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Bakgrund/Syfte

Dessa riktlinjer vander sig till personal som vardar ett barn som har opererats for
hypofysnéara hjarntumor och dverflyttats fran neurokirurgisk avdelning, Sahlgrenska
till Barncancercentrum, Drottning Silvias barn och ungdomssjukhus. Dessa riktlinjer
géller aven uppfoljning efter avslutad behandling av Kraniofaryngeom eller
hypofysnara tumor, till 18 ars alder.

| Sverige insjuknar varje ar ca 70 barn i nagon form av tumor i centrala nervsystemet.
Vid

Barncancercentrum, som har vastra Sverige som upptagningsomrade, innebér det ca
15-20 barn i dldrarna 0-18 ar per ar.

Det finns flera olika sorters hjarntumorer. Nagra av dem &r astrocytom,
medulloblastom, hjarnstamsgliom, ependymom och kraniofaryngeom (KF).

KF &r en relativt ovanlig tumaor av epitelceller med incidens pa 0,17 fall per 100.000
invanare och ar i Sverige. Incidensen ser likartad ut i resten av vastvérlden och
forekomsten &r jamnt fordelad mellan kénen. KF utgor ca 5 % av tumorer utgaende
fran centrala nervsystemet hos barn och ungdomar <18 ar vilket innebar ca 5-9 fall
per ar i Sverige. KF &r en godartad tumor och med endast enstaka fall av
transformation till en malign tumor. KF har en incidens topp vid aldern 5-14 ar samt
en vid 45-60 ar.

KF har tva undergrupper, adamantinomatds subtyp samt papillar subtyp.

Den adamantinomatdsa typen drabbar oftast barn och ungdomar och tuméren bestar
av cystformationer. Papillar subtyp drabbar vuxna och tumoren bestar av papillara
cellformationer. KF har god prognos, Overlevnaden &r narmare 100%
Differentialdiagnoser: t ex germinom, Rathke’s cysta eller andra tumérer som véxer
hypofysndra och darmed visar liknande symptom och rontgenbild som
kraniofaryngeom.

Symtom

Debutsymtom ar vanligast korrelerat till 6kat intrakraniellt tryck med huvudvark,

illamaende och krakningar. Andra vanliga symtom vid debut ar synfaltsbortfall (62-

84%) och endokrinologiska bortfallssymtom (52-87 %). Hypofyssvikten yttrar sig i

forsta hand som paverkad frisattning av Tillvaxthormon (GH) (75 % ),

gonadotropiner om barnen ér pubertala (40 %), TSH (25 %) och ACTH (25 %).

Barn har ofta cystiska partier i tumoren som kan véxa snabbt. Barn har dessutom ofta storre
tumorer vid diagnos, sannolikt for att de har svarare att uppfatta synpaverkan och symtom pa
hormonbrist.

Utredning och preoperativ vard

Rontgen: Tumdren diagnostiseras via CT och MRT.

Alla nya fall liksom uppféljningsfall efter ny radiologi bor diskuteras pa
neurokirurgkonferns med nérvarande neurokirurg, neuroradiolog, barnonkolog och
barnendokrinolog vilken resulterar i rekommendation avseende vidare utredning,
behandling eller uppféljning.
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PREOPERATIV provtagning: Utvérdering av hypofysara hormoner ska utvarderas.
Kortisol (pa morgonen), thyreoideaprover (TSH, fT4, fT3), IGF-1 (for att bedoma
GH insondringen) och gonadotropiner (LH, FSH, hos pubertala ungdomar) for att
se om det finns en hormonell paverkan av tumoren redan fore behandlingen startar.
Om symtom pa okad torst och diures som tecken pa diabetes insipidus ska
elektrolyter kontrolleras och korrigeras.

Synundersokning: Neurooftalmologisk undersokning &r viktig for att bedoma
synfaltspaverkan av tumaoren.

