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KAROLINSKA

Riktlinje for handlaggning av patient med Vestibularisschwannom (VS) inom
Stockholms lans landsting

Vestibularisschwannom (VS) ar godartade tumdérer utgangna ifran stodjecellerna i
vestibularisnerven. Varje ar diagnosticeras mellan 1-3/100 000 invanare med VS. De vanligaste
symptomen &r ensidig horselnedsattning, ensidig tinnitus och dartill olika grad av yrsel och
balansrubbning. Epidemiologiska studier har visat att manga VS inte vaxer alls, aven efter flera
ars uppféljning med upprepade magnetresonans (MR) undersokningar. En majoritet av VS
tillvaxer dock langsamt under uppféljningstiden[5]. Tidigare upptécktes ofta VS da tumoren
hunnit véxa sig stor, paverkade hjarnstammen och gav allvarliga symtom. Nu upptécks ofta VS
medan de ar sma och endast med horsel- och tinnitusbesvar som symtom. Sma och medelstora
VS kan ofta initialt foljas och atgard &r forst aktuellt da man konstaterat tillvaxt pa uppfoljande
MR kontroller.

BEHANDLINGSALTERNATIV
1. Konservativ handlaggning
2. Radiokirurgisk behandling (Gammaknivsbehandling)
3. Kirurgisk resektion
4. Fraktionerad radioterapi

DIAGNOS
e Diagnosen D33.3 benign tumor pa kranialnerven skall anvandas. Denna diagnos kraver
inte histopatologisk diagnos, utan kan ocksa stallas pa en typisk radiologisk bild.
e Arden radiologiska bilden oklar kan man istallet anvanda diagnosen D33.1 benign tumaor
i bakre skallgropen.

REMISSHANTERING (Se &ven bild 1)

e Patienter med VS uppticks oftast av lakare pa 6ron-, nasa-, halsmottagning (ONH) dé de
utreds for unilateral horselnedsattning. Nagra patienter diagnostiseras ocksa efter MR
undersokningar som har genomforts av andra skél, sdsom utredning av huvudvark eller
utredning efter traumatisk hjarnskada.

e Lakare som upptacker VS skall i forsta hand remittera patienten till PO ONH,
mottagningen for horsel, vuxna pa Karolinska Universitetssjukhuset Solna eller
Huddinge. Dar kommer remissen att tas om hand av audiologer, som handldgger den
kompletterande utredningen, vid behov genomférs, ny MR, audiologisk undersokning,
balansutredning och darefter planeras patienten for likarmottagningsbesok pd ONH
mottagningen, horsel, vuxna.

e Patienter med stora VS, som orsakar hjarnstamspaverkan remitteras akut till PO
Neurokirurgi, efter telefonkontakt med neurokirurgjouren pa Karolinska
universitetssjukhuset.

e Patienter med nyupptackta VS kommer av ansvarig audiolog att remitteras till den
gemensamma skallbasronden (Neurordntgenavdelningen, Karolinska
Universitetssjukhuset, Solna, tisdagar jamna veckor 14.30-15.30) déar aktuellt
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radiologiskt bildmaterial forevisas och eventuell intervention diskuteras. Det ar hér
viktigt att ansvarig audiolog, forutom réntgen remiss till skallbasrond, ocksa har skrivit
en konsultationsremiss till neurokirurgiska mottagningen.

e Daronden forordat operation eller gammaknivsbehandling ordnas mottagningsbesok till
ldkare inom patientflodet Benigna hjarntumaorer, PO Neurokirurgi. Den l&dkare som &r
ansvarig for att diktera anteckningarna ifran ronden ordnar med mottagningsbesok till
neurokirurgiska mottagningen.

e Vid skallbasronden kommer det finnas foretradare for gammaknivsenheten, som kan
beddma och besluta om patienten kan accepteras for radiokirurgisk behandling av sitt VS.
Nagon vtterligare diskussion pa stralrond kommer inte att behdvas.

e Vid skallbasronden kommer det ocksa finnas foretradare for radio-onkolologi och i
forekommande fall kommer man, vid ronden kunna besluta om patienten skall behandlas
med fraktionerad stralbehandling. Den lakare som ansvarar for journalféringen av
ronden, skriver da remiss till PO onkologi, PF Huvud Hals.

Intervention:
Kirurgisk resektion
Gammaknivsbehandling

VS upptécks Audiolog PO Neurokirurgi
iss ti Selna/Huddinge Fraktionerad
o ONH. Skallbasrand stralbehandling
PO ONH, —| Kompletterar [ ol
Horselmott. KS, utredningen nkologt

Solna/Huddinge — :
Initial konservativ

handlaggning:
PO ONH,
Horselmott.

