Kontrollprogram for
tumorscreening hos individer
med neurofibromatos typ 1

Dessa riktlinjer for tumorscreening vid neurofibromatos typ 1 ar baserade

pé bésta tillgdngliga bevis och utformade efter konsensus fran experter \‘ ER:;:E:;
inom omradet och de uppdateras regelbundet i takt med att nya rén »
tillkommer.

Syftet &r att kliniker ska félja dessa riktlinjer savida det inte finns specifika T o wts) i Gerinis o
kliniska skal att individanpassa beroende pa en patients sarskilda behov.




Overvakningsprotokoll for tumérscreening/identifiering hos individer med NF1

Overvakning

Intervall Alder (4r) / indikation

Styrka*

Optikusgliom

Klinisk bedémning: 1. Visuell bedomning 2. Fundoskopi 3. Synfalt
4. Optisk koherenstomografi

1-3: Minst arligen 0-8
4: Nar det ar
mojligt

1. Stark
PASELS
3. Mattlig
4. Mattlig

Visuell screening

8 — 6vergang fran tonaren till
vuxen

Arligen

Mattlig

Hjarn- eller ryggradsgliom

Patientanamnes/Kliniska tecken (status) pa hjarntumérer

Vid varje besék  Alla aldrar

Mattlig

Plexiform neurofibrom

Klinisk underskning

Vid varje besék  Alla aldrar

Mattlig

Helkropps-MR

En géng (Overgang tondren -vuxen

Svag

MPNST + ANNUBP

Klinisk undersékning + anamnes

Vid varje besék  Alla aldrar

Stark

Regional MR kombinerat med '®FDG PET MR eller '*FDG PET CT

Vid indikation Misstanke om malignitet

Mattlig

Orbital & Periorbital
Plexiform neurofibrom

Klinisk bedémning, refraktionsfel, synfalt, okular motilitet

Vid varje besék  Alla aldrar

Stark

Kutant neurofibrom

Klinisk undersékning

Varje besoék Alla dldrar

Stark

Gastrointestinal stromal
tumor

Klinisk undersokning + anamnes

Varje besck Tonar och vuxna

Mattlig

Buk-MR eller CT

Klinisk misstanke om
malignitet

P4 indikation

Mattlig

Feokromocytom och
paragangliom

Biokemisk screening

Vid indikation Forhojt blodtryck

Mattlig 7.10 & 9.10 (rec. 2)

Biokemisk screening

Vid indikation Graviditet
Overvig om elektiv kirurgi

kréver generell anestesi

Svag 7.10 & 9.10 (rec.

Brostcancer

Brost-MR eller mammografi ar det nast basta alternativet nar MR
inte ar tillgéngligt

Arligen 30-50

Mattlig

Brostscreening enligt nationella riktlinjer for allmanheten

> 50

Mattlig

Glomus tumérer i
fingertopparna

Screening for symtom och visuell inspektion

Vid varje besék  Alla aldrar, klinisk misstanke

Mattlig (Alder,
Svag)

Juvenil myelomonocytisk
leukemi

Som en del av normal klinisk rutin: patientanamnes och
fysisk undersokning

Vid varje besok <12

Mattlig

Psykosociala behov

Beddmning av psykosocial och neuropsykologisk funktion

Vid varje besék  Alla aldrar

Svag 7.14 & 9.14 (rec.1-3)

* Graderingen av stryka &r baserad pa publicerade artiklar och expertkonsensus: stark — expertkonsensus OCH konsekventa bevis, mattlig — expertkonsensus MED inkonsekventa bevis
OCH/ELLER nya bevis som sannolikt stéder rekommendationen, svag — expertmajoritetsbeslut UTAN konsekventa bevis. A Om manifestation hittas, se féljande kapitel i riktlinjerna for
hantering och behandling av observerad manifestation. MPNST = Malign perifer nervslidetumor, ANNUBP = Atypisk neurofibromat6s neoplasm med osaker biologisk potential.
Férkortningar: MR = magnetisk resonanstomografi; *FDG PET MR = 18F-fluorodeoxiglukos positronemissionstomografisk magnetisk resonanstomografi; **FDG PET CT = 18F-
fluordeoxiglukos positronemissionstomografisk datortomografi; CT = datortomografi.




