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Forord

I Sverige finns sedan 1958 ett nationellt cancerregister. Cancerregistret
anvénds for att kartldgga cancersjukdomars forekomst i befolkningen och
folja forandringar 6ver tid. Registret utgér en oumbérlig bas for klinisk och
epidemiologisk forskning och &r strukturerat pa ett sadant satt att
internationella jimforelser kan goras och att utveckling kan foljas 6ver lang
tid.

Uppgiftsskyldigheten till Cancerregistret omfattar alla som bedriver
verksamhet inom hilso- och sjukvarden och regleras i Socialstyrelsens
foreskrifter och allminna rad om uppgiftsskyldighet till Socialstyrelsens
cancerregister (HSLF-FS 2016:7).

Cancerregistret dr ett incidensbaserat register och bygger pa registrering av
primértumorer. Registret innehéller uppgifter om samtliga maligna tumérer,
samt vissa benigna tumdrer och tumdrliknande tillstind. Vardgivare
rapporterar kontinuerligt uppgifter till Regionalt cancercentrum (RCC) i
respektive region. Anmélningarna kontrolleras och kodas om till kodverket
for cancerregister, ICD-O (International Classification of Diseases for
Oncology), och en registerpost upprittas i RCC:s regionala tumdrregister.
Varje ars registreringar skickas till Socialstyrelsen den efterfoljande 31
augusti for att inkluderas 1 det nationella cancerregistret. Informationen
ligger till grund for Sveriges officiella statistik pa canceromradet — Statistik
om nyupptickta cancerfall — samt for uppfoljningar, utvérderingar och
forskning.

Kodverket som anvinds, ICD-O, utges av WHO och gavs ut i sin 3:e utgéva
ar 2000 och har sedan dess uppdaterats tva ganger. Den nu aktuella
versionen, ICD O/3.2, publicerades 2019. En ny utgava, ICD-O/4, dr under
utarbetande och har varit ute for revision under 2025. Nér uppdateringen &r
publicerad krdvs en fordndring av foreskriften for att kodningen i svenska
cancerregistret skall ga dver till ICD-O/4.

Kodverket ICD-O ar unikt for cancerregister och inte avsett for annan
anvindning. Darfor krdvs ndgon form av omkodning eller dversittning till
Cancerregistrets kodsprak for varje anmilan. Det dr av stor vikt att
rapportering och registrering gors pé ett enhetligt sétt dver hela landet, och
en nationell arbetsgrupp knuten till Cancerregistret arbetar kontinuerligt med
riktlinjer och utbildning avseende kodning och registrering. Foreliggande
handledning for kodning i Cancerregistret dr framfor allt ett arbetsdokument
for personer som arbetar med cancerregistrering vid Regionala
cancercentrum. Den kan dven vara till hjdlp for den medicinska professionen
samt for forskare som anvédnder cancerregisterdata och ansvariga for
kvalitetsregister inom tumoéromradet. Kodinstruktionen &r inte att betrakta
som riktlinjer for klinisk diagnostik.
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Handledningen innehaller klassificering av tumorer enligt det kliniska lidget
(topografi), morfologisk diagnos samt instruktioner och kommentarer som
ger stdd vid kodningen. Den innehéller flertalet koder som &r mdjliga 1
Cancerregistret men ar inte en komplett forteckning dver existerande giltiga
koder. For en sddan forteckning hénvisas till WHO:s utgéva av ICD-0/3.2.
For att kunna folja utvecklingen over tid registreras och oversitts varje
tumorpost ocksa enligt tidigare géllande klassifikationer (i nuldget ICD-0O/2,
ICD-9 samt ICD-7).

Som komplement till Cancerregistret finns dven nationella kvalitetsregister
for flertalet tumorsjukdomar. Dessa administreras av Regionala
cancercentrum.

Riitta Bendes
Enhetschef
Avdelningen for Register och statistik/Statistik 2
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Sammanfattning

Dokumentet innehéller ett inledande kapitel med en sammanfattning av
grundldggande principer géillande arbetet med kodning i Cancerregistret,
inklusive en bakgrund om kodverket ICD-0O/3.2, en sammanfattning om
uppgiftsskyldigheten och hur inrapporteringen gar till viga, kortfattad
tumdorldra samt en beskrivning av det kodverk som i nuldget anvénds for
patologidiagnostik.

Majoriteten av dokumentet utgors av en genomgang av aktuella diagnoser
och koder grupperade per lage, inklusive dversittning till dldre kodversioner
som ocksa registreras for att mojliggora jamforelser over tid. Till varje
stycke finns forklaringar och kommentarer samt i forekommande fall
information om historik och fordndringar i kodverk eller riktlinjer.

Dokumentet ska inte uppfattas som en végledning for hur tumértillstdnd ska
klassificeras vid diagnostik utan dr en dversikt 6ver de diagnoser som
forvéntas kunna forekomma pa ett ldge och deras koder i kodverk relevanta
for cancerregistret. Notera att oversikten inte visar alla tillatna koder eller
kombinationer mellan koder och ldgen, utan &r en just en oversikt. For de
flesta omrdden finns endast anmélningspliktiga tumdrtyper upptagna i
dokumentet, men 1 det for kodinstruktionen 2026 reviderade kapitlet for
Oron- nisa och halsomrédet finns pa forsok en separat tabell Sver
tumortillstdnd som kan forekomma men som inte uppfyller kraven for
registreringsplikt.

Dokumentet ger hjélp vid arbetet med att 6versétta innehallet i A- och B-
anmaélningar till tilldtna och aktuella koder 1 ICD-0O/3.2, men kan dven vara
informativt vid formulering av bestillningar av registeruttag. Detta
dokument behandlar inte regelverket kring hantering av diagnosdatum och
uppdateringar av en registerpost.

Mer information om Cancerregistret och arbetet med rapportering och
kodning finns att ldsa p& Socialstyrelsens och Regionala Cancercentrum i
samverkans hemsidor:

« https://www.socialstyrelsen.se/statistik-och-data/register/cancerregistret

« https://cancercentrum.se/cancerregistret

Arbetsgruppen for kodning i Cancerregistret


https://www.socialstyrelsen.se/statistik-och-data/register/cancerregistret/
https://cancercentrum.se/cancerregistret

Grundladggande principer

Grundlaggande principer

Inledning

Cancerregistret och rapporteringsskyldigheten regleras i lagen om
hilsodataregister (1998:543) och Forordning (2001:709) om cancerregister
hos Socialstyrelsen, i Socialstyrelsens foreskrifter och allménna rad om
uppgiftsskyldighet till Socialstyrelsens cancerregister (HSLF-FS 2016:7)
samt dndringsforeskrift som tradde i kraft 2024-01-01.

Cancerregistret dr tumorbaserat och bygger pa registrering av
primirtumorer. Dessa primartumorer utvecklas inom olika organ och
vdvnader och varje primirtumor registreras var for sig och en gang. Recidiv
registreras inte eftersom det inte &r en ny primirtumdr. Metastaser
registreras endast om primirtumdren ar okédnd. For vissa tumorgrupper
registreras dock progression eller transformation. En tumors utveckling 6ver
tid betraktas inte som en ny primirtumdr, men ar viktig information om
cancerbordan i befolkningen. Registret omfattar inte enbart cancer/maligna
tumdrer utan dven vissa premaligna eller oklara tillstind, se rubriken
Tumorer i cancerregistret.

En individ kan ha mer &n en primértumor och en individ kan dérfor
forekomma flera gdnger i Cancerregistret. Registrering dr grunden till
incidensberidkning — men antalet registrerade fall &r inte Gverensstimmande
med antalet incidenta fall i statistiken.

Samtliga tumorer 1 registret dr kodade och registrerade enligt ICD-7
(International Classification of Diseases). Dessutom finns diagnoserna
kodade enligt ICD-9 frén och med ar 1987, ICD-O/2 med inslag av ICD-10
fran och med ar 1993, och ICD-0/3 fran och med ar 2005 (Norra regionen
2004). Den histopatologiska diagnosen kodas enligt en trestéllig kod
(C24/hist). Fran och med 1993 kodas denna &dven med en utforligare
femstéllig morf-kod. En versionsuppgradering av ICD-0O/3, ICD-0O/3.2,
godkéndes under 2019.
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1958 1987 1993 2005
ICD-7 >
ICD-9 >
ICD-0/2 >
ICD-0/3 ———»
1958 1993 2005
C24/hist >
Morf-kod/SNOMED >
(ICD-0/2)
Morf-kod/SNOMED
(ICD-0/3)

Variabelnamn i Cancerregqistret

I Cancerregistret registreras ldge och morfologi under variabelnamn enligt

tabellen nedan.

ICD-10, som finns i tabeller 6ver lageskoder, anvidnds generellt sett inte for
registreringar 1 Cancerregistret, diremot har ldgeskoder enligt ICD-O/2 vissa

inslag av ICD-10.

Variabelnamn

Variabelbeskrivning

ICD7

ICD9

ICDO10

ICDO3

PAD

SNOMED3

SNOMEDO10

Tumorens lokalisation enligt ICD-7.

Tumorens lokalisation enligt ICD-9.

Tumorens lokalisation enligt ICD-0/2 (med vissa inslag av ICD-10).

Tumédrens lokalisation enligt ICD-O/3.

Tumédrens histopatologiska diagnos enligt C24.1
(WHO/HS/CANC/24.1 Histology Code).

Tumdrens morfologiska diagnos enligt ICD-0/3.

Tumorens morfologiska diagnos enligt ICD-O/2.

11
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ICD-0/3 - principer

Topografikoderna (ldgeskoderna) i ICD-O/3 bestar av fyra tecken och gar
frén C00.0 till C80.9. De tvé inledande sifforna beskriver primérlokalen, och
den sista siffran efter skiljetecknet definierar en sublokal inom
primérlokalen. I ICD-O anvinds samma uppsittning liigeskoder oavsett
om tumdéren dr malign, benign eller in situ. Detta skiljer sig mot ICD {or
klinisk verksambhet, till exempel ICD-10, som anvénds for kodning i
journalsystemen och dir en kod ger information om bade ldge och
malignitetsgrad. Dér betyder en C-kod en malign tumor (till exempel C34.9
— malign tumor i lunga), medan en D-kod beskriver en in situ-tumor (t.ex.
D02.2 — in situ-tumor i lunga).

Den fullstdndiga morfologiska koden i ICD-O/3 ér sexsiffrig och bestér av
tre delar. Koden innehaller information om tumdrens celltyp och
beteende/malignitet, samt dess grad, differentiering eller fenotyp.

Den morfologiska kodens femte siffra (beteende/malignitetskod) har
foljande betydelse:

/0 benign tumor

/1 osédkert om benign eller malign

/2 in situ-tumor

/3 malign tumor

/6 malign tumor (metastas)

/9 malign tumor (osdkert om primér eller metastas)

Observera att svenska cancerregistret anviander /17 dven for misstiankt
maligna tumdrer och att /6™ och /9 inte anvénds alls. Morfologiska koder
med femte siffra ”’6” och 9 anvidnds emellertid ibland i patologisystemens
kodverk.

I boken International Classification of Diseases for Oncology, first revision
(’lila boken”) finns inte alltid alla beteendevarianter av de morfologiska
koderna med. Den generella kodningsregeln ”F” 1 ICD-O/3 anger att man
kan anvinda alla varianter av en tillaten femte siffra i den morfologiska
koden (beteende/malignitetskod) tillsammans med en forekommande
fyrsiffrig grundkod dven om koden inte finns specificerad 1 ICD-O/3. 1 de
fall tumoren omfattas av anmélningsplikt till Cancerregistret kan alltsa en
sadan kod anvéndas.
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For morfologisk kod enligt C24/hist motsvaras beteendet/malignitetskoden i
stéllet av den tredje siffran i koden. I svenska cancerregistret forekommer
dessa:

/1 benign tumor

/3 tumdr, malignitet ej bestdmd eller diagnos ej slutford

/4 tumdr, icke-infiltrerande (ex carcinom in situ)

/5 malign tumor, infiltrerande men som séllan metastaserar

/6 malign tumor, infiltrerande och som vanligtvis metastaserar

Vid diagnos gjord utan (ljus-)mikroskopisk undersokning (morfologisk
analys med cytologi eller histopatologi), till exempel med hjalp av
bildundersokning, far inte den morfologiska koden specificeras. Det finns
emellertid nagra undantag dér man enligt internationella rekommendationer
far ange specificerad morfologisk kod trots avsaknad av mikroskopisk
undersokning. Se bilaga 2.

Godartade tumorer och precancerdsa lesioner som dr anmalningspliktiga
enligt foreskriften och som till exempel inte ingar 1 den officiella statistiken
for maligna tumorer har en “benign”-flagga; /b 1 kodningstabellerna.

ICD-O &r under revision och en beta-version av ICD-0O/4 finns tillgidnglig
och véntar pa slutligt godkdnnande fran WHO.

Anmalningspliktiga diagnoser

Uppgiftsskyldighet till svenska cancerregistret giller for de diagnoser som
omfattas av Cancerregistrets inklusionskriterier enligt gdllande foreskrift.

Maligna solida tumorer
Maligna och premaligna sjukdomar i blodbildande organ

Premaligna fordndringar av typen atypi eller dysplasi som dr hoggradiga
(grava)
Epiteliala och melanocytira in situ-fordndringar

Fordndringar som inger stark misstanke om malignitet

Tumorer med endokrin aktivitet med undantag for tyreoideaadenom

N » s

Basalcellscancer (basaliom) med undantag for utvidgad excision och
lokalrecidiv.

Rapportering av gravt dysplastiskt nevi samt epiteliala in situ-tumorer ska
fran 1 januari 2024 endast goras av patologiverksamheterna. Undantag &r in
situ-tumorer i lunga och urinvégar dir rapportering som tidigare ska goras
av bade klinik och patologiverksamhet.
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Rapporteringen av basalcellscancer gors direkt till Socialstyrelsen av
patologiverksamheterna, vilket gor att uppgifter om basalcellscancer inte
handliaggs av Regionalt cancercentrum (RCC).

Utover de klart maligna tumorerna och in situ-tumdrer (morfologisk kod
med femte siffra 3 och 2 enligt ICD-0/3) ska dven vissa tumdorer eller
tumorliknande tillstind som dr godartade eller har en oklar
malignitetspotential (morfologisk kod med femte siffra 0 och 1 enligt ICD-
0O/3) rapporteras om de upptriader i foljande ldgen:

Lage Diagnos/sjukdomstillstand
Brass (tymus) Tymom
Endokrina kortlar Samtliga diagnoser och sjukdomstillstand, med undantag av

tyreoideaadenom och binjurebarksadenom utan pavisad
endokrin aktivitet

Moderkaka Kompletta och partiella druvbdrder (mola hydatidosa)
(placenta) Trofoblastiska tumérer som utgdr frin moderkaksbédden
Néashala Sinonasalt papillom

Schneiderpapillom av inverterad och onkocytar typ

Skallhala och Samtliga diagnoser och sjukdomstillstand
ryggmargskanal
Testiklar Teratom, med undantag av mogna teratom hos

prepubertala individer
Sertolicellstumaorer
Leydigcellstumérer
Sertoli-Leydigcellstumd&rer
Urinblasa Uroteliala papillom, med undantag av inverterade papillom
och papillom utan atypi
Aggstockar Tumérer av borderlinetyp
Tekacellstumorer
Granulosa-tekacellstumorer
Luteom

Sertolicellstumérer
Leydigcellstumorer

Sertoli-Leydigcellstumd&rer
Ogonhéla Optikusmeningiom

Ovre svalgrummet | Juvenila angiofibrom
(nasofarynx)

I Cancerregistret registreras endast nya primdra tumorer, men i vissa fall
dven progression eller transformation av en tumor. Recidiv och metastaser
av tidigare kénda och rapporterade primartumorer inkluderas ej i registret.
Metastaser registreras enbart for de fall dir primédrtumoren ar okidnd. Om
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primédrtumoren vid ett senare tillfdlle klargors ska registreringen éndras vad
giller lageskod och eventuellt morfologi oavsett tidsaspekt.

