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❙ ❙ I syfte att förbättra handläggningen och förhoppningsvis
därmed också prognosen för patienter med intraabdominella
och retroperitoneala sarkom har Skandinaviska sarkomgrup-
pen (SSG) givit ut rekommendationer för diagnostik, utred-
ning, behandling och uppföljning av dessa patienter
(www.ssg-org.net). Till skillnad från mjukdelssarkom i ex-
tremiteterna, där prognosen är förhållandevis god, har sarkom
i bukhålan och det retroperitoneala rummet generellt sämre
prognos. Många patienter avlider i lokal sjukdom i bukhålan
och många får metastaser, i första hand till levern.

Värdet av en samarbetsorganisation
SSG är en skandinavisk samarbetsorganisation som startade
1979 med målsättningen att förbättra prognosen för patienter
med sarkom. SSG har bl a arbetat för en centralisering av sar-
kompatienterna till färre enheter. Avsikten är att behandlan-
de centra skall ha specialiserade multidisciplinära team, som
i samarbete kan ta hand om patienterna på ett optimalt sätt.
Den låga incidensen förutsätter dessutom ett nationellt och in-
ternationellt samarbete för att forskning och utvecklingsarbe-
te skall kunna bedrivas. 

SSG initierade ett nationellt register 1986. Data insamlas
vid de olika institutionerna och registreras vid Regionala tu-
mörregistret i Lund. Registrets syfte är:
• Att förbättra diagnostiken och behandlingen av patienter-

na med sarkom.
• Att få fram underlag för behandlingsrekommendationer

och vårdprogram.
• Att skapa förutsättningar för kvalitetsjämförelser mellan

olika sarkomcentra.

För närvarande finns bara ett fåtal buksarkom med i registret,
men avsikten är att även intraabdominella och retroperitone-
ala sarkom skall rapporteras regelmässigt av behandlande en-
heter. 

Under de snart 25 år som SSG varit verksam har ett stort
antal publikationer skrivits av organisationens medlemmar,
och det har även skrivits ett flertal avhandlingar baserade på
material framtaget i SSGs regi. Vidare har sammantaget 17
behandlingsprotokoll/studier genomförts, varav fem fortfa-
rande pågår och tolv har avslutats efter utvärdering. Ytterli-
gare fyra har genomförts i samarbete med italienska sarkom-
gruppen (ISG), av vilka två fortfarande pågår, och ett med eu-
ropeiska sarkomgruppen (COSS). Erfarenheter av 20 års ar-

bete i SSG har sammanställts av Thor Alvegård och Anders
Rydholm [1], och värdet av centraliserad handläggning har
bl a visats i två studier som genomförts på Radiumhospitalet
i Oslo [2, 3]. I fråga om både retroperitoneala sarkom och ex-
tremitetssarkom har man visat på bättre prognos för patienter
behandlade vid tumörcentra.

Sällsynt tumör med få symtom och dålig prognos
Mjukdelssarkom är en grupp sällsynta tumörer som kan upp-
komma överallt i kroppen. Förekomsten är <2 procent av alla
maligniteter, och av dessa brukar andelen intraabdominellt
och retroperitonealt lokaliserade mjukdelssarkom anges till
en knapp femtedel. Någon egentlig populationsbaserad studie
av buksarkom finns inte. Vid en genomgång av cancerregist-
ret i Stockholm–Gotlandsregionen åren 1985–1992 var före-
komsten ca 1,6 per 105 invånare och år, vilket var ungefär den-
samma som incidensen extremitetssarkom i samma material.
Det skulle i Stockholm–Gotlandsregionen motsvara ca 25–30
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nya fall av buksarkom intraabdominellt och retroperitonealt
per år. I en ny studie av GIST (gastrointestinal stromacellstu-
mör), tidigare presenterad i Läkartidningen, var incidensen
1,6 per 100 000 invånare och år [4].

Vid retroperitoneala sarkom söker patienten vanligen för
en palpabel knöl utan att ha andra symtom och är därmed re-
lativt opåverkad, trots de ibland mycket stora tumörerna (Fi-
gur 1). Buksmärtor förkommer bara hos ungefär hälften av
patienterna. Denna brist på symtom anses vara huvudorsaken
till att tumören många gånger hunnit nå en betydande storlek
vid diagnostillfället. Tumörer i gastrointestinalkanalen ger
ofta tidigare symtom i form av buksmärtor, blödning eller ob-
struktion och är därför vanligen mindre vid diagnos. 

