiner kan
man antingen skicka analysremiss med EDTA-blodprov
(etylendiamintetraittiksyra) direkt till ett kliniskt genetiskt laboratorium, eller
remittera patienten till en klinisk genetisk eller onkogenetisk mottagning. Det
ar viktigt att sammanfatta patientens symtombild och eventuell drftlighet pa
remissen for att moéjliggora en korrekt bedémning av remissen och tolkning av

analysresultaten.

19



REGIONALA CANCERCENTRUM

6.2 Remiss till klinisk genetisk eller
onkogenetisk mottagning

Rekommendation
Remiss till klinisk genetisk eller onkogenetisk mottagning bor 6vervigas for:

e alla patienter med BCC och positivt resultat av molekylirgenetisk
testning

e patient med BCC som inte uppfyller kriterierna f6r molekylirgenetisk
testning men som har en forsta- eller andragradsslikting som
diagnostiserats med Gorlins syndrom eller annat syndrom med f6rhjd
risk f6r BCC

e patient med negativt resultat av molekylirgenetisk testning om det

fortsatt finns stark klinisk misstanke om att BCC har genetisk orsak.

Vid klinisk misstanke om 6vriga arftliga syndrom med f6rhojd risk f6r BCC
kan en genetisk utredning med fordel géras med genpanel, dock
rekommenderas remiss till klinisk genetisk eller onkogenetisk mottagning for

att gora en klinisk bedémning och ta stallning till genetisk testning.

6.3 Gorlins syndrom

Gorlins syndrom (aven kallat nevoid basalcellscancersyndrom,
basalcellsnevussyndrom eller Gorlin-Goltz syndrom) [53] dr ett autosomalt
dominant arftligt syndrom som vanligtvis orsakas av en patogen variant i
PTCH1-genen. En andra gen, SUFU, ir ansvarig f6r en mindre andel av de
diagnostiserade fallen. Férindringar i bada gener leder till aktiveringen av
signalvigen Sonic hedgehog. Sjukdomen har en uppskattad prevalens pa

1 per 30 000-250 000 i befolkningen [54, 55] och de mest typiska symtomen ar
kombinationen av multipla BCC, ofta redan 1 ung alder, och odontogena

keratocystor i kikbenen.

Gotlins syndrom ér en multisystemisk sjukdom, och méinga andra symtom
forutom BCC kan inga: palmoplantar keratos, epidermala eller dermoida
cystor, skelettmissbildningar i ryggrad eller revben och flera 6gonavvikelser
inklusive kongenitala 6gonmissbildningar, skelning, gra starr och strukturella
nithinneavvikelser. Majoriteten av patienter med Gorlins syndrom har ett
karakteristiskt utseende med stort huvud, prominent panna och hypertelorism
men det finns mycket stora individuella variationer i bade sjukdomens fotlopp

och symtomens grad.

Syndromet férknippas ocksa med 6kad risk f6r andra tumérer sisom

meningiom (i vuxen alder), medulloblastom (i barnéaldern) och fibrom i ovarier
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och/eller hjirta. Risken f6r medulloblastom dr mycket hogre hos patienter med
patogena SUFU-varianter (ca 33 %) dn de med PTCH]1-varianter (< 2 %) (56,
57]. Aven ovariala fibrom och meningiom tycks vara vanligare hos birare av
SUFU-varianter.

En klinisk diagnos av Gotlins syndrom kriver antingen [58, 59]:

e tva major-kriterier och ett ’minor”-kriterium,
e ctt ’major”’-kriterium och 3 “minor”-kriterier, eller

e identifiering av sjukdomsassocierad variant i SUFU- eller PTCH1-gen.

”’Major”-kriterierna ar:

1. BCC fore 20 ars dlder eller oproportionerligt antal BCC sett till tidigare
solexponering och hudtyp

odontogen keratocysta 1 kike fére 20 ars alder

palmar och/eller plantar keratosis

lamelldr t6rkalkning av falx cerebri

medulloblastom (oftast av desmoplastisk typ)

A e

forstagradsslikting med Gotlins syndrom.

”Minor”’-kriterierna ar:

—_

. revbensanomalier (bifida, utspridda eller extra revben)

2. andra specifika skelettmissbildningar och radiologiska férindringar (t.ex.
vertebrala anomalier, kyfoskolios, korta fjirde metakarpals eller postaxial
polydaktyli)

makrocefali (huvudomfang > 97:e percentilen)

lippspalt eller gomspalt

fibrom i ovatier och/eller hjirta

mesenteriska eller pleurala cystor

N kAW

Ogonavvikelser: medfédda 6gonmissbildningar, skelning, grd starr,

strukturella nathinneavvikelser.

Hos 50-70 % av patienterna med den kliniska diagnosen Gotlins syndrom
finns en underliggande PTCH1-variant, och 4 % av patienterna har en
underliggande SUFU-genmutation. Vid negativt resultat av en molekyldr analys
och stark klinisk misstanke om Gorlins syndrom kan postzygotisk mosaicism
faststillas genom att man finner en identisk patogen germline PTCH1- eller
SUFU-variant i minst tva separata BCC. Hos 20—40 % av patienterna orsakas

Gotlins syndrom av en de novo-mutation [60)].
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KAPITEL 7
Symtom

7.1 Symtom och kliniska fynd

Rekommendation

BCC bor misstankas vid tillkomst av en knolformad eller eksemliknande

lesion i huden, sirskilt om den:

e ir nytillkommen

e (kar i storlek

e har tilltagande infiltration (hardare konsistens an normal hud)

e utvecklar en bestaende eller aterkommande krusta, fjillning, rodnad,
sarbildning eller blédning i huden

e ir en eksemliknande rodnad och fjillande flick som inte kan smotjas
bort med mjukgdrande krim eller kortisonkrim

e uppvisar dermatoskopiska tecken siasom arboriserande kirl, ulceration,
l6vliknande och koncentriska strukturer samt blagra dots, globules eller
ovoida nisten

e ger upphov till cilieférlust vid 6gonlockskanten.

Basalcellscancer (BCC) upptrader typiskt pa solexponerade kroppslokaler, dar
intermittent intensivt solande men dven hog kumulativ dos av ultraviolett ljus
spelar roll [4]. Noduldra (BCC IA, se avsnitt 9.6 Klassificering av

primértumoren) och sirskilt mer aggressiva subtyper av BCC (BCC II-111, se

avsnitt 9.6 Klassificering av primirtumoren) férekommer oftare i huvud- och

halsregionen medan superficiella BCC (BCC IB, se avsnitt 9.6 Klassificering av

primartumoren) ar vanligare pa balen [4, 11]. Blandtyper ar vanligt

forekommande.

BCC med kliniskt nodulirt utseende

Kliniskt noduldra BCC bérjar vanligtvis som en glansig knottra som vixer till
en knuta med vallartad kant och vidgade slingriga kirl pa ytan. Sd smaningom
bildas ofta ulceration centralt [2].

BCC med kliniskt ytligt utseende

Kliniskt superficiella BCC uppstar ofta som relativt vilavgrinsade, brunroda,
litt fjallande och ytligt infiltrerade eksemliknande flickar eller plaque. De ir

framfor allt lokaliserade till balen men férekommer dven i ansiktet [2].
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BCC med kliniskt infiltrativt eller skleroserande utseende

Kliniskt mer aggressiva, infiltrativt vaxande och sklerotiska BCC ses oftast i
ansiktet som en vitaktig eller blek, smaknélig eller indragen lesion som kan
likna ett 4rr. Dessa kan invadera subkutan vdivnad, brosk, muskulatur och
skelett [2].

BCC med kliniskt pigmenterat utseende

Pigmenterade BCC kan se ut som de kliniskt noduldra, superficiella och mer
aggressivt infiltrativt vixande BCC som beskrivs ovan [01]. Kliniskt kan de
forvixlas med melanocytira lesioner inklusive melanom, dar

dermatoskopifynden inte alltid dr konklusiva [62].

Ogonnira BCC

Ogonlocksnira BCC kan uppvisa tecken som beskrivits ovan. Cilieférlust pa
dgonlockskanten ir ett typiskt tecken pa malignitet. Ogonlockskanten kan vara
ojamn och eventuellt fértjockad utan nagon tydlig knuta eller ulceration. BCC
nedanfor 6gat kan ge upphov till ektropion. Linjar BCC ir en kliniskt
beskrivande term som vixer lings rynkor nedom undre 6gonlocket mot
kinden, och kan misstas for arr [63]. Retraktion av ett 6gonlock, hingande
ogonlockskant (ptos) och nedsatt 6gonrorlighet kan vara tecken pa tumorvixt i

ogonhilan (orbita).

Se dven kunskapsstéd f6r 6gonnidra BCC.
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KAPITEL 8

Diagnostik

Rekommendation

e Klinisk undersokning bor innefatta okuldr besiktning, dermatoskopi och

palpation av tuméromradet. (++++)

e Dermatoskopisk undersékning av misstinkt BCC bor genomféras,

framfor allt vid tumoérdiagnostik utan stéd av histopatologi. (++++)

e Allmin genomging av patientens hudkostym bor genomforas for att

utesluta ytterligare tumoérer. (++)

e Teledermatoskopisk konsultation bor 6vervigas nir sadan ar tillganglig.

Den preliminira diagnosen basalcellscancer (BCC) stills ofta kliniskt. En biopsi
tor histopatologisk diagnos dr limplig infr beslut om destruktiv eller topikal
behandling nir den kliniska diagnosen inte ér siker eller nir aggressiv subtyp
(BCC II-111, se avsnitt 9.6 Klassificering av primartuméren) inte kan uteslutas
vid tumor pa hégrisklokal 1 huvud- och halsregionen. 1 de fall tuméren
behandlas med kirurgisk excision skickas preparatet for histopatologisk
undersokning for att faststilla diagnos och histopatologiskt vixtsitt och for att
virdera radikalitet. Vid valet av destruktiva behandlingsmetoder involverande
kyrettage kan vivnad som bortskrapas skickas for histopatologisk verifiering
om diagnosen inte dr kliniskt faststilld. Dermatoskopisk diagnostik kan ricka

1 fall med sma noduldra tumérer med typiskt utseende, typiska BCC hos
patienter med multipla BCC och sma ytligt vixande BCC pa bal eller
extremitet, och da ar det inte nédvindigt med histopatologisk verifiering [11,
29,

8.1 Dermatoskopi

Dermatoskopisk virdering av BCC har linge varit en viktig del i diagnostiken.
En metaanalys visar en sammanstilld sensitivitet pa 91 % och en specificitet pa
95 % tor BCC-diagnos nir dermatoskopi anvinds [64]. I samma studie var
sensitiviteten for korrekt klinisk diagnostisering av BCC signifikant hégre med
okulir bedémning i kombination med dermatoskopisk bedémning, an med
enbart okulir beddmning. Aven pigmenterade BCC hade goda forutsittningar
for att bli korrekt diagnostiserade med dermatoskopi. Aven nir det giller
virderingen av histopatologisk subtyp av BCC har dermatoskopi betydelse,
framfor allt nir det giller att skilja mellan superficiell BCC (BCC IB, se
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avsnitt 9.6 Klassificering av primértumoren) och 6vriga subtyper [65]. Vid

klinisk bedémning av méjliga BCC bor dermatoskopi anvindas for att stirka
den diagnostiska sidkerheten [64, 66]. Om initial beddmning sker utanfor en
dermatologisk specialistenhet bor konsultation via teledermatoskopisk

bedémning 6vervagas nir sadan ér tillganglig.

8.2 Andra preoperativa icke-invasiva
diagnostiska metoder

Noggrann preoperativ bedémning, inklusive palpation och virdering av
tumorens avgrinsningar med stéd av dermatoskop, rekommenderas for att

minska risken for en icke radikal excision.

Pa senare dr har dven andra icke-invasiva diagnostiska metoder utvecklats.
Dessa ir i dagslidget aktuella bade i klinik och forskningssammanhang pa
enstaka stille i landet. Férhoppningen ér att dessa tekniker pa sikt ska
underlitta diagnostiken av tumérer och deras subtyp och utbredning. Ett
exempel dr konfokalmikroskopi som kan anvindas bade 7 vivo och ex vivo.
Med i vivo-tekniken gar det att virdera ytliga delar av vivnaden [67], genom att
skapa svartvita bilder av huden i mycket hég upplésning. Celluldra strukturer
kan avbildas cell for cell i horisontella “optiska tvarsnitt” utan att skada huden
och ger mer detaljerad information dn konventionell dermatoskopi. Andra
exempel dr hyperspektral avbildning, dir ett fatal studier finns gjorda pa BCC
[68, 69], optisk koherenstomografi och fotoakustik [70, 71].

8.3 Differentialdiagnoser

Rekommendation

e Klinisk diagnos dr tillricklig, och kurativ behandling bor erbjudas direkt
(utan foregaende biopsi), om tuméren uppvisar fynd som
overensstimmer med lagrisk-BCC (se 8.5 Definitioner av hogrisk- och
lagrisktumor). (+++)

e PAD kan Overvigas 1 utvalda fall innan man tar stallning till behandling
vid tumor pa kinslig lokal 1 ansiktet, om kriterierna f6r hogrisktumor (se
avsnitt 8.5 Definitioner av hogrisk- och lagrisktumér) uppfylls vid klinisk
och/eller dermatoskopisk bedémning. (+++)

e Om PAD uppvisar tecken pa BCC II bor histopatologisk bild
sammanvigas med kliniskt utseende, tumorlokalisation och

patientrelaterade faktorer infér val av limplig behandlingsmetod. (++)
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e Vid kirurgisk excision av BCC bor preparat skickas for PAD for att
faststilla diagnos och histopatologisk subtyp samt for att virdera
radikalitet. (++)

e Vid cirkular kirurgisk excision av BCC (inf6r rekonstruktion med
transplantat eller sekundirlikning) och vid excision av 6gonnira BCC
bér preparatet suturmarkeras. (+)

e Vid destruktiv behandling av BCC 1 huvud- och halsregionen bér PAD
sikras, exempelvis genom att skicka material fran kyrettage for analys i
samband med ingrepp. Om den histopatologiska subtypen ir oklar, eller
vid tumor pa mycket kénslig lokal, sisom pa 6gonlock, boér man invinta
PAD-svar fore eventuell destruktiv behandling. (++)

e Om kyrettage anvinds for PAD bor ett sammanhallet och tillrickligt
djupt preparat skickas for att underlitta histopatologisk analys. (+)

e Vid biopsi av tumor pa kanslig lokal i ansiktet bor fotodokumentation

siakras fOr att underlitta preoperativ planering. (+)

Beroende pa histopatologiskt vixtsitt (se avsnitt 9.6 Klassificering av

primartumoren) kan potentiella differentialdiagnoser variera:

e Vid klinisk noduldr BCC ir de vanligaste differentialdiagnoserna: dermalt
nevus, talgkortelhyperplasi, benign hudadnextumér, epidermal
inklusionscysta och amelanotiskt melanom.

e Vid klinisk superficiell BCC kan dven inflammatoriska tillstind sisom
eksem och psoriasis vara differentialdiagnoser. Andra differentialdiagnoser
ar skivepitelcancer 7 sitn, aktinisk keratos och benign lichenoid keratos, och
1 sllsynta fall amelanotiskt melanom.

e Vid klinisk infiltrativ eller skleroserande BCC ir skivepitelcancer,
amelanotiskt melanom och drr moijliga differentialdiagnoser.

e Vid klinisk pigmenterad BCC ingar melanom, seborroisk keratos och
pigmenterad aktinisk keratos eller skivepitelcancer 7 situ 1
differentialdiagnoserna.

e [ 6gonregionen kan (utover ovanstiende differentialdiagnoser) dven blefarit
och ektropion misstinkas, oavsett histopatologiskt vixtsitt. Aven

hidrocystom édr en mojlig differentialdiagnos i denna region.

8.4 Patologisk anatomisk diagnos
Vid kirurge:

Patologisk anatomisk diagnos (PAD) dr ”gold standard” for att diagnostisera
BCC och klarg6ra histopatologisk subtyp (se avsnitt 9.6 Klassificering av
primértumoren). I samband med kirurgisk excision av BCC bor preparatet
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skickas f6r PAD f0r att faststélla diagnos och virdera radikalitet. Preparatet
bor ej suturmarkeras rutinmassigt. Diaremot bor preparatet suturmarkeras vid
excision av tumor pa kritisk lokal nir omfanget av en eventuell utvidgad
excision beh6éver minimeras. Sarskilt vid cirkulir excision med efterfoljande
hudtransplantat eller sekundarlikning pa kénslig lokal i huvud- och

halsregionen, eller vid 6gonnira kirurgi.

Preoperativ PAD ir sillan indicerad och kan dven foérlinga tiden till kurativ
atgiard men bor 6vervigas nir optimal behandlingsmetod behover faststillas,
till exempel infor eventuell Mohs kirurgi. Den histopatologiska subtypen
baserat pa en biopsi stimmer dock inte alltid 6verens med den histopatologiska
subtypen efter excision [12, 72-75]. Preoperativt PAD-svar bor darfor
sammanvigas med den kliniska bedémningen. I dessa situationer
rekommenderas dven fotodokumentation fére biopsi for att underlitta

preoperativ planering.

V'id destruktiv bebandling, fotodynamisk terapi och topikal medicinsk bebandling:
Vid destruktiv behandling av kliniskt misstinkt lagaggressiv BCC (BCC IA-IB,

se avsnitt 9.6 Klassificering av primartumaoren) och infér icke-invasiv
behandling, sisom imikvimod eller fotodynamisk terapi f6r BCC IB, kan PAD
viljas bort om man bedémer att den kliniska diagnostiken och typningen av
tumoren, bekriftad med dermatoskopi, ar tillrickligt saker. Om
histopatologiskt vixtsitt inte kan predikteras kliniskt bér dock PAD faststillas
[29], antingen genom stansbiopsi fore behandling eller genom att material fran
kyrettage skickas f6r PAD i samband med ingreppet. Vid kyrettage bér man se
till att preparatet 4r sammanhallande och tillrackligt djupt, for att underlatta
diagnostiken. Om destruktiv behandling anvinds pa kanslig lokal i huvud- och
halsregionen och tumorens vixtsitt ar kliniskt svairbedémd bor PAD faststillas
fore ingreppet, eftersom aggressiva tumorer i dessa regioner kan innebdra en
hogre risk for svarbehandlade aterfall. Kliniskt valavgrinsade BCC II har i stor
utstrickning uppvisat god utlikning efter destruktiv behandling [76-82]. I fall
med denna histopatologiska bild bor alltsi PAD sammanvagas med kliniskt

utseende, tumorlokalisation och patientrelaterade faktorer i valet av lamplig
behandling.

PAD-remissen bor innehalla information om typ av biopsi samt relevanta
anamnestiska och kliniska uppgifter, men dven information om tumorens
lokalisation, eventuella tidigare biopsier eller excisioner (ange senaste
PAD-nummer) och huruvida tumdren ir ett aterfall eller inte. Syftet 4r att
patologen ska kunna gora korrekt rapportering av tumoren till

basalcellscancerregistret (se avsnitt 9.1 Patologins roll i den diagnostiska
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processen) [10]. Snabbsvar bor endast bestillas om man planerar f6rdréjd

slutning av defekten efter excision.

8.5 Definitioner av hogrisk- och lagrisktumor

Risken f6r en icke-radikal excision, och dirmed risken for lokala dterfall, 4r
storre vid infiltrativa/aggressiva subtyper av BCC (BCC II-I11, se avsnitt

9.6 Klassificering av primartumoren) och pa vissa lokalisationer [12, 18]. En
niarmare vardering av tumoren ar darfor viktig for att sakerstilla en korrekt
initial behandling. Den hégre risken for aterfall i samband med vissa tumorer
paverkar dven behovet av planerad uppfoljning. Nedan beskrivs kriterierna for
att klassificera BCC som “hogrisktumor” eller “lagrisktumor” baserat pa risken

for icke-radikal excision eller aterfall.