Uppgiftsskyldighet och
Inrapportering

Uppgiftsskyldigheten till Cancerregistret giller samtliga vardgivare vilket
innefattar aktdrer inom regioner och kommuner samt privata vardgivare.
Réttsmedicinalverket dr inte en vardgivare och har dirmed ingen
uppgiftsskyldighet. Uppgiftsskyldigheten regleras i Socialstyrelsens
foreskrift (HSLF-FS 2016:7, dndrad HSLF-FS 2023:36)".

Nyupptickta tumdrer och tumdrliknande tillstdnd ska rapporteras. I
foreskriftens §3 beskrivs tre olika principer for diagnostisering av tillstand
som omfattas av rapporteringsplikten.

1. Klinisk diagnostik (som &ven innefattar alla varianter av
bildundersdkningar)

2. Morfologisk diagnostik eller annan laboratorieundersokning
Klinisk obduktion

Om diagnosen stillts pa flera sitt, till exempel bade kliniskt och
morfologiskt, ska uppgifter lamnas fran alla diagnostiserande enheter. I den
senaste dndringen som tridde i kraft 2024-01-01 undantas négra tillstdnd
fran att alla diagnostiserande enheter skall anmila och endast diagnostik
enligt punkt 2 ovan, alltsd laboratorieundersokningar, skall leda till anmélan.
Detta géller dysplastiska nevi med hoggradig (grav) dysplasi och epiteliala
och melanocytira in situ-fordndringar utom saddana fordndringar 1 lunga och
urinvégar. I praktiken betyder detta att dessa tillstand inte behover
rapporteras fran ansvarig klinisk enhet utan att det ricker med att
laboratoriet (i praktiken patologilaboratoriet) anméler for att en anmélan
skall rdknas som komplett.

Den vérdgivare som dr ansvarig for den kliniska diagnosen kan rapportera in
uppgifter genom att anviinda Socialstyrelsens blankett for canceranmélan®
och skicka in till RCC. Det finns dven en mojlighet att rapportera in
elektroniskt via INCA (Nationell IT-plattform for hantering av register). Om
diagnosen omfattas av ett kvalitetsregister kan anmélan till Cancerregistret
goras genom inrapportering till kvalitetsregistret under forutsittning att

! https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/regler-och-riktlinjer/foreskrifter-och-
allmanna-rad/konsoliderade-foreskrifter/20167-om-uppgiftsskyldighet-till-socialstyrelsens-

cancerregister/
2 https://www.socialstyrelsen.se/globalassets/sharepoint-dokument/dokument-webb/ovrigt/anmalan-om-

tumorer-och-tumorliknande-tillstand.pdf
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kvalitetsregisterinformationen uppfyller kraven pa canceranmélan enligt
foreskriften.

Uppgifter fran patologi- och cytologiavdelningar samt hematologi-, genetik-,
kemi- och dvriga kliniska laboratorier kan med fordel rapporteras
elektroniskt fran laboratoriernas informationssystem till RCC-
organisationens insamlingsplattform CanINCA. Alternativt kan anmélan
goras genom att en kopia av det diagnostiska utlatandet inklusive en kopia
av remissen fran den kliniska verksamheten skickas in till RCC.

Canceranmélan ska skickas in sa snart diagnosen ér faststdlld och den
information som omfattas av uppgiftsskyldigheten finns tillgdanglig. Om nya
undersokningar bekréftar eller fortydligar en diagnos ska tidigare ldmnade
uppgifter till Cancerregistret kompletteras eller rittas. Detsamma géller om
nya undersokningar leder till att en diagnos éndras eller om det visar sig att
det inte foreligger en tumor. Genom systemet med dubbla anmélningar fran
kliniker och laboratorier inkluderar registret en mycket hog andel av alla nya
tumorer.

P& RCC granskas och bedoms anmélningarna och uppgifterna genererar
nyregistrering eller uppdatering i regionala tumorregistret. Kodningen sker
utifrdn denna kodinstruktion och ICD-0/3.2. Det nationella Cancerregistret
pa Socialstyrelsen uppdateras en gang per ar med data fran respektive
regions RCC.

Malign - benign

I registret markeras om tumdoren dr malign eller benign utifrdn angiven
morfologisk kod och/eller ldgeskod, se bilaga 1. Godartade och precancerdsa
lesioner som dr anmélningspliktiga enligt foreskriften men som till exempel
inte ingdr i1 den officiella cancerstatistiken markeras med /b i
kodinstruktionen.

Misstanke

Fall med stark misstanke om malign tumor dr anmélningspliktigt. Fall med
misstanke om in situ fordndring omfattas inte av anmélningsplikten.

Observera att en kliniker alltid kan uppgradera en misstanke om malignitet
till faststilld malignitet i sin sammanlagda beddmning om ytterligare
information finns fran andra undersékningar.

Radikalitet

Information om huruvida primértumoren anses vara radikalt borttagen eller
inte ar viktig information, framfor allt for lagena hud och brost. Om en ny

16



Grundladggande principer

primédrtumor pa samma plats och med samma morfologi upptrader och en
tidigare tumor anses vara radikalt borttagen gors en ny anmaélan.

Recidiv i sjukdom och recidiv av specifik tumor

Recidiv av tumér = aterfall av tumor som uppfattats som botad eller
inaktiv. Uppstar fran cancerceller som fanns kvar trots behandling.

Recidiv i sjukdom = en ny primér tumor av samma morfologi som inte har
nagot samband med den forsta tumoren.
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Grundldggande tumorlara - beskrivning av uppkomst, upptackt och férlopp

Grundlaggande tumaorlara -
beskrivning av uppkomst,
upptackt och forlopp

Det hér kapitlet ger en kortfattad beskrivning av grundldggande tumérlira
som kan vara till nytta vid tolkning, 6verséttning och registrering av
anmalningar.

Vad ar en tumor?

Tumor, pa samma sdtt som det gamla ordet svulst, betyder helt enkelt
svullnad, knol eller knuta. Begreppet kommer av att manga tumorsjukdomar
bildar just en knol av avvikande vdvnad, en sa kallad solid tumér. Cellerna i
en tumor tillvixer odndamalsenligt och kan paverka omgivande vivnader
och organ negativt pa olika sétt. Tumorer som dr godartade (benigna)
tillvaxer dér de uppstatt, medan elakartade (maligna) tumdrer kan sprida sig
till andra lokaler i kroppen med sa kallade dottersvulster (metastaser).

Begreppet tumorsjukdom anvénds dven for sjukdomar som karakteriseras av
en okontrollerad celltillvdxt men som inte bildar en avgridnsad kndl, till
exempel blodmaligniteterna.

Kort om tumorsjukdomars namn och
huvudtyper

Indelningen av tumdrer 1 godartade och elakartade ar en praktisk uppdelning
som ger en ledtrad om forvintad prognos. Ett annat sitt att indela tumorer &r
solida tumdrer, det vill sdga tumorsjukdomar som bildar en fast knol,
jamfort med tumorsjukdomar vilka dr mera diffust fordelade i kroppens
vavnader, till exempel tumorsjukdomar i blodceller eller blodbildande organ
inklusive celler fran immunforsvaret.

Tumorsjukdomar namnges traditionellt efter den mogna vdvnad som de
uppkommer ifran eller fran den mogna vivnad som tumorcellerna mest
liknar. Det har ocksé varit vanligt att sjukdomar namngivits efter den som
forst beskrev tillstandet, och en rad sddana sa kallade eponymer lever kvar i
klassifikationerna, &ven om de numera ofta frangds. Manga tumdrsjukdomar
har 1 moderna klassifikationer l&nga namn med beskrivningar av specifika
tumorgenetiska avvikelser.

De flesta av de vanligaste tumorsjukdomarna har sitt ursprung i celltyper
som bekldder ytor i kroppen, sé kallat epitel. Dessa epiteliala tumorer kallas
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carcinom. Aven kortelstrukturer utgdrs av epitel och elakartade tumédrer som
utgér fran kortelceller kallas adenocarcinom eller kortelcancer. Exempel pa
carcinom &r skivepitelcarcinom som kan uppkomma sdvil i huden som i
skivepitelbeklddda slemhinnor i mun och svalg samt pa livmodertappen.
Exempel pa adenocarcinom &r tjock- och dndtarmscancer, brostcancer och
prostatacancer. For dessa tumdrtyper vet man med stor sdkerhet att
canceromvandlingen faktiskt startar i1 celler av den typ som tuméren liknar.

Elakartade tumorer fran kroppens bind- och stddjevdavnader som
mjukvévnad och skelettet kallas for sarkom, vanligen med ett prefix som
anger vilken vdvnad som tumorcellerna liknar. For gruppen sarkom &r
sambandet mellan vdvnadens utseende och tumdrens ursprung svagt, och det
anses snarare att dessa tumortyper uppkommer fran primitiva stamceller.
Exempel pa sarkom dr osteosarkom (skelettsarkom), kondrosarkom
(brosksarkom) och liposarkom (fettsarkom). De svenska orden dr ovanliga i
praktiskt bruk. Ewings sarkom &r en tumor med primitiva celler som av
tradition raknas till sarkomgruppen, men som sannolikt inte alls har sitt
egentliga ursprung i stodjevavnader.

Godartade tumorer bendmns ofta med ett prefix beskrivande ursprunget eller
utseendet och dndelsen -om. Ett adenom dr en godartad fordndring av
korteltyp och ett cystadenom dr en fordndring av korteltyp med vidgade
kortelstrukturer, ibland bildande stora halrum. Ett lipom é&r en godartad
fettknuta. Meningiom &r en godartad tumor som utgér frén celler i hjérnans
hinnor. Tyvérr dr namngivningen inte helt konsekvent och vissa tumorer
sdsom astrocytom, tumorer fran hjarnans stodjeceller, kan vara bade
godartade och elakartade trots namnformen.

Blodmaligniteter namnges efter den celltyp eller de stamceller som
tumorcellerna liknar. Lymfom &r tumdrsjukdom i vita blodkroppar,
lymfocyter som finns i lymfknutor. Leukemier dr maligna proliferationer av
cirkulerande vita blodkroppar, men inbegriper ocksa den blodbildande
benmairgen.

Det blir allt mer vanligt att tumdrtyper har namn som innehaller
beskrivningar av karakteriserande genetiska avvikelser som mutationer eller
genforluster. Detta &r sérskilt vanligt bland ben- och mjukdelstumdérer,
centralnervisa tumorer samt hematologiska tumoérsjukdomar.

Tumorer i Cancerregistret ar inte
bara “cancer”

Ibland uppstar oklarheter vid kontakter med medborgare, inklusive
vardpersonal och patienter, angdende Cancerregistret. Namnet cancer
anvéndes ursprungligen mer allmént for att beskriva invasiva
tumorsjukdomar, men numera anvéinds ordet inom den medicinska
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professionen mer specifikt som ovan beskrivits. De tumorer och
tumorliknande tillstind som enligt lagstiftningen och foreskriften omfattas
av anmdlningsplikten och skall anmélas till Cancerregistret innefattar saval
cancer/carcinom som Ovriga elakartade tumorsjukdomar, men dven
forstadier till maligna tumdrer och tillstdnd med oklar potential, samt nagra
benigna tillstdnd. Registrets namn uppfattas ibland antyda att en registrering
innebér att man har eller har haft cancer, och detta kan vicka starka kénslor.
En aterkommande uppgift inom arbetet med hanteringar av anméalningar till
Cancerregistret ar utredningar och forklaringar om foreskriftens innebord
rorande anméilningsplikten for och registrering av specifika tumdrtyper eller
tillstand.

SNOMED-kodning som anvands for
cytologi och patologi

Inom morfologisk diagnostik anvinds sedan linge koder som tillagg till
texten 1 utldtandet. Dessa koders syfte dr huvudsakligen for laboratoriets
interna behov av att kunna kategorisera och eftersoka fall, samt att ta fram
statistik till exempel for att folja nyckeltal och diagnosutfall. I Sverige
anvinds for detta andamal varianter av ett system som kallas SNOMED, en
forkortning som betyder Systematized Nomenclature of Medicine. De koder
som anvénds dr en lokal uppgradering av éldre versioner av ett kodverk som
Amerikanska Patologféreningen konstruerade.

Kodverket bestar av flera armar betecknade med bokstavsprefix déir de
viktigaste ar T for topografi, M for morfologi, och D for disease. Bokstaven
foljs sedan av fem siffror, dér O inte alltid skrivs ut i de senare positionerna.
Det ursprungliga kodverket underhélls inte lingre och dven om vissa
samordningsforsok tidigare gjorts av till exempel Svensk forening for
patologi finns variationer i anvinda koder mellan de olika laboratorierna.
Anvénda koder for tumorsjukdomar édr dock i de flesta fall mer eller mindre
samstdmmiga med de morfologikoder som anvinds 1 WHO:s
klassifikationer, och siffrorna i dessa ar korrelerade med ICD-O. Grunden
for kodverket ar att en kod for lokal, T-, kombineras med en eller flera koder
for morfologiska fynd M-.

Notera att koderna inte dr avsedda som diagnoser, och kontrolleras ndgot
mindre stringent dn sjdlva diagnostexten, i synnerhet for patologi.
Kodverket dr ibland inte uppdaterat i laboratoriets system vilket gor att
koderna som viljs dr mindre aktuella. Om text och kod skiljer sig dt dr det
alltid texten som gdller. Om informationen dr signifikant motsdgelsefull
eller svdrtolkad rekommenderas kontakt med laboratoriet for fortydligande.
Kodningen kompliceras dven av att mer dn ett vivnadsprov fran samma
patient och provtagningstillfille kan registreras pa en remiss (som ett
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“fall”) och flera olika koder kan ldggas till pa ett fall pa ett ibland
svartolkat sdtt.

Det dr vanligt att laboratorierna anvdinder SNOMED-koderna for att sortera
ut vilka fall som skall g& med i sindningen av anmalningar till RCC. Om
typer av fall systematiskt saknas bland anmélningarna fran ett laboratorium
kan detta bero pa felaktig flaggning av koder till uttagsfilen. I en del
laboratoriers system dr det svért att korrekt hantera anmélningar av fall dir
en morfologisk diagnos skall registreras for vissa lokaler men inte for andra
dé man oftast enbart tittar pA M-koden, exempel pé detta &r M-koden for
adenom.