Prognosen för patienter med intraabdominella och retro-
peritoneala sarkom är i de flesta material dålig med en femårs-
överlevnad på ca 55 procent (30–75 procent). Majoriteten av
patienterna får sina recidiv inom de två första åren, men reci-
div efter fem år är vanligt. I en studie från 1998 [5] var ande-
len som fick recidiv i intervallet 5–10 år så stor som 40 pro-
cent. Den dåliga prognosen i dessa fall står i kontrast till pro-
gnosen för patienter med motsvarande tumörer i extremite-
terna, där lokalrecidivfrekvensen i moderna material är ca 15
procent och femårsöverlevnaden ca 70 procent. 

Varierande histologi
Histologiskt kan mjukdelssarkom indelas i en stor mängd oli-
ka entiteter. Vanligast bland retroperitoneala tumörer är lipo-
sarkom följt av leiomyosarkom, medan den helt domineran-
de typen bland gastrointestinala tumörer är GIST. Bland gy-
nekologiska sarkom är leiomyosarkom vanligast.

Resektion med tumörfria marginaler
Den idag viktigaste behandlingsmetoden vid intraabdominel-
la och retroperitoneala sarkom är kirurgisk resektion med
adekvata marginaler utan spill av tumörceller till bukhålan.
För att uppnå detta krävs i de flesta fall att hela eller delar av
omgivande organ och strukturer tas med i ett stycke tillsam-
mans med tumören. Som exempel kan nämnas att kolon re-
spektive njure på samma sida som en retroperitoneal tumör
nästan alltid tas med i preparatet. Detta innebär att det är vik-
tigt med en omsorgsfull preoperativ planering vad gäller både
ingreppet och den eventuella hjälp som kan behövas, t ex av
kärlkirurg. Även informationen till patienten preoperativt är
av största betydelse, i synnerhet vid eventuellt handikappan-
de kirurgi. 

Sarkom omges ofta av en pseudokapsel men växer van-
ligtvis infiltrativt utanför denna kapsel. Att skarpt lösa tumö-
ren från omgivning och därmed få dåliga marginaler eller, och

i synnerhet, att »skala ut« tumören, i tron att pseudokapseln
utgör ett skydd, leder därför nästan alltid till intraabdominel-
la recidiv och i förlängningen till patientens död. Vid sarkom
gäller att det är patienter med lågmaligna tumörer som har
störst chans till bot, och därmed är det unga patienter med låg-
maligna tumörer som bör bli föremål för den mest radikala
kirurgin.

Vid eventuella recidiv bör kurativt syftande kirurgi alltid
övervägas, även om chansen till varaktigt resultat minskar
markant för varje recidiv [5]. För patienter med icke-rese-
kabla lokalrecidiv eller metastaserande sjukdom bör tumör-
reducerande kirurgi i palliativt syfte alltid övervägas, då pati-
enterna ofta har god livskvalitet trots ibland stor tumörbörda.
I dessa fall bör dock symtomen styra när, hur och om eventu-
ellt ingrepp skall genomföras [6]. 

Noggrann radiologisk utredning
Som vid all kirurgi är det av stor betydelse att operationen fö-
regås av noggrann preoperativ utredning och planering i syf-
te att på ett så bra sätt som möjligt kartlägga tumörens läge
och förhållande till omgivningen. Radiologiskt föreslås da-
tortomografi (DT) som allmän screening (Figur 2), medan
magnetkameraundersökning (MR) än så länge är den bästa
preoperativa metoden för att kartlägga tumören och dess för-
hållande till omgivningen. Som komplement kan vid behov
MR-angiografi och MR-pyelografi utföras samtidigt, vilket
vanligtvis ger tillräcklig information om kärlanatomi och
njurfunktion. Annan individualiserad utredning kan ibland
vara nödvändig och får övervägas i det enskilda fallet; det
sannolikt vanligaste är endoskopi eller endoskopiskt ultra-
ljud. Explorativ laparotomi eller laparoskopi har för närva-
rande ingen plats i utredningen av primärtumörer, men lapa-
roskopiskt ultraljud kan troligtvis vara ett värdefullt instru-
ment i utvalda fall vid utredning av levermetastaser. 

