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Syfte

Detta ar den forsta regionala tillimpningen av det forsta nationella
vardprogrammet (NVP) for Merkelcellscancer (MCC). Det faststilldes av

RCCisamverkan 2021-05-19.

Korrigering gjordes 2021-08-31 dd man i avsnitt 8.4.1.3, Klinisk och
patologisk stadieindelning bytte ut: "Tumorstorlek” mot “klinisk

tumordiameter”.

Huvudbudskap

Patienter med merkelcellscancer ska erbjudas lika vard over Vastra
Gotalandsregionen. Regional medicinsk riktlinje for merkelcellscancer
beskriver ett jamlikt och kvalitetssikrat omhidndertagande samt

tydliggor vardansvar.

Vardniva och samverkan

Patienter med hudtumoérer handlaggs initialt ofta inom
primarvarden. Vid misstanke om aggressiv hudtumor sasom
MCC ska teledermatoskopisk remiss, inkluderande remisstext
samt oversiktsbild, narbild och dermatoskopisk bild, skickas till
hudklinik. Remis skickas ocksa vid histopatologiskt fynd av
MCC, da tillsammans med PAD-svaret. Varje hudklinik
ansvarar for att ha rutiner gallande remisser fran den ovriga

specialistsjukvarden da dessa ofta saknar bilder.

De huvudsakliga stegen vid MCC ar foljande, se dven flodesschema

1. Diagnostisk excision eller biopsi, i bada fall med
snabbsvar.

2. Vid bekraftad diagnos, helkroppsundersokning, palpation
av regionala lymfkortlar och remiss till hudkliniken SU
for anmalan till MDKa1.

3. Utvidgad excision samt SNB eller undersokning av
palpabla lymfkortlar, i samtliga fall med snabbsvar.

4. Vid fynd av regional spridning, fjarrmetastasutredning
med PET-DT eller DT.
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5. Vid fynd av metastaser remiss till hudkliniken SU for
anmalan till MDK2.

6. Adjuvant stralbehandling av tumoromradet och vid
behov dven regional lymfkortelstation,

lymfkortelutrymning eller immunterapi.

For att minimera fordrojning av behandling av MCC bor man
arbeta parallellt, t.ex. borja planera for stralbehandling
samtidigt som man planerar for kirurgisk behandling.
Snabbsvar bor begiras fran patologen, vid excisioner och

undersokning av lymfkortlar. Flodesschema

Bakgrund

Baserat pa NVP MCC 2021. NVP giller for MCC hos vuxna (> 18
ar), ICD C77. For barn <18 ar kontaktas omgaende narmaste
barnonkologiska center for utredning och diagnostik. MCC ar
en ovanlig men mycket aggressiv malign hudtumér som anses
utga fran neuroendokrina celler, s.k. Merkelceller belagna i
overhuden. Tidig upptéackt och snar behandling ar av hogsta
vikt och tiden fran klinisk misstanke om MCC till diagnostisk
excision eller biopsi bor vara minst i paritet med
tidsprioriteringen for melanom. Det innebar att ambitionen bor
vara att denna tid inte Gverstiger 7 dagar. Cirka 50 nya fall av

MCC diagnostiseras arligen i Sverige.

Férandringar sedan féregaende
version

Ingen forandring gjord. Regional medicinsk riktlinje har ompublicerats.

Regional tillampning av det
g 0
nationella vardprogrammet
e I Vistra Gotalandsregionen (VGR) kravs
teledermatoskopisk remiss till hudklinik vid

tumorfragestillning, inkluderande remisstext samt
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oversiktsbild, narbild och dermatoskopisk bild. Detta
galler aven vid misstanke om MCC.

e Det nationella virdprogrammet foreskriver att MCC i
forsta hand bor handlaggas pa universitetssjukhus. I
VGR har Sahlgrenska Universitetssjukhuset (SU) det
overgripande ansvaret for diagnosen och samtliga
patienter ska diskuteras pa regional multidisciplinar
konferens (MDK). Delar av utredning och behandling
kan dven ske pa regionens ovriga sjukhus.

e 1 o0vriga delar foljs det nationella vardprogrammet

Utredning och behandling

Diagnostik

Vid klinisk och dermatoskopisk misstanke om MCC vid
teledermatoskopisk bedomning eller besok pa hudklinik utfors
excision av tumoren, alternativt remitteras patienten till annan
opererande enhet for detta ingrepp. En diagnostisk excision av
hela tumoren med en klinisk marginal pa 2 mm
rekommenderas och ambitionen bor vara att detta gors inom 7
dagar. Fore excisionen bor tumoéren fotodokumenteras och
storsta tumordiameter mitas och dokumenteras da detta ligger
till grund for stadieindelning. Hela hudkostymen bor
undersokas och lymfkortlar palperas. Vid stora tumorer,
komplicerad lokal eller annat som forsvarar en excision tas i
stillet hudbiopsi, fran tumorens tjockaste del, i icke-ulcererat
omrade. Snabbsvar bor begiras vid excision och biopsi med

misstanke om MCC.