SNOMED skall inte forvéxlas med SNOMED-CT som ér ett mer
omfattande kodverk som &r ett komplett kodverk for alla sjukvardsprocesser
inklusive diagnoser, etiologi och atgirder. Kodverket har under lang tid
utretts for implementering inom klinik och diagnostik. Mer information
finns pa Socialstyrelsens hemsida®.

3 https://www.socialstyrelsen.se/kunskapsstod-och-regler/omraden/e-halsa/snomed-ct/
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Oron-, nasa- och halsomradet

Oron-,

nasa- och halsomradet

Kliniskt lage | Klartext

Coo0 Lapp

co1 Tungbas

co2 Tunga

Cco3 Tandkott

co4 Munbotten

Co5 Gom (Palatum)

coe Annan och icke specificerad del av munhala

co7 Oronspottkértel (Parotis)

cos Andra och ospecificerade spottkoértlar

C09 Tonsill

c10 Mellansvalg (Orofarynx/Mesofarynx)

c11 Ovre svalgrum (Nasofarynx/Rhinofarynx/Epifarynx)

c12 Fossa piriformis

Cc13 Nedre svalg (Hypofarynx/Laryngofarynx)

c14 Annan och ofullstandigt angiven lokalisation i lapp, munhala och
svalg

C30 Nashala och mellanéra

C31 Nasans bihala

C32 Struphuvud (Larynx)

I lagestabellerna visas d&ven ICD-0/4 betaversionen. For topografi finns en
optionell fjirde siffra, som inte redovisas nedan.

22




Oron-, nasa- och halsomradet

Lapp COO

Kliniskt lIage C00

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Overlappens yttersida
(lappréda, men inte
huden)

Underlappens yttersida
(lappréda, men inte
huden)

Lappens yttersida
(lapproda), lapp ej
angiven

Overlappens insida
(slemhinna inklusive 6vre
frenulum)

Underlappens insida
(slemhinna inklusive
nedre frenulum)

Lappens insida
(slemhinna inklusive
frenulum), 1app ej angiven

Lappkommissur
(mungipa)

Overvaxt till/frén
angransande sublokal
inom lapp (C00) med
okant ursprung

Lapp UNS (men inte
huden)

C00.0

C00.1

C00.2

C00.3

C00.4

C00.5

C00.6

C00.8

C00.9

C00.0

C00.1

C00.2

C00.3

C00.4

C00.5

C00.6

C00.9

C00.9

C00.0

C00.1

C00.2

C00.3

C00.4

C00.5

C00.6

C00.9

C00.9

140.0

140.1

140.9

140.3

140.4

140.5

140.6

140.9

140.9

140.0

140.1

140.9

140.0

140.1

140.9

140.9

140.9

140.9

C00.0

C00.1

C00.2

C00.3

C00.4

C00.5

C00.6

C00.8

C00.9

Tungbas CO1

Kliniskt lage C01

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Tungbasens Oversida,
tungbas UNS, bakre 1/3
av tungan

Co01.9

Co01.9

Co1

141.0

141.0

Cc01.9
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Tunga C02

Kliniskt lage C02 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7 | ICD-O/4
Tungans 6versida, framre C02.0 C02.0 C02.0 1411 141.7 C02.0
2/3, medellinje

Tungans kant/rand och C02.1 C02.1 C02.1 141.2 141.7 C02.1
tungspetsen

Tungans undersida, €02.2 €02.2 C02.2 141.3 141.7 C02.2
framre 2/3 och tungband

Tungans framre 2/3 C02.3 C02.3 C02.3 141.4 141.9 c02.3
(rorliga del) UNS

Tungtonsill c02.4 c02.4 c02.4 141.9 141.9 co2.4
Overvaxt till/fran C02.8 C02.9 c02.9 141.9 141.9 C02.8
angransande sublokal

inom tunga (C02.0-C02.4)

med okant ursprung

Tunga UNS C02.9 C02.9 C02.9 141.9 141.9 C02.9
Kliniskt lage C03 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7 | ICD-O/4
Overkékens slemhinna C03.0 C03.0 C03.0 143.0 144 C03.0
(tandkott/maxillar gingiva

och alveolarslemhinna/

6vrig slemhinna)

Underkakens slemhinna C03.1 C03.1 C03.1 143.1 144 C03.1
(tandkott/mandibular

gingiva och alveolar-

slemhinna/évrig

slemhinna)

Kakslemhinna C03.9 C03.9 C03.9 143.9 144 C03.9

(tandkétt/gingiva och
6vrig slemhinna) UNS
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Munbotten C04

Kliniskt lage C04 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7 | ICD-O/4
Munbotten framre del C04.0 C04.0 C04.0 144.9 143 C04.0
Munbotten lateral del C04.1 C04.1 C04.1 144.9 143 C04.1
Overvaxt till/frn C04.8 C04.9 C04.9 144.9 143 C04.8
angransande sublokal

inom munbotten (C04)

med okant ursprung

Munbotten UNS co4.9 co4.9 C04.9 144.9 143 C04.9
Kliniskt lage C05 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7 | ICD-O/4
Harda gommen C05.0 C05.0 C05.0 145.2 144 C05.0
Mjuka gommen (utom C05.1 C05.1 C05.1 145.3 144 C05.1
nasofaryngeal del)

Uvula (gomsegel) C05.2 C05.2 C05.2 145.4 144 C05.2
Overvaxt till/fran C05.8 C05.9 C05.9 145.5 144 C05.8
angransande sublokal

inom gom (C05) med

okant ursprung

Gom (muntak) UNS C05.9 C05.9 C05.9 145.5 144 C05.9
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Oron-, nasa- och halsomradet

Annan och icke specificerad del av
munhala C06

Kliniskt ldge C06

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Kindslemhinna
(buckalslemhinna) UNS

Slemhinnefarorna mellan
kind/kake, lapp/kake och
alveolarfaran och tand-
vallen (alveolarsulcus,
buccalsulcus och
labialsulcus)

Retromolara ytan
(bakom kindtanderna,
retromolara
trigonum/triangeln)

Sma spottkortlar UNS

Overvaxt till/fran
angransande sublokal i
andra och ospecificerade
delar av munhala (C06)
med okant ursprung

Munhaleslemhinna UNS
inkl sma spottkortlar UNS

C06.0

C06.1

C06.2

C06.8

C06.9

C06.0

C06.1

C06.2

C06.9

C06.9

C06.0

C06.1

C06.2

C06.9

C06.9

145.0

145.9

145.6

145.9

145.9

144

144

144

144

144

C06.0

C06.1

C06.2

C06.3

C06.8

C06.9

Oronspottkortel (Parotis) CO7

Kliniskt lage C07

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Oronspottkortel, inkl
utférsgangen (Stensens

gang)

C07.9

C07.9

co7

142.0

142.0

C07.9
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Oron-, nasa- och halsomradet

Andra och ospecificerade spottkortlar

CO8

Kliniskt ldge C08

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Submandibulariskortel,
submaxillariskortel inkl
utférsgangar (Whartons

gang)

Sublingualiskoértel inkl
utférsgang

Overvéxt till/frén
angransande stora
spottkortlar (CO7 + CO8)
med okant ursprung

Stora spottkértlar/
spottkortlar UNS

C08.0

C08.1

C08.8

C08.9

C08.0

C08.1

C08.9

C08.9

C08.0

C08.1

C08.9

C08.9

1421

142.2

142.9

142.9

142.6

142.5

142.9

142.9

C08.0

C08.1

C08.8

C08.9

Tonsill C09

Kliniskt lage C09

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Tonsillfaran (fossa
tonsillaris)

Framre och bakre
tonsillpelare/gombagar,
glossopalatina vecket

Overvaxt till/fran
angransande sublokal
inom tonsill (C09) med
okant ursprung

Gomtonsill och tonsill
UNS

C09.0

C09.1

C09.8

C09.9

C09.0

C09.1

C09.9

C09.9

C09.0

C09.1

C09.9

C09.9

146.0

146.0

146.0

146.0

145.0

145.0

145.0

145.0

C09.0

C09.1

C09.8

C09.9
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Oron-, nasa- och halsomradet

Mellansvalg (Orofarynx/Mesofarynx)
C10

Kliniskt lage C10 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7 | ICD-0/4
(Vallecula epiglottica c10.0 C10.0 c10.0 146.9 145.7 C10.0
struplocksinsénkningarna)

Epiglottis framre yta och C10.1 C10.1 C10.1 146.9 145.7 C10.1
fria kanter

Mellansvalgets laterala Cc10.2 c10.2 Cc10.2 146.9 145.7 c10.2
vagg

Mellansvalgets bakre vagg C10.3 C10.3 C10.3 146.9 145.7 C10.3
Brankialveck (galveck hos c10.4 c10.4 c10.4 146.9 145.7 c104

foster) samt brankialcysta
(lateral halscysta), dvs.
embryonala rester

Overvaxt till/frn C10.8 C€10.9 C10.9 146.9 145.9 C10.8
angransande sublokal
inom mellansvalg (C10)
med okant ursprung

Mellansvalg UNS inklusive C10.9 Cc10.9 Cc10.9 146.9 145.9 Cc10.9
Oppningen mellan
munhalan och
mellansvalget
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Oron-, nasa- och halsomradet

Ovre svalgrum (Nasofarynx/
Rhinofarynx/Epifarynx) C11

Kliniskt ldge C11

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Ovre svalgrummets
tak/6vre vagg (naso/
rhino/epifarynxtaket)

Ovre svalgrummets bakre
vagg inklusive adenoid,
(svalgtonsill/farynxtonsill)

Ovre svalgrummets
sidovagg inklusive
Rosenmuillers ficka/fossa

Ovre svalgrummets
framre vagg inklusive
bakre kant av nasseptum,
koaner (6ppningarna
mellan nashalan och 6vre
svalgrummet) och
nasofaryngeal yta av
mjuka gommen

Overvaxt till/frén
angransande sublokal
inom oOvre svalgrum (C11)
med okant ursprung

Ovre svalgrum UNS
inklusive nasofaryngeala
vaggen och postnasala
rummet

C11.0

C11.1

C11.2

c11.3

C11.8

C11.9

C11.0

C11.1

C11.2

c11.3

Cc11.9

C11.9

C11.0

C11.1

C11.2

c11.3

Cc11.9

C11.9

147.9

147.9

147.9

147.9

147.9

147.9

146

146

146

146

146

146

c11.0

c11.1

c11.2

c11.3

C11.8

c11.9

Fossa piriforme C12

Kliniskt ldge C12

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Piriformfickorna
(fossa/sinus piriforme),
bilaterala fickor i
hypofarynx vid
struphuvudet

c12.9

c12.9

c12

148.1

146

c12.9

29




Oron-, nasa- och halsomradet

Nedre svalgrum

(Hypofarynx/Laryngofarynx) C13

Kliniskt ldge C13

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

ICD-0/4

Postkrikoidalt rum
(krikofarynx), krikoid UNS

Aryepiglottiska veckets
hypofaryngeala del eller
aryepiglottiska vecket
UNS

Hypofarynx bakre vagg

Overvaxt till/frn
angransande sublokal
inom nedre svalg (C13)
med okant ursprung

Hypofarynx/nedre svalg
UNS

Laryngofarynx/nedre
svalgrum i héjd med
struphuvudet

C13.0

C13.1

C13.2

C13.8

C13.9

C13.9

C13.0

C13.1

C13.2

C13.9

C13.9

C14.1

C13.0

C13.1

C13.2

C13.9

C13.9

C14.1

148.0

148.9

148.9

148.9

148.9

149.9

147

147

147

147

147

148

C13.0

C13.1

C13.2

C13.8

C13.9

C13.9

Annan och ofullstandigt angiven
lokalisation i lapp, munhala och svalg

C14

Kliniskt lage C14 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7 | ICD-O/4
Svalgrum/farynx UNS C14.0 C14.0 C14.0 149.9 148 C14.0
inklusive laterala och

bakre farynx

Waldeyers ring (lymfoid C14.2 C14.2 C14.2 149.9 148 C14.2
vavnad)

Overvaxt till/fran lapp, C14.8 C14.8 C14.8 149.9 148 C14.8

munhala och svalg (C00-
C14) med okant ursprung
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Oron-, nasa- och halsomradet

Nashala och Mellanora C30

Kliniskt Anatomisk del ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7 | ICD-O/4
lage C30
Nashala Inre nasrum C30.0 C30.0 C30.0 160.0 | 160.0 C30.0
Nasbrosk C30.0 C30.0 C30.0 160.0 160.0 C30.0
Nasmusslor C30.0 C30.0 C30.0 160.0 160.0 C30.0
Nasskiljevagg/ C30.0 C30.0 C30.0 160.0 160.0 C30.0
septum UNS
Nasvestibul C30.0 C30.0 C30.0 160.0 160.0 C30.0
Mellanéra | Eustachiska roret/ C30.1 C30.1 C30.1 160.1 160.1 C30.1
Orontrumpeten
Inneréra C30.1 C30.1 C30.1 160.1 160.1 C30.1
Mastoid-antrum/ C30.1 C30.1 C30.1 160.1 160.1 C30.1
fossa
Trumhala C30.1 C30.1 C30.1 160.1 160.1 C30.1
e . e}
Nasans bihalor C31
Kliniskt lage C31 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7 ICD-0/4
Maxillarsinus C31.0 C31.0 C31.0 160.2 160.2 C31.0
(6verkakshala)
Etmoidalsinus C31.1 C31.1 C31.1 160.3 160.7 C31.1
(silbenshala)
Frontalsinus (pannhala) C31.2 C31.2 C31.2 160.4 160.7 c31.2
Sfenoidalsinus C31.3 C31.3 C31.3 160.5 160.7 C31.3
(kilbenshala)
Overvaxt till/fran C31.8 C31.9 C31.9 160.9 160.9 C31.8
angransande sublokal
inom nasans bihalor (C31)
med okant ursprung
Nasans bihalor UNS C31.9 C31.9 C31.9 160.9 160.9 C31.9
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Oron-, nasa- och halsomradet

Struphuvud (Larynx) C32

Kliniskt ldge | Anatomisk del | ICD-O/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7 | ICD-O/4
C32
Glottis Inre larynx €32.0 C32.0 C32.0 161.0 161 C32.0
Akta stdmband C32.0 C32.0 C32.0 161.0 161 C32.0
UNS
Supraglottis | Aryepiglottiska €321 €321 €321 161.1 161 €321
(larynx évre | veckets
del) laryngeala del
Epiglottis/ C32.1 C32.1 C32.1 161.1 161 C32.1
struplock bakre
laryngeala del
Epiglottis/ €321 €321 €321 161.1 161 €321
struplock
suprahyoidala
del
Epiglottis/ C32.1 C32.1 C32.1 161.1 161 C32.1
struplock UNS
Falska C32.1 C32.1 C32.1 161.1 161 C32.1
stamband/
fickband
Ventriculus C32.1 C32.1 C32.1 161.1 161 C32.1
laryngis
Subglottis C32.2 C32.2 C32.2 161.2 161 C32.2
(larynx
undre del)
Larynxbrosk/ | Kannbrosken C32.3 C32.3 C32.3 161.3 161 C32.3
strupbrosk Ringbrosken
Skoéldbrosket
Kilbrosket
Overvaxt C32.8 C32.9 C32.9 161.9 161 C32.8
till/fran
angrans-
ande
sublokal
inom
struphuvud
(C32) med
okant
ursprung
Struphuvud/ c32.9 C32.9 C32.9 161.9 161 C32.9
larynx UNS
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Oron-, nasa- och halsomradet