Operation och neurokirurgisk vard

Kirurgisk behandling av kraniofaryngiom syftar till att lindra eller bota symptom
samt att reducera tumorvolym. Dock medfor operativ behandling av
kraniofaryngiom, ffa vid radikal kirugi risk for en hog morbiditet jamfort med
andra intrakraniella tumdrer. Dock skiljer sig den postoperativa morbiditeten
mellan de KF som involverar hypotalamus och de som inte gor det. Detta har lett
till att en mer begransad kirurgi rekommenderas ffa vid tumorinvaxt i hypotalamus.
| dessa situationer ar hypotalamus sparande kirurgi med subtotal resektion av
tumoren att foredra foljt av radioterapi.

Postoperativ vard och komplikationer

For generell postoperativ vard; 6vervakning, post op svullnad, Betapred schema,
inklamningsrisk, likvorlackage samt allman post op vard se; ”Riktlinjer fér
postoperativ vdrd efter operation av barn med hjirntumdor”
Operationsberéttelsen &ar av stort véarde for att bedéma risken for hormonell och
hypotalamisk paverkan postoperativt.

Vid transsfenoidal operation finns risk for likvorlackage via nasan. Detta kan
misstankas om barnet t ex har klar snuva. Likvor kan pavisas genom att en U-
glukos sticka hélls mot vétskan, den visar da positivt. Ett sdkrare test ar j3- trace
(vétska i sterilt ror till kemlab) som ska kompletteras med B- trace i serum. Vid
likvorlackage finns det risk for infektion, ibland kan antibiotikaprofylax bli
aktuellt.

Den kroniska morbiditeten hos KF ar uttalad och beror fr a pa tumdrlokalisation,
om aterfall av tumoren intraffat och typ av behandling. Morbiditeten beror pa grad
av hypofysvikt och hypotalamus paverkan men aven paverkan pa diencefalon och
mesencefalon har betydelse for neurokognitiv svikt (6vervikt, torstproblem,
neurokognitiv paverkan, termoreglerings problem, somnolens, somn apné problem,
och kardiella arrytmier). Dessutom tillkommer kardiovaskulara riskfaktorer,
synpaverkan och neurologiska problem, liksom forsamrad livskvalitet. De
vanligaste symtomen under uppféljning &r hypofyshormonbrister (98 %),
synpaverkan (75 %) and 6vervikt (56 %)

Hypotalamisk obesitas ar en av de allvarligaste foljderna hos KF da det inte bara
forsamrar livskvaliteten utan ocksa resulterar i metabol sjukdom som i sin tur ger
hogre morbiditet och mortalitet. Alla dessa faktorer medfor att dodligheten &r
forhojd hos denna patientgrupp, med en upp till tiofaldig 6verdodlighet (mot den
generella befolkningen) hos patienter som fatt diagnosen under barndomen och en
cirka trefaldig overdodlighet hos patienter som insjuknat i vuxen alder i Sverige.
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Dietist ska darfor kopplas in till alla patienter redan pa avdelning postoperativt.
Hypotalamisk obesitas orsakas av skador i den ventromediala och arcuata karnan i
hypotalamus. Dessa omraden reglerar hunger, mattnad och energibalans. Skada i
dessa omraden orsakar dkad aptit och minskad energiomséattning som resulterar i
snabb och tilltagande viktuppgang. Etablerad dietistkontakt, sjukgymnast for
individualiserad fysisk aktivitet ar av stor betydelse. Sympatikushdjande farmaka ss
dextroamphetamin eller metylohenidat kan provas.

HORMONELL PAVERKAN

Hypofyssvikten galler savél framlob som baklobshormon. Man beréaknar att total
hypofyssvikt foreligger hos majoriteten och att minst 3 hormonbrister har
rapporterats hos 50-100 % hos patienter med KF. GH-, gonadotropin-, ACTH- and
TSH-brist har rapporterats i 91 %, 93.5 %, 92 % och 86 %, respektive. Prevalensen
av diabetes insipidus (DI) var 81 %.

Kortison

Kortison &r livsviktigt for att kroppen ska klara olika stressreaktioner t ex vid
infektioner, trauma eller vid en operation. Kortisonbrist kan foreligga redan innan
operation eller i efterforloppet till operationen. Det ar darfor viktigt att folja
kortisonnivarerna i samband med provtagning.

