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Cystiska forandringar i pankreas ar vanliga och upp-
ticks oftare i takt med att bildgivande undersékning-
ar blir battre. Prevalensen varierar i studier mellan 2
och 49 procent [1-4]. Sannolikheten att en cystisk for-
dndring i pankreas uppticks i samband med bilddia-
gnostik som utfors av annat skal ar darfor relativt hog.
Det finns en rad olika typer av cystor i pankreas, varav
vissa ar premaligna och andra helt benigna. Dessut-
om kan det vara svart att skilja olika typer av cystor
at, dven med de basta bildgivande unders6kningarna.
Den hir artikeln forséker ge en bild av de vanligaste
cystorna i pankreas, med fokus pa de premaligna, av-
seende rekommenderad handlaggning, uppf6ljning
och behandling.

Etiologi och epidemiologi

Cystor i pankreas kan uppkomma av olika orsaker,
varav en del fortfarande dr okdnda. Vissa cystor upp-
kommer redan som anldggningsstérningar medan
andra uppkommer forst langt in i vuxenlivet. Tidiga-
re har man trott att ett fatal procent av befolkningen
bér pa cystor, men i och med att metoder for bilddia-
gnostik forbattras uppticker man fler. I populations-
baserade och oselekterade material har en prevalens
sa hog som 49 procent rapporterats [1-4]. Cystor ar lika
vanliga hos bada konen men stigande alder &r en risk-
faktor [1].

Det finns manga olika typer av cystiska forand-
ringar i pankreas diar en del ar helt ofarliga (icke-
neoplastiska cystor) medan andra kan vara prema-
ligna eller till och med maligna (neoplastiska) [4, 5].
I den icke-neoplastiska gruppen dominerar pseudo-
cystor,som vanligen uppkommer efter pankreatit och
innehaller pankreasenzymer. Icke-neoplastiska cys-
tor behoéver i regel inte f6ljas upp.

Bland neoplastiska cystor dominerar intraduk-
tal papillir mucinds neoplasi (IPMN), mucinds cys-
tisk neoplasi (MCN) och serds cystisk neoplasi (SCN)
[4,5]. IPMN och MCN é&r bada slemproducerande, me-
dan SCN producerar serds vitska. Slemproducerande
cystor (IPMN och MCN) har malignifieringspotenti-
al, medan serdsa cystor (SCN) ar benigna [5]. MCN f6-
rekommer néstan bara hos kvinnor (95 procent) och
upptacks vanligen i 40-60-arsildern [6,7].SCN drabbar
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OVERSIKT OVER CYSTISKA FORANDRINGAR I PANKREAS

Icke-neoplastiska

Neoplastiska cystor cystor
@ IPMN (intraduktal papillar mucinds o Enterogena cystor
neoplasi) @ Kongenitala cystor som
@ MCN (mucinds cystisk neoplasi) del avanlaggnings-
storningar

@ SCN (serds cystisk neoplasi)
@ Solid pseudopapillar neoplasi
o Cystisk NET G1-2

@ Cystiskt hamartom

@ Cystiskt teratom (dermoid cysta)

o Cystadenom av acinércellstyp

o Cystadenokarcinom av acinarcellstyp

@ Cystiskt duktalt adenokarcinom

@ Cystiskt pankreatoblastom

o Epitelial metastaserande cystisk

neoplasi
@ Serdst cystiskt adenokarcinom
@ Sarkom
® Lymfangiom

@ Epidermoid bimjaltscysta

mfl

o Lymfoepiteliala cystor

@ Mucindsa icke-
neoplastiska cystor

@ Retentionscystor/
dysontogenetiska cystor

o Parasitorsakade cystor

@ Periampullara
duodenalvaggscystor

@ Pseudocystor (orsakade
av pankreatit)
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der utbildning tillsammans
med handledare beskriver
vanliga sjukdomstillstand,
procedurer eller behand-
lingar som en nybliven
specialist ska kunna hand-
lagga sjalvstandigt.

Artiklarna ska ge praktisk
handledning inom ett
avgransat omrade.

e Kontakta Jan Ostergren
(jan.ostergren@lakartid-
ningen.se) for diskussion
av valt amne och upplagg
innan skrivandet borjar.
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ocksa framst kvinnor (ca 75 procent) i ungefar samma
aldersspann [8]. IPMN 4&r lika vanligt hos kvinnor och
man, med 6kad frekvens vid stigande alder [4].