Morfologitabeller Oron-, nésa- och
halsomradet

Morfologisk typ C00-06, ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist | ICD-O/4
C09-14, C30-32

Skivepiteltumorer

Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196 856003
Akantolytiskt skivepitelcarcinom 80753 80703 146 807513
Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146 808302
Hornbildande skivepitelcarcinom 80713 80703 146 807103
Icke-hornbildande 80723 80703 146 807203
skivepitelcarcinom

Icke-keratiniserande 80723 80703 146 807203
skivepitelcarcinom

Inverterat Schneiderpapillom 81211/b 80501/b 115/b 812101
(C30, C31)

Inverterat sinonasalt papillom 81211/b 80501/b 115/b 812101
(C30, C31)

Keratiniserande 80713 80703 146 807103
skivepitelcarcinom

Onkocytiskt Schneiderpapillom 81211/b 80501/b 115/b 812101
(C30, C31)

Onkocytiskt sinonasalt papillom 81211/b 80501/b 115/b 812101
(C30, C37)

Papillart skivepitelcarcinom 80523 80703 146 805203
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146 807003
Skivepitelcarcinom HPV- 80863 80703 146 808603
oberoende

Skivepitelcarcinom HPV-relaterat 80853 80703 146 808503
Skivepiteldysplasi hdggradig/HSIL | 80772/b 80702/b 144/b 807732/b
Skivepiteldysplasi HPV-relaterad 80852/b 80702/b 144/b 808512/b
héggradig/HSIL

Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146 807403
Verrukdst skivepitelcarcinom 80513 80703 146 805103
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Oron-, nasa- och halsomradet

Morfologisk typ C00-06, ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist | ICD-O/4
C09-14, C30-32

Adenocarcinom/carcinom

Acinic cell carcinoma 85503 85503 066 855003
Adenocarcinom basalcellstyp 81473 81403 096 814703
Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096 814403
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096 814003
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056 820003
Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196 856003
Carcinom acinarcellstyp 85503 85503 066 855003
Carcinom med NUT 80233 80203 196 802303
proteinrearrangemang

Endolymfatiska sacken-tumor 81403 81403 096 814043
(C30.1)

Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196 856203
Heterotopi-associerat 80103 80103 196 801013
adenocarcinom

HPV-relaterat multifenotypiskt 84833 81403 096 848313
sinonasalt carcinom

Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt 80823 80823 166 856203
carcinom

Lymfoepiteliom 80823 80823 166 856203
Mellanére-adenocarcinom 82603 82603 096 826003
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076 843003
Myoepitelialt carcinom (C02.4) 89823 85623 196 898203
NUT-carcinom 80233 80203 196 802303
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196 802003
Papillart nasofaryngealt 82603 82603 096 826003
adenocarcinom

Polymorft adenocarcinom 85253 81403 096 852503
Sinonasalt odifferentierat 80203 80203 196 802003
carcinom SNUC

Teratocarcinosarkom 90813 90803 826 908113
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Oron-, nasa- och halsomradet

Morfologisk typ C00-06, ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist | ICD-O/4
C09-14, C30-32

Neuroendokrina tumérer

Laryngealt paragangliom 86933 86931 441 869323
Merkelcellscarcinom 82473 82473 446 824703
nodalt/extrakutant

Neuroendokrin tumér i mellanéra 82403 82403 086 824003
MeNET (C30.1)

Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086 824013
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086 824913
Neuroendokrin tumér NET G3 82493 82403 086 824913
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086 824003
Neuroendokrint carcinom NEC 82463 80203 196 824603
UNS

Paragangliom i karotiskroppen 86923 86921 441 869203
(C75.4)

Paragangliom i mellanéra (C30.1) 86903 86901 441 869003
Paragangliom UNS 86803 86803 446 868203
Sammansatt paragangliom 86933 86931 441 869353
Smacelligt neuroendokrint 80413 80413 196 804113
carcinom SCNEC

Storcelligt neuroendokrint 80133 80123 196 801303
carcinom LCNEC

Vagalt paragangliom 86933 86931 441 869333
Mesenkymala tumoérer som

forekommer i huvud- och

halsomradet

Adamantinomliknande Ewings 93643 92603 756 936403
sarkom

Angiosarkom 91203 91203 506 912003
Epitelioid malign perifer 95423 95403 456 954203
nervskidetumor (MPNST)

Epitelioitt hemangioendoteliom 91333 91303 506 913313
med WWTR1::CAMTA1 fusion

Epitelioitt hemangioendoteliom 91333 9133 506 913323
med YAP1::TFE3 fusion

Epitelioitt hemangioendoteliom 91333 91303 506 913003

UNS
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Oron-, nasa- och halsomradet

Morfologisk typ C00-06, ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist | ICD-O/4
C09-14, C30-32

Mesenkymala tumérer som

férekommer i huvud- och

halsomradet

Ewings sarkom 93643 92603 756 936403
Glattmuskeltumér av osaker 88971/b 88901/b 661/b 889701
malignitetspotential (STUMP)

Malign perifer nervskidetumor 95403 95403 456 954003
(MPNST) UNS

Melanotisk neuroektodermal 93633 93643 416 936303
tumaor, malign

Melanocytara tumérer

Desmoplastiskt melanom 87453 87453 176 874563
Malignt melanom UNS 87203 87203 176 872003
Mukosalt lentiginést melanom 87463 87203 176 874603
Nodulart melanom NM 87213 87213 176 872103
Ovriga tumérer

Estesioneuroblastom 95223 95003 416 952303
Malign granularcellstumor 95803 95803 686 958003
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Oron-, nasa- och halsomradet

Spottkoérteltumérer och tumérer | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist | ICD-0O/4
fran kortelutforsgangar C07-08

Acinic cell carcinoma 85503 85503 066 855003
Adenocarcinom basalcellstyp 81473 81403 096 814703
Adenocarcinom ex/ur pleomorft 89413 89403 046 894103
adenom

Adenocarcinom in situ ex/ur 89412/b 89402/b 044/b 894102
pleomorft adenom

Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096 814403
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096 814003
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056 820003
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196 856003
Brostkortelliknande sekretoriskt 85023 81403 096 850203
carcinom/mammary analogue

secretory carcinoma (MASC)

Carcinom acindrcellstyp 85503 85503 066 855003
Carcinosarkom 89803 89803 896 89003
Duktal cancer in situ/intraduktal 85002/b 85002/b 094/b 850042
cancer apokrin typ

Duktal cancer in situ/intraduktal 85002/b 85002/b 094/b 850062
cancer blandad typ

Duktal cancer in situ/intraduktal 85002/b 85002/b 094/b 850002
cancer (spottkorteltyp)

Duktal cancer in situ/intraduktal 85002/b 85002/b 094/b 850032
cancer IDC intercalated duct

Duktal cancer in situ/intraduktal 85002/b 85002/b 094/b 850052
cancer onkocytar typ

Duktal cancer/duktalt carcinom 85003 85003 096 850003
Duktalt carcinom av spottkérteltyp 85003 85003 096 850003
Duktal cancer/duktalt carcinom 85003 85003 096 850003
basal-liknande

Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196 856203
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096 831023
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt 80823 80823 166 808203
carcinom

Lymfoepiteliom 80823 80823 166 808203
Malign blandad tumér av 89403 89403 046 894013

spottkorteltyp
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Oron-, nasa- och halsomradet

Spottkoérteltumérer och tumérer | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist | ICD-0O/4
fran kortelutforsgangar C07-08

Malignt pleomorft adenom 89413 89403 046 894103
Metastaserande pleomorft 89403 89403 046 894003
adenom

Mikropapillart carcinom i 82653 81403 096 826503
spottkortelgang

Mixed tumour (spottkorteltyp) 89403 89403 046 894013
malign

Mucin-rikt/producerande carcinom 84813 84803 096 848103
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076 843003
Centralt intraossedst 92703 92703 866 927063
(mukoepidermoitt) carcinom

(C41.0, C41.1)

Myoepitelialt carcinom 89823 85623 196 898203
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196 802003
Onkocytéart carcinom 82903 82903 096 829003
Polymorft adenocarcinom 85253 81403 096 852523
kribriform typ i spottkortel

Polymorft adenocarcinom UNS 85253 81403 096 852503
Polymorft adenocaricnom vanlig 85253 81403 096 852513
typ

Sebacedst adenocarcinom 84103 84103 046 841003
Sekretoriskt carcinom 85023 81403 096 850203
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146 807003
Spottkortelcarcinom UNS 81403 81403 096 814003
Spottkortelgangscarcinom/salivary 85003 85003 096 850003

duct carcinoma
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Oron-, nasa- och halsomradet

Icke registreringspliktiga lesioner Oron-, nasa-
och halsomradet

Icke registreringspliktiga lesioner Kommentarer

6ron-, nasa- och halsomradet

Adamantinomatost kranifaryngiom
extrakraniellt

Vanligen intrakraniella

Adenomatoid odontogen tumor Oral tumér

Ameloblastiskt fibrom
Ameloblastom

Aneurysmal bencysta
Angiofibrom
Angioleiomyom
Basalcellsadenom
Basalcellsameloblastom
Botryoid odontogen cysta BOC
Brankialspaltscysta
Brankiom

Cementoblastom
Cemento-osseos dysplasi
Cemento-ossifierande fibrom
Centralt jattecellsgranulom
Ceruminést adenom
Cherubism

Cystadenom UNS

Cystisk kondromalaci
Dentigerds cysta
Dentinogen ghostcell tumor
Desmoplastiskt fibrom i ben
Duktalt adenom UNS

EBV-positivt mukokutant ulcer

Ektomesenkymal kondromyxoid tumoér

Enkel bencysta

Epulis

Godartad cysta

Godartad cysta
Godartad cysta

Godartad cysta

Godartat adenom

Godartad cysta

Godartad cysta

Godartat adenom

Godartad cysta
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Oron-, nasa- och halsomradet

Icke registreringspliktiga lesioner
6ron-, ndsa- och halsomradet

Kommentarer

Eruptionscysta

Erytroleukoplaki

Erytroleukoplaki

Erytroplaki

Exofytiskt sinonasalt papillom

Exostos

Extraossedst/perifert ameloblastom
Familjart gigantiformt cementom
Fibros dysplasi

Fosfaturisk mesenkymal tumor
Gingival cysta

Glandular odontogen cysta
IgG4-relaterad sjukdom
Inflammatorisk colateral cysta ICC
Intercalated duct adenom/hyperplasi

Intraduktalt papillom

Intraepitelial skivepitelneoplasi laggradig

LSIL

Juvenilt trabekulart ossifierande fibrom

Kalcifierande odontogen cysta COC
Kalcifierande odontogen tumoér CEOT
Kanalikulart adenom

Keratocystom

Kirurgisk cilierad cysta

Klarcelligt onkocytom

Kolesteatom

Kondroblastom

Kondrodermatitis nodularis

Godartad cysta

Epitelforandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi
Epitelforandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi

Epitelforandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi

Godartat papillom, endast
inverterade ar reg pliktiga

Godartad cysta

Godartad cysta

Godartad cysta

Godartad cysta

Godartat adenom

Godartad cysta

Godartad cysta

Inflammatorisk lesion
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Icke registreringspliktiga lesioner
6ron-, ndsa- och halsomradet

Kommentarer

Kondrom

Kondromyxoid fibrom
Kondyloma acuminatum
Lateral periodintal cysta LPC
Leiomyom

Leukoplaki

Lipom

Lupus erythematosus
Lymfadenoma
Lymfangiom UNS
Lymfoepitelial cysta

Lymfoepitelial sialadenit

Mandibular buccal bifurcationscysta MBCC

Mellanérepapillom

Meningiom extrakraniellt

Moget teratom
Mucinost cystadenom

Multifokal epitelial hyperplasi

Myoepiteliom

Myofibrom

Myxom UNS

Nasapalatin gangcysta
Nekrotiserande sialometaplasi
Neurofibrom extrakraniellt
Neurom extrakraniellt
Nodular fasciit

Nodular onkocytar hyperplasi

Odontogen keratocysta

Virusvarta

Godartad cysta

Epitelférandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi

Godartad cysta

Inflamatorisk lesion

Godartad skivepitellesion

Arvanligen intrakraniella och &r d&
registreringspliktiga

Epitelférandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi

Godartad cysta

Inflammatorisk lesion

Godartad cysta
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Icke registreringspliktiga lesioner
6ron-, ndsa- och halsomradet

Kommentarer

Odontogent fibrom

Odontogent myxom

Odontom

Onkocytart cystadenom

Onkocytart pleomorft adenom godartat
Onkocytart sialolipom

Onkocytart sinonasalt papillom

Onkocytom

Oral graft-versus host disease
Oral lichen planus

Oral lichenoid lesion

Oralt melanoakantom

Ortokeratiniserad odontogen cysta
Ostekondrom

Osteoblastom

Osteom

Otoskleros

Papillart cystadenom

Papillom sinonasalt exofytiskt

Paradental cysta

Perifert jattecellsgranulom
Plemorft adenom godartat
Primordial odontogen tumér POT

Proliferativ verrukos leukoplaki

Radikularcysta
Ranula

Reaktiv lymfoid hyperplasi

Residual radikularcysta

Godartat papillom endast
inverterade ar registreringspliktiga

Inflammatorisk lesion
Inflammatorisk lesion

Epitelférandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi

Godartad cysta

Godartat papillom endast
inverterade ar registreringspliktiga

Godartad cysta

Epitelféorandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi

Godartad cysta

Godartad cysta

Godartad cysta
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Icke registreringspliktiga lesioner Kommentarer
6ron-, ndsa- och halsomradet

Rhabdomyom

Salivary gland anlage tumor
Schwannom extrakraniellt
Sebacedst adenom
Sebacedst lymfadenom
Segmentell odontmaxillar dysplasi Epitelférandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi
Sialadenoma papilliferum
Sialolipom

Skivepitel odontogen tumoér
Skivepitelpapillom UNS Epitelférandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi
Skivepitelpapillomatos UNS Epitelférandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
héggradig dysplasi
Skleroserande polycystiskt adenom
Solitar fibrés tumér benign
Spolcelligt lipom

Submukds fibros

Thyroglossal cysta

Tobaksrelaterad keratos Epitelférandringar endast reg
pliktiga med tydligt angiven
hoggradig dysplasi

Verruca vulgaris

Whartintumor

Att tanka pa vid registrering C00-C14, C30-C32

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

« Det ér inte ovanligt att tumdrsjukdom 1 huvud och halsomradet debuterar
som metastas med okdnd primértumor i lymfkortel. Det dr ocksa relativt
vanligt med savél recidiv av tidigare tumor som uppkomst av ny tumor
med samma morfologi.
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Oversattning multifokal

o For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdrer
med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registreras
med aktuell lageskod och med f6ljande dverséttningar:

Kliniskt lage ICD-0/2 ICD-9 ICD-7
coo C00.0 140.8 140.8
Cco2 c02.8 141.8 141.8
co4 c04.8 144.9 143
Co5 C05.8 145.8 144
Cco6 C06.8 145.8 144
Cos8 C08.8 142.8 142.8
C09 C09.9 146.0 145.0
c10 C10.8 146.8 145.8
c1 c11.8 147.9 146
Cc13 C13.8 148.8 147
C31 C31.8 160.0 160.8
c32 C32.8 161.8 161

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumorer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumdor
registreras. Ingen multifokaloversattning ska goras.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Neuroendokrin tumér som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

Sidoangivelse

« FOr pariga organ eller strukturer bor sida anges om uppgiften finns. For
lagena C06, C07.9, C08, C09, C30.1, C31.0 och C32.0 ar uppgiften
obligatorisk: 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okind sida.