ADH (anti — diuretiskt hormon)

Postoperativt kan vatske- och elektrolytbalansen paverkas. Fran hypofysen frisatts
ADH, ett hormon som reglerar vatskebalansen. Nar ADH saknas forloras formagan
att koncentrera urin och darmed att spara pa vatska aven om man inte dricker. Urinen
ar da hela tiden utspadd och urinméangderna 6kar. Detta leder i sin tur till 6kad torst.
Tillstandet kallas diabetes insipidus. Behandlingen ar tillforsel av hormonet ADH
genom lédkemedel (Minirin®), ges som néasspray eller tablett. Vid tillforsel av
Minirin® kan man reglera urinproduktionen for barnet, doserna anpassas individuellt
och styrs av diures, torst och blodprover. Vid for hog dos Minirin eller tillfallig for
mycket viatskeintag i forhallande till dosen innebéar risk for véatskeansamling i
kroppen och elektrolytrubbning som i varsta fall kan leda till hjarnédem och
kramper. Darfor ar det mycket viktigt att folja diures, vétskeintag/-balans, och ev.
elektrolyter pa dessa barn. Hur ofta detta ska goras beslutas av lakare. Denna matning
kan glesas ut nar det har blivit en balans mellan vatskeintag, diures och Minirin®.
Barnet och foraldrarna bor lara sig reglera detta innan hemgang.

TSH - Skoldkdrtel hormon

Vid skada pa hypotalamus, hypofysen eller hypofysstjalken paverkas formagan att
frisatta det hormon som behovs for att stimulera skéldkorteln. Detta leder till for
laga nivaer av skoldkortelhormon med symtom som frusenhet, kad trétthet,
forstoppning, och dven pa langre sikt hjartpaverkan och forsamrad tillvaxt.
Hormonet ersétts med tablettbehandling Levaxin®. Doseringen styrs med
blodprovskontroller av fritt T4 och TSH. Fritt T4 bor vara pa det 6vre
normalomradet.

TILLVAXT OCH PUBERTET

Vid uppfoljningen ca 2-6 manader efter operation kommer prover och utredning
goras for att kontrollera om Tillvaxthormon (GH) och pubertetshormoner hos
pubertala ungdomar (gonadotropiner = LH/FSH) fungerar. Dessa hormoner styrs
ocksa fran hypofysen. Vid brist kan det bli aktuellt att ersatta dem med GH och om
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pubertetshormonerna upphdrt att fungera behdvs ersattning med kénshormoner.
Om barnen &r yngre och ej kommit in i puberteten ska det foljas nar pubertetsalder
infinner sig. Den hormonella utredningen och uppféljningen skots av
barnendokrinolog pa regionsjukhus.

SYN

Synundersdkning utfors dgonlakare innan operationen och efter operationen. Synen kan
paverkas genom att synnerverna skadas av tumaérvéxt, cystbildningar, hogt intrakraniellt
tryck eller i samband med operationen. For hogt tryck pa synnerverna kan i varsta fall
orsaka blindhet. Synfaltsundersokning ingar regelbundet i den fortsatta uppfoljningen.
Dubbelseende: lapp for 6gat kan minska besvaren. Ordineras av 6gonlakare.

Synfaltsbortfall: | vardsammanhang tank pa att tilltala barnet fran sidan med bast
syn. Vid val av vardrum, vélj ett rum dar sangen ar placerad sa att barnet har sin
friska syn mot dorren. Hjdlp barnet och informera anhoriga om att "hjélpa till att
se” at det héll synbortfallet ar.

PSYKOSOCIAL PAVERKAN

Reducerad livskvalitet och 6kad forekomst av neuropsykologiska och kognitiva problem
forekommer hos ca 60% av KF. Viktigt att bedéomning och utredning fran Neurologisk
utredningsmottagning barn sker for att fa en helhetsbild av patientens paverkan efter
behandlingen. Erfarenhet och studier har visat paverkan pa minne, uppméarksamhet,
motivation och socialt samspel. Detta paverkar i sin tur det dagliga livet och skolsituationen.
Utredningen via Neurologisk utredningsmottagning barn hjalper patienten att forsta sin
situation och fa den hjalp i skolan och vardagslivet som man kommer fram till.