Risk for cancerutveckling

For IPMN beror risken for malignitetsutveckling av
vilken del av gangsystemet i pankreas som drabbas.
Sidogangs-IPMN &r vanligen mindre bendgna att ma-
lignifiera, medan det &dr vanligare med cancerom-
vandling i de fall av IPMN som drabbar huvudgang-
en (huvudgéngs-IPMN) eller en kombination, det vill
sdga engagemang av bade huvud- och sidogangar
(blandforms-IPMN) [9]. MCN har en viss malignifie-
ringsrisk, men den dr mycket 1ag om lesionen &r min-
dre 4n 40 mm [5].

Ilikhet med kolonpolyper,som ar ett forstadium till
kolorektal cancer, kan en del av de neoplastiska cys-
torna i pankreas betraktas som forstadium till pan-
kreascancer [10].Till skillnad fran polyper i kolon,som
ar relativt riskfria att behandla endoskopiskt, kraver
cystor i pankreas i regel stor bukkirurgi. Det stills
darfor hoga krav pa riskavvagning mot nyttan for pa-
tienten att inga i 6vervakningsprogram och genomga
kirurgi. Det som kan gora den riskavvagningen pro-
blematisk ar att det kan vara svart att skilja cystor at,
aven med de basta undersokningarna [4].

Kirurgisk behandling av neoplastiska cystor
Kirurgisk resektion dr den rekommenderade behand-
lingen av cystor med foérhoéjd risk for cancerutveck-
ling. Beroende pa cystans lokalisation utfors antingen
pankreatoduodenektomi (Whipples operation) eller
distal pankreatektomi. Intraoperativa fryssnitt och
eventuellt endoskopi av pankreasgangen utfors for
att sikerstélla att kvarvarande pankreas inte drabbats
av IPMN-forandringar med hoggradig dysplasi eller
overgang till cancer. Om det finns hoggradig dyspla-
si eller maligna celler i fryssnittet kan man behéva ta
bort hela pankreas, en sé kallad total pankreatektomi.
Pankreaskirurgi ar associerad med en relativt hog
postoperativ morbiditet som exempelvis pankreas-
fistel och endokrin och exokrin pankreasinsufficiens.
Den postoperativa mortaliteten ar inte férsumbar,
dven om den minskat pitagligt de senaste decennier-
na.Ingen specifik onkologisk behandling rekommen-
deras efter operation av premaligna cystor i pankreas
men kan 6vervigas vid tecken till 6vergang till cancer.
Patienter som genomgatt en partiell pankreatektomi
16per risk for att utveckla exokrin och/eller endokrin
pankreasinsufficiens och kan behova substitutions-
behandling med pankreasenzymer (Creon) och insu-
lin.

Operationsindikationer

For benigna eller icke-neoplastiska cystor kan det f6-
religga en relativ operationsindikation om cystan ar
s stor att den ger upphov till trycksymtom pa om-
kringliggande organ sisom magsick,duodenum, gall-
gang eller portaven.

Gillande neoplastiska cystor styr bilddiagnostiska,
kliniska och biokemiska tecken pé 6kad risk for can-
ceromvandling uppféljningen och kan utgora absolu-
ta eller relativa operationsindikationer. Operationsin-
dikationerna dr desamma for alla typer av IPMN och
MCN, men huvudgangs- och blandforms-IPMN upp-
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KARAKTERISTIKA FOR CYSTOR, CANCERRISK, KVINNLIG GVERRISK OCH ALDER

Kvinnlig | Alder vid
Cysta Cancerrisk overrisk | upptackt Karaktaristiska drag
Sidogangs-IPMN + +/- Okar med Engagerar sidogéng.
stigande alder | Sleminnehallande.
Huvudgéangs-IPMN 4+ +/- Okar med Engagerar huvudgang.
stigande dlder | Sleminnehallande.
Blandforms-IPMN +t +/- Okar med Engagerar bade sidogang
stigande alder | och huvudgéng.
Sleminnehallande.
MCN ++ +t 40-60 ar Kommunicerar inte med
gangsystem.
Sleminnehéllande.
SCN 0 ++ 50-60 &r Kommunicerar inte med
gangsystem. Centralt arr.
Innehéller seros vatska.
Andra cystor Enligt beslut vid - - -
multidisciplinar
konferens
Ductus chaledochus
Gallblisa
Accossorisk gng

Hinudgéang Sidogingar

Pankreas anatomi.

ABSOLUTA OCH RELATIVA OPERATIONSINDIKATIONER

Skicka remiss enligt standardiserat vardforlopp till h6gspecialiserat centrum for
beddmning vid multidisciplinar konferens om nagot av nedan foreligger samtidigt
som cystor i pankreas foljs upp. Alla nyupptéckta cystor hos patienter som kan tala
kirurgi ska bedémas pa multidisciplinar konferens.