Att tanka pa vid val av lage

Se forklaringar i samlingstabellerna i kapitlets borjan och ICD-0/3 (”Lila
boken”) for detaljerade uppriakningar av vad som ingér i ligena.

o Lépp: Det ldpproda, lappstiftsomradet dr egentligen en del av slemhinna
och hor till och registreras pé lage C00.0—C00.2. Den hudbekliddda delen
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av ldppen registreras pa lige C44. Om lidpprdda inte tydligt anges i
anmadlan ska i forsta hand hudldget viljas. Aktinisk cheilit med dysplasi
som dr registreringspliktigt hor till laget for 1approda.

« Periodontal vivnad: Tumdrer fran periodontal vivnad och tandfickor
inkluderas i ldge C03, tandkott/gingiva.

« Foljande ingir inte i gommen: Tumorer som utgar fran tandkatt,
lapparnas insida, underliggande ben och mjuka gommens dvre,
nasofaryngeala yta ska inte registreras pa lage C05 gom/palatum utan
andra ldmpliga ldgen véljes.

o Tandtumoérer: Tumorer fran tander registreras pa respektive benldge
overkédke/maxill C41.0 eller underkdke/mandibel C41.1.

« Tunga och tungbas: Den posteriora, bakre delen av tungan har ett eget
lage, CO1, men 6vriga delar av tungan och tunga UNS hor till lage C02.

« Tonsiller: Tonsillerna dr anhopningar av lymfoid vivnad som sitter i en
ringformig bildning i bakre svalget. Gomtonsillerna ("halsmandlarna”)
och en mindre tonsill i gomseglet hor till Tonsillaget C09, medan
tungtonsillen som dr beldgen i tungans bakre del hor till 1age C02.4, och
svalg/farynxtonsillen (adenoiden) hor till lage C11.1.

« Spottkortlar: Tumorer i Gronspottkorteln (parotis) och dvriga stora
spottkortlar (submandibularis, submaxillaris och stora spottkortlar UNS)
registreras pd lage C07 och C08. Sma, sé kallade accessoriska,
spottkortlar finns utbrett i slemhinnan i munhalan och tumorer utgangna
fran dessa registreras pa respektive faktiskt ldge, i forsta hand CO1, C03,
C04, C05 och C06. Om faktiskt ldge inte dr ként anvinds koden C06.9
vilken inluderar smé spottkortlar/UNS. I ICD-0O/4 betaversionen finns ett
nytt eget underldge for smé spottkortlar UNC; C06.3, som nir det blir
aktuellt kommer att ha Gversdttningar till faktiskt lage.

o Stimband: Det finns ldgen for ”dkta” och “falska” stimband. Om endast
stimband anges 1 anmailan forutsittas att de dkta avses.

« Vaxkortelcarcinom/ceruminést adenocarcinom forekommer i ytterorat
men registreras pa lage C44.2.

o Skelettumdrer: Tumdrer som utgar fran nagon del av skelettet registreras
pa sedvanligt sitt pa rétt benlédge, se C41.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Pleomorft adenom é&r en godartad tumor som har en epitelial och en
mesenkymal komponent. Den godartade tumorformen ar vanlig och ér
inte registreringspliktig. Den epiteliala komponenten kan i séllsynta fall
malignifiera och lesionen blir da registreringspliktig. Tank pé att
diagnosdatum blir datumet d4 den malignifierade lesionen pavisades.
Pleomorfa adenom med malignifiering kan bendmnas carcinom ur/ex
pleomorft adenom, pleomorft adenom med adenocarcinom, malignt
pleomorft adenom och pleomorft adenom med cancer in situ. Det finns
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ocksé en form som bendmns metastaserande pleomorfa adenom, som har
en vanligen lokal spridning med nodulér véxt. Enbart uppgift om lokal
metastasering ar inte tillrdckligt for att gora tumdren registreringspliktig.

« Enligt géllande foreskrift ska for 1age Nishala C30 ”inverterat
néspapillom (Schneider-tumor)” registreras. Det finns savil flera
varianter av Schneidertumorer som varianter av inverterade papillom
beskrivna i ICD-0O/3.2 och 1 WHO-klassifikationen. ICD-0/3.2 listar
dessa fordelade 6ver morf-koderna 8121/0 samt 8121/1 och med olika
klartexter, varav ett antal &r hdnvisade till 1dge C30.0 samt C31. Detta
tolkas som att enbart varianten av Schneidertumoér som ér inverterade
eller onkocytira och som har kod 8121/1 i ICD-0/3.2 samt i aktuell
WHO-klassifikation och som har en viss malignifieringsrisk beskriven
med rokning och hogrisk HPV angivet som riskfaktorer avses som
registreringspliktig.

« Skivepitelcarcinom kan delas in i HPV-relaterat ("HPV-positivt™) och
HPV-oberoende ("HPV-negativt”). Ofta anvdnds immunhistokemisk
analys med antikropp for p16 dar blockliknande positivitet tyder pd HPV-
positivitet, &ven om kopplingen inte &r 100%. Det blir allt vanligare att
HPV-analys med i forsta hand PCR utf6rs dven pa snittmaterial, vilket
rekommenderas i vardprogrammet for priméra skivepitelcancrar i tonsill,
tungbas och epifarynx. I B-anmélningar kan uppgift om HPV-status
saknas, men informationen finns oftast i kvalitetsregistret.

Om undertyper av skivepitelcarcinom, som till exempel keratiniserande,
papillart eller spolcelligt carcinom, tydligt beskrivs som HPV-relaterade
eller HPV-oberoende rekommenderar WHO att dessa kodas som HPV-
relaterade respektive HPV-oberoende skivepitelcarcinom och inte med
den morfologispecifika koden. Orsaken &r den starka epidemiologiska
betydelsen for HPV-infektion for skivepiteltumdrer i huvud- och hals
lagena.

« Skivepitelcarcinom HPV-relaterat: Om information om HPV-
positiv/relaterat finns ska den specifika morf-koden 80853 viljas.
Information om HPV-relaterat kan himtas fran kvalitetsregistret for
tumdrer 1 huvud och halsregionen. Om HPV-analys med typning finns
redovisad anvinds den informationen. Om ingen HPV-analys finns anses
en skivepitelcancer 1 princip vara HPV-relaterad om p16-positivitet
angetts 1 kvalitetsregistret.

« Notokordala tumérer kan forekomma inom huvud och hals omradet.
Om inget annat anges tydligt skall dessa betraktas som uppkomna i ben
och registreras pa adekvat ben-lage, se morfologitabell for 1age C40 och
C41.
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Historik

« Estesioneuroblastom med morf-kod 95223 och dvriga “estesiotumdrer”
har tidvis registrerats pa ldge C72, men ska enligt ICD-O registreras pa
lage C30.0.

« Schneiders carcinom med morf-kod 81213 och ldgesreferenserna C30 och
C31 rekommenderas inte langre i WHO-klassifikationen och dr markerad
som obsolet i ICD-0/4. Istéllet rekommenderas fran 2026-01-01 Icke-
forhornat skivepitelcarcinom (morf-kod 80723) eller Skivepitelcarcinom
HPV-relaterat (morf-kod 80853).

« Fore 2025-12-31 registrerades HPV-oberoende skivepitelcarcinom med
specifika morfologiska undertyper om sadan fanns. Fran 2026-01-01
laggs tyngdpunkten pa HPV-status.

Klinisk overblick C0O0-C14, C30-C32

Anatomi

Omradet ticker strukturerna fran ansiktsoppningarna i ndsa, mun och yttre
horselgangar ner till 6vre delen av luftvidgarna ovan struphuvudet, fordelat
pa en rad detaljerade underldgen och som dven inkluderar adnexala
strukturer som spottkortlar och tonsiller. Avgransningen mellan underlédgena
och korrelationen till den kliniskt angivna lokalen kan vara vansklig. ICD-O
ger detaljerad information om vad ldgena innefattar och kan ge stod.
Informationen i patologiremisser/svar och anmélningar dr ofta mindre exakt
avseende underldgen, men ICD-10 och kvalitetsregistret har en indelning
som liknar ICD-O.

Tumorer

Det nationella virdprogrammet for Huvud- och halscancer dverlappar 1 stort
sett tumdrfloran i aktuellt kapitel, forutom att vardprogrammet dven
innefattar metastas pd halsen med okdnd primértumor, sa kallad CUP-HH.
Tumdorgruppen omfattas av kvalitetsregistret Svenskt kvalitetsregister for
huvud- och halscancer SWEHNCR.

De flesta ldgena domineras starkt av skivepitelderiverade tumorer utgangna
frén slemhinneytor. Férekomst av humant papillomvirus (HPV) dr viktigt
for saval uppkomst, prognos och diagnostik for vissa lagen. Skivepitelcancer
graderas ofta med en tregradig skala, men ibland anvédnds numera 1 stéllet
indelning i morfologiska undertyper. Vid skivepitelcancer utgdngen fran
slemhinnan i munhalan eller svalget kan primartuméren ibland vara mycket
liten och svér att hitta, och det &r inte ovanligt att sjukdomen debuterar med
ett fynd av metastas i lymfkortel pa halsen. Det finns olika premaligna
forstadier till skivepitelcancer i munhdlan, dessa har kliniska beteckningar
som leukoplaki och erytroplaki och hittas ofta av tandldkare. Vid
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provtagning fran dessa géller sedvanliga regler; endast fall som har
hoggradig skivepiteldysplasi registreras.

Kronisk retning av mekanisk eller inflammatorisk karaktar ar ocksa
riskfaktorer for uppkomst av slemhinnetumoérer 1 omrédet.

Skivepiteltumorer dr den vanligaste diagnosen dven i omradet for det
lapproda. For storre tumorer kan det vara vanskligt att avgora vilken som ar
primérlokalen, och det kan ibland vara otydligt i anmélningarna om tumdorer
1 lapparna har sitt priméra ursprung i det lapproda eller i ldpphuden. Om inte
det lapproda tydligt anges som lokal i klinikanmélan eller PAD (patologisk
anatomisk diagnos) anvinds 1 forsta hand hudliget C44.

I lapparna kan en sirskild form av starkt inflammerad solskada, aktinisk
cheilit, forekomma. Retningen kan ge dysplasi och okar risk for
skivepitelcancer. Sddana lesioner skall endast registreras om det foreligger
overgang i hoggradig skivepiteldysplasi, och registreras som detta.

Spottkortlarna har en egen och komplex tumorflora med flera varianter av
korteltumorer med utseende av kortlarnas olika epiteliala celltyper, med
varierande vaxtmonster men ocksa blandtumdrer. Skivepitelcancer
forekommer i de stora spottkortlarna savdl som primédr tumor utgangen fran
utforsgangstrukturer, som metastatisk vaxt fran narliggande tumor som utgér
fran slemhinneytan.

Aven i de 6vriga strukturerna kan olika typer av carcinom/adenocarcinom
uppkomma, men det dr mindre vanligt.

Pa lage C30.0 finns en sdrskild form av neuroblastom som anses uppkomma
i anslutning till luktnerven, som har lite sérskilda strukturella egenskaper.
Denna morfologiska diagnos har tidvis dven registrerats pa lige C72, men
ska enligt ICD-O hora till lage C30.0.

I huvud- och halsomradet finns manifestation av hematologiska maligniteter,
for kodning av dessa hanvisas till blodlaget.

Neuroendokrina tumdrer kan forekomma och dven extraadrenala
paragangliom av olika typer. Vissa paragangliom ar kopplade till specifika
strukturer och har egna namn och skall registreras pa C75-ligen, se Ovriga
endokrina kortlar och ddrmed besldktade vivnader, men dvriga
paragangliom kan registreras pa sitt faktiska liage.

Utredning och provtagning/preparat

Manga utredningar av misstdnkt tumor i omradet har en
finnalspunktion/cytologisk diagnos som forsta morfologiska provtagning.
Om lymfom finns som differentialdiagnos opereras ofta lymtkorteln/knutan
ut i stillet for att ge underlag for komplett diagnostik.
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Missténkta tumorer i munslemhinnan ses ofta kliniskt som sarbildningar
som inte ldks och forsta undersokningen ar ofta en slemhinnebiopsi som
ibland &r tagen av tandldkaren. Provtagning djupare ner i svalget och i
ndshalorna gors med hjélp av skopi.

I samband med operation av tumor 1 omradet gors ofta en
lymfkortelutrymning pa halsen enligt sirskilda direktiv, for att gora en
korrekt stadieindelning. Preparatet kallas ibland neck-preparat, lateral hals
eller halsutrymning. Antalet lymfkortlar och antalet lymfkortlar med tumor
rdknas noga.

Notera att det i omradet &r relativt vanligt sdvil med recidiv av en
opererad/behandlad tumér som uppkomst av ny tumér, ofta med samma
morfologi (framst skivepitelcarcinom) inom ldget. Man behover darfor alltid
vara vaksam vid inkomna anmailningar och vara frikostig med att eftersdka
ytterligare information for att faststdlla om det ror sig om fornyad
manifestation av tidigare tumor eller en ny primértumor.

Manga tumorer gar inte att operera radikalt vid upptackten och behandlas da
i stéllet ofta med onkologisk behandling med stralning och/eller cytotoxisk
behandling eller specifika tumérhdmmare. Misstdnkta recidiv kan biopsieras
flera ganger over tid.

HPV-analys med typning kan numera enkelt och med 14g kostnad goras
dven pa material ursprungligen preparerat for histopatologisk undersékning
vilket har stor betydelse for diagnostik och prognostik for skivepitellesioner
i omradet. HPV 16 ér den mest betydelsefulla typen f6r uppkomst av HPV-
relaterade hoggradiga dysplasier och invasiv HPV-relaterad
skivepitelcancer. HPV 6 och HPV 11 pévisas oftare i lesioner med 14g risk
for utveckling av allvarliga cellfordndringar.
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Gastrointestinalkanalen

Kliniskt lage | Klartext

C15 Matstrupe (Esofagus)

c16 Magsack (Ventrikel)

c17 Tunntarm (Duodenum, Ileum, Jejunum)

c18 Tjocktarm (Kolon)

c19 Overgéng andtarm-tjocktarm (Rektosigmoidala évergéngen)
C20 Andtarm (Rektum)

c21 Andtarmséppning (Anus) och analkanalen

Cc22 Lever (Hepar) och intrahepatiska gallvagar

c23 Gallblasa (Vesica Fellae)

c24 Andra och ospecificerade delar av gallvagssystemet

c25 Bukspottkorteln (Pankreas) inklusive exokrin och endokrin del
C26 Andra och ospecificerade delar av matsmaltningsorganen

50




Gastrointestinalkanalen

Figur 1. Schematisk bild av gastrointestinalkanalen i genomskarning.