Positronemissionstomografi (PET) har tillkommit som ett
troligen värdefullt komplement när det gäller GIST-tumörer.
Undersökningen bör alltid genomföras innan behandling med
imatinib inleds för att ge möjlighet till senare bedömning av
behandlingssvar. PET kan sannolikt också vara ett värdefullt
komplement – såväl i den preoperativa utredningen av pri-
märtumör och metastaser, för att utesluta multipla lokalisa-
tioner, som i den postoperativa uppföljningen för att bedöma
eventuell recidiverande sjukdom.

Histologisk diagnos – en kontroversiell fråga
Preoperativ histologi är en omdebatterad fråga, och trots att
de studier som gjorts på finnålspunktion visar på mycket liten
risk för »seeding«, dvs spridning av tumörceller i stickkana-
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Figur 1. Patient som under några år haft en långsamt tillväxande
resistens utan några andra symtom än att han tyckt att buken
blivit rundare. Han hade själv tillskrivit detta åldern.

Figur 2. DT-bild av ett sarkom i lilla bäckenet.



len med åtföljande metastasering, bör man inte bortse från
denna risk [7]. Därmed bör preoperativ histologisk utredning
enbart genomföras i de fall där det påverkar den fortsatta
handläggningen av patienten, och om möjligt bör man undvi-
ka att sticka genom fri bukhåla. 

Exempel på situationer där preoperativ histologi kan vara
av värde är vid misstanke om tumörer där primär kirurgi bör
undvikas, t ex vid lymfom, Ewingsarkom eller nodulär fasciit
eller vid misstanke om benign tumör för att undvika extensiv,
handikappande kirurgi, exempelvis lipom eller schwannom,
som i sig bör opereras på ett nervbesparande sätt. Samtliga
ovanstående entiteter kräver helt olika behandling respektive
kirurgi. Idag finns inga andra metoder som med tillfredsstäl-
lande säkerhet kan skilja ut dessa. 

Finnålspunktion med cytologi är förstahandsval och ger i
de flesta fall tillräcklig information. Cytologi kan i vana hän-
der svara på frågan om malign eller benign mesenkymal tu-
mör föreligger och skilja ut de tumörer som kräver annan be-
handling. Dessutom ger finnålsbiopsi sannolikt minsta möjli-
ga kontaminering av tumörceller till stickkanal och bukhåla.
Som komplement kan i undantagsfall nålsbiopsi vara nöd-
vändig, men bara i de fall där en oklarhet i den cytologiska be-
dömningen påverkar kirurgin på ett sätt som motiverar risken
och har stor betydelse för patienten. 

Öppen biopsi däremot bör – med tanke på den uppenbara
risken att sprida en stor mängd tumörceller till bukhålan – fö-
rekomma bara i de fall patienten har en icke-operabel tumör
som inte är tillgänglig för annan lokal terapi. Vid eventuell ex-
plorativ laparotomi eller i samband med akuta operationer
bör, om något, endast finnålsbiopsi utföras peroperativt. Tu-
mören bör i övrigt lämnas orörd för utredning och bedömning
vid centra med vana vid dessa tumörsjukdomar.

Postoperativt bör preparatet bedömas av patolog med er-
farenhet av sarkom. Bedömningen bör ske i enlighet med kri-
terier uppgjorda av SSG, omfattande: histologisk typ, tumör-
läge, tumörstorlek, kirurgiska marginaler, infiltrativ växt i
omgivningen, intravasal tumörväxt, malignitetsgradering,
mitosfrekvens och förekomst av tumörnekroser.

Adjuvant behandling varierar i värde
Strålbehandling som adjuvant behandling har i de få studier
som gjorts inte visat någon fördel. Intraoperativ strålbehand-
ling (IORT) kan möjligen ge lägre frekvens av lokalrecidiv
[8-10]. SSG rekommenderar därför att endast patienter med
höggradigt maligna tumörer och med mikroskopiskt intrale-
sionell marginal skall erbjudas extern strålbehandling post-
operativt. 

Kemoterapi har idag en liten roll i behandlingen av in-
traabdominella och retroperitoneala mjukdelssarkom, utom
vid vissa specifika entiteter, t ex rabdomyosarkom och
Ewingsarkom. 