8.5.1 Hogrisktumor

Risken for icke-radikal excision eller aterfall av BCC paverkas primirt av

tumorens histopatologiska subtyp (se avsnitt 9.6 Klassificering av

primartumoren), storlek och lokalisation. Minst tva av foljande kliniska eller

histopatologiska kriterier bor vara uppfyllda for att en BCC ska anses vara en
hégrisktumor [20, 23, 29]:
Kiinisk information:

e Tumorlokalisation pa eller i narhet av ndsa eller 6ra, periorbitalt eller
petioralt

o Storlek = 2 cm vid misstinkt infiltrativt vixande tumor

e Svaravgrinsad tumor

e Tumoraterfall
Histopatologisk information (om sadan finns):

e BCC II-III (se avsnitt 9.6 Klassificering av primartumaoren)

e Forekomst av basalcellscancer och/eller tumorstroma i resektionsytan

8.5.2 Lagrisktumor

Tumorer som inte definieras som hégrisktumorer, sisom sma BCC pa bal och
extremiteter, rdknas som lagrisktumorer.
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8.6 Definitioner av lokalt avancerad och
metastaserad sjukdom

Rekommendation

e Vid lokalt avancerad BCC bor riktad bilddiagnostik 6vervigas (eventuellt

1 samrad med ansvarig réntgenklinik) for att virdera djupare strukturer

och eventuell férekomst av metastaser. (+++)

8.6.1 Lokalt avancerad BCC

Lokalt avancerad BCC dr nir tumoren inte resulterat i metastasering, men
bedéms som sviratkomlig for kurativ kirurgi eller stralbehandling p.g.a. sin
storlek, lokalisation och infiltration 1 underliggande vivnad [20].

8.6.2 Metastaserad BCC

Metastaserad BCC 4r BCC med uppkomst av lymfkortelmetastaser och/eller

fjirrmetastaser.

8.7 Utredning

Utredning i samband med diagnostik av BCC kriver i de allra flesta fall endast
en klinisk bedémning. Detta innefattar okulir besiktning, dermatoskopi och
palpation av tuméromradet. Vidare bor en allmin genomgang av patientens
hudkostym goras i samband med BCC bedémningen for att se om det finns
fler hudtumérer [20]. I vissa fall, sisom vid stora och lokalt avancerade

tumorer, kan undersokningen kompletteras med lymfkortelpalpation.

Om primartumérens beskaffenhet dr kliniskt oklar, eller om det ér viktigt att
faststilla histopatologisk subtyp for att vilja limplig behandling, bor
stansbiopsi tas f6r PAD. Pa sikt kan dven konfokalmikroskopi komma att bli
ett viktigt komplement till PAD vid diagnostik och virdering av
tumormarginaler for BCC [83].

Vid lokalt avancerade tumérer, i synnerhet i huvud- och halsregionen, kan
bilddiagnostik vara av virde for att beddma engagemang av djupare strukturer.
Bade datortomografi (DT) och magnetisk resonanstomografi (MRT) kan
Overvigas, och modalitet viljs med férdel i samrad med ansvarig rontgenklinik.
For att virdera lokala skelettdestruktioner 4r DT vanligtvis basta modaliteten,
och vid misstanke om perineural vaxt 4r MRT av virde. I sillsynta fall av
metastasering bor DT eller PET-DT utforas [84].
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8.8 Diagnosbesked

Rekommendation

e Om diagnosen faststilldes redan i samband med den kliniska
undersokningen kan patienten fa information om diagnos, behandling
och prognos vid det initiala besoket.

e Patienten boér rekommenderas att séka sjukvard vid misstinkt dterfall
eller uppkomst av nya tumorer.

e Diagnosbesked i samband med PAD-svar kan i okomplicerade fall ges
utan ett fysiskt besok. Det giller nir tumoren ar fardigbehandlad eller
forvintas svara vil pa behandling.

e Vid besked om lokalt avancerad eller metastaserad BCC bor narstaende

och kontaktsjukskoterska narvara.

BCC har i de allra flesta fall en mycket god prognos, med mycket lag risk f6r
metastasering, si diagnosbeskedet kan ofta ges under okomplicerade former.
Ofta dr diagnosen klar redan efter den kliniska undersdkningen och patienten
kan direkt informeras om diagnos, behandling och prognos. I okomplicerade
fall kan diagnosbeskedet ges utan stéd av en kontaktsjukskoterska. Samtalet
bor innefatta information om diagnosen, den behandling som kan bli aktuell
och behovet av egenkontroller och solskydd. Denna information kan med
fordel upprepas i samband med behandling eller efter postoperativt PAD.
Patienten bor dven uppmanas att kontakta sjukvarden igen vid misstankt
aterfall eller uppkomst av nya tumérer. Diagnosbesked i samband med
PAD-svar kan ibland ges utan ett fysiskt besok; det giller vid okomplicerade
fall, ndr tumoren ar firdigbehandlad eller forvintas svara vl pa sedvanlig
behandling. I vissa fall 4r det dock limpligt med ett fysiskt besok for att
samtala och ge nirmare information, svara pa fragor samt vid sprakliga

barridrer mellan diagnostiserande likare och patient.

Nir det giller lokalt avancerad eller metastaserad BCC bor diagnosbeskedet ges
vid ett fysiskt besok, och patienten bor erbjudas en kontaktsjukskoterska som
kan ge stod och folja upp vad som sagts. Redan nir en sadan utredning
initieras bor patienten fa en tid f6r besked, och dven uppmuntras att ta med sig
en nirstaiende som kan hjilpa patienten att forsta och minnas vad som sigs

[85, 86]. Méanga som fair besked om lokalt avancerad eller metastaserad BCC
blir oroliga, och har stort behov av information, stod och férstaelse for sina
egna reaktioner. Ofta kinns ordet ”cancer” chockerande, och det blir svart att

ta in vidare information [85].

Vid beskedet bor patienten fa information om diagnos, eventuell planerad

ytterligare utredning och tillgangliga behandlingsalternativ. Vid lokalt avancerad
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eller metastaserad BCC bor Min vardplan upprittas. Om nagon vardplan inte
upprittas bor patienten anda erbjudas skriftlig information for att komplettera
den muntliga. Vidare bor man vara uppmirksam pa patientens kinslomissiga
reaktion. Ytterligare uppfoljande samtal med kontaktsjukskoterska bor

erbjudas, och kurator kontaktas vid behov.
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KAPITEL 9
Kategorisering av

tumoren

9.1 Patologins roll i den diagnostiska
processen

Histopatologisk bedémning och klinisk presentation utgér ’gold standard” for
diagnos och riskbedémning av basalcellscancer (BCC). Syftet med det
histopatologiska utlatandet (PAD) ir att ge behandlande likare information

som beh6vs f6r optimal behandling och prognosbedémning.

De viktigaste delarna i den histopatologiska bedomningen ir korrekt diagnos
av BCC och identifiering av riskfaktorer som inkluderar vixtmonster,
invasionsfront, invasionsniva och eventuell férekomst av perineural vixt samt

mikroskopisk bedémning av radikalitet.

Radikalitetsbedomning dr avgorande for vidare handliggning. Excisionen
uppfattas som histologisk radikal om det finns normal vivnad (dermis,
subkutan fettviv, fascia, muskel, brosk och skelett) mellan tuméren och/eller
tumorstromat och den tuschmarkerade resektionsytan (lateralt eller djupt).

I fall dir mikroskopisk radikalitetsbedomning dr osidker bor nya snittnivaer
framstallas. I utlitandet anges forekomst av BCC och/eller tumérstroma i
resektionsytan (ja eller nej). Mikroskopisk marginal anges inte rutinmassigt
(’radikalt 4r radikalt”) men kan efterfragas i efterhand om det anses som

nodvandigt for att handlagga patienten.

BCC ir rapporteringspliktig sedan 2003. I enlighet med HSLF-FS 2016:7

”Socialstyrelsens féreskrifter och allmanna rad om uppgiftsskyldighet till

Socialstyrelsens Cancerreoistetr”” anmals BCC:

e ecnbart fran diagnostiserande patologlaboratorium

e cnbart via féreskrivna koder enligt ”Sabbatsbergmodellen/Glas
klassifikation”

e direkt till cancerregistret vid Socialstyrelsen

Socialstyrelsens register 6ver BCC ir ett incidensregister, vilket innebir att

BCC bara ska anmilas en ging, med endast en tillimplig morfologikod enligt
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foreskrifterna. Om tuméren vid ett andra ingrepp uppvisar en annan
morfologisk bild eller vid lokala dterfall, rapporteras inte denna information for

att undvika dubbelregistrering.

BCC rapporteras alltsa inte till cancerregistret pa samma sitt som 6vriga
anmilningspliktiga tumorer, och skilet 4r den hoga incidensen. Detta innebir
att ingen klinisk anmalan gors, och att ingen dubbelrapportering fangas upp av
regionala cancercentrum. Notera att foreskriften endast tilliter en begrinsad
andel av de T-koder for sublokaler i hud som finns. For att inte fa en
underrapportering bér man ta hinsyn till detta vid uppsittning av elektroniskt

uttag till cancerregistret och nar man kodar PAD-fall.

BCC Klassificeras sikrast genom excision av hela tuméren. Om det inte ar
mojligt eller Iampligt rekommenderas en stansbiopsi inkluderande subkutan
fettvivnad. Shavebiopsi och kyrettage kan anvindas f6r diagnos av BCC, men

det ar inte lampligt for att siakert klassificera tumortyp.

9.2 Anvisningar for provtagarens hantering av
provet

9.2.1 Generella anvisningar

Preparatet bor hanteras varsamt for att undvika artefakter som férsvarar
bedémningen (fragmentering och klimartefakter). Preparatet eller tuméren far
inte vara genomskuret. Delar av tumoren far inte avlagsnas. Vid avsteg fran
dessa rutiner krivs samrad med handliggande patologavdelning och

information i remissen.

Samtliga preparat skickas i en burk med 4-procentig buffrad formalinlésning
som dtminstone rymmer 10 x preparatets volym. Endast ett preparat laggs 1
varje preparatburk. Burken ska vara markerad med patientens namn och
personnummer samt typ av preparat och lokalisation med sidoangivelse 1

relevanta fall.

9.2.2 Hudpreparat

Excision inkluderande fettvivnad ger den sikraste histopatologiska diagnosen
och aggressivitetsbedomningen av BCC. Om hela férindringen inte excideras
av nagot skil (t.ex. vid stora férindringar eller kinsliga lokaler saisom ansikte,

oron, 6gonlock och perineum) bor det anges var 1 tuméren biopsin har tagits.

Stansbiopsier bor tas dir tumoren ér tjockast men inte ulcererad. For optimal

histopatologisk bedémning av en tumér som biopsieras bor stansbiopsin inte
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vara mindre 4n 3-4 mm och den bor inkludera subkutan fettvivnad, oavsett
lokal.

Preparat som tas med shavebiopsi och kyrettage kan vara svarare att bedéma
(morfologi, invasion, typ och radikalitet). Kyrettage bestiende av en
sammanhallen vivnadsbit handliggs som shavebiopsi. Fragmenterat kyrettage
medger inte en tillf6rlitlig bedomning av typen av basalcellscancer, endast

diagnosen.

Nir kyrettage viljs som behandlingsmetod har det redan gjorts en klinisk
bedémning av tumortyp och nir kyrettaget utfors far man ocksa viss
information om tuméren. Darigenom har ansvarig likare som viljer kyrettage

dven ansvaret for en samlad bedémning av BCC-typ.

Tunna eller svarorienterade preparat, t.ex. frin 6gonlockshud, nalas med férdel
pa en korkplatta. Runda excisioner och 6gonnira excisioner bor mirkas med
sutur. En skiss eller bild kan eventuellt bifogas. Rutinmassig suturmirkning

rekommenderas ¢j 1 Ovrigt.

9.3 Anamnestisk remissinformation
Remissen ska innehalla f('jlj ande information till patologen:

e fragestillning (basalcellscancer?)
e tumorens lokalisation
e tumorens diameter (i mm)
e typ av preparat: stansbiopsi, shavebiopsi, kyrettage, excision
o vid stansbiopsi: var i tumoren biopsin har tagits (perifert, centralt,

annat)
e kirurgisk excisionsmarginal

e anamnes, ange sarskilt:

O

tidigare biopsi/ingrepp i omradet
o lokala aterfall i omradet
o irftlighet och riskfaktorer (immunsupression, drr, brinnskada,
stralbehandling och sir)
o annan hudsjukdom i omradet
0 hudcancer eller annan malignitet.
e cventuellt foto

e direktnummer till remitterande klinik.
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9.4 Specialanalyser

De allra flesta BCC diagnostiseras 1 rutinfirgning (hematoxylin-eosin-firgning).
For svarklassificerade tumorer rekommenderas immunhistokemiska fiargningar
med relevanta cytokeratinmarkorer samt p63 eller p40 for att bekrifta
epiteldifferentiering. Ber-EP4/EpCam och EMA ir anvindbara for att skilja

mellan BCC och skivepitelcancer.

BCC har 6verlappande morfologi med basaloida follikuldra tumorer
(trichoepiteliom, trichoblastom och basaloitt follikuldrt hamartom), basaloid
skivepitelcancer, talgkortelcancer och Merkelcellscancer. Det finns inga
specifika immunhistokemiska markérer £6r BCC, som 1 vissa fall 4r mycket
svar att skilja frain dessa tumorer. Proliferationsmarkoren Ki67,
Merkelcellsmarkéren CK20 samt p53 kan vara anvindbara for att skilja

benigna hudadnextumorer frain BCC med adnexal differentiering.

9.5 Information i remissens svarsdel

9.5.1 Excision
Nir det giller excision bor remissens svarsdel innehalla féljande uppgifter:

e diagnos

e vixtmonster: supetficiellt, noduldrt, mikronodulirt, infiltrativt och/eller
mortfeiformt

¢ invasionsfront: vil avgrinsad, knuffkant ("pushing border”), avgrinsad och
ojamn eller svaravgrinsad och uppsplittrad

e invasionsniva: dermis, subkutan fettvivnad, fascia, muskulatur, brosk eller
skelett

e perineural invasion: ja eller nej.

o typ: IA, IB, IT eller 111

e basalcellscancer och/eller tumdrstroma i resektionsytan: ja eller nej

e om det ar aktuellt: pigment, férkalkningar och artefakter som péaverkar

bedémningen.

9.5.2 Stansbiopsi och shavebiopsi

Nir det giller stansbiopsi eller shavebiopsi bor remissens svarsdel innehalla

foljande uppgifter:

e diagnos
e vixtmonster: supetficiellt, nodulirt, mikronodulirt, infiltrativt och/eller

mortfeiformt
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e om det ir mojligt: invasionsniva
e om det ir mdijligt: typ IA, IB, 11 eller 111

e om det ar aktuellt: pigment, forkalkningar och artefakter som paverkar

bedémningen

9.5.3 Kyrettage

Kyrettage bestaende av en sammanhallen vivnadsbit handliggs som shave och
besvaras enligt avsnitt 9.5.2. Nir det giller fragmenterat kyrettage bor

remissens svarsdel innehélla féljande uppgifter:

e diagnos

e om det dr aktuellt: pigment

9.6 Klassificering av primartumoren

I Sverige klassificeras BCC histopatologiskt som lagaggressiv (BCC IA och IB),
medelaggressiv (BCC II) eller hbgageressiv (BCC I1I), enligt den svenska
”Sabbatsbergsmodellen”, som dven benimns ”’Glas klassifikation” [87]. Den
ger en forenklad, lattforstaelig och mer reproducerbar bedémning av BCC
subtyper men korrelation med kliniska faktorer dr nédvindigt for att bestimma

risken for icke-radikal excision eller dterfall av BCC (se avsnitt 8.5 Definitioner

av hogrisk- och lagrisktumor).

Studien som Sabbatsbergsmodellen baseras pa publicerades 1988, och sedan
dess har forekomst av perineural vixt och engagemang av vivnader nedom
dermis tillkommit som tecken pa BCC III [88], och dessa parametrar
inkluderas nu i de uppdaterade bedémningskriterierna for tumortyp (se tabell
1). Mikronodulirt vixtmonster innebar hogre risk f6r lokala aterfall och
dirmed en mer aggressiv tumo6r (BCC II-I1I). Cellmorfologi och graden av

atypi paverkar inte aggressivitetsbedomningen.

Enligt WHO-klassifikationen 2023 [89] klassificeras BCC i tva histopatologiska
riskgrupper utifran risken for lokala aterfall: histopatologisk ligre risk som
motsvarar BCC IA och IB, och histopatologisk hogre risk som motsvarar BCC
IT och IIT (tabell 2). Det finns f6rslag om att ange BCC-subtyp som tilligg till
riskgruppsbedémningen [90].

BCC med olika vixtmonster eller typer dr mycket vanligt férekommande; upp
till 43 % av BCC ir av blandtyp [91]. BCC av blandtyp med olika vixtmonster
klassificeras enligt det mest aggressiva tillvixtmonstret (IB<IA<II<III).
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Tabell 1. Histopatologisk klassifikation av basalcellscancer utifran risk for
lokalt aterfall, enligt uppdaterad Sabbatsbergsmodell eller Glas

klassifikation.

IA/lag- IB/lag- Il/medel- ll/hog-
aggressiv>® | aggressiv? aggressiv* aggressiv*
Vaxt- Samman- Superficiellt Mikronoduléart, | Mikronodulért,
monster! hallet nodulart infiltrativt eller | infiltrativt,morf
eller blandtyp blandtyp eiformt eller
blandtyp
Invasions- val Vél avgrénsad | Avgransad Diffus
front avgransad, och jamn och ojamn invasion,
rundad och ingen tydlig
distinkt med avgransning,
"knuffkant”. utldpare
("pushing
border”)
Invasions- Dermis Papillara Dermis Dermis, ibland
niva dermis eller subcutis, djup
periadnexalt skelettmusk-
stroma ulatur, brosk
eller skelett
Perineural Aldrig Aldrig Aldrig Ibland
invasion

" Klassificeras enligt det mest aggressiva vixtmonstret (IB<IA<II<III).
* Ligre risk for lokala 4terfall enligt WHO 2023.
’Inkluderar fibroepitelial BCC.

*Hégre risk for lokala aterfall enligt WHO 2023, inkluderar basoskvamés

cancet.

Tabell 2. Histopatologisk klassifikation av basalcellscancer utifran risk for
lokalt aterfall, enligt WHO 2023.

Lagre
histopatologisk risk
for lokalt aterfall*

Hogre histopatologisk
risk for lokalt aterfall?

Histopatologisk typ

Superficiell

Nodulér (inklusive
pigmenterad och
keratotisk subtyp)

Infundibulocystisk
(variant av BCC med
adnexal differentiering)

Fibroepitelial BCC

Mikronodular
Infiltrativ

Skleroserande eller
morfeiform

Basoskvamos

BCC med sarkomatoid
differentiering

Perineural invasion

Nej

Ja

"Motsvarar BCC IA och IB enligt Sabbatsbergsmodellen.
*Motsvarar BCC 11 och I1I enligt Sabbatsbergsmodellen.
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9.7 Klassificering av metastaserad sjukdom

Detta dr ytterst sillan relevant, men 1 Sverige rekommenderas att anvinda
UICCS8 TNM-klassifikationen for att stadieindela metastaserad BCC [92]. I

dessa fall anvands samma klassifikation for canceranmalan.

Se vidare KVAST-bilagan for Basalcellscancet.
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KAPITEL 10
Multidisciplinar
konferens

Rekommendation

e Multidisciplinir och multiprofessionell handliggning av patienter med

lokalt avancerad och metastaserad BCC ger ett bittre omhindertagande.

e Patienter med lokalt avancerad eller metastaserad BCC bor diskuteras pa
multidisciplinir konferens (MDK).

e Diskussion pa MDK kan dven Overvigas for patienter med BCC som
har hég risk f6r misslyckad primir behandling (multipla riskfaktorer).

e Moijlighet till MDK bor finnas i varje region, fraimst for att diskutera

patienter med lokalt avancerad eller metastaserad BCC.

Vid lokalt avancerad eller metastaserad basalcellscancer (BCC) ar tuméren
respektive primédrtumoren oftast beldgen 1 huvud- och halsregionen. Komplexa
fall bor diskuteras pa en regional multidisciplinr konferens (MDK) for cancer
1 huvud- och halsregionen [29, 93]. Organiseringen av MDK kan skilja sig at i
landet och dirfér kan annan MDK vara mer limplig beroende pa
forutsittningar. Konferensen kan vara videobaserad och utgéra en regional
konferens for speciellt komplicerade fall dir flera sjukhus kan delta samtidigt.
Diskussion pa MDK kan dven 6vervigas for patienter med BCC som har hog
risk f6r misslyckad primir behandling (multipla riskfaktorer).