Esofagus C15 éverst och Anus och analkanalen C21 Idngst ned. Text och 3-stalliga ICD-O/3
koder visar de 6vergripande ldagena C15-C18 samt C20-C21. Pilar markerar 20 specifika ldgen
enligt 4-stalliga ICD-0O/3 koder. En mer detaljerad bild av évergangen mellan tunntarm och
grovtarm ses i Figur 3.

Esofagus C15

Oesophagus
Matstrupe Cardia C16.0
Ovre magmunnen
Pylorus C16.4 Cgrvatura o Fundus C16.1
minor C16.5 Fundus ventriculi

Nedre magmunnen

Corpus C16.2 Ventrikel C16
Corpus ventriculi Mags(ick
Curvatura major C16.6

Antrum C16.3

Duodenum C17.0
Tolvfingertarm

Colon hoger flexur C18.3
Flexura hepatico

Jejunum C17.1 ‘_J

Colon vanster flexur C18.5
Flexura lienalis

Tunntarm C17

Colon transversum C18.4

Colon descendens C18.6

Colon C18

Colon ascendens C18.2 Tjocktarm
Grovtarm

lleum C17.2
Colonsigmoideum C18.7
lleocekalvalveln/
lleocekalomradet C18.0
Rektosigmoidal-
Overgangen C19.9

Rektum C20

Andtarmen

Caecum C18.0

Appendix C18.1
Appendix vermiformis
Maskformiga bihanget

Anus och analkanalen C21
l Andtarmséppningen

Kalla: Socialstyrelsen

Mikroanatomi och T-stadium
gastrointestinalkanalens rérformiga
delar

Magtarmkanalens kortelslemhinnebeklddda rorformiga delar har en
gemensam grundlidggande struktur som ligger till grund for hur precancerdsa
och cancerdsa forandringar bendmns och hur stadierna av djupvéxt
definieras.

Mot lumen finns sjdlva slemhinnan, mukosan, som bestar av ytepitel,
kortelstrukturer och mellanliggande bindvév, den sé kallade lamina propria.
Mukosan avgriansas mot djupet av ett tunt muskellager, lamina muscularis
mucosae (slemhinnans muskellager), under vilken submucds bindvéav foljs
av de tjocka muskellagren. Slemhinnans muskellager utgor en viktig
tumorbiologisk barridr dér lesioner som inte bryter igenom detta lager
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rdknas som in situ. Utsidan av “roret” ar till storsta delen bekladd med
serosayta, till exempel dr stora delar av magsicken och tarmen beklddda
med bukhinna, men delar av kanalen ligger inbdddade in mot eller till och
med under retroperitonealt fett.

Figur 2. Mikroskopibild av ett hematoxylin-/eosin-fargat preparat
utgérande ett tvarsnitt av gastrointestinalkanalens mucosalager.

Overst i bild lumen och langst ned submucosa. Pilar markerar: epitelyta, lamina propria,
kortel-strukturer och muscularis mucosae.

—— Epitelyta

L Lamina propria

—— Mucosa

— Kortelstrukturer

: - ~ 1 Muscularis mucosae
Submucosal e =

Kalla: Socialstyrelsen

Intraepitelial dysplasi; 1dggradig (icke-registreringspliktig) och hoggradig,
epitelcellsdysplasi vilken dr begransad till preformerade kortelstrukturer.
Intraepitelial dysplasi motsvarar cancer in situ men begreppet foredras ofta
hér da det kan vara missledande ur ett kliniskt perspektiv (Tis).

Intramukosal cancer; neoplastisk korteltillvixt i mukosaskiktet som inte &r
begrinsad till preformerade kortelstrukturer utan bryter igenom till
bindvéven i lamina propria, men som inte helt bryter igenom slemhinnans
avgriansande muskelskikt (T1a). Detta begrepp anvénds inte for alla lokaler
och dr ovanligt.

Invasiv cancer; vixt i submukosa, muskellagret och genom muskellagret
men inte ut i serosaytan (T1b-T3).

Indelningen &r dven applicerbar pa skivepiteltumorer i esofagus, med den
skillnaden att intraepitelial dysplasi/cancer in situ innebér hoggradig
dysplasi i skivepitelskiktet utan genombrott av basallagret till lamina
propria.
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Lesioner namnges efter sin struktur eller form:

« Adenom: avvikande anhopning av kortelstrukturer, kan vara med eller
utan dysplasi/atypi.

« Stjalkad polyp: fordndring som infaster med en stjalk mot underlaget. Ett
adenom kan vara polypdst.

 Flack polyp/forindring: fordndring som infaster bredbasigt mot
underlaget. Ett adenom kan ocksa vara flackt.

o Sessile: engelska for flack forandring, anvénds ofta i klinisk text.
« Sagtandsmoénstrad: mucinrikt spetsliknande monster.
« Serrated: engelska for sagtandsmonstrad, anvéinds ofta i klinisk text.

« Intraepitelial glandulér neoplasi: cancer in situ i kortelepitel, anvénds
for “’platta” forandringar, det vill sdga som inte har en adenomatos
utbuktning. Detta &r i tjocktarmen ofta kopplat till dysplasi relaterad till
kronisk inflammatorisk tarmsjukdom.

« DALM: “dysplasia associated lesion or mass” endoskopisk benimning pa
icke-polypds lesion relaterad till kronisk inflammatorisk tarmsjukdom.
Begreppet dr numera omodernt, men kan férekomma 1 dldre utlitande.

T1-carcinom, vilka ofta beskrivs som adenom eller polyper med dvergang i
invasivt carcinom, har ytterligare uppdelningar av stadiet beroende pa hur
djupt i submukosan tumdren nar. Olika bedomningsskalor anvénds for
flacka och polypdsa lesioner.

Flacka T1-lesioner delas in i Kikuchi-nivaer/sm-typ;

« sml infiltration i submukosans ovre tredjedel
« sm2 infiltration i submukosans mellersta tredjedel

« sm3 infiltration i submukosans djupa tredjedel
Polypdsa T1-lesioner delas in i invasionsnivaer enligt Haggitt;

« Haggitt niva 1 invasion i submukosan men enbart i polyphuvudet
« Haggitt niva 2 invasionen ner i polypens “nacke”
« Haggitt niva 3 invasion ner i polypens stjalk

« Haggitt niva 4 invasion nedanom polypstjdlken men inte i muskularis
propria

Samtliga lesioner som har en sm-typ eller en Haggittnivd angiven ar alltsa
ytliga invasiva carcinom.

Ytliga, tidiga adenocarcinom som pévisas i en tydlig adenomstruktur kallas
ibland fortfarande for adenocarcinom ex/ur adenom. Uttrycket anvénds mer
sdllan for magtarmkanalen, och dr ndrmast redundant da det dr biologiskt
fastlagt att alla adenocarcinom i tarmkanalen uppkommer ur adenomatdsa
forstadier 1 ndgon grad.
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Morfologitabell neuroendokrina tumorer i
gastrointestinalkanalen

Beteckning Foérkortning Differentiering | Grad
Neuroendokrin tumoér UNS | NET Hogt diff Okand
Neuroendokrin tumér G1 NET G1 Hogt diff Lag/G1
Neuroendokrin tumor G2 NET G2 Hogt diff Intermediar/G2
Neuroendokrin tumér G3 NET G3 Hogt diff Ho6g/G3
Neuroendokrin cancer UNS | NEC Lagt diff H6g/G3
Smacellig neuroendokrin SCNEC Lagt diff H6g/G3
cancer

Storcellig neuroendokrin LCNEC Lagt diff Ho6g/G3
cancer

Mixed Neuroendokrin-Non | MIiNEN Hogt eller lagt Varierande
neuroendokrin neoplasi diff

Att tanka pa vid val av morfologi
neuroendokrina tumorer

« Neuroendokrina tumdrer (neuroendokrina neoplasier/NEN) kan
fortfarande ha lite olika beteckningar i olika organ men sedan 2019 ars
WHO klassifikation for gastrointestinalkanalen dr beteckningarna
homogeniserade for hela GI-kanalen i enlighet med tabellen.

« Den aktuella indelningen inbegriper savél grad (”grade”) som
differentiering (“differentiation”) vilket kan vara svaroverskadligt da
grupperna dverlappar mellan de olika indelningarna. Kortfattat betraktas
NET alltid som hogt och NEC alltid som lagt differentierade.
Blandformerna kan vara bada beroende pa sina ingdende komponenter.

« For MiNEN finns ldgesspecifika varianter av blandning for flera
anatomiska lokaler.

« Den tidigare vanliga beteckningen “carcinoid” for hogt
differentierade/laggradiga neuroendokrina tumorer i
gastrointestinalkanalen rekommenderas inte lidngre.

« Hogt differentierade rena neuroendokrina lesioner fran GIl-kanalen har en
egen TNM-stadieindelning, medan NEC stadieindelas enligt carcinom pé
aktuell lokal. Notera att TNM 7th ed inkluderar NET och hogt
differentierad NECi detta men TNM 8th ed inkluderar endast NET i den
sarskilda TNM-algoritmen.

« Enligt European Network of Cancer Registries (ENCR) kan
neuroendokrin tumdr som enbart ar kliniskt diagnostiserad registreras med
morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.
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Morfologitabell mjukdelstumaorer,

groddcellstumorer och slemhinnemelanom i
gastrointestinalkanalen

Morfologisk typ C15-26 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | C24/hist
Mjukdelstumorer

Alveolart rhabdomyosarkom 89203 89203 676
Angiosarkom 91203 91203 506
Embryonalt rhabdomyosarkom UNS (inkl 89103 89103 676
botryoid typ)

Embryonalt sarkom (i levern) 89913 88003 796
Hemangioendoteliom 91333 91303 506
GIST (gastrointestinal stromal 89363 88003 796
tumar/stromacellssarkom)

Kaposis sarkom 91403 91403 566
Klarcellssarkom UNS 90443 90443 796
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Malign glomustumor 87113 86803 446
Malign granularcellstumor 95803 95803 686
Malign solitar fibrés tumér (SFT) 88153 88003 796
Myofibroblastiskt (pseudo)sarkom, 88251/b 88001/b 793/b
inflammatoriskt epitelioitt

Perivaskular epitelioid tumoér (PECom) 87143 90443 796
malignt

Rhabdomyosarkom UNS 89003 89003 676
Spolcelligt rhabdomyosarkom 89123 89003 676
Synovialt sarkom UNS 90403 90403 776
Groddcells-/germinalcellstumérer

Blandad groddcellstumor 90853 90853 826
Embryonalt carcinom UNS 90703 90703 826
Germinom 90643 90643 981
Gulesackstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Malignt teratom 90803 90803 826
Mixed germ cell tumour 90853 90853 826
Omoget teratom 90803 90803 826

55




Gastrointestinalkanalen

Morfologisk typ C15-26 ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist

Slemhinnemelanom

Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Mukosalt lentiginést melanom 87463 87203 176
Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176

Att tanka pa vid val av morfologi
mjukdelstumorer, groddcellstumorer och
slemhinnemelanom i gastrointestinalkanalen

o I tabellen listas de tumortyper som har vanliga eller lokaltypiska
manifestationer i frimst den rorformiga delen av gastrointestinalkanalen.
For en komplett 6versikt ver mjukdelstumoérer hdnvisas till lage C49.

« Hematolymfoida neoplasier kan ha sin manifestation i mag-tarmkanalen,
och det finns ocksa lagesspecifika varianter. For dessa hdanvisas emellertid
helt till Lymfomkapitlet.

« Godartade, inte registreringspliktiga mjukdelstumorer som leiomyom och
lipom ér relativt vanliga.

« Majoriteten av solitéra fibrosa tumdrer (SFT) i gastrointestinalkanalen dr
godartade, endast 10 % har en mer aggressiv profil med lokala aterfall och
fjarrmetastaser. | WHO-klassifikationen for gastrointestinalkanalen
rekommenderas att dessa skall bendmnas malign SFT med morf-kod
88153.

« SFT skall hir endast registreras om det tydligt anges att det ror sig
om en malign variant enligt PAD eller klinisk anmiélan. Beteckningen
hemangiopericytom som for vissa ldgen betraktas som mer eller mindre
overlappande rekommenderas inte for gastrointestinalorganen.

« Slemhinnerelaterade melanom &r primédra melanom som kan uppkomma 1
hela ldngden av kanalen, men &r vanligast anorektalt.

« Enligt European Network of Cancer Registries (ENCR) kan
germinalcellstumor som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras med
morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

o Metastas av GIST registreras pa C26.9 om ingen primérlokal dr kénd.

« Kaposis sarkom registreras endast en gang enligt regel 4.1 for multipla
primdrtumorer enligt WHO ICD-0/3.2.
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Historik

o Misstinkt malign/borderline GIST-tumoér registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014
registreras misstdnkt/borderline GIST med morf-kod 80001, C24/hist
993/b.

« GIST UNS oklar/lag malignitetspotential registrerades tidigare med
morf-kod 89361. Fran och med 2020 registreras alla GIST oavsett grad
som maligna.
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Matstrupe (Esofagus) C15

Kliniskt lage C15 ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Cervikala esofagus C15.0 C15.0 C15.0 150.3 150.0
(tractus superioris)

<18 cm

Torakala esofagus 6vre C15.3 C15.0 C15.0 150.3 150.0
(proximala) tredjedel

19-24 cm

Torakala esofagus C154 C15.1 C15.1 150.4 150.0
mellersta tredjedel

25-32 cm

Torakala esofagus nedre C15.5 C15.2 C15.2 150.5 150.0
(distala, abdominala)

tredjedel 33-40 cm

Overvaxt till/fran C15.8 C15.9 C15.9 150.9 150.9
angransande sublokal

inom matstrupe (C15)

med okant ursprung

Matstrupe UNS C15.9 C15.9 C15.9 150.9 150.9
Morfologisk typ C15 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
Carcinom och hoggradig

epitelcellsdysplasi

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adenoskvamost carcinom 85603 85603 196
Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146
Esofageal glandular (intraepitelial) 81482/b 81402/b 094/b
neoplasi, hdggradig (kortelderiverad)

Esofageal intraepitelial skivepitelneoplasi, 80772/b 80702/b 144/b
hoggradig (skivepitelderiverad)

(skivepitelcancer in situ; TiS)

Hoggradig Barrett dysplasi C15.5 81482/b 81402/b 094/b
(kortelcancer in situ; Tis)

Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt 80823 80823 166
carcinom

Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
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Morfologisk typ C15 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist

Carcinom och héggradig
epitelcellsdysplasi

Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Verrukost skivepitelcarcinom 80513 80703 146

Esofageala neuroendokrina tumaérer

Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandade tumorer

Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom - adenocarcinom

Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom - skivepitelcarcinom

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096
neuroendokrin tumor (MiNEN)

Att tanka pa vid registrering C15

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

« Vid sé kallad mappning (systematisk provtagning) vid kdnd Barretts kan
flera hoggradiga dysplasier hittas vid samma biopsitillfdlle. Endast en
registrering gors.