Bild 1. Schematisk forklaring av remisshantering

Remisshantering utomlans eller utlandspatient

e Remisserna for utomlanspatienter med VS handlaggs av lékare vid PO Neurokirurgi, PF
benigna tumdrer och gammaknivsenheten. De flesta av dessa patienter remitteras hit med
en specifik forfragan om gammaknivsbehandling. Remissansvarig lakare ordnar med
remiss till stralrond. Vid stralrond beslutas om patienten kan accepteras for
gammaknivsbehandling. Patienten bokas for telefontid eller mottagningsbesok till ndgon
av lakarna i patientflodet. Da patienten informerats dikteras vardplan och stereotaktisk
MR. Kopia av mottagningsanteckningen skickas till Stralknivskoordinator som vardplan.

e Remisser for utomlanspatienter med VS, dar man efterfragar kirurgisk resektion,
handlaggs av remissansvarig ldkare pa PO Neurokirurgi enligt samma riktlinjer som
beskrivits for patienter boende i Stockholms lan.

e Eventuella remisser och forfragningar ifran utlandet, handlaggs av utsedd lakare pa PO
Neurokirurgi, i samrad med utlandskoordinator och tillsammans med Stockholm Care.

Handldggare:  Marie Falt/Karolinska/SLL Dokumentnr: Kar2-14512
Faststallare: Mikael A Svensson/Karolinska/SLL Version: 2
Organisation: Giltig from: 2018-06-04

Utskriftsdatum: 2019-05-21

Kontrollera alltid att utskriven kopia ar giltig. Ny version kan ha skapats sedan utskriften gjordes.

VI AR EN DEL AV
REGION STOCKHOLM

JUL




Styrande lokalt dokument 3(10)

BEDOMNING AV VESTIBULARIS SCHWANNOM
Vestibularis schwannom delas in i KOOS grad 1-4.
e KOOS grad 1 - intrakanalikulart lokalisation.
e KOOS grad 2 - intrakanalikulart + ponsvinkelcistern
e KOOS grad 3 - vaxt i ponsvinkelcisternen och inbuktning i lillhjarna eller
lillhjarnspedunkel.
KOOS grad 4 — dislokation av hjarnstam och lillhjarnspedunkel sa att
medellinjestrukturer, sasom fjarde ventrikeln paverkas

e N

Bild 2. Schematisk bild pa KOOS-gradering (Adapted from Koos WT, Matula C, Lang J. Color Atlas of Microneurosurgery of
Acoustic Neurinomas. New York, Stuttgart: Georg Thieme Verlag; 2002.)

Matning av VS

| mattangivelse anges VS extrakanalikulara dimensioner, dels mattet langs klippbenet (x)och dels
det perpendikulara mattet fran klippbenet (y), i axial projektion. | coronar projektion anges det
langsta kraniokaudala mattet (z). Vidare anges VS langsta diameter— da aven intrakanalikulara
tumordel l&ggs till tumarens totala 1angd (1). For intrakanalikuldra VS (KOOS 1) anges langsta
matten i X, y och z led.
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HANDLAGGNING OCH BEHANDLING

Nedan foljer KOOS klassificering och mattangivelse som kan vara av nytta vid bedémning av
patienter med VS och val av behandlingsstrategi. Det ar forstas viktigt att denna
rekommendation skall vagas mot patientens 6vriga sjukdomstillstand, symptom, alder och
forvantningar med behandlingen.

KOOS grad 1-2
Utan tecken pa tillvaxt
- Handlaggs initialt konservativt.

Med tecken pa tillvaxt.

- Diskuteras pa skallbasrond

- Planeras for mottagningsbesok till neurokirurg inom PO Neurokirurgi och erbjuds
gammaknivsbehandling.

KOOS grad 3
Diskuteras pa skallbasrond
- Erhaller mottagningsbesok till PO
Neurokirurgi.
- Intervention av VS med en extra kanalikular dimension
VS <25 mm erbjuds i férsta hand gammaknivsbehandling.
VS >25 mm erbjuds i férsta hand planerad partiell kirurgisk resektion foljt av
gammaknivsbehandling.

KOOS grad 4
Diskuteras pa skallbasrond.

- Beddms pa neurokirurgmottagning

- Erbjuds i forsta hand kirurgisk behandling med partiell resektion foljt av
gammaknivsbehandling av VS rester.

- Fraktionerad stralbehandling kan vara aktuellt om patientens medicinska tillstand inte
medger kirurgisk resektion, eller om den kvarlamnade VS resten &r allt for stor for att kunna
genomfdra en gammaknivs behandling. Fraktionerad stralbehandling kan ocksa vara aktuellt
om PAD visar malign nervskidetumor.