Beroende pa tumérens egenskaper kan flera av féljande funktioner behéva
medverka vid MDK f6r patient med BCC:

e dermatolog

e oron-nisa-halskirurg
e Ogonlikare

e plastikkirurg

e kirurg

e onkolog

e patolog

e radiolog

e kontaktsjukskoterska

e forskningssjukské&terska.
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Slutgiltigt behandlingsbeslut bor fattas tillsammans med patienten och, om
patienten 6nskar det, de nirstaiende. Mojligheten att inga i behandlingsstudier
bor 6vervagas. Konferensen kan besluta om kompletterande utredningar infér
behandlingsbeslut, sisom bilddiagnostik och eftergranskning av histopatologi
samt eventuella kompletterande underskningar. I vissa fall kan endast

palliativa atgarder erbjudas, vilket bor férankras pa MDK.
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KAPITEL 11

Behandling

11.1 Destruktiva behandlingar

Rekommendation

e Superficiell basalcellscancer (BCC 1B, se avsnitt 9.6 Klassificering av
primértumoren) fran hals till knaniva kan behandlas med kryokirurgi i en

omgang utan foregaende kyrettage. (++++) Om tumoren ar

svaravgrinsad i sidled kan tumorgrinsen visualiseras tydligare genom
skrapning med trubbig kyrett fore kryokirurgin. (+)

e Nodulir BCC (BCC IA, se avsnitt 9.6 Klassificering av primartumaéren)
fran hals till kndniva kan behandlas med kyrettage foljt av kryokirurgi i
tva omgangar. (++++)

e BCC IA-IB fran hals och lingre ner an kniniva, kan behandlas med
kyrettage och elektrodesiccation; hela proceduren upprepas (totalt tva
omgangar). (+++)

e Kliniskt vilavgrinsad BCC 1II (se avsnitt 9.6 Klassificering av
primértumoren) fran hals till knaniva kan behandlas med kyrettage f6ljt

av kryokirurgi i tva omgangar eller fran hals och lingre ner dn knédniva

med kyrettage och elektrodesiccation i tvd omgangar, men behandlingen
bor endast genomforas av person med lang klinisk erfarenhet av
destruktiva behandlingar. (+++)

e Destruktiv behandling kan utgora ett alternativ till kirurgi ovan halsen,
for noggrant utvalda, kliniskt vilavgrinsade, PAD-bekriftade BCC IA,
IB eller II. Behandlingen bor endast genomféras av person med ling
klinisk erfarenhet av destruktiva behandlingar. (+++)

o Ogonnira, kliniskt vilavgrinsad, PAD-bekriftad BCC IA, IB eller II kan
behandlas med kryokirurgi i tva omgangar. Behandlingen bor
genomforas av kliniskt erfaren hudlikare och/eller 6gonlikare, om

mojligt 1 team. (+++)

Destruktiva behandlingar omfattar kyrettage (skrapning), elektrodesiccation
(branning) och kryokirurgi (frysning) i olika kombinationer. Vid destruktiv
behandling av basalcellscancer (BCC) bér den behandlande likaren folja ett
behandlingsprotokoll som visat hog utlikning i tidigare studier, och vara vil
fortrogen med det praktiska tillvigagangssittet f6r den valda metoden [76-79,
94-96]. Lakaren bor ha god dermatoskopisk kompetens for att géra ett korrekt
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kliniskt urval av lesioner som ér limpliga for destruktiv behandling och for att
med hog precision kunna bedéma tumérens utbredning i sidled 1 samband
med behandlingen [97]. Kyrettagematerial eller biopsi fran kliniskt typisk
superficiell och nodulir BCC (BCC IA—-IB) fran hals och nedat behover inte
skickas for histopatologisk bedémning [98].

Under de senaste aren har ablativ laserbehandling med koldioxidlaser,
Er:YAG-laser och Nd:YAG-laser lagts till listan med traditionella destruktiva
behandlingsmetoder. Evidensen bedéms dock dnnu vara for lag for att
rekommendera ablativ laserbehandling av BCC [98-100].

Vid lag aggressiva tumorer samt multipla komorbiditeter aktiv exspektans kan

vara en alternativ i samridd med patienten med/utan tidigare MDK diskussion.

11.1.1 Metodik

De destruktiva behandlingarna ir inte standardiserade, det vill siga det saknas
internationell konsensus for det exakta utférandet. Detta medf6r stor variation
1 utlikningsgrad mellan olika kliniska studier och centrum [78, 79, 81, 101-105].
Detta lyfts fram som svagheter med metoderna, liksom att det saknas
faststillda uppgifter om radikalitet vid ingreppen och att metodernas resultat
beror pa utovarens skicklighet [20, 98, 106]. Férdelar med metoderna ar att de,
vid ratt selektion av tumérer och korrekt genomford behandling, ger hog
utlikningsgrad, gar snabbt att genomfora, har lag kostnad och inte ar beroende

av patientens féljsamhet (tabell 3).

Tabell 3. Fordelar respektive och nackdelar med destruktiv behandling av
BCC.

Fordelar Nackdelar

Hog utlékning vid korrekt selektion av
BCC och korrekt utférd behandling.

Ingen histopatologisk kontroll av
radikalitet.

Snabb metod, kan ofta erbjudas vid
forsta besoket.

Inga standardiserade
behandlingsprotokoll, utlakning
varierar mellan olika centrum.

Laga kostnader jamfort med kirurgi
och fotodynamisk terapi.

Resultat beror pa utférarens
fortrogenhet med metoden.

Inte beroende av patientens
foljsamhet.

Efterlamnar vanligen ett
hypopigmenterat &arr som vid
elektrodesiccation kan vara nagot
infiltrerat (p& underben ofta
hyperpigmenterat).

Smartfri om genomférd i
lokalbed6vning.

Sarlakningen kan ta lang tid, sarskilt
vid kryokirurgi.
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11.1.2 Indikationer

Nedan foljer en sammanstillning av de olika destruktiva metodernas
indikationer vid behandling av BCC. Foér utforlig information om praktiska
tillvigagangssatt vid destruktiv behandling hanvisas till Bilaga 3 Praktiskt
tillvigagangssatt vid kryokirurgisk teknik inklusive behandlingsfilmer om
kryokirurei och kyrettage for kliniskt misstinkt eller PAD-verifierad BCC 1B

[102]. For samtliga metoder rekommenderas att ingreppet borjar med att man

med penna ritar ut tumorgrianserna, under dermatoskopisk vigledning, innan

omridet vid behov lokalbedovas.

Kryokirurgi i en omgang utan kyrettage ir lampligt vid kliniskt misstinkt eller PAD-
verifierad BCC IB (se avsnitt 9.6 Klassificering av primartumoren) fran
halsregionen och ner till och med knin [102, 107]. Som regel behovs inte
kyrettage, men om tumoren dr svaravgransad i sidled kan tumorgrinsen
visualiseras tydligare genom skrapning med trubbig kyrett 6ver tumorens yta

tore kryokirurgin.

Kyrettage plus kryokirurgi i tva omgangar ir lampligt for kliniskt misstankt eller
PAD-verifierad BCC IA (se avsnitt 9.6 Klassificering av primértumdren) och i
vil utvalda fall vid kliniskt valavgrinsade BCC II fran halsregionen ner till och
med knin, samt i noggrant utvalda fall 1 ansiktet, sirskilt pa ndsa och 6ron [70,
77, 79]. Tumorvolymen reduceras genom kyrettage foljt av kryokirurgi i tva
seanser. For kliniskt misstdnkt eller PAD-verifierad BCC IA pa bal, armar och
lar finns stod for att kyrettage foljt av endast en seans med kryokirurgi ar
tillrickligt [82].

Ryrettage och elektrodesiccation i tva omgangar ir lampligt for kliniskt misstankt eller
PAD-verifierad BCC IA-IB, och i vil utvalda fall av kliniskt vilavgrinsade
BCC I fran halsregionen och nedat, inklusive underbenen. For noggrant
utvalda fall finns ocksa stod for att anvinda metoden f6r samma
tumorsubtyper 1 ansiktet, om kirurgi ar olimpligt [80, 81]. Metoden boér inte
anvindas i omriden med terminalhar (skalp, skigg, axiller och pubis) eftersom
det finns risk for vixt ner lings med harfolliklarna och dirigenom en risk for

ofullstindig behandling av tumdren pa djupet [20].

Kyrettage enbart (dvs. utan efterfoljande kryobehandling eller elektrodesiccation)
kan utgora ett alternativ vid kliniskt misstinkt eller PAD-verifierad BCC 1B

< 20 mm i diameter utanfér huvud- och halsregionen. Aldre publikationer
(icke-randomiserade patientmaterial med majoriteten av lesionerna beldgna i
huvud- och halsregionen) har redovisat utlikning pa 90,0-91,5 % efter 5 ar
[108-110]. Vid kyrettage dr det helt centralt att utféraren ér vil fortrogen med
tekniken eftersom otillrickligt kyrettage inte f6ljs av kryokirurgi eller
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elektrodesiccation som lidgger till kompenserande effekt bade i sidled och pa

djupet.

Kryokirurgi i tva seanser utan Ryrettage kan vara ett alternativ till kirurgi 1 specialfall
vid behandling av PAD-bekriftade, kliniskt vilavgrinsade, 6gonnira BCC IA,
IB och II. Vid 6gonnira lokalisation rekommenderas féregaende kyrettage vid
uppskattad tumortjocklek = 3mm for att garantera att letal temperatur nar hela
vigen ner i tumoren. Ogonnira BCC bér om méjligt behandlas av team
bestdende av bade 6gonlikare och hudlikare som ar vil fortrogna med

tekniken och med noggrann selektion av limpliga tumérer [111-113].

11.1.3 Att tdnka pa vid destruktiv behandling

Om man vid kyrettage uppfattar att vivnaden ir sklerotisk eller att tumdren gar
djupare ner dn forvintat (subcutis) bor vivnadsprov tas och behandlingen
avbrytas 1 vintan pa PAD. Vid penetration ner i subcutis gar det inte lingre att
anvinda skillnaden mellan den mjuka vavnaden i ett BCC och den intilliggande

vivnadens fastare struktur som vigledning vid kyrettaget [114].

BCC lokaliserade 6ver embryonala fusionsplan i ansiktet (t.ex. i omslagsvecket
kring nisvingen eller omslagsvecket bakom 6rat) bor inte behandlas med
destruktiv metod. BCC kan vixa mycket djupt 1 dessa lokaler och gér da inte
att na med en sadan metod. Sikerstilld kirurgisk radikalitet rekommenderas i

stallet.

Vid kryokirurgi nira kinsliga strukturer sisom 6ga eller horselgang bor dessa
skyddas for att undvika att frysningen oavsiktligt sprids till dessa lokaler.
Kraftfull kryokirurgi motsvarande den som tillimpas vid behandling av BCC
rekommenderas inte nedanfér knaniva p.g.a. risken for djup vavnadsskada och

svarlakta sar.

Patienten bor informeras om att behandlingen kommer att ge ett
hypopigmenterat drr. Pa underben kan drret i stillet bli hyperpigmenterat.
Vidare bor patienten informeras om sarlakningsprocessen: ofta ett vitskande
sar i cirka 2 veckor f6ljt av en torr sarskorpa. I manga fall tar det 4-6 veckor

innan saret ar fullstindigt lakt.

En mer detaljerad beskrivning av genomférandet finns i Bilaga 3 Praktiskt
tillvigagangssatt vid kryokirurgisk teknik.
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11.2 Topikal medicinsk behandling

Rekommendation

e Topikal medicinsk behandling av superficiell BCC (BCC IB, se avsnitt

9.6 Klassificering av primartumoren) innefattar i f6rsta hand imikvimod

5 % krim och fotodynamisk terapi. (+++)

e Topikal medicinsk behandling kan 6vervigas vid BCC IB nir kirurgi eller
destruktiv behandling inte ér indicerad eller bedéms orsaka stor
sjuklighet. (+++)

e De topikala medicinska behandlingarna kan ocksa 6vervigas f6r BCC 1B
pa kosmetiskt kinsliga lokaler sasom ansikte och 6vre brostkorg och pa
omraden dir sar ofta liker langsamt sisom underben. (+++)

e Imikvimod 5 % kram uppvisar hégst utlikningsgrad av de topikala
medicinska behandlingarna, men forutsitter god féljsamhet av patienten.
(++4)

e 5-fluorouracil 5 % kram dr i nuldget inte godkint for behandling av BCC
1 Sverige, men kan 6vervigas pa licens vid kontraindikation mot 6vriga
topikala medicinska behandlingar. (+++)

11.2.1 Imikvimod

Imikvimod 4r en immunmodulerande substans som fungerar antitumoralt,
huvudsakligen genom induktion av alfa-interferon och andra cytokiner.
Imikvimod 5 % kriam dr en topikal behandling som bl.a. dr godkind for
behandling av BCC IB (se avsnitt 9.6 Klassificering av primirtumoren) med
liten storlek. Den appliceras 5 dagar i veckan i 6 veckor, och en inflammatorisk
reaktion uppstar da mot tumorcellerna. Studier har visat fullstindig utlikning i
83,4 % av fallen efter 1 4r [115] och 80,5 % efter 5 ar [1106]. Studier har dven
visat effekt pa BCC IA (se avsnitt 9.6 Klassificering av primartuméren) med
utlikningsgrad pa 42—-81 %, beroende pa vilken regim som anvindes i de olika
studierna [117]. Behandling av BCC IA med imikvimod rekommenderas dock

inte 1 nulaget.

Vid behandling med imikvimod uppstar lokala biverkningar i form av erytem,
svullnad och erosioner i huden. Ibland kan dven systembiverkningar
uppkomma, sdsom rygevirk och influensaliknande symtom, vilket kan ge
samre behandlingsfoljsamhet [118]. Vid alltfor svara symtom kan behandlingen
pausas eller avbrytas i fortid med klinisk uppféljande kontroll.
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11.2.2 5-fluorouracil

5-fluorouracil (5-FU) dr ett topikalt cytostatiskt preparat med behandlingseffekt
pa neoplastiska och preneoplastiska hudlesioner och mindre effekt pa normala
celler. 5-FU himmar savil DNA- som RNA-syntes, vilket leder till himmad
celltillvaxt. Topikal behandling med 5-FU 5 % krim dr godkind i Europa for
behandling av BCC IB (se avsnitt 9.6 Klassificering av primédrtumoren) och

krimen appliceras 2 ganger dagligen i 2—4 veckor. 5-FU 5 % krim dr dock bara
tillgénglig pa licens i Sverige. 5-FU 4 % krim gar att forskriva utan licens i
Sverige, men har enbart indikationen aktiniska keratoser. I en randomiserad
kontrollerad studie med 5-FU 5 % krim 2 ganger dagligen i 4 veckor sig man
klinisk utlikning hos 80,1 % av BCC IB (se avsnitt 9.6 Klassificering av
primirtumoren) efter 1 ar [115] och 1 70,0 % av fallen efter 5 4r [110].

Vid behandling med 5-FU uppstar lokala biverkningar i form av erytem,
svullnad och erosioner i huden, vilket kan ge simre behandlingsféljsamhet. Vid
alltfor svira symtom bor behandlingen pausas eller avbrytas 1 fortid med klinisk

uppféljande kontroll.

11.2.3 Fotodynamisk terapi

Fotodynamisk terapi (PDT) har bl.a. indikationen BCC IA—IB (se avsnitt

9.6 Klassificering av primartumoren), men anvands med férdel endast vid
BCC IB. Metoden innebir att hudtumoren forst kyretteras litt (vid BCC IA
kyretteras hela tumérmassan bort), varefter en ljussensibiliserande krim
(5-aminolevulinsyra, ALA, eller metylaminolevulinat, MAL) appliceras under
ocklusion i1 3 timmar. Slutligen belyses omradet, vanligtvis med en r6d ljuskilla
med ett smalt spektrum pa omkring 630 nm och en ljusdos pa cirka 37 J/ cm? i

8—10 minuter.

Vid behandling av BCC rekommenderas tva behandlingsomgingar med 1-2
veckors intervall f6r att uppna bittre utlikning. En studie visar total utlikning
med MAL-PDT vid BCC IB hos 72,8 % efter 1 ar [115] och hos 62,7 % efter
5 ér [116], vilket 4r nagot simre dn f6r imikvimod. Eftersom PDT ir en
selektiv behandlingsmetod ger den ofta ett bittre kosmetiskt resultat jamfort
med kirurgi [119].

PDT efter kyrettage av BCC IA i tva behandlingsomgangar (se avsnitt
9.6 Klassificering av primartumoren) rekommenderas inte 1 forsta hand, men

kan ibland 6vervigas beroende pa den kliniska situationen. I en studie med
5-arsuppfoljning var 69,3 % aterfallsfria efter PDT jamfort med 97,7 % efter
kirurgi [120].
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PDT rekommenderas inte vid pigmenterade BCC eftersom melanin absorberar
ljus, med forsamrad effekt pa tumorcellerna. Dock har flera studier visat
motsvarande effekt som vid icke-pigmenterade BCC om allt makroskopiskt
pigment kyretteras bort fére behandlingen [121].

Metoden tolereras ofta vil, men manga upplever smirta och/eller en
brinnande kinsla under belysningsfasen [122]. Efter behandlingen ar det
vanligt med lokaliserat erytem och 6dem, f6ljt av erosioner och skorpor med
likning under 1-2 veckors tid [123].

For nirvarande finns 2 ljussensibiliserande produkter godkinda i Sverige, dels
som gel (5-aminolevulinsyra nanoemulsion) och dels som krim
(metylaminolevulinsyra). Produkterna har i studier visat sig ha likvirdig effekt
[124].

11.2.4 Jamforelse mellan imikvimod, 5-FU och PDT

For BCC IB (se avsnitt 9.6 Klassificering av primartumdéren) finns en studie

som jamfor imikvimod 5 % (en gang dagligen 5 dagar i veckan i 6 veckor),
5-FU 5 % (2 ganger dagligen i 4 veckor) och MAL-PDT (2 omgéangar med ett
intervall pa 1 vecka) visade vid uppfoljning efter 1 ar 83,4 % utlikning for
imikvimod, 80,1 % f6r 5-FU och 72,8 % f6r MAL-PDT [115], och efter 5 ar
var utlakningen 80,5 %, 70,0 % respektive 62,7 % [110].

11.3 Kirurgisk behandling av basalcellscancer

Rekommendation

Rekommenderade kliniska sidomarginaler

e Excision av lagrisk-BCC bor utféras med 3—4 mm klinisk sidomarginal
och ned till underliggande fettskikt. (++++)

e Excision av hogrisk-BCC bor utféras med 5—10 mm klinisk sidomarginal
ned till underliggande fettskikt, och pa skalpen ned till periost. (++++)

e Ovanstiende marginaler kan justeras beroende pa anatomisk lokalisation
av BCC och tillgang till dermatoskopi.

e Vid BCC i ansiktet bor indikationer f6r Mohs kirurgi beaktas (se avsnitt
11.4 Mohs kirurgi). (++++)

e Excision av 6gonnira BCC bor utféras med 3 mm klinisk sidomarginal

vid BCC IA, IB eller IT (se avsnitt 9.6 Klassificering av primirtumaoren)
och med 5 mm klinisk sidomarginal vid BCC III. (+++)

e Histopatologiskt fria marginaler bor efterstrivas, och vid bristande

radikalitet bor re-excision med 5-10 mm 6vervigas om kliniskt maoijligt.
(+++)
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e Defekter efter excision av BCC dér man inte har histopatologiskt
bekriftade fria marginaler bor primirslutas, tickas med hudtransplantat
eller limnas for sekundirlikning. (+++)

e [okalt aterfall b6r om méjligt excideras med 5—-10 mm klinisk
sidomarginal och ned till underliggande fettskikt eller djupare, beroende
pa kliniskt misstinkt invasionsdjup. (+++)

e Lokalt avancerad och metastaserad BCC (se avsnitt 8.6 Definitioner av
lokalt avancerad och metastaserad sjukdom) bor diskuteras pa MDK (se

Kapitel 10).