ABSOLUTA

o Kontrastladdande vaggnodulus =5 mm
e Vidgad pankreashuvudgang =10 mm

o Tumorrelaterad ikterus

o Cytologi som visar malignitet eller hoggradig dysplasi

RELATIVA

o Kontrastladdande vaggnodulus <5 mm

o Tillvaxttakt =5 mm/ar

e Stegrat CA19-9 (> 37kE/I om ingen ikterus)
e Vidgad pankreashuvudgang 5-9 mm

e Cystdiameter =40 mm

e Nydebuterad/dekompenserad diabetes mellitus

o IPMN-relaterad pankreatit
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fyller operationsindikationer i hogre utstrackning an
enbart sidogdngs-IPMN. Om det finns IPMN pa flera
platser i bukspottkorteln bendmns det som multifo-
kalt och varje cysta utvarderas separat.

Bilddiagnostiska tecken pa canceromvandling
innefattar en snabb cysttillvixt, stora cystor som
ocksd kan ge upphov till pankreatit eller ikterus el-
ler att ett parti i cystan har en solid komponent som
laddar kontrast. Som biokemisk markdr for cancer-
omvandling anvinds en niva av CA19-9 (cancerasso-
cierat antigen 19-9) pa >37 kE/L. CA19-9 behover dock
inte vara forhojt vid canceromvandling och kan stiga
av andra orsaker, till exempel ikterus, vilket innebar
att det inte ensamt kan anvandas for att forutspa ma-
lignitetsutveckling [1].

Patienter som uppfyller en absolut operationsindi-
kation rekommenderas operation om de bedéms tala
kirurgi. Patienter som uppfyller en relativ operations-
indikation rekommenderas operation om de inte har
nigon signifikant komorbiditet. Vid en betydande
samsjuklighet rekommenderas operation forst da tva
relativa operationsindikationer foreligger. Det finns
inga absoluta kontraindikationer for pankreaskirurgi
forutom spridd eller irresekabel sjukdom. Om patien-
ten bedoms tala pankreaskirurgi, har en cystisk for-
andring som &r resekabel och risken att laimna kvar
den 6verstiger nyttan att slippa en operation, och om
patienten sjilv 6nskar bli opererad, foreligger saledes
inget hinder for kirurgi.

Primar handlaggning av nyupptéckta pankreascystor

Det finns alltsa ett stort antal pankreascystor som
kan vara helt ofarliga eller premaligna och dessut-
om svara att skilja at. Vi rekommenderar darfér, med
stod av europeiska riktlinjer [5] och nationellt vard-
program [1] att nyupptéckta cystor ska remitteras en-
ligt standardiserade vardforlopp fér pankreascancer

till en multidisciplinar konferens for bedomning [12].

I rutan till hoger sammanfattas ett férslag pa vad en
remiss till multidisciplinir konferens om en nyupp-
tackt cysta kan tdnkas innehalla. Remittenten far ett

remissvar i form av en behandlingsrekommendation.

Om det 161 sig om en icke-neoplastisk cysta som inte
kan forklara patientens symtom behovs i regel ingen
uppfoljning eller ytterligare atgérd av cystan, vilket
ocksa bor framga i rekommendationen. Asymtomatis-
ka neoplastiska cystor som saknar operationsindika-
tion kan ddremot behéva kontrolleras.

Om diagnosen ar oklar kan ytterligare bilddia-
gnostik som magnetresonanstomografi (MR), eller
endoskopiskt ultraljud (EUS) med punktion eller en-
doskopisk retrograd kolangiopankreatikografi (ERCP)
med endoskopi (inklusive visuell undersokning) av
pankreasgingen behévas innan konferensen kan fat-
ta ett definitivt beslut om behandlingsrekommenda-
tion.

Uppfdljning av neoplastiska cystor

1dag finns ingen nationell konsensus kring vem som
bor sta for uppfoljningen av patienter med neoplas-
tiska cystor. Nyupptéickta cystor som behdover foljas
upp kommer att dyka upp hos den enskilda klinikern
som far svar pa en bildgivande undersokning dar
bukspottkorteln finns avbildad. Den har artikeln syf-
tar darfor till att utgoéra en handfast grund och 6ka

Flodesschema for handlaggning av cystor i pankreas

Rontgensvar om nyupptackt cysta i pankreas

Remi Remiss
€miss standardiserade vardforlopp
standardiserade Svardiagnostiserad
vardfdriopp Multidisciplindr konferens som stéller diagnos ——s cysta dar ytterligare
och rekommenderar uppfoljning/behandling <———  undersokningar
behdvs
Neoplastisk cysta utan Icke-neoplastisk eller
operationsindikation benign neoplastisk cysta
som inte ger trycksymtom
Progress lﬁ méanader ger tryeisy
MR pankreas Cystamed
och CA19-9 operationsindikation
Progress ll’-’\rligen
MR pankreas . Ingen
och CA19-9 Oeration uppfdlining
Om ej operabel
Avslutad uppfdljning

» Flodesschema for handlaggning av cystor i pankreas. Rott: standardiserade vardférlopp.
Turkost: patientinformation och uppféljning. Gront: Inget behov av uppféljning.