 Vid invasiv tumor och tidigare hoggradig dysplasi finns registrerad gors
en ny tumor. Detta forutsatt att det inte dr under utredningens gédng. Da
uppdateras tidigare registrering.
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Oversattning multifokal

o For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell 14geskod och med 6verséttning till ICD-0O/2
C15.8, ICD-9 150.8, ICD-7 150.8.

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaloverséttning ska goras.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Neuroendokrin tumér som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

« Germinalcellstumér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

o Tumorer som utgar fran gastro-esofageala 6vergangen (GEJ), dvs. inom 2
cm upp fran och 2 cm ner fran 6vre magmunnen, ska registreras pa lage
C16.0.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Barretts esofagus ér ett tillstdnd med metaplastiskt kortelepitel i nedre
delen av esofagus, just ovan dvre magmunnen. Tillstdndet predisponerar
for dysplasi och adenocarcinom men ér inte i sig sjilv
registreringspliktigt.

 Misstinkt malign/borderline GIST-tumor registreras med morf-kod
80001.

« Alla GIST oavsett grad registreras som maligna med morf-kod 89363.

« SFT, solitir fibros tumor, registreras om det tydligt anges att det ror sig
om en malign variant enligt PAD eller klinisk anméilan.

Historik

« Tidigare anvindes ldgeskod C15.1 for de 6vre delarna av torakala
esofagus, och C15.2 for den nedre delen av torakala esofagus.

« Tidigare rddde uppfattningen att adenocarcinom i nedre delen av esofagus
alltid utgjorde dvervéxt av adenocarcinom fran magséickens ovre del,
cardia, vilket framgar fran dldre litteratur och kodningsinstruktioner.
Sedan borjan av 1990-talet dr dock konceptet att adenocarcinom
uppkomna 1 Barrett-fordndringar dr primédra pa platsen vélbelagt och dessa
skall kodas pa sitt faktiska ldge.
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« Misstinkt malign/borderline GIST-tumor registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014
registreras misstidnkt/borderline GIST med morf-kod 80001, C24/hist
993/b.

« GIST UNS oklar/lag malignitetspotential registrerades tidigare med
morf-kod 89361. Fran och med 2020 registreras alla GIST oavsett grad
som maligna.

Klinisk overblick C15

Anatomi

Matstrupen ér ett kanalformigt organ som stricker sig fran svalget med ovre
esofagussfinktern till nedre esofagussfinktern/6vre magmunnen. Liksom
tarmen bestér de yttre lagren av muskel och bindvavsskikt. En frisk
matstrupes lumen ar beklddd med ett tjockt oférhornat skivepitel.
Overgéngen till magsickens kortelepitel 4r skarp i kraniokaudal riktning,
men bildar ett vigigt monster i horisontalplanet. Overgangen kan ses vid vid
endoskopisk undersokning och brukar da kallas Z-linjen av skopisten.

Matstrupen indelas av praktiska skil i delar definierade av avstandet fran
tandraden (0verkikens framtinder) men den indelningen speglar egentligen
inte ndgra vasentliga anatomiska skillnader mellan organets olika delar.

Enligt nu géllande riktlinjer skall gastro-esofageala dvergidngen (GEJ) som
ingar i lage C16.0 uppfattas som ursprunget for tumdrer inom 2 cm upp fran
och 2 cm ner frdn 6vre magmunnen. Detta stimmer ibland ddligt med hur
tumorerna kodas 1 patologiutlatanden da dessa tumorer vanligen ingér 1
nyckeltalen for esofagus enligt géllande riktlinjer. For ytterligare detaljer se
resonemanget om Barretts esofagus under morfologiska kommentarer.

Tumorer

Godartade, icke registreringspliktiga, tumdrer fran de yttre bindvavsskikten
ar vanliga (lipom, leiomyom).

Skivepitelcarcinom i esofagus har visats ha koppling till livsstilsfaktorer
som intag av alkohol och viss typ av mat, men dven kroniskt
inflammatoriska tillstind. Daremot visar aktuella ron att HPV-infektion inte
ar av betydelse hir.

Kronisk reflux av magsafter och andra retningstillstdnd kan ge en
omvandling av skivepitelet 1 esofagus just ovan 6vre magmunnen till
korteldifferentierad slemhinna. I forsta skedet ses gastrisk slemhinna, det vill
sdga liknande den i ventrikeln, krypa uppat i matstrupen. Nar retningen
fortsatter uppkommer en omvandling av epitelet till tunntarmsliknande
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epitel, sd kallad intestinal metaplasi. Detta kallas Barretts esofagus och
okar risken for kortelcellsdysplasier och adenocarcinom signifikant.

Patienter med kidnd Barretts f6ljs kontinuerligt med endoskopiska
undersokningar med regelbunden systematisk provtagning, sa kallad
mappning, med ett stort antal biopsier frin varje provtagningstillfille. Aven
om hoggradig dysplasi hittas i flera av biopsierna vid en mappning skall
endast en registrering goras. Om flera separata hardar pavisas i ett resektat
kan flera registreringar vara motiverade. Vid fynd av invasiv cancer i senare
prov uppdateras registreringen pa vanligt satt.

Adenocarcinom av olika typer kan ocksa upptrdda i hela esofagus langd,
men det ir ovanligt. Aven hir dominerar en etiologi med retningstillstdnd
(relaterat till reflux, livsstilsfaktorer samt Gvrigt som ger esofagit).

Notera att begreppet intramukosal cancer som anvénds for 6vre delarna av
Gl-kanalen &r steget Over intraepitelial dysplasi/neoplasi och innebér
invasion av de skikt som bendmnda lamina propria och muscularis mucosae,
men inte nar ner i submukosan (pT1a).

Priméra neuroendokrina neoplasier kan uppkomma i hela esofagus langd.

Utredning och provtagning/preparat

Kortfattad beskrivning av atgérder som kan generera en morfologisk diagnos
vid misstanke om malignitet i esofagus:

« Gastroskopi och biopsitagning for histologisk undersokning.

« Eventuellt endoskopiskt ultraljud (EUS) med finndlspunktion for
cytologisk undersokning, men detta anvénds inte for misstdnkta
primirtumorer utan for att undersdka metastasmisstankta periesofageala
lymfkortlar.

« Endoskopisk mukosaresektion, inre delar av slemhinnan avlidgsnas i ett
stycke for histologisk undersokning avseende invasionsdjup.

« Esofagusresektat med histologisk undersokning.
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Magsack (Ventrikel) C16

Kliniskt lage C16 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Cardia UNS (6vre magmun, C16.0 C16.0 C16.0 151.0 151.1
gastroesofageal granszon,

2 cm ovan och nedan

6vergangen)

Fundus (6vre del av magsack) C16.1 C16.1 C16.1 151.3 151.0
Corpus (mellersta delen) c16.2 C16.2 c16.2 1514 151.0
Antrum (nedre del) C16.3 C16.3 C16.3 151.1 151.0
Pylorus (nedre magmun) C16.4 C16.4 C16.4 151.1 151.0
Curvatura minor UNS Cc16.5 C16.5 c16.5 151.4 151.0
Curvatura major UNS C16.6 C16.6 C16.6 151.4 151.0
Overvaxt till/fran Cc16.8 Cc16.9 Cc16.9 151.9 151.9
angransande sublokal inom

magsack (C16) med okant

ursprung

Magsack UNS C16.9 C16.9 C16.9 151.9 151.9
Morfologisk typ C16 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | C24/hist
Hoggradig epitelcellsdysplasi/

cancer in situ (TiS)

Adenocarcinom in situ 81402/b 81402/b 094/b
Adenom foveolar typ med hoéggradig dysplasi 82102/b 81402/b 094/b
HGD

Adenom gastrisk typ med hdggradig dysplasi 82102/b 81402/b 094/b
HGD

Adenom huvudcells-/oxyntisk korteltyp med 82102/b 81402/b 094/b
hoggradig dysplasi HGD

Adenom intestinal typ med hoéggradig dysplasi 81442/b 81402b 094/b
HGD

Adenom UNS med héggradig dysplasi HGD 81402/b 81402/b 094/b
Adenomatos polyp med hdéggradig dysplasi 82102/b 81402/b 094/b
HGD

Glandular/koértelderiverad intraepitelial neoplasi | 81482/b 81402/b 094/b
héggradig dysplasi HGD

Serrated/sagtandat adenom/lesion med 82132/b 81402/b 094/b
héggradig dysplasi HGD

63




Gastrointestinalkanalen

Morfologisk typ C16 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist

Héggradig epitelcellsdysplasi/cancer in situ
(TiS)

Serrated/sagtandat adenom/lesion med 82132/b 81402/b 094/b
héggradig dysplasi HGD

Tubulovillést adenom med héggradig dysplasi 82632/b 82632/b 094/b
HGD

Tubulart adenom med héggradig dysplasi HGD 82112/b 82112/b 094/b

Villést adenom med héggradig dysplasi HGD 82612/b 82612/b 094/b

Epiteliala maligna tumaorer/
carcinoma/adenocarcinom

Adenocarcinom blandad typ 82553 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoskvamost carcinom 85603 85603 196
Carcinom med osteoklastliknande jatteceller 80353 80103 196
Hepatoitt carcinom 85763 81403 096
Medullart carcinom med lymfoitt stroma 85123 85103 096
Mikropapillart adenocarcinom 82653 81403 096
Mucinoést adenocarcinom 84803 84803 096
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Papillart adenocarcinom 82603 82603 096
Parietalcellscarcinom 82143 81403 096
Pleomorft carcinom 80223 80103 196
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Pseudosarkomatost carcinom 80333 80103 196
Sarkomatoitt carcinom 80333 80103 196
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Storcelligt carcinom med rhabdoid fenotyp 80143 80123 196
Tubulart adenocarcinom 82113 82113 096
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Morfologisk typ C16 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
Gastriska neuroendokrina tumérer

Gastrinproducerande (G-cells) NET/gastrinom 81533 81533 446
Histaminproducerande ECL-NET 82423 82463 446
(enterokromaffinlik cell NET)

Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Serotoninproducerande EC-NET 82413 81503 096
(enterokromaffin cell NET)

Smacelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Somatostatinproducerande (D-cells) 81563 81503 096
NET/somatostatinom

Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumaérer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin 81543 81503 096
tumor MIiNEN

Ovriga tumérer

GIST (gastrointestinal stromal tumor/ 89363 88003 796

stromacellssarkom)

Att tanka pa vid registrering C16

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

« Vid ECLom i magsécken &r det vanligt med flera primértumorer over tid.

Oversattning multifokal

For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer

med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell 14geskod och med dverséttning till ICD-0O/2

C16.8,ICD-9 151.8, ICD-7 151.8.

For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga

tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaloverséttning ska goras.
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Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Gastrinproducerande NET/gastrinom som enbart &r kliniskt
diagnostiserad registreras med morf-kod 81533 och diagnosgrund 8.

« Somatostatinproducerande NET/somatostatinom som enbart &r
kliniskt diagnostiserad registreras med morf-kod 81563 och
diagnosgrund 8.

« Serotoninproducerande EC-NET (enterokromaffincell NET) som
enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras med morf-kod 82413 och
diagnosgrund 8.

« Neuroendokrin tumér som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

« Germinalcellstumdr som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

o Tumorer som utgar fran gastro-esofageala 6vergangen (GEJ), dvs. inom 2
cm upp fran och 2 cm ner fran 6vre magmunnen, ska registreras pa
lage C16.0.

« Metastas av GIST registreras pa C26.9 om ingen primérlokal dr kénd.

Att tanka pa vid val av morfologi

o Morf-kod 82102 rekommenderas i WHO-klassifikationen for adenom av
flera olika typer med hoggradig dysplasi; inklusive foveolér typ, gastrisk
pyloruskorteltyp, oxyntic korteltyp.

« Misstinkt malign/borderline GIST-tumor registreras med morf-
kod 80001.

« Alla GIST oavsett grad registreras som maligna med morf-kod 89363.

o Endokrin tumér ska i forsta hand registreras med morf-kod for det
hormon som produceras och i andra hand utifran uppgift om grad.

Historik

« Misstinkt malign/borderline GIST-tumoér registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014
registreras misstankt/borderline GIST med morf-kod 80001,

C24/hist 993/b.

o GIST UNS oklar/lag malignitetspotential registrerades tidigare med
morf-kod 89361. Fran och med 2020 registreras alla GIST oavsett grad
som maligna.
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Klinisk overblick C16

Anatomi

Magsicken ér ett sickformat organ bildat som en vidgning av den
rorformiga magtarmkanalen, och avgrénsas av 6vre och nedre magmunnen.
Formen &r asymmetrisk och den nedre, ldngre langsidan bendmns curvatura
major, och den 6vre, kortare kallas curvatura minor. For indelningen
hénvisas till den schematiska bilden i kapitelinledningen. Utsidan dr bekladd
med bukhinna/peritoneum. Fran curvatura major hinger omentet ner, en
gardinliknande struktur av lucker fettrik bindvdv med tdmligen rikliga
lymfoida strukturer.

Magsickens slemhinna har hogt specialiserade funktioner for att producera
magsaft, peptidhormoner samt kraftigt slem som skyddar mot magsaftens
fratande verkan.

Tumorer

Pa laget dominerar epiteliala tumorer vilka utvecklas ur en sekvens av
preneoplastiska lesioner som vanligen har sitt ursprung i ndgon form av
kronisk retning (relaterad till fédointag, kroniskt inflammatoriska sjukdomar
inklusive atrofi samt inflammation med Helicobacter pylori,
magsarsbakterier). Neoplasier i magsidcken finns ocksé som en del i
hereditéra tillstdind med fallenhet for bildning av polyper.

Funduskortelpolyper och hyperplastiska polyper dr godartade och skall inte
registreras.

Utredning och provtagning/preparat

Kortfattad beskrivning av atgérder som kan generera en morfologisk diagnos
vid misstanke om malignitet i ventrikeln:

« Gastroskopi och biopsitagning for histologisk undersokning.

« Polyp/adenomresektat for histologisk undersokning, vid gastroskopisk
undersokning.

« Vivnadsresektat for histologisk undersdkning av delar av
ventrikelvdggen, innehéller hela tjockleken av viggen.