Kirurgisk excision ér férstahandsval vid behandling av basalcellscancer (BCC)
[29, 125, 126], och malsittningen ér att avldgsna tuméren i sin helhet, med
bevarad funktion och optimalt kosmetiskt resultat. Preparat bor sindas for
PAD, for att verifiera diagnos och radikalitet [29]. Excision bor ske genom hela
huden ned till subcutis eller djupare, beroende pa det kliniskt misstinkta
invasionsdjupet. Pa skalpen rekommenderas excision ned till periost, om det

inte finns tecken pd beninvasion [29, 127].

BCC kan i de flesta fall avlidgsnas kirurgiskt utan storre svarighet. De vixer
lingsamt och ger initialt inga symtom, men kan tillvixa snabbt hos vissa
individer, t.ex. i ett sent skede 1 livet, och 6vergar da till komplicerade tumérer
med onddigt lidande som f6ljd. Vid faststilld diagnos bor man darfor i de
flesta fall operera BCC, eller behandla pa annat sitt (se avsnitt 11.1 Destruktiva

behandlingar och avsnitt 11.2 Topikal medicinsk behandling) [29].

Tumorerna finns ofta pa kosmetiskt kinsliga lokaler 1 ansiktet och pa 6ronen.
Det finns fa studier av tillvixten ndr man avvaktat utan atgird, och de talar f6r
varierande tillvixthastighet [128-130]. En planerad excision bor i de flesta fall

kunna ske inom 3 ménader f6r att undvika en onddigt stor excision.

Som med alla former av hudcancer bér man skilja mellan klinisk
excisionsmarginal och histopatologisk marginal. Vid BCC dr malet radikalitet
oavsett histopatologisk marginal. ”Radikalt ar radikalt”-principen giller
generellt. Radikalitet definieras som att varken tumor eller tumorstroma nar

resektionsytan.

Klinisk sidomarginal vid kirurgi beror pa klinisk tumoéravegrinsning, misstinkt
eller verifierad histopatologisk subtyp, tumorens storlek och lige i férhillande
till andra strukturer samt patientens 6vriga hilsa och egna 6nskemal. Fore
operationen bor patienten fa information om hur operationen kommer att
paverka operationsomradet, vilka komplikationer som kan uppsta och hur édrret
forvintas se ut. Patienten bor dven informeras om funktionellt viktiga

strukturer (t.ex. grenar av n. facialis) riskerar att skadas peroperativt.
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I operationsberittelsen bor kliniskt uppmatta sidomarginaler anges, men dven
excisionsdjup utifran vivnadsniva (t.ex. ned till subcutis, fascia, muskel eller
periost) for att underlitta planering av en eventuell utvidgad excision. Vid

cirkuldr excision bor preparatet markeras tydligt med anatomisk orientering.

Lagrisk-BCC

Rekommenderad klinisk sidomarginal for kliniskt misstankt eller PAD-
verifierad BCC IA och IB dr 3—4 mm, liksom f6r kliniskt eller dermatoskopiskt

vilavgransad BCC II (se avsnitt 9.6 Klassificering av primartumoren) med

diameter upp till 2 cm. Hansyn bor tas till anatomisk lokalisation [29, 114].

Hogrisk-BCC

Vid kliniskt misstankt eller PAD-verifierad BCC 111, vid tumdrdiameter dver
2 c¢cm och vid kliniskt eller dermatoskopiskt svaravgrinsad tumor

rekommenderas 5-10 mm sidomarginal, om inte indikationerna f6r Mohs

kirurgi uppfylls (se avsnitt 11.4.2 Indikationer). Vid omfattande
tumorutbredning och vid diffus utbredning pa exempelvis balen kan

sidomarginalen vara upp till 15 mm [29, 114].

I 6gonlocksregionen accepteras snivare sidomarginaler med tanke pa
funktionalitet och estetik:

e Vid BCC IA rekommenderas excision med 2-3 mm klinisk sidomarginal.

e Vid BCC IB och II rekommenderas excision med 3 mm klinisk
sidomarginal.

e Vid BCC III rekommenderas excision med minst 5 mm klinisk

sidomarginal, om inte Mohs kirurgi kan erbjudas.

I 6gonregionen kan sekundirlikning 6vervigas vid defekter i nedre 6gonlocket
som inkluderar tarsalplattan, och vid defekter 6ver mediala kantus.
Sekundirlikning dr dock inte lampligt vid centrala 6vre 6gonlocksdefekter och
defekter som bara innefattar frimre lamellen och/eller gir lingt ned pé kinden
112, 131].

Huddefekter efter excision av BCC, dir man inte peroperativt har
histopatologisk bekriftelse pa radikalitet, bor 1 forsta hand slutas primart,
rekonstrueras med hudtransplantat eller limnas 6ppna f6r sekundirlikning.
Man bor undvika vivnadsforflyttningar i form av lambaer (s.k. ”flaps”)
eftersom det dd blir mycket svirare att re-excidera eventuella tumorrester vid
icke-radikal excision [29, 114].

Om en avancerad rekonstruktion behovs efter tumorresektion kan siaret lamnas

oppet, tickt med fuktbevarande férband. Om en del av ett 6gonlock exciderats
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kan Ogat skyddas tillfalligt med rikligt med 6gonsalva och vid behov en
suturtarsorafi, salvkompress samt tittslutande foérband. Patienten kan darefter
erbjudas en f6rdr6jd rekonstruktion nir radikal excision bekriftats med PAD.
I sadana fall bor snabbsvar begiras. For dessa patienter och for patienter med
tumorer lokaliserade inom kinsliga delar av huvud- och halsregionen, dir man
kan férutse behov av bade komplicerad resektion och rekonstruktion, bor
plastikkirurg, ONH-kirurg och/eller égonplastikkirurg delta i behandlingen
[132, 133].

Hiansyn bor generellt tas till anatomisk lokalisation, och vid lokalisation i

ansiktet bor Mohs kirurgi 6vervigas (se avsnitt 11.4.2 Indikationer). Aven

tillgdng till dermatoskopi och patientens allmintillstaind kan paverka val av

excisionsmarginal.

Vid icke-radikal primir excision rekommenderas re-excision om detta dr
mojligt [29, 134]. Om ytterligare kirurgi inte ar mojlig eller lamplig kan
diskussion pa MDK 6vervigas f6r handliggning och behandling (se Kapitel 10

Multidisciplinir konferens). Lokalt aterfall bor om mojligt excideras med storre

kliniska sidomarginaler (5-10 mm). Vid lokalisation i ansiktet bér Mohs kirurgi
overvigas, alternativt fordrojd slutning av operationssar tills PAD-svar kommit
[29, 114, 125, 135].

Vid lokalt avancerad BCC (se avsnitt 8.6 Definitioner av lokalt avancerad och
metastaserad sjukdom) bér patienten diskuteras pa MDK (se Kapitel 10). Vid

kliniska tecken pa infiltration i underliggande vivnader djupt om subcutis,

sasom muskel eller skelett, bér man gora en riktad preoperativ utredning med
datortomografi, magnetisk resonanstomografi (MRT) eller ultraljud beroende
pa lokalisation [136, 137] (se avsnitt 8.7 Utredning).

Histopatologiskt bekriftad radikalitet bor efterstrivas eftersom det annars
finns stor risk for lokalt aterfall [12, 138]. Vid hogrisk-BCC, som ar radikalt

avlagsnad med sniva histopatologiska marginaler, kan kliniska kontroller

overvagas (se Kapitel 15 Uppfolining).

11.4 Mohs kirurgi

Mohs kirurgi (Mohs micrographic surgery) dr en kirurgisk teknik som anvinds
for att behandla olika typer av hudcancer [139]. Internationellt anses den vara

metoden med minst antal recidiver efter behandling av BCC hogrisktumérer

[140] (se avsnitt 8.5 Definitioner av hogrisk- och lagrisktumor). Tekniken har

fatt sitt namn efter dess grundare, dr Frederic E. Mohs.
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11.4.1 Tekniken

Vid Mohs kirurgi excideras den synliga tumoéren 1 lokalbed6vning med
45-graders vinkel mot hudytan och med en relativt sniv klinisk sidomarginal pa
2-3 mm runt tumoéren. Tekniken bygger pa fryssnittning av farsk vivnad och
tilliter att 100 % av laterala excisionsmarginalen samt hela djupa
excisionsmarginalen pa den borttagna vivnaden undersoks i mikroskop
intraoperativt, medan patienten vintar kvar pa kliniken med operationsomradet
omlagt med ett forband. Om cancerceller pavisas i den histopatologiska
undersokningen, upprepas proceduren tills cancern ér helt borttagen. Direfter
kan defekten slutas med ett urval av tekniker, beroende pa storlek och
lokalisation: fran primiérsutur till transplantat eller mer

avancerade rekonstruktionstekniker som syftar till att ge patienten basta

mojliga kosmetiska och funktionella resultat.

11.4.2 Indikationer

Rekommendation

Bed6émning infér Mohs kirurgi rekommenderas for BCC med
lokalisation pa eller i nidrheten av funktionellt och kosmetiskt viktiga
strukturer i ansiktet samt lokalisation dir onddigt stora kliniska
kirurgiska marginaler anses olimpliga av funktionella eller
kosmetiska skil vid foljande histopatologiska verifierade tumorer:

e primara BCC IIT*
e primara kliniskt svaravgrinsad BCC I1*
o iterfall eller icke-radikala BCC II-IIT*

Beddmning inf6r Mohs kirurgi kan 6vervigas for:

e primara kliniskt vilavgrinsad BCC 1II pa kirurgiskt mycket komplicerade

lokaler 1 ansiktet.

* Se avsnitt 9.6 Klassificering av primédrtumoren.

11.4.3 Mohs kirurgi kontra konventionell kirurgi

En fordel med de sniva marginalerna vid Mohs kirurgi dr att metoden ar

vivnadsparande 1 kosmetiskt kinsliga lokaler.

Vidare gor snittningstekniken att man kan visualisera 100 % av resektionsytan
jamfort med endast 0,5 % vid konventionell kirurgi [141, 142]. Detta anses vara
torklaringen till att aterfallsrisken vid Mohs kirurgi 4r mycket ldg jamfort med
konventionell kirurgi [143]. I en nyligen publicerad metaanalys pavisades
statistiskt signifikanta skillnader i aterfallsrisken efter Mohs jamfért med
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konventionell kirurgi [144]. Ett annat problem med konventionell kirurgi ir att
minga BCC inte blir komplett borttagna [145]. I en svensk studie fran 2020
hade 61,5 % av hogaggressiva BCC 111 pa 6ron eller nidsa inte blivit radikalt
borttagna med konventionell kirurgi [18]. Liknande resultat ses i ytterligare en
svensk studie, med 16-55 % icke-radikalitet for hogrisktumérer i huvud- och
halsregionen [12].

11.4.4 Remittering och prioriteringar

Vid ovanstiende indikationer bor man remittera patienten till hudklinik som
erbjuder Mohs kirurgi, men metoden blir inte aktuell f6r alla med nuvarande
resurser. Det dr dock viktigt att alla patienter med indikationerna ovan erbjuds
en preoperativ bedomning. Patienter med BCC pa mer komplicerade lokaler
sasom nisa, 6gonlock, 6ron och lippar prioriteras. Allméntillstaindet, alder och
komorbiditeter bor vara sa bra att patienten klarar av den ofta dagslanga

proceduren med multipla operationer och ibland komplexa rekonstruktioner.

Remissen ska innehilla:

e sedvanlig klinisk information (lokal, storlek, histopatologisk subtyp,
patientens allmintillstand, komorbiditeter, antikoagulantia och tidigare
ingrepp)

e kopia pa relevanta PAD-svar (PAD fran biopsi eller biopsier om det giller
primar BCC samt tidigare PAD om det galler aterfall eller icke-radikalt
exciderad BCC)

e kliniska (och girna dermatoskopiska) bilder 1 firg (bildremiss ér oftast
tillricklig for preoperativ bedomning om patienten bor langt fran en klinik
som erbjuder Mohs kirurgi)

e MRT av orbita rekommenderas vid BCC lokaliserad periorbitalt som har
orbital paverkan kliniskt (dvs. synpaverkan, 6gonmotilitetsinskrikning eller

bulbdislokation) for att utesluta intraorbital tumérinvasion.

11.5 Stralbehandling

Rekommendation

e Stralbehandling bor 6vervigas som ett alternativ till kirurgi nar kirurgi
inte 4r indicerad eller bedéms orsaka stor sjuklighet, frimst vid BCC
lokaliserad pa lipp, nisvinge eller ytteréra, men kan dven overvigas vid
ogonnira tumorer. (+++)

e DPostoperativ stralbehandling bor 6vervigas efter icke-radikal kirurgisk
resektion av BCC dir ytterligare kirurgi bedoms orsaka stor sjuklighet
eller kosmetisk paverkan. (+++)
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e Extern stralbehandling av symtomgivande BCC med palliativa doser med
kort fraktionering rekommenderas i symtomlindrande syfte nir patienten
inte bedoms vara kandidat for kurativt syftande stralbehandling. (+++)

Stralbehandling vid BCC ir en viletablerad metod som ger mycket god
lokalkontroll (fullstindig utlikning bekriftad via visuell inspektion, palpation
och/eller radiologisk undersokning) och bra kosmetiska resultat [98, 140].
Lokalkontrollen varierar mellan 79 % och 100 % [146-148], och 95 % av
patienterna rapporterar ett bra kosmetiskt resultat [148].

For stralbehandling krivs en histopatologiskt verifierad BCC-diagnos.
Stralbehandling kan 6vervigas for patienter med lagrisk- eller hogrisktumorer

(se avsnitt 8.5 Definitioner av hogrisk- och lagrisktumor). Patienter med lokalt

avancerad BCC bor helst diskuteras pa MDK (se Kapitel 10) for att ta stillning
till stralbehandling [98, 149].

Stralbehandling rekommenderas inte vid aterfall av tidigare stralbehandlad
BCC eller vid férekomst av genetiska syndrom som &kar risken for

hudtumorer sisom Gorlins syndrom eller xeroderma pigmentosum [149].

Stralbehandling kan ges med manga olika modaliteter och tekniker: brakyterapi
(kontaktbehandling eller interstitiell behandling), fotoner (kv eller MV energi)
och elektroner. Man viljer den stralkvalitet som ger bast férutsittningar for
lokalkontroll och minst risk for biverkningar f6r patienten. Straltekniker,

fraktioneringsmonster och dos beskrivs mer ingaende 1 Bilaga 2

Stralbehandling vid basalcellscancer — férdjupningsmaterial.

11.5.1 Indikationer

Primir behandling

Stralbehandling som primir behandling bor 6vervigas nir kirurgi innebir risk
for storre kosmetisk eller funktionell paverkan, ofta nir tumoren upptrader i
ansiktet (6gonnira, nasvinge, ytteréra eller lapp). Primar stralbehandling kan
ocksa 6vervigas om patienten inte bedéms klara av att genomga kirurgi [150].

Alla fall som erbjuds primar stralbehandling bor forst bedomas pa MDK.

Vid storre diameter eller protruberande BCC ir foton- eller
elektronstralbehandling forstahandsvalet. Mindre BCC (diameter < 2,5 cm) kan
vara féremal f6r kontaktbrakyterapi eller fotonbehandling med kilvolt energi
medan lite storre BCC (diameter 6ver 2,5 cm och tumérdjup > 5 mm) kan
behandlas med interstitiell brakyterapi. Bade kontaktbrakyterapi och

kV fotoner forutsitter att tumoren ar lokaliserad pa relativt jimna ytor (se
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Bilaga 2 Stralbehandling vid basalcellscancer — férdjupningsmaterial) [151,
152].

Lokalt avancerad BCC

Stralbehandling rekommenderas nar kirurgisk resektion av lokalt avancerad
BCC bed6éms som omdilig, till exempel vid ben- eller broskinvasion, komplex
utbredning som omoijliggdr kirurgisk resektion eller svardefinierad
tumorutbredning. Patientens status eller samsjuklighet kan ocksa, i
kombination med tumorstorlek, tala for enbart extern stralbehandling. I dessa

fall bor i forsta hand foton- eller elektronstrilbehandling 6vervigas (se Bilaga 2
Stralbehandling vid basalcellscancer — f6rdjupningsmaterial) [153].

Postoperativ stralbehandling

Stralbehandling rekommenderas som postoperativ behandling efter
genomgangen kirurgi dir radikalitet inte kunnat uppnas och dir ytterligare
kirurgi anses vara omojlig eller olimplig [98, 106, 149]. Tekniken valjs utifran
tumorens storlek, djup och lokalisation. Fér mindre, ytliga tumérer kan
brakyterapi vara forstahandsvalet, men oftast rekommenderas foton- eller

elektronstralbehandling (se Bilaga 2 Stralbehandling vid basalcellscancer —

férdjupningsmaterial).

Palliativ stralbehandling

Palliativ stralbehandling kan ges for att krympa tuméren eller minska
tumorrelaterade symtom sasom blodning, smarta och sar. En kort behandling

kan 1 vissa fall ha god lokal effekt med mycket begrinsade biverkningar.

Tekniken viljs utifrdan tumorens storlek, djup och lokalisation. Fér mindre,
ytliga tumorer kan brakyterapi vara forstahandsvalet, men oftast

rekommenderas foton- eller elektronstralbehandling (se Bilaga 2

Stralbehandling vid basalcellscancer — férdjupningsmaterial) [98, 146, 151].

11.5.2 Biverkningar
Typiska biverkningar som forknippas med stralbehandling ar 1 akutskedet

inflammationsrelaterad toxicitet i hud och eventuellt nirliggande slemhinnor.
Sena biverkningar kan vara hyperpigmentering och teleangiektasier i huden,
alopeci och kondronekros [106, 149]. Traditionellt anses att hogre
fraktionsdoser, vilket anvands vid hypofraktionerad behandling, innebir 6kad
risk £6r simre kosmetiskt utfall. En vixande evidens finns dock som talar f6r
att sa inte dr fallet [106, 149].
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11.6 Systemisk behandling

Rekommendation

e Vid lokalt avancerad eller séllsynta fall av symtomatisk
metastaserad BCC, som inte dr limplig att behandla med kirurgi eller
stralbehandling, kan systemisk behandling med hedgehog-himmare
overvigas i enskilda fall efter bedémning pa MDK.

e Vid utebliven effekt eller oacceptabla biverkningar av hedgehog-

himmare kan immunbehandling med PD-1-himmaren cemiplimab

overvigas efter bedomning pa MDK.

11.6.1 Hedgehog-hammare

Hedgehog-himmare verkar genom bindning till det transmembrana proteinet
Smoothened (SMO) och forhindrar att transkriptionsfaktorn GLI ("Glioma-
Associated Oncogene”) aktiveras och lokaliseras till cellkirnan for att stimulera
hedgehog-malgener som ar inblandade i proliferation, 6verlevnad och

differentiering.

I Sverige finns tva godkidnda hedgehog-himmare: vismodegib och sonidegib
men i skrivande stund ingen av de 2 preparaten har subvention. Bada har
indikation f6r lokalt avancerad BCC som inte édr limpad f6r behandling med
kirurgi eller stralbehandling, t.ex. BCC med invixt 1 orbita, dar kirurgi med fria
marginaler inte d4r mojlig utan att riskera 6gats funktion eller bevarande [154].

Vismodegib ir dven godkint fér symtomatisk metastaserad BCC.

Pivotala fas II-studierna ERIVANCE {61 vismodegib [155, 156] och BOLT f{6r
sonidegib [157, 158] visade objektiva responser hos 43 % av patienterna
(komplett respons 2 %, partiell respons 41 %) med vismodegib, och 56 % med
sonidegib (komplett respons 12 %, partiell respons 44 %). Samma biverkningar
observerades med bigge likemedel: kramper, alopeci, smakforlust,
viktminskning och illamdende. Fas II-studier f6r vismodegib [159, 160] och for
sonidegib [161] visade att bada ger signifikant bittre progressionsfri 6verlevnad

1 jamforelse med placebo.

For vismodegib finns “real-life”-data fran flera olika linder, inklusive Sverige
[162], och f6r sonidegib fran Italien, Spanien och Schweiz. Dessa studier har
visat liknande resultat som de pivotala [163-170].