SOMNSVARIGHETER

Somnstorning beror pa stérning i den suprachiasmatiska karnan som reglerar
somn/vakenhet. Denna kérna &r influerad av melatonin som utsondras. Barnet kan
vakna flera ganger pa natten och ar trott pa dagen, vander pa dygnet vilket paverkar
skolgang och vardagsaktiviteter. Melatonin kan provas till dessa barn och
ungdomar. Aven metylphenidat, dextroamphetamin och modafinil har provats vid
uttalad somnighet under dagen. Polysomnografi ska 6vervégas vid anamnes pa
obstruktiva somnapneer.

PAD-svar och behandling

PAD-svaret ar klart efter 1-2 veckor och det ar forst da man vet om ytterligare
behandling ska ges. Ytterligare behandling bestdms &ven av ev. kvarvarande tumor.

PAD-svaret brukar lamnas av lakare pa Barncancercentrum. Vid kraniofaryngeom
och Rathke’s cysta behdver inte spinal MRT utféras eftersom metastasering ej sker.

| de fall d&r patienten har en annan hypofysnéra tumor an kraniofaryngeom kan det
bli aktuellt med andra undersokningar t ex lumbalpunktion med cytologi AFP och
B-HCG (markarer for germinom), samt spinal MRT for att undersoka ev.
metastasering av tumoren.
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Stralbehandling

Tumorvavnaden ar mycket kanslig for stralning och eventuell kvarvarande
tumorrest eller ett recidiv av tumoren stralbehandlas oftast. Enbart sjalva tuméren
stralbehandlas (med liten marginal). Typen av stralbehandling avgors av storleken
pa tumorrest/recidiv. En liten tumorrest kan behandlas med gammastralning med
stralkniv. En lite storre tumorrest behandlas med konventionell stralning eller
eventuellt protonstralning. Barn under 5 ar med resttumor efter operationen féljs
med tata MRT i forsta hand och stralbehandling ges enbart vid saker progress.

Nér det galler behandlingen av annan hypofysndra tumor t ex germinom kan
stralbehandling (med stérre stralfalt) och eller cytostatikabehandling bli aktuellt.

Uppfoljning efter stradlbehandling

Om stralbehandling givits beror framtida hormonpaverkan pa straldos och stralfalt.
Stralbehandling kan i det akuta efterforloppet ge trotthet och illamaende ca 2-4 veckor efter
avslutad behandling. Stralbehandlingen paverkar ocksa hypofysfunktionen sa att den sa
smaningom forsamras ytterligare om den inte redan &r utslagen efter operationen.
Hypofysens utséndring av tillvaxthormon &r kansligast och paverkas ofta forst av
stralbehandlingen. Tiden fran stralning till att man upptacker stérningar av hormonella
funktioner ar oftast kort vid kraniofaryngeom eftersom straldosen &r relativt hog. Patienter
som fatt stralbehandling maste darfor fortsatta foljas upp hormonellt &ven om de inte har
nagon hormonpaverkan efter operationen.

Foraldrainformation

For kraniofaryngeom finns en skriftlig foraldrainformation som dven kan vara
betydelsefull for skolpersonal (se referenslitteratur). Denna eller delar av den kan
ibland &ven anvéndas vid andra hypofysnara tumorer. Radgor med lakare.

Teamuppfoljning av barn med kraniofaryngeom/hypofysnara tumor

Tvarvetenskapligt team

Kraniofaryngeom ar en ovanlig diagnos och bieffekter och svarighetsgrad varierar
fran fall till fall.

Genom studier och erfarenhet vet man att tvarvetenskapligt teamarbete har lett till
forbattrade resultat nar det galler att minska sena komplikationer och forbattra
livskvalitén. Det multidisciplinara teamet bestar av; endokrinolog - ldkare och
sjukskoterska, onkolog - lakare och sjukskoterska, dietist, psykolog, kurator och
sjukgymnast. Team medlemmarnas uppgift &r att informera och behandla relaterat
till sina olika kunskapsomraden samtidigt som man haller samma 6vergripande
mal.

