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CNS 27,5%

2



Incidens 4,2/100 000  
• Ca 100/år

6 centra i Sverige behandlar



Hjärntumör??

Ofta lång ”patient and doctor’s delay ”!

Symptom till CT/MR diagnos  85 dgr
Symptom till behandlingsstart  96 dgr

Ledtider



Lokalisation?

Oftast operation primärt!

Men..



Supratentoriell tumör i medellinjen

Medellinjen/ suprasellär/ bifokal: Germ cell tumör?? 

• Ta p-AFP o  p-HCG!

• Lp om ej högt IC tryck för cytologi och sp-AFP  och sp-beta HCG

Positiva markörer = diagnos

Start ev cytostatika alt strålbeh INNAN op eller ej op alls!



Lokalisation

Infratentoriellt
Medulloblastom
Gliom grad I-IV
Ependymom

Ponsgliom

Supratentoriellt
PNET

Gliom grad I-IV
Ependymom
GCT/Teratom
AT/RT
ETMR
Pineoblastom
Kraniofaryngeom

Spinala tumörer
Ofta låggradiga gliom/ependymom
Metastaser/ seeding fr tex medulloblastom



Inför operation
MR med kontrast

LGG? Barntumörbanken
GCT? Referenspatolog?

INFORM?

Metyleringsstudie?
BIOMEDE?

Färskfrusen vävnad



• Kirurgi – Radikalt om möjligt – Färsk fruset material 

• Postop MR – resttumör?
• Lp – Cytologi (ev. AFP och HCG)
• Ögonundersökning 
• Audiogram
• Neuropsykologisk testning



Potentiell komplikation efter kirurgi i bakre skallgropen

Cerebellär mutism syndrom

• 10% till 20% ef posterior fossa kirurgi

• 1 till 15 dagar efter op

• Minskat tal eller mutism

• Personlighetsförändring, affektlabilitet

• Hypotoni, ataxi, dysfagi

• Duration 1d - 4 mån

• Finns ingen behandling

• Ofta persisterande dysartri och ataxi

Pågående nordisk studie



Behandling av tumör

Utifrån PAD svar:

• Strålbehandling (fotoner/protoner)?

• Cytostatika?

• Även ith behandling via rickham?





Låggradiga gliom (LGG, WHO grad I-II)

Pilocytärt astrocytom I, Gangliogliom I, 
Pleomorft Xantoastrocytom II, 
Oligodendrogliom II, Astrocytom II, mfl

40% botade med endast radikal kirurgi

30-40%



Total Cytostatikabeh i 81v

LGG
SIOP 2004



Radikal kirurgi/inte radikal kirurgi/Ingen kirurgi: 
• Observation

Klinisk försämring/radiologisk progress:
• Cytostatika (vincristin+ carboplatin i 18 mån 

alternativt Vinblastin veckovis)

BRAF V600E mutation?

Overall survival = 90%
Många patienter överlever med kvarvarande tumör



Nytt protokoll LOGGIC (NF1 neg):

Vincristin + Carboplatin
Vinblastin
Trametinib

R



Medulloblastom
15-20%





Schwalbe et al Lancet Oncology 2017



Years since diagnosis

Schwalbe et al Lancet oncology 2017

Progressionsfri överlevnad för Medulloblastom – olika subgrupper



SIOP PNET 5 MB
before amendment

Second 
surgery

Referenspatolog





SIOP PNET5 MB upcoming amendment, version 12

SIOP PNET 5 MB
after amendment, version 12



Ependymom

10% (25% av spinala tumörer)

Medianålder 5 år

Barn; 90% intrakraniella

Ependym i ventriklar, parenkym

7-22% seeding



Pajtler et al



Pajtler et al Cancer Cell 2015



Ependymom, behandling

Kirurgi !!!

Strålbehandling

Cytostatika??

5 y PFS  0-25% – 67-80%







Germ cell tumörer

3,7% av CNS tumörer < 14 åå

Medellinjen
51% Germinom
25% mixed GCT
5% Teratom

AFP + HCG i plasma och likvor

Prognos:
• Germinom 90-95% 10 års överlevnad
• Malignt non-germinom 65%



Höggradiga gliom (HGG) WHO grad III-IV
7-10 %

Anaplastiskt astrocytom III
Anaplastiskt oligodendrogliom III
Glioblastoma multiforme IV

Behandling:
• Kirurgi
• Strålning + Temozolamid + 6-12 mån Temozolamid + ev Lomustin
Prognos: WHO grad inte av betydelse för pHGG?
Medellinjelokalisation och högt Ki67 index sämre prognos

Bättre för spädbarn!

65% supratentoriella



Diffuse Intrinsic Pons Glioma (DIPG)
10%

H3K27 mutation



DIPG behandling

Steroider

Stereotaktisk biopsi!?

Strålbehandling 54-59 Gy

Cytostatika?

Prognos: Median överlevnad 9 mån

2 år OS ca 5%

• BIOMEDE (Biological Medicine for DIPG Eradication)

• Convection enhanced delivery?

• Intraarteriell infusion??





Rebestrålning
• Recidiv

• > 6 mån efter tidigare strålbehandling

Riktlinjer; Svensk barnradioterapigrupp



Sena komplikationer

Hormonell rubbning
GH > LH/FSH > ACTH > TSH

• GH: > 30 Gy - 50-100% GH brist inom 5 år
18-24 Gy - GH brist kan visa sig efter 10 år

• Ca 8% behöver pubertetsinduktion
• Spinal strålbeh kan påverka fertilitet
• ACTH brist ca 30% efter >50 Gy – cortisol o ACTH!
• Primär hypothyroidism 30% av MB 5 år efter diagnos

75% överlevnad



Neurokognitiva sena komplikationer
Cerebrovaskulär sjd
Hörselnedsättning
Katarakt
Sekundär malignitet

Viktigt med långtidsuppföljning!!



Kapitel 8. Neurologiska och neurokognitiva
biverkningar – centrala nervsystemet 
(CNS)

http://www.cancercentrum.se/samverkan/cancerdiagnoser/barn/vardprogram/

SALUB - Svensk Arbetsgrupp för LångtidsUppföljning efter Barncancer

Bilaga 1 Riktlinjer för utredning och rehabilitering av barn med 
tumör i centrala nervsystemet
Källa: Svenska Arbetsgruppen för Rehabilitering efter 
Barncancer (SAREB)



¨Seneffekt¨ mottagning

Lund
Göteborg

Uppsala
Stockholm
Umeå
Men inte Linköping…



TACK



INFORM
(Individualized therapy For Relapsed Malignancies in childhood)

80% överlevnad för barn med CNS tumör som grupp.
De återstående 20% nås inte med mer behandling av samma slag.

WGS
Exome seq
RNA seq
Gene expression
850k meth array

21 dgr
Telefonkonferens varje fredag

Target prio (7-1): very high very low



TACK!



Behandling:

• Germinom, icke metastaserat: 2 kurer cytostatika följt av fokal strålning
• Germinom, metastaserat: Kraniospinal strålning
• Malignt non-germinom: 4 kurer med ¨tyngre¨ cytostatika följt av fokal strålning
• Malignt non-germinom: 4 kurer + kraniospinal strålning



www.stjude.org