Behandlingen ges oralt med 1 tablett om dagen, och effekten utvirderas varje
manad. Om patienten missar en dos bor patienten instrueras att inte ta den
missade tabletten utan fortsitta med nista schemalagda dos. Behandlingen

fortsitter tills patienten utvecklar resistens i form av sjukdomsprogression eller
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oacceptabla biverkningar. Med vismodegib ir behandlingsavbrott pa upp till

4 veckor tillatet. Vid svara biverkningar med sonidegib kan det bli aktuellt att
halvera dosen genom behandling varannan dag. Om ett uppehall respektive en
dosjustering inte ger nagon forbittring bor man Gvervaga att sitta ut

behandlingen och byta till immunbehandling.

11.6.2 Immunbehandling med PD-1-hammare

PD-1-himmare verkar genom att blockera receptorn fér programerad
celldédsprotein 1 (PD-1) som finns pa T-cellernas ytor. Likemedlet férhindrar
att PD-1 binder till sina proteinligander (PD-L1) pa cancercellernas yta. Detta
g0r att en inhibitorisk signal himmas, varvid immunsystemet reaktiveras. Detta

foljs av att kroppens naturliga immunsvar mot cancerceller dterstills.

Cemiplimab dr den enda PD1-hdimmaren som ér godkind i Sverige for
patienter med lokalt avancerad eller metastaserad BCC som tidigare har
progredierat med hedgehog-hdimmare, och patienter som ér intoleranta mot
hedgehog-himmare. Ingen nationell samverkan har varit aktuell vid
introduktion av cemiplimab vid avancerad basalcellscancer, varfér nagon
rekommendation fran NT-radet saknas i nuldget. Vid utebliven effekt eller
oacceptabla biverkningar av hedgehoghimmare kan dock immunbehandling
med PD-1-himmaren cemiplimab erbjudas efter beddmning pa MDK.

NCT03132636-BCC-studien utvirderade effekten och sikerheten av
cemiplimab hos patienter med ovanstaende indikationer. Studiens primira
effektmatt var objektiv respons, och sekundira effektmatt inkluderade
svarsduration, progressionsfri 6verlevnad och total 6verlevnad. Specifikt visade
studien en objektiv respons pa 21 % (95 % KI 841 %) hos patienter med
metastaserad BCC (n = 28) och en objektiv respons pa 29 % (95 % KI 19—

40 %) hos patienter med lokalt avancerad BCC (n = 84). Objektiv respons var
47 % hos patienter som var intoleranta mot hedgehog-himmare. Bland
personerna som visade objektiv respons i den lokalt avancerade BCC-gruppen,
bibeho6ll 79 % ett svar efter 6 manader. Alla som svarade 1 gruppen med
metastaserad BCC bibehdll ett svar efter 6 manader [171-175].

Den rekommenderade dosen dr 350 mg var 3:e vecka, givet som en intravendos
infusion under 30 minuter. Behandlingen kan fortga tills sjukdomen
progredierar eller toxiciteten blir oacceptabel [1706]. De vanligaste
immunmedierade biverkningarna dr hypotyreos, hypertyreos, immunmedierad
pneumonit, immunmedierad hepatit, immunmedierad kolit och
immunmedierade hudbiverkningar (sisom Stevens-Johnsons syndrom eller

toxisk epidermal nekrolys) [177].
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KAPITEL 12
Omvardnad och

rehabilitering

Rekommendation

o Alla patienter med lokalt avancerad eller metastaserad basalcellscancer
(BCC) bor fa en kontaktsjukskoterska och en individuell vardplan.

e Vid lokalt avancerad eller metastaserad BCC bor patienten bedomas av
kontaktsjukskoterska avseende upplevelse av ohilsa och fa méjlighet till

en individuellt anpassad cancerrehabilitering,

12.1 Kontaktsjukskoterska

Patienter med lokalt avancerad eller metastaserad basalcellscancer (BCC) bor
erbjudas en kontaktsjukskoterska pa den cancervardande kliniken, fran diagnos
till avslutad uppfoljning av cancersjukdomen. Syftet ar att forbittra
informationen och kommunikationen mellan patient och vardenhet och att
starka patientens mojligheter att vara delaktig i varden (SOU 2009:11). Det
finns ocksa en lagstadgad ritt till fast vardkontakt i patientlagen (2014:821),
och kontaktsjukskoterskan kan ha denna funktion. Lds mer om fast

vardkontakt pa sidan Om fast vardkontakt pa kunskapsguiden.se. Patienten

bor fa muntlig och skriftlig information om vem som ér kontaktsjukskoterska,

hur kontaktsjukskéterskan kan nas och vad erbjudandet innebitr.

Det finns en nationell uppdragsbeskrivning for uppdraget, men
kontaktsjukskoterskans uppdrag behover dven beskrivas utifran varje
vardprocess dir diagnosspecifika aspekter lyfts. Las mer om
kontaktsjukskoterskans uppdrag och om den nationell uppdragsbeskrivningen

pé sidan Kontaktsjukskéterska pd cancercentrum.se.

Att patienten har erbjudits en namngiven kontaktsjukskoterska ska
dokumenteras i patientens journal och 1 den individuella vardplanen "Min

vardplan”.
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12.2 Min vardplan

En individuell skriftlig vardplan, Min vardplan, finns f6r hudcancer och bér
erbjudas patienter med lokalt avancerad eller metastaserad BCC. Planen dgs av
patienten, och upprittas och utformas gemensamt av patient och
vardprofession. Min vardplan ar patientens verktyg for att fa delaktighet,
trygghet och forstielse genom vardprocessen. Nationell Min vardplan finns
tillginglig digitalt pa 1177:s e-tjanster och for pappersutskrift fran

cancercentrum.se.

Att patienten har Min vardplan bor journalforas, och sjukvarden bor anvinda
de KVA-koder som finns fér upprittande och revidering. Individanpassning av
innehallet forutsitter ett strukturerat arbetssitt med dterkommande
behovsbedémningar, beddmningssamtal och uppdatering av innehall i Min

vardplan vid nyckeltillfillen i vardprocessen.

12.3 Aktiva overlamningar

Under patientens tid i cancervarden férekommer 6verlimningar mellan olika
vardgivare. Alla 6verlimningar for patienter med lokalt avancerad eller
metastaserad BCC och deras nirstiende ska vara ”aktiva” for att skapa en
sammanhallen vardkedja. Aktiv 6verlimning innebir att den som har ansvaret
for patienten tar kontakt med nista vardgivare. Vid aktiv 6verlimning ska
patienten tillfrigas om vilken information man tycker ar viktig att limna 6ver.
Den som aktivt 6verlimnat har fortsatt ansvar for patienten tills den

mottagande enheten bekriftat att de tagit Gver ansvaret.

12.4 Cancerrehabilitering

Majoriteten av patienter med BCC blir botade efter en enkel behandling och
har generellt litet behov av rehabiliteringsinsatser, men behovet kan finnas
dven hos individer som botas. Det bor alltid finnas resurser for att ge ett
individuellt anpassat stod nir det behovs. Riskpatienter f6r upplevd ohilsa ir
exempelvis de med kort intervall mellan nya tumorer, de med tumor i1 ansiktet
och 1 6vriga huvud- och halsregionen, patienter som ir yrkesverksamma, de
med paverkad kroppsuppfattning och de med daligt socialt stéd [178].

Rehabiliteringsinsatser kan med fordel ges inom Sppen primarvard.

Patientens Min vardplan bor omfatta cancerrehabilitering. Cancerrehabilitering
innebdr att férebygga funktionsnedsittningar samt att personen bibehaller eller
aterfar basta mojliga funktionstérmaga, aktivitetsférmaga och livskvalitet trots

konsekvenser av cancer och cancerbehandling.
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Tiden efter behandling kan priglas av ridsla och oro for aterfall, och darfor ar
det viktigt med stod och information om egenvard och vad som ir ett normalt

torlopp. Kontaktsjukskéterskan har hir en viktig roll.

Lis mer 1 Nationellt vardprogram f6r cancerrehabilitering.

12.4.1 Regelbunden behovsbeddmning for patienter och
narstaende

Vid lokalt avancerad eller metastaserad BCC bor patientens psykiska hilsa
bedomas regelbundet, med start vid forsta besoket. Prehabilitering innefattar
en fysisk och psykologisk bedémning eller hilsostatuskoll som ”baseline”, f6r
att identifiera och forebygga eventuella problem som kan paverka hur
patienten kommer att ma av behandlingen samt for att optimera patientens
hilsa infér kommande behandling, med syftet att na basta moéjliga resultat [179,
180]. Vid hudcancer ér det ofta virdefullt att ocksa bedéma férekomsten av
oro och dngest [181, 182]samt identifiera patienter som behéver psykosocialt
stod 1 uppfoljningsskedet.

Rehabiliteringsinsatser kan omfatta bade patienter och nirstaende, t.ex.
partner, barn, féralder, syskon eller en annan person som patienten anser sig ha
nira relation till. Barn som anhoriga har en sirstillning eftersom halso- och
sjukvarden dr skyldig att ge dem information, rad och stéd (2 § hilso- och

sjukvardslagen).

Det finns nagra olika instrument och formulir att tillga f6r att bedéma och
planera behovet av rehabiliteringsinsatser Lds mer om kartliggning och
bedémning av behov i vardprogrammet f6r cancerrehabilitering. I Sverige
anvinds exempelvis Hilsoskattningsinstrumentet, och for att bedéma angest
och depression mer specifikt anvinds Hospital Anxiety and depression scale
(HADS) [178, 182, 183].

12.4.2 Grundlaggande och specialiserad rehabilitering

Med utgangspunkt 1 patientens diagnos och specifika behov kan det vara
aktuellt med grundliggande eller specialiserad rehabilitering. All personal inom
hilso- och sjukvarden ska gora grundliggande behovsbedémningar och ge
grundliggande insatser inom cancerrehabilitering. Vid mer avancerade behov
ska patienten alltid erbjudas insatser frin professioner med specialkompetens
inom rehabilitering, exempelvis kurator, fysioterapeut, psykolog, dietist och

arbetsterapeut.
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12.5 Psykosociala aspekter vid BCC

Diagnosen hudcancer kan orsaka oro, oavsett allvarlighetsgrad [85]. Manga
patienter dr ridda for att behandlingen ska ge smarta eller obehag, och for
efterfoljande kroppsliga forindringar [184].

Patienter med BCC behdver fortsitta att undersoka sig for att identifiera nya
hudforindringar eller tecken pa aterfall. Den som uppticker nya
hudférindringar kan kidnna osikerhet och ridsla, och behéva mer stéd och
information om egenkontroller av huden [85]. Vidare dr det manga som
behover individanpassad information och stod for att 6verga till sunda
solvanor [181, 185].

Efter avslutad behandling 4r manga patienter ridda for aterfall. En sadan risk
finns, liksom en o6kad risk f6r annan hudcancer [183, 186-189].

12.6 Sexuell halsa

Hudcancer och dess behandling kan paverka utseende, kroppsuppfattning och
relationer [85]. Samtal om sexuell hilsa bor ingd som en naturlig del av
rehabiliteringssamtalet. Malsittningen ar att identifiera eventuella behov och
erbjuda adekvat st6d och hjilp i dialog med patienten och de nirstaende.
Patienten och eventuella partner bor informeras om att samlivet och
sexualiteten kan paverkas av behandlingen, och att oro och nedstimdhet dr
vanligt vid cancerdiagnos. Enstaka patienter med lokalt avancerad eller
metastaserad BCC behéver onkologisk behandling. Om denna behandling kan
paverka fertiliteten behéver patienten informeras om fertilitetsbevarande
atgirder, liksom vikten av att anvinda preventivmedel om det finns risk f6r

fosterskada.

For ytterligare information samt definition av sexualitet, se Nationella

vardprogrammet fér cancerrehabilitering.
12.7 Specifik omvardnad vid BCC

12.7.1 Omvardnad i samband med destruktiva
behandlingar
Kryokirurgi

e Under ett par timmar efter kryokirurgi bildas en kraftig svullnad i omradet
som behandlats. Om behandlingen gjorts runt ett 6ga, i pannan eller pa 6vre
delen av nisan kan 6gat vara igensvullet dagen efter. Ibland uppkommer

ocksa en vitske- eller blodfylld blisa som kan ge upphov till 6mhet eller
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smirta, vilket 4r normalt och avhjilps med vanliga virktabletter, vanligen
paracetamol.

e Den forsta tiden efter kryokirurgin vitskar saret, som bor duschas eller
baddas med ljummet vatten minst en gang dagligen. Direfter torkas upplost
sarvatska och avstott vavnad bort med ren frottéhandduk innan nytt
torband appliceras. Anvind férband sa linge saret vitskar.

e Saret liker normalt pa cirka 4—6 veckor beroende pa behandlingsintensitet
och lokal.

Kyrettage och elektrodesiccation

e Under de forsta dagarna efter kyrettage och elektrodesiccation kan mattlig
svullnad férekomma.

e Rengdr saret med ljummet vatten och oparfymerad pH-neutral tval och
limna det utan férband. Om sa 6nskas kan saret tickas med ett icke-
ocklusivt forband. Sarskorpan halls mjuk med en fet salva, exempelvis vitt
vaselin.

e Mot slutet av forsta veckan kan en gulaktig, ibland blodtillblandad vatska
tringa fram under kanten av sarskorpan. Det ir ett normalt tecken pd att
skorpan haller pa att lossna, inte tecken pa infektion.

e Under de forsta veckorna kan saret bloda. Tryck da en kompress mot saret
tills blédningen upphér.

e Efter ndgra veckor kan den 16sa skorpan avligsnas.

12.7.2 Omvardnad i samband med topikal medicinsk
behandling

Imikvimod och 5-FU

Under behandling ir det vanligt med lokala hudreaktioner i form av rodnad,
svullnad, pustler, sar och smirta, men dessa reaktioner minskar vanligen

1 intensitet under behandlingen eller férsvinner efter avslutad behandling. Om
besviren blir patagliga kan patienten fa en viloperiod pa flera dagar fran
behandlingen.

Vid reaktion med vitskande sar och sarskorpor, bor man duscha eller badda
omradet med ljummet vatten och forsiktigt torka bort sarskorpor. Vid behov
kan omradet skyddas med torrt férband. Var uppmarksam pa infektion 1
saromradet. Mjukgbrande kan anvindas vid torr hud och f6r att mjuka upp

sarskorpor.

Vid influensaliknande symtom kan besviren dimpas med paracetamol eller
antiinflammatoriska preparat, men vid alltfér svara symtom kan behandlingen

pausas eller avbrytas 1 fortid.
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Fotodynamisk terapi

Efter belysning blir huden r6d och svullen, framfor allt i ansiktet. Patienten kan
uppleva smirta i timmar eller dagar efter behandlingen. Efter nagon dag eller
nagra dagar kan blasor och sar bildas. Duscha eller badda omradet dagligen
med ljummet vatten, och skydda vid behov omradet med torrt f6rband.
Diirefter laker omradet genom att sarskorpor bildas. Hela
sarlikningsproceduren tar ca 1-3 veckor. Rodnaden forsvinner sedan
successivt. Behandlingsomradet bor skyddas for solljus under
behandlingsdagen och nirmast pafoljande dagar. Man kan anvinda

mjukgorande krim om huden kinns torr.

12.7.3 Omvardnad i samband med kirurgi (inklusive Mohs
kirurgi)

Infor operationen informeras patienten om att operationsomradet och arret
blir storre och/eller lingre dn sjilva tumoren, beroende pa
operationsmarginaler. Kirurgi vid BCC i huvud- och halsregionen kan bli
omfattande och det finns risk for svara funktionella och kosmetiska defekter.
Specifika omvirdnadsbehov kan exempelvis handla om problem med lambder,

komplicerade sir, smirta och forindrat utseende.

Patienter som ska genomga kirurgi kan kidnna oro och dngest, och det ar viktigt
att forbereda patienten genom noggrann information, bade muntlig och
skriftlig. Undersok vilka tankar och férvintningar patienten har infor
operationen, vilka frigor patienten vill ha besvarade och om det finns nagra
farhagor. Samtala med patienten om de preoperativa forberedelserna och de
forvintade postoperativa resultaten. Undersok om patienten blivit opererad

tidigare och deras erfarenheter av det.

Primdrsintning

Vid primarlakning halls sirkanterna samman av suturer eller motsvarande, och
liker samman med hjilp av epitelialisering. Inom 48 timmar dr de flesta sar
”forseglade” och bakterier kan inte lingre tringa in i saret. Sarférbandet ska
fungera som en barriir mot bakterier under de férsta 2 dygnen. Man bor vilja
torband med god absorptionskapacitet och viss elasticitet, som ar duschbara
[190]. Om man beh6ver byta férband ska saret behandlas sterilt under det
forsta postoperativa dygnet, och sedan giller héggradigt rena produkter och
basala hygienrutiner.

Om primarslutning inte dr mojlig anvands hudtransplantat eller
sekundarlikning. Lamba kan anvindas om radikalitet dr
sikerstalld. Suturlinjerna kring lamban skéts pa samma sitt som vid

primidrsuturering. Ibland kan drinage ha satts under lambin f6r att inte blod

62



REGIONALA CANCERCENTRUM

och sirvitska ska ansamlas. Drinage kriver noggrann hygien eftersom
hudbarridren dr skadad. Drianaget bor inte sitta kvar lingre 4n nodvindigt da

drinage i sig utgdr en dkad risk f6r infektion"

Sekunddirlikning

I vissa fall kan man lata sar efter tumérkirurgi sekundirlika, t.ex. om omradet
ar infekterat eller om man vill undvika transplantat eller lamba pa lokaler med
sarskilt god likningsformaga. Sekundarlikning innebir att saret far lika fran
sidor och botten utan att kanterna adapteras. Sar ska behandlas
tuktighetsbevarande, och i dag finns manga férband som kan kontrollera
lagom fuktighet till sarbadden [190]. Vid misstanke om infektion kan dock
saret beh6éva liggas om mer frekvent. Ibland anvinds ocksa sarbehandling med

undertryck for att skynda pa sarlikningen.

Hudtransplantat

Ytliga vivnadsdefekter kan tickas med full- eller delhudstransplantat. Tagstillet
for fullhudstransplantatet primarsutureras. Delhudstransplantat hyvlas oftast
fran laret och tagstallet limnas for att sekundirlika, vilket normalt tar cirka

2 veckor. Férbandet som appliceras 6ver tagstallet vid en
delhudstransplantation behéver endast bytas om det blir mittat. Annars kan
det avligsnas efter 2 veckor nir huden har reepitelialiserats. Hudtransplantat
liker som regel in pa 2—3 dagar men man later oftast férbandet sitta i ytterligare

nagon dag innan férsta omlaggningen genomfors.

Hudtransplantatet fastes i kanten med resorberbara suturer, dvs. suturer som
kroppen sjilv bryter ner, eller med icke-absorberbara suturer som avlagsnas
efter 1-2 veckor. Inte sillan sys ocksa forbandet fast med ett s.k. tryckférband
for att hélla transplantatet pa plats. Dessa suturer behéver alltsa avlagsnas i
samband med forsta omlidggningen. Férbandet bor avlidgsnas med forsiktighet
sa inte transplantatet foljer med. Det kan med fordel fuktas forst for att det ska
slippa frin transplantatet. Efter forsta omlaggningen kan salvkompress och
torra kompresser anvindas och bytas varannan dag tills omradet ér lakt. Efter
likning rekommenderas masserande smorjning med vitt vaselin flera ganger

dagligen 1 upp till 2-3 manader tills hudens talgproduktion ar etablerad.

12.7.4 Omvardnad i samband med stralbehandling

Hudreaktioner

De flesta patienter som stralbehandlas fiar nagon form av reaktion i huden.