I samtliga fall dar diagnosen MCC bekraftas ska patienten
remitteras till hudkliniken SU for dragning pa Melanom-MDK
(MDK1). Remissen bor innehélla PAD-svar, storlek och
lokalisation av tuméren samt uppgift om eventuell

Immunsuppression.
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Denna faxas till hudkliniken SU pa nummer 010—168 71 70. I
samband med detta kontaktas aven hudklinikens koordinator
pa telefonnummer 0700—206 706 eller 031-342 27 11.
Hudkliniken SU ombesorjer da anmalan till MDK som ska
goras senast kl. 09:00 dagen fore MDK. Om mojligt bor
kliniken som skickade remissen narvara vid MDK for att kunna
diskutera vidare handlaggning, vilket i de flesta fall innefattar

béde kirurgisk och onkologisk behandling.

Behandling och Utredning

Kirurgisk behandling innefattar excision av tumoren om
diagnos stillts med biopsi eller utvidgad excision av tumor som
tidigare exciderats. En klinisk marginal pa upp till 1—2 cm ned
till muskelfascia, perikondrium eller periost rekommenderas.
Avsteg kan goras pa vissa lokaler, t.ex. vid 6gonnéra tumorer.
En marginal pa 5 mm ar da acceptabel. Malet éar radikalitet
och helst primirslutning av operationssaret utan
fordrojning, for att mojliggora adjuvant
stralbehandling av operationsomradet inom 4—6

veckor.

Vid avsaknad av palpabla, regionala lymfkortlar gors i regel
portvaktskortelbiopsi (SNB) i samband med den utvidgade
excisionen. For MCC i huvudhalsregionen gors SNB pd ONH-
kliniken SU- Vid MCC pa andra lokaler gors det pa
kirurgkliniken pa SU samt i NU-sjukvarden (NU), pa
Skaraborgs Sjukhus (SkaS), och p& Sodra Alvsborgs Sjukhus
(SAS). Om det finns palpabla kértlar gérs mellannélsbiopsi eller
finnalsaspiration. Vid bade utvidgad excision och
undersokning av lymfkortlar bor snabbsvar begaras
fran patologen. Patienter med regional spridning till
lymfkortlar bor utredas med helkropps PET-DT eller DT huvud-
hals, thorax, buk (inklusive backen) for bedomning av eventuell

spridd sjukdom.
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Nar dessa steg ar genomforda ska samtliga patienter med
tecken pa metastaser pa nytt diskuteras pa MDK (MDK2).
Remiss faxas till hudkliniken, SU enligt ovan och ska inkludera
svar pa samtliga genomforda undersokningar. I de flesta fall ska

ytterligare behandling ges.

Vid avsaknad av metastaser rekommenderas adjuvant
stralbehandling av operationsomradet samt hos
hogriskpatienter (se NVP) adjuvant regional stralbehandling
vilket ges pa onkologkliniken, SU.

Vid endast regional spridning rekommenderas regional
stralbehandling som ges pa onkologkliniken, SU eller
lymfkortelutrymning som for huvud-halsregionen gors pa
ONH-kliniken, SU och for 6vriga lokaler pa kirurgklinikerna p4
NU, Ska$, SU och SAS.

Vid allmén spridning rekommenderas i forsta hand

immunterapi som ges pa onkologkliniken, SU.

Klinisk uppféljning

Uppfoljning efter MCC bor ske var 3:e ménad under ett ar och
darefter var 6:e manad i upp till 3 ar. Vid MCC stadium T1iNo
kan uppfoljning ske var 6:e manad redan under det forsta aret.
Uppfoljning av patienter med spridd sjukdom sker i regel pa SU
medan patienter utan tecken pa spridning dven kan foljs upp pa

regionens ovriga sjukhus.

Remissrutiner

Se Regional medicinsk riktlinje - Remiss inom hilso- och sjukvard.

Kvalitetsuppf6ljning

Det finns inget nationellt kvalitetsregister for MCC i Sverige. I
det nationella vardprogrammet listas kvalitetsindikatorer och
malnivaer for diagnosen som skulle vara relevanta om det fanns
ett nationellt kvalitetsregister. MCC rapporteras till

cancerregistret.
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Referenser

Flodesschema

Ldnk till Nationella Vardprogrammet
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