Effektiv uppfoljning av patienter med Kraniofaryngeom kraver kommunikation och
koordinering i det multidisciplindra teamet. Dé&r har sjukskoterskan en viktig

funktion. Familjen behdver ocksa information och undervisning om betydelsen av
langtidsuppfdljning. For familjen kan det ofta bli 6vervaldigande med livslang
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medicinering, rontgenkontroller och sjukhusbesék. Det &r darfor viktigt att stotta
familjen i detta.

Centraliserad uppfdljning

Den forsta tiden efter operationen bor uppfoljande kontroller ske pa
barnonkologiskt/ barnendokrinologiskt centra med téta intervaller ca 1ggr/manad
och sedan v 3.e manad.

Det multidisciplinara teamets uppgift ar att forebygga och identifiera
komplikationer samt vidta atgarder och rekommendera atgarder for uppféljning vid
lanssjukhus. | de fall dar kontakter &r etablerade med berérda teamprofessioner pa
hemorten kan det efter ca 1-2 ar racka med ett aterbesok per ar vid
barnonkologiskt/barnendokrinologiskt centra. Detta bedoms av teamet.

KOGNITIV UTREDNING NEUROLOGISK UTREDNINGSMOTTAGNING BARN

Barn med Kraniofaryngeom/hypofysnéra tumor ingar ocksa i
utredningsprogrammet “Kognitiv utredning for barn som behandlats for
hjarntumor” se PM. De remitteras till Neurologisk utredningsmottagning barn i
Goteborg for utredning. Forsta utredningen bestar av 2 dagars utredning 6 manader
efter avslutad behandling, for att kartlagga barnets behov och situation. Den storre
och mer omfattande utredningen kommer gors 2 ar efter avslutad behandling och
da under tva veckors tid. Utredningen ger underlag for rad och stod till
habiliteringen pa hemorten, sjukhuset pa hemorten, skolan och teamet for barn med
kraniofaryngeom som sedan foljer upp och vidtar lampliga atgérder.

Ansvar

Galler for all personal pa Barncancercentrum. Ansvar for spridning och
implementering har avdelningschefen. VVerksamhetschefen ansvarar for att de
rutiner och riktlinjer som verksamheten kraver finns tillgdngliga och att
verksamheten arbetar enligt SOSFS 2011.:9.

Uppféljning, utvardering och revision

Innehallsansvarig ansvarar for uppféljning/revision av innehallet i riktlinjen.
Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i Melior om rutinen ar kopplad till
patient. Ovriga orsaker till avsteg fran rutinen rapporteras i MedControlPRO.

Innehallsgranskare

Hans Fors, 6verlakare, Medicin barn
Helena-Jamin Ly, dverldkare, Medicin barn

Relaterad information
Se bilagor;

Uppféljningsschema for barn med Kraniofaryngeom - kontroller som ska
utforas pa regionsjukhuset t o m 1 ar efter op

Rubrik: Kraniofaryngeom och andra hypofysnara tumorer hos barn - riktlinjer for... 7
Dokument-ID: SU9774-1570060579-118

Version: 7.0



OBS! Utskriven version kan vara ogiltig. Verifiera innehallet.

Uppféljningsschema for barn med Kraniofaryngeom - kontroller som ska
utforas pa regionsjukhuset 1 — 5 ar efter operation och behandling
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Bilagal Uppféljningsschema for barn med Kraniofaryngeom
Kontroller som ska utféras pa regionsjukhuset
T o m 1 ar efter op

Personnr:
Namn:
Operationsdatum:

Datum:
Kontroller Post |1 man 2man |4 man 6 man 1ar
op efter op |efter op |efter op efter op |efter op
Medicinskkontroll |Ja Ja Ja Ja Ja
Onkolog
endokrinolog
MR Ja, Ja, Ja Ja
inom (2-3 man
72h post op)
Synkontroll Ja Ja Ja
Dietist Ja Ja ev.Ja ev. Ja Ja Ja
Psykolog/kurator Ja ev. Ja ev. Ja Ja ev. Ja
Sjukgymnast Ja Ja Ja Ja Ja Ja
Habilitering Ja
/Neurologisk
utredningsmott.
barn

o Dessa kontakter initieras och foljs upp pa regionsjukhuset. Nar barnet tillhor ett
lanssjukhus kan rontgen o synkontroller samt uppféljning mellan kontrollerna ske
dar och besok till regionsjukhuset for granskning av MR-bilder o resultat av
dgonundersdkning gors enl. schemat.

e Endokrinsjukskoterskan och Konsultsjukskoterskan for barn med

hjarntumar tillsammans med behandlande lakare pa regionsjukhuset,
kontrollerar att uppfoljningsschemat initieras och foljs.