De bér hanteras pa detta sitt:

e Anvind en bedomningsskala f6r att gradera hudreaktionen, exempelvis

Radiation Therapy Oncology Group Score [191].
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e Inspektera det bestralade omréidet inf6r varje behandlingstillfille.

e Vid brakyterapi med katetrar ska dessa snurras forsiktigt dagligen, och
smarta ska bedémas regelbundet med “visual analog scale” (VAS) eller
“numerical rating scale” (NRS).

e Hel hud ska smorjas dagligen med mjukgorande, fuktgivande krim eller
lotion.

e Vid RTOG grad 2 eller hogre rekommenderas topikal steroidkrim (grupp
II-11I).

e Huden som bestralas ska vara kladdfri, sa smorj inte direkt fore
behandlingen.

o FEventuell klida mits med VAS eller NRS, och i f6rsta hand anvinds
fuktgivande krim mot klddan.

e Rekommendera 16st sittande klader for att undvika skav pa huden.

e Reckommendera elektrisk rakapparat i stillet for hyvel for att undvika skarsar
pa huden.

e Vid besvirande krustor i nisborren rekommenderas att f6rsiktigt smorja
med nisolja. Avsvillande nisspray har ingen funktion.

e Patienten bor undvika att exponera det stralbehandlade omrade f6r sol i

cirka 1 ars tid efter avslutad stralbehandling.

Graden av hudbiverkningar beror pa stralningsrelaterade faktorer och pa
patientens nutritionsstatus och férmaga att f6lja hudvardsrad samt pa om
patienten roker eller inte. Reaktionerna varar under stralbehandlingsperioden
och kan forvirras 1 7-10 dagar efter avslutad behandling, f6r att sedan avta
under 2-3 veckor efter avslutad behandling. Det ér viktigt att hudreaktioner
liggs om fortlépande och patienten kontaktar varden vid tecken pa infektion.
Hudomradet bor inspekteras dagligen samt bedomas med exempelvis
RTOG [191] eller WHO-skalan [192].

Brakyterapi

Interstitiell brakyterapi innebdr att patienten far ett radioaktivt &mne genom
katetrar. Katetrarna kan skava och smirta och gora det svart att dta och dricka.
Dessutom ska katetrarna ”’snurras” varje dag sa att de inte vixer fast utan gar
litt att avldgsna sista behandlingsdagen. Det dr vanligt med svullnad och
krustor i omridet, men man ska mest bara lita huden vara si att inte katetrarna
knickas. Katetrarna dras bort f6re hemgang, och efter det ska patienten inte
duscha pa nagot dygn. Sedan rekommenderas patienten att duscha med
ljummet vatten och klapptorka sig samt att smorja det stralbehandlade omradet

med nagon parfymfri lotion dagligen.
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En speciell form ar kontaktbrakyterapi. Behandlingen ér poliklinisk. Vanliga
biverkningar ar hudirritation runt tumoren samt viss irritation 1 den slemhinna

som ligger pa djupet om tumdoren.

12.7.5 Omvardnad i samband med hedgehog-hammare

Vid behandling med hedgehog-himmare kontrolleras patienten cirka 1 gang i
minaden 1 samband med att patienten far en ny férpackning med likemedel pa
behandlande klinik. Det ér vanligt med illamaende, férandrat smaksinne,
aptitléshet, muskelkramper, haravfall, torr hud och trétthet. Aven diarré
forekommer [193-195].

Studier pavisar att ungefar 30 % av patienterna avbryter sin behandling i fortid
pa grund av biverkningar. Att infér behandlingsstart bedéma patientens behov
och identifiera riskfaktorer for biverkningar ér viktigt. Tidig uppféljning och
strukturerade atgarder vid biverkningar méjliggor att patienten orkar fortsitta
med behandlingen [195].

Illaméende och férindrat smaksinne (ofta metallsmak) kan vara ett stort
problem. Infor behandlingsstart ar det viktigt att bedéma patientens
nutritionsstatus som innefattar kroppsvikt. F6lj upp hur det gar med patientens
matintag och kontrollera vikten regelbundet. Matlagningstips till patienten kan
handla om att dta mer kall mat och anvinda smakforstirkare sisom vissa
kryddor och citron. Ofta dr det individuellt vad som fungerar, och det dr bra

med remiss till dietist i dessa ligen.

Kramperna ir kortvariga anfall av muskelvirk som kan vara mycket hiftiga och
besvirande. Informera om att regelbunden fysisk aktivitet och tillrdckligt med
vitska (vatten) kan forebygga kramper. Kramper kan férekomma i alla muskler
men 4r vanligast i vader eller fétter, och uppkommer ofta nattetid. Besviren
forsvinner nir behandlingen avslutas. For att lindra kramperna kan patienten
rora sig regelbundet, stretcha eller massera de krampande musklerna, prova att
behandla med varme eller kyla och testa att biara kompressionsstrumpor. Vid
behov kan patienten remitteras till fysioterapeut f6r rad och instruktion i

trining och stretch av krampande muskulatur.

Haravfall (alopeci) kan vara jobbigt eftersom det blir ett synligt tecken pa
sjukdom. Det upptrider gradvis och innefattar aven kroppshar. Det ar sillan
patienten tappar allt har, utan ofta blir haret tunnare och far dndrad struktur.
Haret vixer vanligen tillbaka efter behandlingen, men inte alltid fullstindigt.
Det ir viktigt att patienten informeras om moijligheten till remiss for peruk

eller harersittning.
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Torr hud kan férebyggas genom att smoérja huden regelbundet med en

mjukgorande, fuktgivande lotion eller kram.

Kvinnor ska inte bli gravida under behandlingen. Behandlingen kan ocksa
orsaka irreparabel skada pa mians och kvinnors fertilitet. Innan behandlingen
startar ska patienten fa information om fertilitetsbevarande atgirder av ansvarig

lakare, nir detta dr aktuellt.

12.7.6 Omvardnad i samband med immunbehandling

Rekommendation

o Patienterna bor fa regelbunden symtommonitorering hos

kontaktsjukskoterska eller behandlande likare. Anvind girna Common

Terminology Criteria for Adverse Events (CTCAFE)-skala vid gradering
av symtom.

o Strukturerad bedomning av biverkningar kan goras enligt
Bedémningsstéd i Nationella regimbiblioteket.

o Patienten, de nirstaiende och andra vardgivare bor fa muntlig och
skriftlig information om behandlingen och vikten av att omedelbart

kontakta sjukvirden vid biverkningar.

e Kontaktsjukskoterskan bor identifiera individuella behov av stodinsatser

for att optimera behandlingsresultatet.

Om tumoren eller sjukdomen progredierar trots behandling med hedgehog-
himmare kan cemiplimab (Libtayo) ges vid lokalt avancerad eller metastaserad
BCC. Cemiplimab ges i standarddos som intravends infusion var 3:e vecka och

infusionen tar cirka 30 minuter.

Alla biverkningar graderas i enlighet med CTCAE-skalan fran grad 1 till 5, dar
grad 1 dr mild, grad 2 mattlig, grad 3 svar och grad 4 ir livshotande, se
CTCAE-skalan v. 4.0.

Immunrelaterade biverkningar beh6ver handliggas snabbt. De flesta
immunrelaterade reaktionerna uppstar inom de foérsta manaderna efter
behandlingsstart, men de kan dven utvecklas langt efter att behandlingen

avslutats (upp till 1 ar).

Kontaktsjukskoterskan har en viktig roll 1 att utbilda patienten, de nirstaende
och andra vardgivare om immunbehandling och biverkningar. Infor varje ny
behandling foljer kontaktsjukskoterskan eller den behandlande likaren upp
patientens biverkningar och blodprovssvar. En bra inledning vid kontrollen ar
en allmin fraga om patienten kan utfora sina normala aktiviteter. Patienter med

symtom pa immunrelaterade biverkningar instrueras att direkt kontakta sin
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kontaktsjukskoterska eller behandlande likare, dven vid relativt litta symtom.
Det ar viktigt att biverkningarna hanteras tidigt och ofta multidisciplinart for

behandlingsframgang [196-198]. Se Bedomning och hantering av biverkningar
vid behandling med checkpointhdmmare.

12.7.7 Omvardnad i samband med maligna tumaorsar
orsakade av BCC

BCC i lokalt avancerade stadier ulcererar ofta, och tumérsaren upptrider
vanligen som prolifererande, svamp- eller blomkalsliknande sar eller som
destruerande, kraterliknande sar. Sirskilt utmanande dr det nir siren upptrider
1 huvud- och halsregionen. Onkologisk behandling och symtomatisk lokal
sarbehandling kan minska patientens besvir patagligt. Vid tumorsar dr det
viktigt med en strukturerad bedémning och optimal sarbehandling i dialog med
patienten, for att skapa forutsittningar for livskvalitet trots dessa sar. For mer
information och rad om sarbehandling, se Regionalt vardprogram maligna

tumorsar.
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KAPITEL 13
Egenvard

Rekommendation

e Patienter med BCC bor fa individuellt anpassad information och
undervisning om egenkontroller av huden och vikten av sunda solvanor.

e Patienter bor rekommenderas att inte roka.

e Patienter med cancerbehandling bor informeras om att komplementar
och alternativ medicin kan ha en negativ paverkan pa effekterna av
cancetlikemedel.

e Patienter bor rekommenderas att vara restriktiva med alkohol under alla
typer av cancerbehandling.

o Patienter b6r informeras om vikten av fysisk aktivitet, bade
konditionstrining och styrketraning, for fysisk funktion och emotionellt

valbefinnande.

13.1 Hudkontroller

Patienter som haft basalcellscancer (BCC) bor upplysas om vikten av
regelbundna egenkontroller av huden, och de bor fa information och
undervisning i detta av kontaktsjukskoterska, sjukskoterska, hudlikare eller
annan vardpersonal med limplig kompetens. Det dr bra om de nirstiende kan

involveras. Egenkontrollen bér genomforas systematiskt och regelbundet.

I egenkontrollen ingar att inspektera eventuellt operationsirr samt resten av
hudkostymen for att se om det finns nya flickar, knutor, sar eller andra

hudférindringar, se 1177.

Om patienten dr under uppfoljning eller behandling f6r sin BCC och
misstinker dterfall bor patienten kontakta sin kontaktsjukskoterska eller

ansvarig likare f6r rad och bedémning.

13.2 Sunda solvanor

Patienterna ska fa rad om att anvinda solskydd och bete sig forstindigt 1 solen.
Riden boér innehalla information om att undvika direkt solstralning mellan
klockan 11 och 15 da solstralningen 4r som starkast. For att skydda sig fran
solen bor patienterna i férsta hand ha kliader och hatt, och girna halla sig i

skuggan. Som komplement bor de anvinda solskyddskrim med hog
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skyddsfaktor (SPF 50+) som innehaller skydd mot bade UVA och UVB.

Manga overskattar hur linge man kan vistas 1 solen utan att brinna sig.

Solens stralar dr ocksa olika starka pa olika breddgrader, och hinsyn till detta
bor tas vid resor. God hjalp kan fis av Stralsikerhetsmyndighetens ”Min
soltid”.

Informationen bor ocksa innehélla en varning for solariesolande (icke-
medicinskt) i syfte att bli brun. Solarieanvindning ér forbjudet enligt lag f6r

barn under 18 ar.

For ytterligare information kan patienten hinvisas till
Stralsikerhetsmyndighetens webbplats.

13.3 Levnadsvanor

Socialstyrelsens nationella riktlinjer f6r prevention och behandling vid
ohilsosamma levnadsvanor, kliniska kunskapstéd och virdprogram ar

anvindbara dven under cancerbehandling. De innehaller kunskaps- och

beslutsstod i motet med patienten och rekommenderar olika typer av

radgivning. Broschyren ”Hilsosamma levnadsvanor for dig som har eller har
haft cancer” utgar fran Socialstyrelsens riktlinjer. Se dven Nationella

vardprogrammet f6r cancerrehabilitering.

Patientens levnadsvanor (tobaksbruk, alkoholbruk, fysisk aktivitet och
matvanor) och nutritionsstatus bor identifieras och bedémas regelbundet frin

diagnosbeskedet till uppféljning.

I bedémningen bor ingd om patientens ohdlsosamma levnadsvanor har negativ
effekt pa behandlingen eller kan interagera med medicinsk eller kirurgisk
behandling. Dessutom bér man bedéma om patienten behover stod i att
férindra levnadsvanorna som en del av sin behandling och rehabilitering samt
om levnadsvanorna innebir en risk for att patienten ska aterinsjukna eller

drabbas av andra sjukdomar.

Patientens levnadsvanor och atgirder vid ohilsosamma levnadsvanor bor
dokumenteras i patientens journal enligt gillande rutin f6r dokumentation av

levnadsvanor i respektive region.

13.4 Komplementar och alternativ medicin

Kontaktsjukskoterskan bor informera patienten om att komplementir och

alternativ medicin kan paverka effekterna av cancerlikemedel [199, 200].
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KAPITEL 14
Palliativ vard och

insatser

Rekommendation

e Specialister i palliativ vard och sjukskoterskor inom palliativ omvardnad
kan stodja svart sjuka patienter och deras nirstiende genom att forbittra
symtomkontroll, minska angest och skapa forutsittningar f6r vard dir
patienten och de narstiende 6nskar.

e Specialister i palliativ medicin och sjukskéterskor inom palliativ
omvardnad bor inkluderas 1 ett multidisciplindrt team 1 varden av
patienter med avancerade stadier av BCC for att forbittra
symtomkontrollen och ge stod till patienter och deras nirstaende, och
vid behov koordinera varden av patienter mellan olika vardgivare.
Patienter och nirstiende med komplexa behov bor erbjudas remiss till
ett specialiserat palliativt team.

e Specialister i sairbehandling kan med férdel inkluderas i det
multidisciplindra teamet 1 varden av patienter med destruerande tumorsar

for att forbittra symtomkontroll och livskvalitet.

Vid basalcellscancer (BCC) ir det patienter med metastatisk sjukdom eller de
med lokalt avancerad sjukdom som kan behéva palliativ vard och palliativa
insatser. Den lokala vivnadsdestruktionen kan bli omfattande se avsnitt 12.7.7

Omvirdnad i samband med maligna tumorsir orsakade av BCC. Bade

patientens och de nirstiendes behov behover métas i enlighet med intentionen
1 palliativ vird [201].

Lis mer i det Nationella virdprogrammet f6r palliativ vard, Svenska

palliativregistret, Nationella vardplanen f6r palliativ vard som ir ett beslutsstod

for vard av patienter i livets slutskede och Palliativ vard — fortydligande och

konkretisering av begrepp (Socialstyrelsen 2018, s. 20).
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KAPITEL 15

Uppfoljning

Rekommendation

e Alla patienter som har behandlats f6r basalcellscancer (BCC) bor fa
information om sjukdomen samt instrueras i egenkontroller och
prevention. (+)

e Det dr inte ndédvindigt att £6lja upp patienter som behandlats f6r
lagrisktumorer (se avsnitt 8.5 Definitioner av hogrisk- och lagrisktumor).
)

e For patienter med hogrisktumorer (se avsnitt 8.5 Definitioner av

hogrisk- och lagrisktumdr) och patienter som I6per hog risk for

aterkommande BCC kan uppféljning efter 2 ar Gvervigas. (+)

e Vid lokalt avancerad eller metastaserad BCC bor uppfoljningsfrekvensen
diskuteras pa MDK for varje enskilt fall. (+)

e Patienter med Gorlins syndrom bor fa individuella uppfoljningsrutiner

med kontroller 1-4 ginger per ér. (+)

Moijligheten att utveckla ytterligare basalcellscancer (BCC) efter en fOrsta
tumor har studerats av flera forfattare. Det finns en éversyn och metaanalys av
sju studier som bedémde risken for att utveckla en andra BCC, och i den
rapporterades den 3-ariga kumulativa risken vara 33—70 % (medelvirde 44 %),
vilket motsvarar en ungefir tiofaldig 6kning jamfért med férvintad frekvens i
en kontrollpopulation. De hogsta frekvenserna (6070 %) kom fran studier
som inkluderade stora populationer av patienter med minst tva (ibland fler)
tidigare BCC, vilket tyder pa att risken fOr att utveckla fler tumorer 6kar med
antalet BCC [202].

Alla patienter som har behandlats f6r BCC bor fa information om sjukdomen
samt instrueras i egenkontroller och prevention. Syftet med egenkontroller ér
att patienten ska uppticka nya primira tumorer medan de fortfarande dr sma
och littare att behandla. Familjemedlemmar kan hjilpa patienten att kontrollera

hudomriden som inte kan bedémas, t.ex. ryggen [100].

Regelbunden uppfoljning av patienter som behandlats f6r lagrisktumérer (se
avsnitt 8.5 Definitioner av hoerisk- och ldorisktumor) anses inte vara
nédvandig [29].
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Uppfoljning efter 2 dr kan 6vervigas f6r patienter med hégrisktumorer (se

8.5 Definitioner av hogrisk- och lagrisktumor), patienter som 16per hog risk for
aterkommande BCC (t.ex. de som redan har behandlats f6r édterfall i BCC och
patienter som haft multipla BCC) samt patienter med hogrisk-BCC som

exciderats med snév histopatologisk marginal.

Vid lokalt avancerad eller metastaserad BCC bor uppfoljningsfrekvensen
diskuteras pa MDK f6r varje enskilt fall [29, 203].

Individuella uppfoljningsrutiner bor skapas for patienter med Gorlins syndrom
(basalcellsnevussyndrom), och ett multidisciplindrt omhindertagande
rekommenderas. Arlig undersékning av hudkostym av barnspecialist och
lagtroskel f6r remiss till dermatolog vid misstinkta férindringar, sedan start av
regelbundna dermatologiska kontroller efter forsta BCC. Uppfoljningsbesok
tor BCC bor innefatta anamnes, inspektion och palpation av tidigare
tumoromrade. Vid uppfoljningsbesok rekommenderas dven inspektion av
ovriga hudkostymen. Vid klinisk uppenbart eller PAD-verifierat aterfall av
BCC bor tuméren 1 forsta hand excideras eller behandlas med Mohs kirurgi om
indikation finns (se avsnitt 11.4.2 Indikationer f6r Mohs kirurgi). Undantag kan
goras vid aterfall av BCC IB.

Det kan bli aktuellt med avsteg frin ovanstiende rekommendationer eftersom
man i varje fall maste ta hansyn till typ av given behandling och patientens

ovriga hilsotillstind och eventuella 6nskemal.

15.1 Mal med uppfdljningen

Uppfoljningens huvudsakliga syften ir att tidigt uppticka aterfall, nya
primirtumorer och eventuell metastasering samt att flja patientens behov av
rehabilitering. Utover detta kan uppféljningen anvindas for att samla underlag

tor forskning och férbittringsarbete.

Vid lokalt avancerad eller metastaserad BCC ska 6vergangen fran aktiv
behandling till uppféljning vara vil definierad och markeras med ett eller flera
samtal dir patienten far en individuellt anpassad uppfoljningsplan.
Uppfoljningsplanen bér dokumenteras i journalen samt 1 Min vardplan och

bestar av flera delar:

e cn uppdaterad behovsbedomning gillande cancerrehabilitering och vid

rehabiliteringsbehov dven en plan for rehabilitering

e ecn uppdaterad behovsbedémning for stéd vid ohdlsosamma levnadsvanor
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e cn Oversikt 6ver de kommande arens aterfallskontroller inklusive datum f6r
den forsta kontrollen alternativt ett tydliggérande av nar och hur patienten
kommer att fa tid till den

e cn tydlig ansvarsfordelning dir det framgar vem som ansvarar for t.ex.
sjukskrivning, forskrivning av hjialpmedel och liknande och dir dven

patientens eget ansvar framgar.

15.2 Ny behovsbeddmning for rehabilitering
och levnadsvanor

Patienter med lokalt avancerad eller metastaserad BCC ska fad en ny bedomning
av rehabiliteringsbehov vid 6vergangen fran behandling till uppféljning.

Bedomningen ska goras enligt det nationella vardprogrammet for

cancerrehabilitering, vilket bland annat innebir att man anvinder validerade
bedomningsinstrument som underlag och vid behov av insatser gor en

dokumenterad rehabiliteringsplan. Planen ska klargora:

e malet med rehabiliteringen

e planerade insatser och vem som dr ansvarig for att insatserna genomfors
e patientens eget ansvar for rehabiliteringen, inklusive egenvardsrad

e kontaktperson om patienten har fragor eller nya behov

® nista avstimning.

Patienten lokalt avancerad eller metastaserad BCC ska dven fd en ny

bedémning av sina levnadsvanor (se avsnitt 13.3 I.evnadsvanor) och eventuellt

behov av fortsatt stod. Bedomningen ska klargora:

e om patienten har nagra ohilsosamma levnadsvanor
e om patienten riskerar underniring eller nedsatt fysisk férmaga

e hur motiverad patienten ar till att f6rdndra sina vanor, och vilken f6rmaga

patienten har.