FORSLAG PA REMISSENS INNEHALL FGR EN NYUPPTACKT CYSTA
e Komorbiditet

e Arftlighet for pankreascancer.

e Patientens instéllning till en eventuell operation.

e Aktuellt funktionsstatus.

o Aktuell anamnes med fokus pa alarmsymtom for pankreascancer eller
trycksymtom.

e Aktuella laboratoriesvar inklusive CA19-9.
e Aktuella och aldre bildgivande undersokningar for jamforelse.

e Andra utredningsresultat som bedéms relevanta.

Normal pankreas vid MR-unders6kning. Pankréalshuvudga”ng med normal vidd (vita
pilar). A: T2-viktad bild, transversalplan. B: MRCP-bild, transversalplan. C: T2-viktad
bild, koronalplan. D: MRCP-bild, koronalplan.
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tryggheten i att handldagga och f6lja upp neoplastis-
ka cystor.

Den rekommenderade modaliteten for bilddiagno-
stik och uppféljning av cystor i pankreas d&r MR
med magnetisk resonanskolangiopankreatikogra-
fi (MRCP), dar det i vissa fall kan beho6vas intravenos
kontrast. Man kan ocksé vilja att folja misstankta cys-
tor med endoskopiskt ultraljud. Med ledning av det-
ta kan man finnalspunktera cystvitska for cytologisk
analys eller ta biopsier. Endoskopiskt ultraljud med
punktion ar en invasiv metod med en icke forsum-
bar komplikationsrisk, vilket maste beaktas vid val av
denna undersokning. Datortomografi (DT) kan ocksa
anvandas for att skilja mellan olika typer av cystor, tu-
morer eller inflammatoriska férandringar. Exempel
pa MR-bilder av pankreascystor visas i figurerna pa
detta uppslag.

Hos patienter med nyupptickta cystor med upp-
foljningsbehov ska MR av pankreas (eller endosko-
piskt ultraljud) och CA19-9 upprepas efter sex mana-
der fran diagnos och déirefter arsvis om cystorna inte
progredierar eller andra alarmsymtom for malignitet
tillkommer. Om patienten inte dr operabel pa grund - :
av komorbiditet avslutas uppfoljningen. Pankreas mec! ett sidogangs-IPMN (vjta pi{ar’) utan tecken till 6kad risk for cancer-

En ny remiss for diskussion pa multidisciplinir omvandling pd MR. Pankreashuvudgéng (6ppna pilar) har normal vidd. A: T2-viktad

. .. T bild, transversalplan. B: MRCP-bild, transversalplan. C: T2-viktad bild, koronalplan.
konferens bor stillas om en operationsindikation . yireppild koronalplan.

uppstar under uppfdljningstiden. I rontgenutlatan-
den fran uppféljning av neoplastiska cystor bor det
framga om det foreligger progress eller ej. Nar cystans
status beskrivs som visentligen ofordandrat kan upp-
foljningen fortga.

Efter kirurgisk resektion av IPMN maste kvarvaran-
de pankreasparenkym 6vervakas livslangt pa samma
satt som ovan [5], eftersom cancerrisken 6kar med ti-
den och férekomsten av cystor i pankreas predispone-
rar for fler cystor. Diremot behéver MCN som saknar
maligna inslag inte f6ljas upp postoperativt. Om det
framkommer maligna tecken i den postoperativa pa-
tologiska unders6kningen bor patienten foljas upp pa
samma sitt som vid pankreascancer med regelbund-
na datortomografier och kontroller av CA19-9 och re-
mitteras till onkolog, vilket i regel skots av den opere-
rande enheten.

3 -

Patientinformation

Besked om férekomst av en cystisk fordndring i pan-
kreas kan ge upphov till tankar och oro hos patienten.
Hur den enskilde patienten bor informeras avgors
forstas bast av den lakare som traffar patienten, men
nedan f6ljer forslag pd huvudpunkter som bor ge pa-
tienten saklig och korrekt information.