VARDPLANERING

For patienter som planeras for gammaknivsbehandling

Patient med VS som diskuterats pA gammaknivsrond eller skallbasrond kan efter
mottagningsbesok eller telefonkontakt, direkt vardplaneras for gammaknivsbehandling. Vid
denna kontakt beskrivs gammaknivsbehandlingen, inklusive rampaséttningen. Patienten
informeras ocksa om kanda biverkningar, sdsom facialisnervspaverkan 0-3%,
Trigeminuspaverkan 0-3%. Risk for dvergaende forsamring avseende horsel, tinnitus och balans
de forsta veckorna efter gammaknivsbehandlingen. Risken for tillvaxt av VS pa lang sikt efter
gammaknivsbehandling ar 5-8%[2-4, 7, 8].
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Regelmassigt planeras dessa patienter med prioritet inom 3 manader. Ansvarig lakare sakerstaller
att audiologiska baslinjesundersokningar ar genomférda innan gammaknivsbehandlingen
genomfors.

For patienter som planeras for Kirurgi

1. Samtliga patienter skall infor mottagningshesoket diskuteras pa skallbasrond.

2. Envardplan dikteras dar foljande skall inga: Typ av operation, Uppskattad operationstid,
Operator, Prioritering, Uppskattad vardtid, eventuell extrautrustning eller monitorering,
sasom neuronavigation eller hjarnstamsaudiometri skall anges.

3. Vid mottagningsbesoket noteras patientens Karnofski Performance Score (KPS),
Horselklassificering enligt Gardner-Robertson 1-V, Facialisfunktion enligt House-Brackmann
I-V.

4. Patienterna skall vid mottagningsbesoket informeras om operationen och vad man kan
forvanta sig efterat.

5. Patienten informeras om riskerna for komplikationer. Risk for facialisnervsskada bedéms
ligga i storleksordningen 0-15%[1], ocksa efter partiell resektion foljt av
gammaknivsbehandling. Patienterna informeras vidare om risk fér balansrubbning, yrsel,
trigeminusnervs paverkan.

6. Forutom detta informeras patienten om generella risker med kirurgi sdsom per operativa
blddningar, likvorlackage och postoperativa infektioner.

7. Det ar av vikt att patienterna ocksa informeras om mer generella besvar efter intrakraniell
tumorkirurgi sasom hjarntrotthet, koncentrationsstérningar, langvariga huvudvarksproblem,
minnesstorningar.

8. Samtliga patienter som opereras for VS skall planeras for en partiell resektion foljt av
gammaknivsbehandling alternativt fraktionerad stralbehandling[6].

9. For patienter med helt utslackt horsel pa den affekterade sidan kan man évervaga
translaburintar tillgang.

10. I andra fall skall patienter opereras via retrosigmoidal ingang.

Vid bevarad funktionell horsel och métbar skall hérselbevarande kirurgi 6vervagas. Da
peroperativ hjarnstams audiometri ar aktuell skall detta i god tid planeras in med personal ifran
horsel och balansenheten PO ONH eller via neurofysiologiska enheten.

VARDTID

Inneliggande vard for gammaknivsbehandling av VS

Vardtiden i samband med gammaknivsbehandling av VS ar i normalfallet ett dygn. For patienter
skrivna i Stockholms lan planeras inneliggande vard, men patienten kan i regel skrivas hem
under eftermiddagen pa behandlingsdagen. For patienter som ar bosatta utanfor Stockholms lan,
planeras tva natters sjukhusvistelse eller hotellvistelse natten fore och natten efter behandlingen.
Patienten kommer i normalfallet sjukskriva sig sjalv under den inneliggande varden, men
behdver séllan sjukskrivning utdver detta.

Inneliggande vard for kirurgisk intervention av VS
Patienten skrivs in ndgon vecka innan operationen. Pa inskrivningsdagen kommer patienten till
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vardavdelningen. Efter operationen kommer VS patienten vara i behov av nagra dygns
postoperativ vard, varefter ett flertal kommer att vara i behov av inneliggande rehabilitering.
Patienterna kommer i normalfallet att behéva en sjukskrivning om 8-12 veckor.

UPPFOLJNING

Fortsatt uppfoljning efter gammaknivsbehandling (se bilaga radiologisk uppféljning)
Efter genomford gammaknivsbehandling remitterar behandlande neurokirurg patienten foér
fortsatt uppféljning till patientomrade ONH Karolinska Solna eller Huddinge. Dér ordnas med
aterbesok med audiologisk kontroll efter 1 ar, darefter audiologisk kontroll och MR efter 2 ar.
Vid tecken pa tillvaxt genomfors ytterligare en MR 3 ar efter behandlingen, i andra fall
genomfors MR och audiologisk kontroll efter 5 ar och efter 10 ar.