I det fall patienten har ndgra ohilsosamma levnadsvanor ska patienten erbjudas
stod enligt lokala rutiner. Patienten ska ocksa fa information om vart man kan

vinda sig vid fragor.
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15.3 Sjalvrapportering av symtom

Patienter med lokalt avancerad eller metastaserad BCC bor uppmanas att vara

uppmairksamma pa foéljande symtom:

o tillvixt av tumoren
e misstanke om Aaterfall

e avstannad effekt av behandlingen

Om nagot av detta uppstar ska patienten hora av sig till kontaktsjukskoterskan.

15.4 Ansvar

Det ska vara faststillt vem som ansvarar for sjukskrivning och
receptforskrivning, och patienten ska informeras om vem som har ansvaret for
detta.

15.5 Avslut av uppfoljning

Nir uppfoljningen avslutas f6r en patient med lokalt avancerad eller
metastaserad BCC ska den behandlande enheten ha ett avslutande samtal med
patienten. Samtalet bor f6lja det Nationella vardprogrammet f6r

cancerrehabilitering och dokumenteras 1 Min vardplan samt i patientens

journal. Patienten bor ocksé fa en skriftlig sammanfattning av sin diagnos och
behandling, inklusive livslanga behov, risker och egenvardsrad. I denna
sammanfattning bor eventuella rad till primarvirden framga. Det bor ocksa

framga vart patienten ska vinda sig med nya behov.
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KAPITEL 16
Nivastrukturering

Basalcellscancer (BCC) handliggs inom bade primirvarden och
specialistsjukvarden, och vid behov i nira samarbete mellan flera specialiteter
sasom allminlakare, dermatolog, kirurg, onkolog, patolog och rontgenolog. Vid
lokalt avancerad och metastaserad sjukdom bor annan specialiserad personal
vara delaktiga i hela vardkedjan, sasom sjukskéterska, underskoterska, kurator,
dietist och fysioterapeut, och de bor vara vil insatta i den rekommenderade
behandlingen och dess risk f6r komplikationer. En vil fungerande
kommunikation mellan universitetssjukhuset, linssjukhuset och primirvarden
bér finnas, eftersom den dr visentlig inom alla vardkategorier for att optimera
omhindertagandet av patienten med BCC. Forskning och utveckling bor vara
etablerad och aktiv.

Diagnostisk och kurativ behandling av misstinkt BCC kan ges inom
primirvarden, girna efter konsultation med dermatolog via teledermatoskopi
remiss om den mojligheten finns. Patienten bor omgaende remitteras till
dermatolog eller vid behov annan kirurg f6r operation, om operationen inte

gar att genomfora vid den sjukvardsenhet dir misstanke om BCC vicks.

Ytterligare kirurgisk handliggning och eventuell cytologisk eller rontgenologisk
utredning bor goras inom specialistsjukvarden. Rekommendation om kirurgi,
stralbehandling eller onkologisk behandling vid lokalt avancerad och
metastaserad BCC bor forst diskuteras pa MDK. Avancerad behandling av
metastaserad BCC bor ges vid specialiserade kliniker, dir det finns tillrdckliga
kunskaper och resurser for att hantera de svara 6verviganden och
komplikationer som kan uppsta samt méjlighet f6r patienterna att inga i
kliniska behandlingsstudier vid behov.

For bittre diagnostisk sdkerhet vid bedémning av oklara och svirvirderade fall
av BCC rekommenderas att anvanda gillande kriterier, immunhistokemiska
firgningar, nedsnittning, konsultation hos dermatopatolog och klinisk-

patologisk korrelation.
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KAPITEL 17
Uppfoljning av
cancervarden

Nigot kvalitetsregister for basalcellscancer (BCC) finns inte.

BCC ska anmialas till Socialstyrelsens register 6ver basalcellscancer (se avsnitt

9.1 Patologins roll i den diagnostiska processen).
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KAPITEL 18
Kvalitetsindikatorer och

malnivaer

Basalcellscancer (BCC) anses inte vara en doédlig form av cancer och inkluderas
darfor inte 1 totaldata f6r cancer [204]. Efter en BCC-diagnos ar

5-arsoverlevnaden narmast 100 %.

Tidckningsgraden i Socialstyrelsens register 6ver BCC (se avsnitt 9.1 Patologins

roll i den diagnostiska processen) dr svar att berakna eftersom manga BCC-fall,

sarskilt IA och IB (se avsnitt 9.6 Klassificering av primirtumoren) behandlas
direkt inom varden utan PAD [11].

Beddmningar via MDK (se Kapitel 10) dr begrinsad till BCC som ir lokalt

avancerad, metastaserad eller pa annat sitt svar att behandla.
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KAPITEL 20
Vardprogramgruppen

20.1 Vardprogramgruppens sammansattning

Den nationella arbetsgruppen bestar av en representant per regionalt
cancercentrum samt en ordférande som utsetts av RCC i samverkan.
Gruppen har efterstrivat multiprofessionalitet med representanter for de olika
vardnivder som ir engagerade i patientens vardflode. Utover detta har

patientforetradare deltagit.

20.2 Vardprogramgruppens medlemmar
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Stockholm.

Saleh Karim, med.dr, bitridande 6verlikare, specialist i hud- och

konssjukdomar, Mohs kirurg, Skdanes universitetssjukhus, Lund.

Schultz Inkeri, 6verlakare, med.dr, specialist i Plastikkirurgi, Medicinsk enhet
Plastikkirurgi och kikkirurgi, Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm.
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Schultz Karina, specialistlikare, dermatolog, Centrum f6r Hudtumorer, Tema

Cancer, Karolinska Universitetssjukhuset, Stockholm.

Shams Alexander, specialistlikare, Hudkliniken, Universitetssjukhuset i
Linkoping, RCC Sydost.

Tarstedt Mikael, 6verlikare, Hudmottagningen, Karlskoga lasarett.

Unguras Crina, med.dr, 6verlakare, ONH-kliniken, Universitetssjukhuset 1
Link6ping.

Vassilaki Ismini, overlidkare, klinisk patologi, Karolinska Universitetssjukhuset,
Stockholm.

Annika Lindell, patientrepresentant, RCC Sydost.

20.3 Tidigare medlemmar

Paoli John, ordférande, professor, 6verlikare, avdelningen f6r dermatologi och
venereologi, institutionen for kliniska vetenskaper, Sahlgrenska akademin,
Goteborgs universitet samt Hudkliniken, Sahlgrenska Universitetssjukhuset,
Goteborg, RCC Vist.

20.4 Jav och andra bindningar

Medlemmar i den nationella vardprogramgruppen har inga pagiende uppdrag
som skulle kunna innebira jav. Kopior av hela gruppens javsdeklarationer,
inklusive foreldsaruppdrag, gar att fa fran Regionalt cancercentrum

Mellansverige.

20.5 Vardprogrammets forankring

Virdprogrammet har utarbetats pa uppdrag av RCC:s samverkansgrupp, vilken
utsett Ada Girnita till vairdprogramgruppens ordférande.

Remissversionen av vardprogrammet har publicerats 6ppet pa
cancercentrum.se. Remissversionen har gatt till regionernas linjeorganisationer
t6r kommentarer om organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av
vardprogrammet samt till specialist-, professions- och patientféreningar for
ovriga synpunkter pd innehallet. Under remissrundan har nedan listade
organisationer limnat synpunkter pa vardprogrammets innehall. Utéver dessa
har svar inkommit frin enskilda kliniker och enskilda foretridare f6r patienter

och profession.
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e DVSS Dermatologi och venereologi sjukskéterskor 1 Sverige
e Sydostra sjukvardsregionen
e Norra sjukvardsregionen

e Regionalt programomrade barns och ungdomars hilsa (RPO BU), i Region
Stockholm

e RPO Medicinsk diagnostik

e Sahlgrenska Universitetssjukhuset via Sahlgrenska CCC

e Samordningsrad rehabilitering, Vistra gotalandsregionen

e Sektionen for palliativ och onkologisk fysioterapi

e Sun Pharmaceutical Industries Europe B.V.

e Svensk sjukskoterskeforening och Sjukskoterskor i cancervard
e Svenska Sillskapet f6r Dermatologisk Kirurgi och Onkologi (SDKO)
e Sveriges Arbetsterapeuter

e Onkolog inom radioterapi och onkologi

e VPG Hudcancer RCC Mellansverige

e Region Halland

e Region Kronoberg

e Region Skine

e Region Stockholm

e Region Uppsala

e Region Virmland

e Region Vistmanland

e Vistra Goétalandsregionen

Efter sammanstallning av de inkomna synpunkterna, och revidering som foljd
av den, har vardprogrammet bearbetats och godkints av vardprogramgruppen

och faststallts av RCC 1 samverkan.
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BILAGA 1

Arftlighet —
fordjupningsmaterial

Det finns ett natverk av mottagningar for klinisk genetik och onkogenetik vid
samtliga svenska universitetssjukhus, som erbjuder service till professionen och
som édven tar emot patienter och familjer. De kartligger familjehistoria och
verifierar cancerdiagnoser, erbjuder genetiska vigledningssamtal, tillhandahaller
prediktiv genetisk testning till slaktingar och skickar remiss(er) for
kontrollprogram. Mer information finns pé sidan Onkogenetisk mottagning

(cancercentrum.se).

Atftliga syndrom med forhojd risk for basalcellscancer (BCC)

Tabell 1. Exempel pa syndrom med forhojd risk for BCC

Namn Gen Arftlighet Exempel pa
associerade symtom
och manifestationer

Gorlins syndrom PTCH1 Autosomalt dominant | Multipla BCC,

SUFU odontogena
keratocystor, palmar
och/eller plantar
keratosis, lamellar
forkalkning av falx
cerebri, medulloblastom,
revbensanomalier,
andra specifika
skelettmissbildningar,
makrocefali, 1app- eller
gomspalt, fibrom i
ovarier eller/och hjarta,
mesenteriska eller
pleurala cystor,
kongenitala
6gonmissbildningar,
skelning, gra starr,
strukturella
nathinneavvikelser

Xeroderma DDB2 Autosomalt recessivt | Akut solkanslighet (svar

pigmentosum ERCC1 solbranna med blasor,
ERCC2 ihallande erytem vid
ERCC3 minimal solexponering)
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ERCC4
ERCC5
POLH
XPA
XPC.

med markant
frakneliknande
pigmentering i ansiktet
fore tva ars alder;
solljusinducerad
fotofobi, svar keratit,
atrofi av huden pa
6gonlocken, okulara
neoplasier; kraftigt kad
risk for
solljusinducerade
kutana neoplasier (BCC,
skivepitelcancer,
melanom) under det
forsta decenniet av livet.

Leukemi, cerebrala och
spinala gliom, andra
solida tumorer (lungor,
livmoder, brost,
bukspottkortel, njurar,
mageoch njurar)

Diagnos oftast under 10
ars alder

BAP1-tumor-
predispositions
syndrom

BAP1

Autosomalt dominant

Melanocytiska tumdrer
med inaktiverad BAP1
(BIMT) eller andra
tumorer, t.ex. (i fallande
frekvensordning):
dgonmelanom, malignt
mesoteliom (pleural och
peritoneal),
hudmelanom,
njurcancer och BCC.
Meningiom och
kolangiokarcinom ar
ocksa associerade med
syndromet.

Bazex-Dupre-
Christol syndrom

Sma duplikationer av
en region pa
kromosom Xg26 som
innehaller icke-
kodande element som
leder till 6veruttryck av
ARHGAP36-genen

Hypotrikos och follikular
atrofoderma
(handryggar, armbégar,
fotter och ansikte),
milier, hypohidros, ndsa
med hypoplastiska alae
nasi och framtrddande
columella samt BCC i
tidigt vuxenliv.

Okulokutan
albinism

TYR
OCA2
TYRP1
SLC45A2
SLC24A5
LRMDA

Autosomalt recessivt

Mycket ljus hy, blekt har,
Odgonrelaterade problem
sasom skelning,
ljusk&nslighet och
dgondarrningar.

Okad risk for UV-
ljusdriven cancer,
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DCT inklusive

GPR143 skivepitelcancer, BCC
och melanom samt i
mindre utstrackning
Merkelcellscancer.

Rothmund- ANAPC1 Autosomalt recessivt | Poikiloderma; glest har,
Thomsons RECQL4 glesa dgonfransar
syndrom och/eller 6gonbryn; liten

storlek; skelett- och
tandavvikelser
(radialstraledefekter,
ulnardefekter,
frAnvarande eller
hypoplastisk patella och
osteopeni); gra starr i
ung alder och 6kad risk
for cancer, sarskilt

osteosarkom.
Schopf-Schulz- WNT10A Autosomalt recessivt | BCC, skivepitelcancer,
Passarges konstellation av flera
syndrom o6gonlockscystor,
(WNT10A-relaterad hypodonti, hypotrikos,
ektodermal palmoplantar
dysplasispektrum) hyperkeratos och

onykodystrofi.
Epidermodysplasia | TMC6 Autosomalt recessivt | Se NVP
verruciformis TMC8 Skivepitelcancer i huden

CiB1 e .
Epidermodysplasia

verruciformis (EV) &r en
mycket ovanlig (oftast
autosomalt recessiv)
hudsjukdom som
karaktariseras av
vartliknande lesioner pa
solbelyst hud Patienter
med EV har en extrem
kanslighet for infektioner
med vissa HPV-typer
(ofta typ 5 och 8), vilket i
kombination med UV-
exponering och genetisk
kanslighet ger
hudcancerutveckling.”

- Verrucae planae,
pityriasis versicolor-
liknande lesioner,
disseminerade BCC och
skivepitelcancer in situ

I en reviewartikel av Kilgour et al. finns mer information om den
molekylirgenetiska bakgrunden till BCC [205].
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Gorlins syndrom — kompletterande information om kontroller

Utover uppfoljning hos hudlikare rekommenderas dven féljande kontroller for

barn och vuxna med Gortlins syndrom:

e Tandlikare (endast birare av PTCH1-variant): Arliga kontroller hos
tandlikare (fran 2 ars alder) kompletterade med arlig bilddiagnostik av
kakbenen (pantomogram, eventuellt magnetisk resonanstomografi (MRT)
fran 8 ars alder.

¢ Neurolog: F6r SUFU-variantbirare rekommenderas érliga kliniska
kontroller med bedémning av neurologiskt status plus MRT av hjirnan var
4:e manad upp till 3 ars dlder, ddrefter var 6:e manad upp till 5 ars alder.
Vuxna fran 30 ar rekommenderas MRT hjirna var 3-5 ar pa grund av risk
tor meningiom. Fér PTCH1-variantbarare rekommenderas arliga kliniska
kontroller med bedémning av neurologiskt status. MRT av hjirnan
rekommenderas inte rutinmissigt for barare av PTCH1-variant men bor
erbjudas vid férekomst av neurologiska symtom.

e Kardiolog: P grund av 6kad risk for hjirtfibrom rekommenderas alla
nydiagnostiserade barn att genomga en basal hjartundersékning med
ultraljud av hjirtat.

° Ogonlékare: Basal 6gonundersokning vid diagnosen, inklusive bedémning
av 6gontryck, och eventuellt regelbunden uppféljning vid behov.

e Gyneckolog: Fér SUFU-variantbirare rekommenderas ultraljud av lilla
bickenet var 3:e ar frin cirka 10 ars alder. Fér PTCH1-variantbarare

rekommenderas engangsultraljud av lilla backenet vid cirka 18 ars alder.

Mer information finns i artiklar av Verkouteren et al. och Guerrini-Rousseau et
al. [59, 60].

Observera: Undvik icke nédvindiga rontgenundersékningar av patienter med
Gotlins syndrom, om en diagnos kan stillas utan dem, eftersom exponering

for joniserande stralning kan inducera BCC.

BAP1-tumor-predispositionssyndrom (BAP1-TPDS)

Syndromet benimns BAP1-TPDS eftersom “’loss-of-function”-varianter i
tumorsuppressorgenen BAP1, och mer sillan missens-varianter i denna gen,
har visat sig vara associerade med flera maligniteter. Syndromet nedarvs
autosomalt dominant och har associerats med 6kad risk f6r 6gonmelanom,
mesoteliom, hudmelanom, njurcancer, skivepitelcancer, meningiom och
kolangiokarcinom [206]. Bortsett fran maligna tumorer férekommer dven
BAP1-inaktiverade nevi (BIN), tidigare kallade melanocytiska BAP1-muterade
atypiska intradermala tumérer (MBAIT) eller BAP-om. Dessa ir proliferationer
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av atypiska melanocyter som saknar BAP1-proteinuttryck, ofta med spitzoid
morfologi [207].

Prevalensen av BAP1-TPDS ir okéind. Baserat pa data fran Genome
Aggregation Database (gnomAD) dr birarfrekvensen cirka 1 fall per 27 000 i
den allmidnna befolkningen. Penetransen fér patogena BAP1-varianter dr hog,
och 85 % av BAP1-TPDS-individer diagnostiseras med minst en tumor [208].
BAP1-varianten férekommer hos 1-3 % av oselekterade fall med

o6gonmelanom och hudmelanom.

Multipla BCC har identifierats hos flera patienter i familjer med germline
BAP1. Patienter med BCC i dessa familjer har oftast egen historia och
familjehistoria av melanom eller annan BAP1-TPDS-associerad cancer, och
medelildern f6r diagnos av BCC dr runt 44 ar [208]. Det ar viktigt att notera att
alla inte har familjemedlemmar med cancer som associeras med BAP1-TPDS

eftersom en del patienter har de novo germline-varianter i BAP1-genen.

Det finns fortfarande ingen internationell konsensus om upptoljning av
patienter med BAP1-TPDS, eftersom kunskapen om klinisk spektrum och
sjukdomens penetrans 6kar. I dag finns det tva forslag pa kontrollprogram f6r
BAP1-birare, vars rekommendationer om kontroller bygger pa egna
familjestudier [209, 210]. Uppfoljningen kriver multidisciplinirt

omhindertagande enligt internationella rekommendationer.

Ogonkontroller rekommenderas med start vid 16 ars alder. Det innebir att
slaktingar med hog risk for att vara barare av varianter 1 BAP1-genen behover
erbjudas genetisk vigledning och ta stillning till genetisk testning redan vid
16 érs élder.

Patienter med germline variant i BAP-1 genen har BAP1-tumér syndrom
(BAP-1 TPS) och rekommenderas genetisk vigledning och uppféljning av
andra tumorer associerade mad BAP-1 TPS. For andra kontroller utéver BCC
vg se NVP f6r malignt melanom. Kontroller hos dermatolog behover anpassas
efter individ och familjehistoria av BCC. De kan goras 1-2 ganger per ar om
anamnes pa tidigare basalcellscancer , titare till 3-4 ganger per ar om patienten
har haft melanom tidigare. Uppfdljning av hudstatus hos bérare av patogen
germline-variant 1 BAP1-genen pdborjas fran 18 ars alder, eller tidigare ifall det
finns familjemedlemmar som tidigare insjuknat i hudcancer. Birare av en
germline BAP1-mutation rekommenderas remiss till hudlikare f6r
fotodokumentation samt kontinuerlig information om vikten av att ha
hilsosamma solvanor, undvika solarier, géra egenkontroller av huden och

undvika rékning.
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Den dermatologiska uppféljningen ska inte bara fokusera pa pigmenterade
lesioner utan ocksa uppticka tidiga BCC. Alla birare av patogena varianter i
BAP1 ska erbjudas rontgenkontroller med ultraljud och MRT fran 30 ars alder
pga. 6kad risk for mesoteliom och njurcancer. Undersokning av BAP1-
mutationsstatus bor omfatta mutationsscreening samt del/dup-analys, eftersom
deletioner forekommer 1 cirka 10 % av fallen [208]. BAP1-mutationsstatus ska
undersokas i familjer med flera personer med BCC, men utan Gorlins

syndrom.

Prediktiv testning erbjuds fran 16 ars alder. Tidigare anlagstestning kan
overvigas 1 familjer dir nagon tidigt har insjuknat 1 6gonmelanom eller annan
BAP1-associerad cancer. Beslutet fattas 1 samrad med familjen efter genetisk

vigledning.