Vad ingar i respektive kontroll:

Onkologisk

Vid postoperativ utskrivning ska lakaren skriva remiss for MR och synkontroll
2 man post op, samt ansvara for att kontakten med endokrin/onkologiteamet &r
tagen. Darefter foljer besok enligt schema. Vi foljer allmantillstandet och foljer
upp svar pa undersokningar. Vi bedomer MR undersokningar tillsammans med
rontgenlakare och neurokirurg.

Endokrinologisk
Endokrinologisk uppféljning ar viktig med flera besok forsta aret postoperativt
och sedan halvarskontroller med langd-, viktuppféljning, bedémning av
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hormonella bristsymtom och pubertetsutveckling. Vid vuxen alder &r det viktigt
med Overlamnande till vuxenendokrinolog.

Dietist

Tréffar patienten i samband med diagnos och har sedan regelbunden kontakt
under det 1: a aret. Darefter i samband med arskontroll och/eller vid behov.
Dietist ger rad och stod kring nutritions vanor for att férebygga
viktproblematik. Dietist undersoker vad och hur mycket patienten ater och
dricker och om det finns en aptitpaverkan att ta hansyn till. Stod och radgivning
utifran dessa faktorer.

Sjukgymnast

Initialt informeras och stimuleras patienten och familjen till aktivitet i vardagen.
Det ar viktigt att mota barnets och familjens behov och énskan och att foresla
aktiviteter som ar relevanta och aldersrelaterade. Da barnet foljs under en
langre period ar det vardefullt att variera aktiviteter och stimulera utifran
aktuella behov. Barnet regelbundna uppféljningar planeras har pa DSBUS. Det
ar bra att etablera kontakt med sjukgymnast pa hemorten. Ibland kan det vara
aktuellt med skolgymnastikbesok.

Psykosocialt stod

Familjen traffar rutinméssigt psykolog och kurator i anslutning till diagnos for
information och erbjudande om psykosocialt stod. Tillsammans med familjen
diskuteras hur detta stod kan se ut utifran familjens behov och énskemal.
Utrymme finns for individuella och familjeinriktade insatser fran bade psykolog
och kurator. | insatsen ingar social radgivning och erbjudande om fortsatt
samtalskontakt.
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Bilaga 2

Uppféljningsschema for barn med Kraniofaryngeom
Kontroller som ska utféras pa regionsjukhuset

1 -5 ar efter operation och behandling

Personnr:
Namn:
Operationsdatum:

Datum:
Kontroller laroch |2ar 2aroch |3ar 4 ar 5 ar
6 man efter |[6man efter efter op |efter op
efterop |op efterop |op

Medicinskkontroll |Ja Ja Ja Ja Ja Ja

Onkolog

endokrinolog

MR rontgen Ja Ja Ja Ja Ja Ja (darefter
glesas MR
kontroller til
varannat —
var treje an)l

Synkontroll Ja Ja Ja Ja Ja Ja

Dietist Ja Ja ev.Ja ev.Ja |ev.Ja ev.Ja

Psykolog/kurator |Ja Ja ev. Ja ev.Ja |ev.Ja ev. Ja

Sjukgymnast Ja Ja ev.Ja ev.Ja |ev.Ja ev.Ja

Habilitering Ja

/Neurologisk

utredningsmott.

barn

e Vid recidiv ges stralbehandling direkt.

e Efter stralbehandling vid resttumor eller recidiv kontrolleras patienten enligt
foljande: MRT/synundersokning 2 manader, 6 och 12 manader efter

stralbehandling. Darefter som ovan v. 6:e manad under andra aret efter

stralbehandling och v. 12:e manad upp till 5 ar efter stralbehandling,

darefter vartannat-var tredje ar.
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