Efter 10 ar avslutas kontrollerna.

Uppfoljning efter kirurgisk resektion (se bilaga radiologisk uppféljning)

Efter operationen genomférs en magnetresonansundersdkning senast 4 dygn efter operationen.
Med dessa magnetresonansbilder som utgangspunkt bedéms om patienten kan genomga
gammaknivsbehandling eller om patienten istallet behdver remitteras till onkologmottagningen
for stallningstagande till fraktionerad stralbehandling av VS resterna. Innan utskrivningen
informeras patienten noggrant om den fortsatta planeringen. Nagon 3-manaders MR kontroll
kommer ej regelmassigt att behéva genomforas. Patienten planeras for klinisk kontroll pa
neurokirurg mottagningen efter ungefar 3 manader efter operation, men aldrig senare an 120
dagar efter operationen. Vid detta mottagningsbesok planeras antingen gammaknivsbehandling
av VS resten eller fortsatt uppféljning. | forekommande fall kontrolleras ocksa att patienten ar
omhandertagen via onkologmottagningen om patienten skall genomga fraktionerad radioterapi
for VS resten. Beslutas om fortsatt konservativ handlaggning, aterremitteras patienten till PO
ONH for fortsatt uppfoljning vid audiolog mottagningen. Uppféljning genomférs déar med
audiologi i forekommande fall efter 1 ar. D& genomfors ocksa en MR. Vidare genomfors
audiologi och MR efter 2 ar. Vid tecken pa tillvaxt genomfors ytterligare en MR efter 3 ar.
Darefter genomfors audiologi och MR efter 5 och efter 10 ar. Efter 10 ar avslutas kontrollerna.

REGISTER

Samtliga VS Patienter, saval de som enbart diagnosticerats och foljts med MR, som de som
erhallit aktiv behandling, skall registreras i INCA registret. Cancerregistret ar direkt kopplat till
INCA och nagon separat anmalan till cancerregistret kommer darfor ej att behdvas. Detta
kommer sakerstallas via registrator pa neurokirurgiska mottagningen, som registrerar patienter
som beddms pa mottagning, stral- eller skallbasrond. I de fall VS patienterna erhaller kirurgisk
eller gammaknivsbehandling, kommer detta ocksa att registreras via neurokirurgiska
mottagningen. Det medicinska ansvaret for diagnos och registrering ligger hos ansvarig lékare.
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APPENDIX

Gardner-Robertson Klassifikation
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Klass Funktion PTA Diskrimination

1 God <30dB 70-100 %

2 Funktionell 31-50 dB 50-69 %

3 Icke-funktionell 51-90 dB 5-49 %

4 Icke-funktionell (poor) >91 dB 1-4 %

5 Dov Ingen 0%

House-Brackmann scale

Grad Oga Mun

I Normal Normal

] Komplett slutning, utan anstrangning. Latt asymetri.

i Komplett slutning med maximal Latt asymetri, trots maximal
anstrangning. anstrangning.

v Inkomplett slutning, trots maximal Asymetri, trots maximal
anstrangning. anstrangning.

\Y Inkomplett slutning, knappt synlig rorlighet | Grav asymetri, knappt synlig
trots maximal anstrangning. rorlighet trots maximal

anstrangning.
VI Total paralysis. Total paralys.
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Score Forklaring

100 Normal aktivitet, inga klagomal.

90 Normal aktivitet, latta symptom.

80 Normal aktivitet med anstrangning.

70 Klarar ej normal aktivitet, men skoter sig sjalv.

60 Behdver tillfallig hjalp, men klarar sig till storsta del sjalv.

50 Behover avsevard hjalp, aterkommande medicinsk vard.

40 Oférmogen att klara sig sjalv, behdver sérskild omvardnad.

30 Hospitaliserad, ej terminal.

20 Mycket tagen, aktivt undestddjande behandling nddvandig.

10 Moribund.
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Radiologisk uppféljning av VS patienter
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Icke opererad
Obehandlad

MR
1 ar efter upptackt

Ofdrandrat
status

MR
2 ar

5ar
10 &r

Opererad Gammalesion
\ 4
MR
Inom 4 dygn
postop.
A 4
3 man Klin ab. Gammalesion
Rest? av rest.
\ 4
MR
1 ar postop
om ej gamma
MR MR
2ar 2ar
(3 ar) (34ar)
5ar 5ar
10 ar 10 ar

3-ars kontroll utfors endast
om tumdoren vuxit vid 2-
ars kontroll.

e Auvsteg fran schemat motiveras i remissen.

e Vid tillvaxt beddms den kliniska signifikansen och patienten remitteras vid
behov till skallbasronden, for stallningstagande till intervention.

e Normalt avslutas rutinkontroller efter 10 ars uppféljning
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