Alla patienter med sjukdomsassocierade varianter i BAP1 bor erbjudas genetisk
vigledning for att diskutera kontrollprogram, fa hjilp med att informera 6vriga

familjen och diskutera fosterdiagnostik.

Xeroderma pigmentosum

Xeroderma pigmentosum (XP) ér ett ovanligt autosomalt recessivt syndrom
med en prevalens pa 1 fall per 1 000 000 i befolkningen. I bland annat Japan
samt Nordafrika och Mellandstern dr prevalensen betydligt hogre (1 per 10 000
1 befolkningen).

Syndromet kidnnetecknas av akut solkdnslighet med markant frikneliknande
pigmentering i ansiktet fore tva ars dlder; solljusinducerade fotofobi, svar
keratit, atrofi av huden pa 6gonlocken, okulidra yttre neoplasmer; kraftigt 6kad
risk f6r solljusinducerade kutana neoplasmer (BCC, skivepitelcancer och
melanom) under det férsta decenniet av livet. Risken f6r BCC och
skivepitelcancer dr > 10 000 ganger hégre an hos normalbefolkningen, och
medianalder f6r debut dr 9 ar. Ungefir 25 % av de drabbade individerna har
neurologiska manifestationer (forvirvad mikrocefali, minskade eller
franvarande djupa senstrickreflexer, progressiv neurosensorisk
horselnedsittning, progressiv kognitiv funktionsnedsattning och ataxi).

De vanligaste dodsorsakerna dr hudcancer, neurologisk degeneration och inre
cancer. Medianaldern vid dodsfall hos personer med XP med
neurodegeneration r 29 ar, jamfort med 37 ar hos personer med XP utan

neurodegeneration [211].

Patienter med XP rekommenderas klinisk uppfoljning sa snart diagnosen ar
faststalld. Uppfoljning av 6kad risk for BCC omfattar klinisk undersokning av
hudkostym med fotodokumentation samt undersékning av 6gonen. Klinisk

undersokning bor genomforas med 3—12 manaders mellanrum, beroende pa
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typ av hudcancer. Ogonundersékning ska genomféras med minst 6 manaders

intervall.

Patienter bor undvika UV-exponering, bade solljus och artificiella killor av
UV-strilning. Rokning och passiv rokning Okar risken for lungcancer eftersom

individer med XP dr extra kansliga f6r miljdmutagener.

Bazex-Dupré-Christols syndrom

Bazex-Dupré-Christols syndrom (BDCS) ér en sillsynt X-bunden dominant

genodermatos som kinnetecknas av follikulir atrofoderma, medfédd
hypotrikos och multipla BCC (ref). Kliniskt éverlappar symtomen med Gortlins
syndrom. Nevi och BCC férekommer vanligtvis pa solexponerade omraden,
inklusive huvud, hals och ansikte, frin andra decenniet i livet. Andra sirdrag
som rapporterats hos vissa individer med BDCS inkluderar: ansiktsmilier,

hyperpigmenterade gula flickar, hypohydros och trikoepiteliom [212].

Nyligen har man visat att BDCS orsakas av sma intergeniska tandem-
duplikationer av Xq26.1 som omfattar ett omrade pa cirka 18 kb (hg38, chrX:
131 207 776—131 226 336) och att dessa duplikationer sannolikt orsakar
tillstandet pa grund av cellspecifik och harsdckscykelspecifik dysreglering av
ARHGAP36 [213].

Prevalensen ar oklar. Hittills har man estimerat en penetrans av BCC hos
patienter med BDCS pa cirka 40 %, men detta baseras pa klinisk diagnos och

kan dndras nir flera patienter far molekyldr diagnos.

Oleys syndrom, som tros vara en variant av BDCS, upptrider med medfodd
hypotrikos, grovt har och tidiga BCC (20—40 ars alder) samt ansikts- och
extremitetsmilier som spontant gar i regress i tonaren, vilket skiljer syndromet
fran BDCS.

Okulokutan albinism

Okulokutan albinism 4r albinism som paverkar hud, har och 6gon. Den kan
ocksa Oka risken for maligna hudtumorer, inklusive BCC, pa grund av bristen
pa melaninproduktion som gor individens hud mycket mottaglig f6r solskador
[214]. I en genomgang av 74 patienter med okulokutan albinism visade sig

43 % ha premaligna eller maligna hudtumorer, och 15 av 29 biopserade
lesioner (51 %) var BCC.

Curry-Jones och Happle-Tinscherts syndrom

Curry-Jones syndrom (CJS) och Happle-Tinscherts syndrom (HTS) ar
sillsynta, sporadiska, multisystemsjukdomar som kinnetecknas av hypo- och

hyperpigmenterade hudflickar som foljer Blaschkos linjer, plus akrala skelett
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och andra abnormiteter. Blaschkoidmonstret innebir mosaicism, och faktiskt
CJS visade sig 2016 vara orsakad av en aterkommande postzygotisk mutation 1
en gen av signalvigen Sonic hedgehog, nimligen SMO, ¢.1234C>T,
p.Leu412Phe. Mer nyligen visade det sig att det ursprungliga fallet med HTS

hade samma somatiska mutation [215].

Familjer med multipla BCC

“Familjir BCC” dr inte etablerad som diagnos, men det finns enstaka rapporter
om familjer med dominant monster av multipla BCC utan faststalld
molekylirgenetisk orsak. Utifran dagens kunskapslige finns det ingen
medicinsk nytta med att gora sirskilda hudkontroller for friska
familjemedlemmar i sidana familjer, eftersom BCC idr en langsamt vaxande
tumor. Individer som soker vard pa grund av stark drftlighet for att insjukna 1
multipla BCC bor fa rad om hilsosamma solvanor och egenkontroll av
hudkostymen samt rekommenderas att s6ka sjukvird vid uppkomst av

suspekta hudférindringar.

En del patienter med multipla BCC kan ha klinisk bild av segmentir sjukdom.
Detta kan bero pa somatisk och germline mosaicism och kan utredas med
analys av paverkad vivnad. Mosaicism kinnetecknas oftast av atrofoderma
samt hypo- och hyperpigmenterade flickar som foljer Blaschkos linjer. En del
syndrom (t.ex. CJS) ar multisystemiska syndrom som inte brukar vara arftliga.
Det dr virdefullt f6r dessa patienter att fa korrekt diagnos, f6r bade
uppféljning och behandling.
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BILAGA 2

Stralbehandling vid
basalcellscancer —
fordjupningsmaterial

Praktiskt genomférande av strialbehandling

Vid basalcellscancer (BCC) ges extern stralbehandling, dir stralkallan ar
lokaliserad en bit ifran patienten, eller brakyterapi, dir stralningen levereras
direkt i eller pa tumorens yta. Extern stralbehandling omfattar
rontgenstralning, elektronstralning och fotonstralning. Brakyterapi omfattar

interstitiell brakyterapi och kontaktbrakyterapi [148, 151].

Extern stralbehandling ges med olika stralkvalitet och energier.
Rontgenstralning och elektronstralning ges med ldgre energi, och straldosen
avtar da snabbare pa djupet i patienten. Dessa metoder limpar sig vl vid ytliga
tumorer. Behandlingarna kriver inga férberedelser och stralfiltet stalls direkt

vid behandlingsstart.

Fotonstralning ges med hégre energi och nar djupare in i patienten. For att inte
strala frisk vivnad behover patienten vara fixerad vid denna behandling, och

patienten behéver gora en dosplanerings-DT infér behandlingen.

For att fa tillrickligt h6g dos 1 huden behdver man anvinda bolus vid bade
foton- och elektronstrilning (se tabell 1).

Brakyterapi dr en gren av stralbehandlingen dir stralning ges i direkt kontakt
med tumoren. Detta medfor att strildosen kan koncentreras till tumoren och 1

liten utstrackning drabbar omkringligeande frisk vdvnad.

Vid kontaktbrakyterapi liggs stralkallan direkt pa tuméren medan interstitiell
brachyterapi ges med hjilp av plastslangar som opererats in i tumdren eller

som ldggs i tumorbadden efter operation.

Valet av stralbehandlingsmetod gérs av stralbehandlingskunnig onkolog utifran
riskfaktorer for aterfall, tumorens lokalisation och utbredning, patientspecifika

faktorer och tillgangliga behandlingstekniker. Det finns inga randomiserade

106



REGIONALA CANCERCENTRUM

studier som jamfor olika fraktionsdoser och slutdoser, och dirfor finns flera

olika behandlingsscheman, varav manga beskrivits i retrospektiva studier [140,

147, 150].

Tabell 1. Vagledning for val av stralbehandlingsteknik.

Tumdrdjup | Bolus Behand- BCC Forbered-
lings- utseende else for
marginal patienten
runt BCC

Kontakt- 3-5mm Nej 0,5cm Ytlig/flack Start pa
brakyterapi behandlings-
med metall- rum
applikator
Kontakt- 0-10 mm Nej 0,5cm Ej aktuellt Dosplaner-
brakyterapi ings-DT vid
med flexibla
"mould” hudapp-
likatorer
Interstitiell 3-10 mm Nej 0,5cm Ej aktuellt Narkos.
SIS Inneliggande
vard under
behandling.
Dosplaner-
ings-DT
Rontgen- 8 mm Nej lcm Ytlig/flack Start pa
stralning behandlings-
rum
Elektron- Upptill25 | Ja 1-2 cm Ej aktuellt Start pa
stralning mm (anpassas behandlings-
utifran rum
riskorgan) eller
dosplaner-
ings-DT
Foton- Ej aktuellt Ja 1-2cm Ej aktuellt Dosplaner-
stralning (anpassas ings-DT
utifran
riskorgan)

Bolus ir en mjuk platta som liggs pa huden 6ver omradet som ska stralas for

att fa hogre straldos ytligt 1 huden.
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Behandlingsrekommendationer

Laorisk-BCC — radikalt exciderad

Stralbehandling rekommenderas inte vid radikalt opererad lagrisk-BCC [98].

Lagrisk-BCC — icke-radikalt exciderad och icke-operabel

Patienter med lagrisk-BCC som opererats icke-radikalt kan erbjudas bade
elektron- och fotonstralning men dven brakyterapi och rontgenstralning, och
det giller dven for patienter som dr inaktuella for ytterligare kirurgi pga. andra

komplicerande omstindigheter eller patientens 6nskemal [98, 151, 152].

Vanlig fraktionering vid extern stralbehandling med elektroner eller fotoner ar
51-54 Gy i 17-18 fraktioner (alternativt 60 Gy i 30 fraktioner vid stora

tumorvolymer).

BCC med tumérdjup < 5 mm och diameter < 2,5 cm kan vara aktuella for
kontaktbrakyterapi med metallapplikator. Vanliga fraktioneringar ir: 3,5 Gy tva
ganger per dag (6 timmar mellan fraktionerna) 1 13 fraktioner, 5 Gy tva ganger
per vecka i 8 fraktioner, 7 Gy tre ganger per vecka i 6 fraktioner, och 13 Gy en
gang per vecka i 2 fraktioner.

Vid djupare tumdérinvasion (> 5 mm djup) eller protruberande tumor ar
kontaktbrakyterapi med “mould” eller interstitiell brakyterapi mojliga
alternativ. Exempel pa fraktioneringsmonster dr 3,54 Gy 1 10-13 fraktioner
med hogdosrat (HDR) eller 60 Gy pa 9-10 pulsar dagligen under 6 dygn med
ligdosrat (PDR). Interstitiell brakyterapi kan ges sekventiellt med extern
stralbehandling.

BCC med tumértjocklek < 8 mm och en diameter < 4 cm kan behandlas med

rontgenstralning. En vanlig fraktionering med rontgen dr 45 Gy 1 10 fraktioner.

Hoorisk-BCC — radikalt exciderad

Postoperativ stralbehandling av radikalt opererade hégrisk-BCC
rekommenderas inte trots att det nimns i en del riktlinjer. Det saknas

randomiserade studier som skulle bekrifta behandlingens virde[98, 106].

Hijgrisk-BCC — jcke-radikalt exciderad och icke-operabel

Postoperativ stralbehandling bor 6vervigas efter icke-radikal kirurgisk
resektion av BCC nir ytterligare kirurgi bedéms orsaka stor sjuklighet eller
kosmetisk paverkan, liksom vid icke-operabel hogrisk-BCC. Vanligen giller

detta vid lokalisation pa lipp, nisa eller ytterora. Tekniken viljs utifran
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tumorens storlek, djup och lokalisation [98, 106, 151]. F6r mindre, ytliga
tumorer kan brakyterapi vara forstahandsvalet. Extern stralbehandling kan ges
med konventionell fraktionering eller hypofraktionerat. For skora patienter ar
hypofraktionerad stralbehandling att féredra eftersom behandlingstiden ér
kortare ex 7 Gy x 5 med 2 behandlingar per vecka [150]. Extra marginal runt

omradet som ska stralas bor 6vervigas.

Vid djupare tumérinvasion (> 5 mm djup) eller protruberande tumor dr
kontaktbrakyterapi med “mould” (form) eller interstitiell brakyterapi mojliga
alternativ. Exempel pa fraktioneringsmonster ar 3,5—4 Gy 1 10-13 fraktioner
med HDR eller 60 Gy pa 9-10 pulsar dagligen under 6 dygn med PDR.
Interstitiell brakyterapi kan ges sekventiellt med extern stralbehandling.

Konventionell fraktionering ges till 50-68 Gy i 25-34 fraktioner. Etablerade
fraktioneringsmonster vid hypofraktionering ar 40 Gy i 10 fraktioner eller 51—
54 Gy i 17-18 fraktioner.

Rebestralning ay BCC

Tidigare stralbehandlat BCC bor inte stralbehandlas igen [98].

Palliativ stralbehandling ay BCC

Palliativ stralbehandling kan ges for att krympa tuméren eller minska

tumorrelaterade symtom sdsom blodning, smarta och besvirande sar [98].

Beroende pa den kliniska situationen kan 30-36 Gy i 10—12 fraktioner, eller

20 Gy 15 fraktioner, vara aktuellt. For patienter i ett mer tydligt palliativt skede
kan 8-10 Gy givet vid ett tillfdlle vara ett alternativ. Behandlingen kan
upprepas efter cirka 4 veckor vid ytterligare 1-2 tillfillen om den gett effekt.
En kort behandling kan i vissa fall ha god lokal effekt med mycket begrinsade

biverkningar.
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BILAGA 3

Praktiskt
tillvagagangssatt vid
kryokirurgisk teknik

Vid kryokirurgi av basalcellscancer (BCC) dr det viktigt att behandlingen
genomfors pa ett sitt som sakerstiller att letal vavnadstemperatur uppnas. En
snabb frysning foljt av en langsam upptiningstid bor efterstrivas. Som
kryomedium anvinds alltid flytande kvive (kokpunkt -196,5 °C).

"Open cone spray’-tekenik

Det finns flera beskrivna tekniker for kryokirurgi, men hir rekommenderas den
sd kallade ”open cone spray”’-tekniken. Den ér enkel att ldra sig, enkel att
genomfora och har i upprepade studier visat hog utlikningsgrad nir den
genomfors pa ett standardiserat sitt. Vid denna teknik anvinds en kryokanna
med munstycke B (figur 1) for att spreja flytande kvive med ett kontinuerligt
tryck Over tumoren, cirka 1 centimeter fran hudytan. Tuméren avgrinsas i
sidled av en gummikon, vars innermatt ska rymma hela tumérens yta. Konens
funktion ar att koncentrera kylan till tuméromradet och garantera att uppnadd
halo 1 omgivande hud (figur 2) idr en f6ljd av indirekt spridning av kylan och
inte orsakad av en accidentell direkt frysning pa omgivande hud, vilket

resulterar i en falsk halo.
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Figur 1. Kryokanna (A) och munstycke B (B).

A) Tumérgrinser utritade med dermatoskopisk vigledning.

B) Gummikon vars innermatt rymmer hela tumérens yta.
C) Kontinuerlig frysning 1 cm fran hudytan med munstycke B.
D) Uppnadd halo. Nar det gatt 60 sekunder efter frysningens slut ska hela

tumoren fortfarande vara frusen men halon fir ha tinat.

Frystiden som krivs for att uppna letal temperatur varierar med storleken pa
lesionen, men hamnar ofta i intervallet 15-30 sekunder. En storre lesion krdver
lingre frysning. Fryskannornas munstycken ér utbytbara och storleken
paverkar fryseffekten. Vid kryokirurgi av hudtumor bor munstycke storlek B
anvindas. De andra munstyckena har antingen storre (A) eller mindre (C och
D) diameter, vilket medfor kraftigare respektive svagare frysning. Detta
resulterar i att de rekommenderade frys- och upptiningstiderna inte kan

efterfoljas.

For att veta att nedfrysningen av tumoren varit tillrdcklig ska en sa kallad halo-
upptiningstid > 60 sekunder observeras av behandlande likare. Frysningen ger
en lateral spridning av kylan som medf6r ett fryst brim av frisk hud runt

tumoOren. Detta bram av frost kallas for halo. Nar halon ar cirka 4 mm bred
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stoppar man frysningen (exakt frystid spelar ingen roll). Gummikonens
viggtjocklek dr cirka 3 mm sd nir is ses pa utsidan av konen vet man att en
tillricklig halo uppnatts. Nar frysningen #pphir borjar man mata den tid det tar
tor halon att tina upp, in till tumorens laterala grans (hela tumoéren ar da fortsatt
frusen). Denna tid ska vara minst 60 sekunder. Om den ar kortare ska
frysningen upprepas nir lesionen ir helt tinad. Den laterala frysningen ér ett
bra matt pa djupet av frysningen. For korta haloupptiningstider ér alltsa en

indikator pa att letal temperatur inte uppnatts pa djupet i tumoren.

Kyrettage
For kliniskt nodulira eller upphojda BCC (oftast motsvarande BCC IA eller II,

se avsnitt 9.6 Klassificering av primartumoren) rekommenderas kyrettage fore
kryokirurgin. Syftet dr att minska tjockleken for att sakerstilla att letal
temperatur uppnas i botten av tumoéren. Som tumregel bor tumérer med

uppskattad tjocklek pa 3 mm eller mer alltid kyretteras fore kryokirurgin.

Vid kryokirurgi av BCC typ 11 bor alltid ett noggrant kyrettage genomféras
fore frysning, for att sikerstilla att tumorens utbredning ar tydligt klarlagd och
att det inte finns ndgon sklerotisk komponent eller genombrott av tumor ner i
subcutis. I dessa fall rekommenderas ett kraftfullt kyrettage med bade stor och
mindre kyrett. Kyrettaget bor utféras med en trubbig kyrett, antingen en
ringkyrett av metall eller, om detta inte ér tillgangligt, den trubbiga sidan av en
engangskyrett. Med den vassa sidan mirks inte den viktiga taktila skillnaden
mellan mjuk BCC-vivnad och omgivande dermis. Efter adekvat utfort

kyrettage ska det finnas en ren vit dermal yta med sma punktata blédningar.

Bedivning

Frysningen i sig ger viss anestesi sa bedovning beh6vs som regel inte vid
kryokirurgi som inte foregas av kyrettage. Dock kan enskilda patienter, framfor
allt vid frysning pa kinslig lokal (t.ex. i ansiktet), uppleva detta som obehagligt
eller smartsamt. Stim darfor av med patienten. Icke-buffrad lokalbedévning ar

smartsamt i sig.

Att tinka pa:

Vid kryokirurgi nira kinsliga strukturer sisom 6ga eller horselgang bor dessa
skyddas for att undvika att frysningen sprids till dessa lokaler.

Kraftfull kryokirurgi motsvarande den som tillimpas vid behandling av BCC
rekommenderas inte nedom kniniva pga. risken for djup vivnadsskada och

svarldkta sar. Da rekommenderas 1 stillet kyrettage och elektrodesiccation.

Storlek pa den lesion som ska behandlas rekommenderas inte Gverstiga den

storsta gummikonens storlek, sa diametern bor vara 25 mm eller mindre.
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I undantagsfall kan stérre lesioner behandlas med kryokirurgi, och lesionen

delas da upp i flera 6verlappande falt.

Lesionens storlek har viss inverkan pa sarlikningstiden (bade tiden med ett
vitskande sar och tiden till komplett sarlakning). Tiden varierar dock relativt
lite beroende pa lesionens storlek och pa om kryokirurgin givits i en eller tva

omgangar [82, 102].
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