GIST-tumörer anses utgå från pacemakerceller i mag–
tarmkanalen (Cajals interstitiella celler) och är den helt do-
minerande sarkomtypen i mag–tarmkanalen. Majoriteten är
lokaliserade till ventrikeln men förekommer hela vägen från
esofagus till rektum. Det finns idag inga etablerade metoder
att säkert skilja benigna GIST från maligna, även om tidigare
erfarenhet säger att fyra av fem GIST i ventrikeln är benigna
och nya kriterier för riskbedömning har tagits fram [11]. An-
delen maligna tumörer i övriga mag–tarmkanalen är större.
GIST har en specifik immunprofil inklusive positivitet för
CD117 (kit-protein). Kit-proteinet är en transmembran re-
ceptor för en stamcellsfaktor, och dess intraplasmatiska del
fungerar som en intern tyrosinkinaskomponent. Mutationer i
kit leder ofta till aktivering av tyrosinkinas. Ett nytt läkeme-
del, imatinib, som är en hämmare av c-kit-tyrosinkinas, har
visat mycket hoppfulla resultat och är nu godkänt vid be-

handling av patienter med icke-operabla eller metastaserande
GIST [12]. Det har också beslutats om en gemensam skandi-
navisk studie i SSGs regi om adjuvant imatinibbehandling av
GIST-patienter. 

Regelbunden uppföljning
Patienter med intraabdominella och retroperitoneala mjuk-
delssarkom bör under de första fem åren kontrolleras med ett
intervall på sex månader och härefter en gång årligen i ytter-
ligare fem år med anledning av risken för sena recidiv. Kon-
trollerna bör omfatta lungröntgen och DT alternativt MR buk.
Anledningen är att patienten vid recidiv ofta har relativt få el-
ler inga symtom, samtidigt som många tidigt upptäckta reci-
div i buk och retroperitoneum kan vara tillgängliga för kura-
tiv kirurgi. 

Centralisering nödvändig
Eftersom sarkom i bukhålan och det retroperitoneala rummet
är så sällsynta kan ingen enskild individ eller ens institution
samla ett tillräckligt stort antal patienter för att få erfarenhet.
För detta krävs en centralisering till några få centra och dess-
utom ett nationellt och internationellt samarbete. Det är väl
dokumenterat att behandling av patienter med sarkom vid
specialiserade institutioner ger bättre prognos [2, 3]. Även om
detta kan vara mer uppenbart vid extremitetssarkom är det
rimligt att tro att det också gäller vid sarkom i buk och retro-
peritoneum. 

I en genomgång av erfarenheterna från Radiumhospitalet
i Oslo åren 1980–1997 [3] visade sig den viktigaste faktorn
för gynnsam prognos vara tumörfria marginaler (76 procent
jämfört med 36 procent), därefter följde låg malignitetsgrad,
ålder <65 år och kvinnligt kön. Intressant är att i samma stu-
die påvisades att hos patienter opererade vid Radiumhospita-
let kunde tumörfria marginaler uppnås i 74 procent av fallen
mot 51 procent vad gäller patienter opererade vid andra klini-
ker i Norge. Även Lewis och medarbetare [5] har i en studie
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på 278 patienter visat att tumörfria marginaler är den ensamt
viktigaste faktorn för en gynnsam prognos hos dessa patien-
ter. I denna studie visade man också att det var vid första ope-
rationstillfället som det fanns störst chans till kirurgi med tu-
mörfria marginaler. Vid primäroperation uppnåddes tumör-
fria marginaler i 80 procent av fallen och vid påföljande reci-
div en fallande andel (57, 33 och 14 procent). 

Sammantaget talar dessa studier för ett multidisciplinärt
omhändertagande, där alla inblandade har erfarenhet och in-
tresse av sarkom [13]. Sannolikt är detta det bästa sättet att
förbättra prognosen och driva fram nya och effektivare be-
handlingsmetoder. Därutöver är det närmast en förutsättning
för att studier på denna specifika patientgrupp skall kunna be-
drivas. Ett exempel på detta är den planerade studien med ad-
juvant imatinib till patienter som opereras för GIST (med hög
eller mycket hög risk för recidiv), vilken kommer att bli svår
att genomföra om patienterna inte samlas till några få enhe-
ter.

*
Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
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