For patienter med en nyupptéckt cysta bor det fram-
ga att patienten har en blasbildning pa bukspotts-
korteln, att det inte ser ut som cancer, att cystor i buk-
spottkorteln ar vanliga och de flesta ar helt godartade
men att det kan vara svart att skilja cystorna at, varfor
man remitterar fér beddmning pa multidisciplinar
konferens.

Om patienten ska fa besked om att det dr en neo-
plastisk cysta som bor foljas upp kan det i informatio-
nen till patienten framga att patienten inte har cancer

men E:tt.ﬁn del av de§§algysto_rf lfan ialndra ka{alétar och Huvudgangs-IPMN med vidgad pankreashuvudgang =10 mm (tjocka pilar) och ett
overga till cancer. Detar langtitranallasom gordetmen s40000ulus som uppvisar kontrastmedelsuppladdning. A: T2-viktad bild, transver-
det dr omdjligt att pé forhand veta vilka av de cystor  sajplan. B: T2-viktad bild, koronalplan. C: Nativ T1-viktad bild, transversalplan.

man foljer som kan bli elakartade,varfor man foljeralla.  D: Kontrastmedelsférstarkt Tl-viktad bild, transversalplan.
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Nér en patient har en cysta som uppfyller opera-
tionsindikation bor patienten remitteras till en kir-
urgmottagning (med fordel till enheter som utfor
pankreasresektioner) for operabilitetsbedomning och
diskussion kring eventuell atgérd.

Sammanfattning

Sammanfattningsvis ar cystor i pankreas vanliga och
pa sikt kan en del utvecklas till cancer. De flesta neo-
plastiska cystor ska f6ljas upp med regelbundna kon-
troller for att tidigt identifiera malignitetsutveck-
ling. Eftersom cancerpreventiv kirurgi av pankreas-
cystor ar riskfylld ska endast patienter som bedéms
kunna tala kirurgi inkluderas i uppféljningsprogram.
Rekommendationen ar uppfdljning med MR av pan-
kreas eller endoskopiskt ultraljud och kontroll av se-
rumnivaer av CA19-9, sex manader efter diagnos och
darefter arligen om inga operationsindikationer till-
kommer.O

@ Potentiella bindningar eller javsférhallanden: Inga uppgivna.
Citera som: Ldkartidningen. 2021;118:21202

KONSENSUS

De flesta ar ense om att
e cystoripankreas ar vanliga
@ vissa cystor har en risk for canceromvandling

e nyupptackta cystor hos patienter som bedéms tala
kirurgi ska bedémas pa en multidisciplinar konferens

o behandlingen av cystor med hog cancerrisk ar
kirurgi, och uppféljningen kan avslutas om patienten
inte tal det.

Asikterna gar isar (framfor allt internationellt) kring

e uppféljningstid och intervall fér patienter med statio-
néra cystor

e specifika indikationer for kirurgi, till exempel cystans
storlek, eller dilatation av pankreas huvudgang.

Till véanster: Mucinds cystisk neoplasi
(pilar) som &r =40 mm i diameter och
innehéller dottercystor (pilhuvuden).
A: T2-viktad bild, transversalplan.

B: T2-viktad bild, koronalplan.

Till héger ovan: Serds cystisk neoplasi
(pilar) med ett tydligt centralt arr
(pilhuvuden). A: T2-viktad bild,
transversalplan. B: T2-viktad bild,
koronalplan.

ALARMSYMTOM FOR PANKREASCANCER
e Gallstas/ikterus

e Palpabel knél i 6vre buken

e Smartaidvre delen av buken

e Ofrivillig viktnedgang
e Nydebuterad pankreatit eller diabetes utan riskfaktorer
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SUMMARY

Intraductal papillary mucinous cystic neoplasm and
other common cystic pancreatic lesions

Pancreatic cysts are common. Some harbor malignant
potential but are not always distinguishable from benign
lesions. Premalignant cysts offer an opportunity for
preventive surgery. Pancreatic surgery is associated
with morbidity and mortality; hence appropriate patient
selection is mandated. The most common pancreatic
cystic neoplasms are intraductal papillary mucinous
neoplasm and mucinous cystic neoplasm, both of which
have a malignant potential, while serous cystic neoplasm
is benign. Clinical, biochemical and radiological signs

of increased risk for malignancy may constitute an
absolute or relative indication for surgery. All patients

fit for surgery with newly discovered cysts should be
evaluated at a tertiary center. Follow up MRI (or EUS)
and S-CA19-9 is recommended 6 months from diagnosis
for premalignant cysts, and - if there is no progress —
annually, for as long as the patient is fit for surgery.
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