« Ventrikelresektat, komplett eller partiellt, behandling och diagnostik for
histologisk undersokning.
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Tunntarm (Duodenum, Ileum,

Jejunum) C17

Kliniskt lage C17 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Duodenum C17.0 C17.0 C17.0 152.0 152.0
(tolvfingertarm) alla delar

Jejunum (6vre del av C17.1 C17.1 C17.1 152.1 152.7
tunntarm)

Ileum (nedre del av C17.2 C17.2 C17.2 152.2 152.7
tunntarm)

(exkl. ileocekal

granszon/valvula Bauhini)

Meckels divertikel c17.3 C17.3 c17.3 152.2 152.7
Overvaxt till/fran C17.8 C17.9 C17.9 152.9 152.9
angransande sublokal

inom tunntarm (C17) med

okant ursprung

Tunntarm UNS C17.9 C17.9 C17.9 152.9 152.9
Morfologisk typ C17 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
Héggradig epitelcellsdysplasi/

cancer in situ TiS

Adenom, intestinal typ med héggradig 81442/b 81402/b 094/b
dysplasi HGD

Adenomat6s polyp med héggradig dysplasi 82102/b 81402/b 094/b
HGD

Serrated/sagtandat adenom/lesion med 82132/b 81402/b 094/b
hoggradig dysplasi HGD

Tubulart adenom med héggradig dysplasi 82112/b 82112/b 094/b
HGD

Adenocarcinom

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096
Tubulart adenocarcinom 82113 82113 096
Carcinom av pankreatikobiliar typ (C24.1) 81633 81403 096
Medullart carcinom UNS 85103 85103 096
Mucinést adenocarcinom 84803 84803 096
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stromacellssarkom)

Morfologisk typ C17 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
Adenocarcinom

Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Neuroendokrina tumaérer

Enterokromaffincellscarcinoid 82413 81503 096
Extraadrenalt paragangliom UNS 86933 86931 441
Gangliocytiskt paragangliom (C17.0) 86830 86801 441
Gastrinproducerande NET/gastrinom 81533 81533 446
Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Serotoninproducerande NET 82413 81503 096
Smacelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Somatostatinproducerande 81563 81503 096
NET/somatostatinom

Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumaérer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin 81543 81503 096
tumor MIiNEN

Ovriga tumérer

GIST (gastrointestinal stromal tumor/ 89363 88003 796

Att tanka pa vid registrering C17

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

 Vid neuroendokrin tumdr dr det vanligt med multipla primirtumdrer men
de uppticks i regel samtidigt. Vid ny anmélan 6vervigs om aktuell tumor

ar ny tumdr eller recidiv.
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Oversattning multifokal

For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell 14geskod och med 6verséttning till ICD-0O/2
C17.8,ICD-9 152.8, ICD-7 152.8.

For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaloverséttning ska goras.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Gastrinproducerande NET/gastrinom som enbart ér kliniskt
diagnostiserad registreras med morf-kod 81533 och diagnosgrund 8.

Somatostationproducerande NET/somatostatinom som enbart ar
kliniskt diagnostiserad registreras med morf-kod 81563 och diagnosgrund
8.

Serotoninproducerande EC-NET som enbart ar kliniskt diagnostiserad
registreras med morf-kod 82413 och diagnosgrund 8.

Icke-funktionell NET som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

Germinalcellstumér som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

Tumorer i duodenum som bendmns som periampulldra ska registreras pa
lage C24.1, ampulla/papilla Vateri.

LAMN (low-grade appendiceal mucinous neoplasm) ska registreras pa
lage C18.1, appendix vermiformis.

Tarmkanalen, icke specificerad lokalisation, ska registreras pa lige C26.0.

Metastas av GIST registreras pd C26.9 om ingen priméirlokal dr kdnd.

Att tanka pa vid val av morfologi

Misstinkt malign/borderline GIST-tumér registreras med morf-kod
80001.

Alla GIST oavsett grad registreras som maligna med morf-kod 89363.

Endokrin tumor ska i forsta hand registreras med morf-kod for det
hormon som produceras och i andra hand utifran uppgift om grad.
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Historik

« GIST, UNS oklar/lag malignitetspotential: Morf-kod 89361/b som
tidigare anvindes &r borttagen 1 ICD-0/3.2 och alla GIST registreras som
maligna oavsett vilken grad som anges i anmélan. Misstiankt
malign/borderline GIST-tumor registrerades tidigare enligt ICD-O/2 med
morf-kod 88001, C24/hist 793/b.

Klinisk overblick C17

Anatomi

Tunntarmen bestér, som framgér av oversiktsbilden i kapitlets inledning, av
flera delar; duodenum/tolvfingertarmen samt den egentliga tunntarmen med
sina tva delar jejunum och ileum, dér inga svenska specifika begrepp finns
for de senare.

I duodenums nedétstigande led mynnar den stora gallgangen (ductus
choledochus) samt gangen frdn bukspottkorteln. Det finns flera anatomiska
varianter pa detta, men den vanligaste innebar att de bada gangarna
konfluerar och mynnar tillsammans i en liten upphdjning 1 duodenum,
papilla Vateri. De konfluerande gngarna &r ofta vidgade fore mynningen
och bildar en sd kallad ampulla.

Meckels divertikel 4r en embryonal rest bestdende av en liten brackséck i
tunntarmens vagg i ileum. Slemhinnan undergér ofta metaplasi till gastrisk
slemhinna och priméra tumorer kan uppkomma i strukturen, Meckels
divertikel har ett eget lige C17.3.

Tumorer

Tumdrer i tunntarmen &r ovanligt jimfort med tjocktarmscancer, och &r
vanligen adenocarcinom men det forekommer dven neuroendokrina tumdrer
och GIST. Det dr vanligt att tumdrer som egentligen uppkommer i
utforsgangarna till pankreas och/eller gallgdngen véxer in i sjdlva tarmen,
men dessa registreras pa ett annat ldge som ses i tabellen ovan.

Utredning och provtagning/preparat

Skopering av tunntarmen ar mer krivande &n skopering av magséck eller
tunntarm, men kan utf6ras, och biopsier och/eller polypresektat kan goras.
Vid pévisad tumor kan en del av tunntarmen opereras bort, men vid tumor i
proximala delen maste ett omfattande ingrepp goras.
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Tjocktarm (Kolon) C18

Kliniskt ldge C18 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Caecum (blindtarm) C18.0 C18.0 C18.0 153.4 153.0
Valvula Bauhini (ileocekal C18.0 C18.0 C18.0 153.6 153.0
granszon)

Appendix vermiformis C18.1 C18.1 C18.1 153.5 153.4
(blindtarmens

maskformiga bihang)

Ascendens (héger kolon) c18.2 C18.2 C18.2 153.6 153.0
Flexura hepatica (héger €183 c18.3 c18.3 153.0 153.1
flexur)

Transversum C18.4 C18.4 c18.4 153.1 153.1
Flexura lienalis (vanster C18.5 C18.5 C18.5 153.7 153.1
flexur)

Descendens (vanster kolon) C18.6 C18.6 C18.6 153.2 153.2
Sigmoideum C18.7 C18.7 C18.7 153.3 153.3
Overvaxt till/fran C18.8 C18.9 C18.9 153.9 153.9
angransande sublokal

inom tjocktarm (C18) med

okant ursprung

Tjocktarm familjar polypos C18.9 C18.8 c18.8 153.8 153.8
Tjocktarm UNS C18.9 C18.9 C18.9 153.9 153.9
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Overgang andtarm-tjocktarm C19

Kliniskt lage C19 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Overgang dndtarm-tjocktarm C19.9 Cc19.9 c19 154.0 154.0
(rektosigmoidal granszon)

Morfologisk typ C18 och C19 (utom ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Appendix)

Héggradig epitelcellsdysplasi/

cancer in situ TiS

Adenomat6s polyp med héggradig 82102/b 81402/b 094/b
dysplasi HGD

Glandular/kértelderiverad 81482 81402/b 094/b
intraepitelial neoplasi hdggradig

dysplasi HGD

Serrated/sagtandat adenom/lesion 82132/b 81402/b 094/b
med hdéggradig dysplasi HGD

Tubulovillést adenom med hdggradig 82632/b 82632/b 094/b
dysplasi HGD

Tubulart adenom med héggradig 82112/b 82112/b 094/b
dysplasi HGD

Villést adenom med héggradig dysplasi 82612/b 82612/b 094/b
HGD

Adenocarcinom

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenomliknande adenocarcinom 82623 81403 096
Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196
Carcinom med sarkomatoid 80333 80103 196
komponent

Medullart carcinom UNS 85103 85103 096
Mikropapillart adenocarcinom 82653 81403 096
Mucinést adenocarcinom 84803 84803 096
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Serrated/sagtandat adenocarcinom 82133 81403 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Villést adenocarcinom 82623 81403 096
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stromacellssarkom)

Morfologisk typ C18 och C19 (utom ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Appendix)

Tumérsyndrom

Adenocarcinom i familjar polypos 82203 82203 096
(OBS!'ICD-0/2 C18.8)

Familjar polypos, precancerost 82200/b 82200/b 094/b
adenom/precancerds adenomatos

(OBS!'ICD-0/2 C18.8)

Neuroendokrina tumérer

Enterokromaffincellscarcinoid 82413 81503 096
Glukagonlik peptidproducerande 81523 81523 446
tumor NET

L-cellstumor NET 81523 81523 446
Neuroendokrin tumoér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
PP/PYY-producerande tumor NET 81523 81523 446
Serotoninproducerande tumér NET 82413 81503 096
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandade tumaérer

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096
neuroendokrin tumoér MiNEN

Ovriga tumérer

GIST (gastrointestinal stromal tumor/ 89363 88003 796
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Morfologisk typ C18.1 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Hoggradig epitelcellsdysplasi/
cancer in situ TiS

HAMN (high-grade appendiceal 84802/b 84802/b 094/b
mucinous neoplasm)

LAMN (low-grade appendiceal 84801/b 84801/b 093/b
mucinous neoplasm)

Serrated/sagtandat adenom/lesion 82132/b 81402/b 094/b
med hoéggradig dysplasi HGD

Adenocarcinom

Adenocarcinom 81403 81403 096
Bagarcells(adeno)carcinom 82433 84803 096
Gobletcellscarcinom 82433 84803 096
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Mucinést adenocarcinom 84803 84803 096
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096

Neuroendokrina tumorer

Enterokromaffincellscarcinoid 82413 81503 096
Glukagon-lik peptidproducerande 81523 81523 446
tumor NET

L-cellstumor NET 81523 81523 446
Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82402 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82402 086
Neuroendokrin tumoér NET G3 82493 82402 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82402 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
PP/PYY-producerande tumor NET 81523 81523 446
Serotoninprodcerande tumor NET 82413 81503 096
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC
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Morfologisk typ C18.1

ICD-0/3.2

ICD-0/2

C24/hist

Blandade tumorer

Blandad neuroendokrin non-
neuroendokrin tumoér MiNEN

81543

81503

096

Ovriga tumérer

GIST (gastrointestinal stromal tumor/
stromacellssarkom)

89363

88003

796

Att tanka pa vid registrering C18-C19

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

Varje priméartumor registreras var for sig.

Vid syndromet familjér polypos (FAP) registreras endast en premalign
tumor med morf-kod 82200/b samt en malign tumér med morf-kod 82203
oavsett antal tumorer och lokalisation. Om den fOrsta registrerade tumoren
ar malign registreras bara den.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Glukagonproducerande NET/glukagonom som enbart &r kliniskt
diagnostiserad registreras med morf-kod 81523 och diagnosgrund 8.

Serotoninproducerande EC-NET som enbart ar kliniskt diagnostiserad
registreras med morf-kod 82413 och diagnosgrund 8.

Neuroendokrin tumér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

Germinalcellstumér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

LAMN, low-grade appendiceal mucinous neoplasm, fir endast
registreras pa lage C18.1, appendix vermiformis.

Vid syndromet familjéir polypos (FAP) ska lige C18.9 med Oversittning
till ICD-0/2 C18.8 viljas.

Lage C19.9, rektosigmoid grinszon, ska endast anvéndas nér det exakta
ursprunget avseende rektum eller sigmoideum é&r oklart. Laget motsvarar
ingen egentlig anatomisk struktur.

Tarmkanalen, icke specificerad lokalisation, registreras pa ldge C26.0.

Vid oklar angiven lokalisation antas kolon bdrja vid 16 cm upp fran
analGppningen.
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Metastas av GIST registreras pa C26.9 om ingen primérlokal dr kind.

Att tanka pa vid val av morfologi

LAMN kan, trots sin karaktir, finnas med utbredd spridning, savél T3
som T4a. Tillstandet far inte forvéxlad med spridning av annan mucinds
tumdrvéxt 1 bukhdlan med annan primérlokal.

Beteckningen HAMN (high grade appendiceal mucinous tumour) har
borjat anvindas for en likartad tumorvaxt, men med mer uttalad atypi. For
denna rekommenderas koden med ICD-03.2 klartexten mucindst
adenocarcinom in situ.

Misstinkt carcinoid kan ej registreras pa lage C18.1. Efterhor om
diagnosen blivit faststélld, om inte avskrivs fallet.

Misstankt malign/borderline GIST-tumdr registreras med morf-kod
80001.

Alla GIST oavsett grad registreras som maligna med morf-kod 89363.

Endokrin tumoér ska i forsta hand registreras med morf-kod for det
hormon som produceras och i andra hand utifran uppgift om grad.

Historik

Misstinkt malign/borderline GIST-tumér registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014
registreras misstankt/borderline GIST med morf-kod 80001, C24/hist
993/b.

GIST UNS oklar/lag malignitetspotential registrerades tidigare med
morf-kod 89361. Fran och med 2020 registreras alla GIST oavsett grad
som maligna.

Figur 3. Schematisk tvarsnittsbild som visar 6vergangen mellan
tunntarm och grovtarm.

Valvula bauhini, caecum (blindtarm) och appendix vermiformis &r markerade med pilar.

Valvula bauhini C18.0

Caecum C18.0

+ Appendix vermiformis C18.1

Kalla: Socialstyrelsen
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Klinisk overblick C18-C19

Anatomi

Tunntarmen féster in i grovtarmen i omradet for caekum/blindtarmen som
bildar en liten blind ficka i vilken det maskformiga bihanget i sin tur féster
in. Begreppet ileocackal-omradet innefattande distala ileum, caecum och ett
litet proximalt stycke fran kolon ascendens samt appendix och anvénds
ibland i kliniska sammanhang.

I Ovrigt borjar tjocktarmen med en del som gér kranialt frdn caecum, vid
hoger sidas flexur finns en narmast 90 grader bgj, den transversala delen har
en individuell variation och gar mer eller mindre rakt mellan flexurerna. Den
nedatstigande delen borjar vid vénster flexur och gar ner och dvergar i en
bojd del som bendmns sigmoideum. Tarmen féster stramt i flexurerna men
ar 1 ovrigt nagot forskjutbar ovan rektum.

Tumorer

Grovtarmens tumorflora domineras helt av adenocarcinom och dess
forstadier adenom och polyper. Adenocarcinom UNS é&r vanligast men
mucindst carcinom &r viktigt att urskilja for prognos och anges 1
diagnostiken. Det finns en rad varianter av adenocarcinom som kan
forekomma, men detta ses sillan i praktiken. Pa laget forekommer
neuroendokrina tumorer.

Appendix har en egen tumorflora vilket ses 1 den separata tabellen ovan.

Utredning och provtagning/preparat

Vid operationer for koloncancer dr det vanligt att halva tarmen tas bort,
hoger- eller vinstersidig hemikolektomi. Rektum tas ofta bort i sin helhet
vid tumorkirurgi, detta bendmns ibland rektumamputat.

Vid pavisad cancer opereras ett storre stycke av tarmen bort, och undersoks
avseende djupvixt i tarmens vigglager samt om tumorvixt finns i regionala
lymfkortlar. Forstadier eftersoks med screeningprogram eller hittas vid
symtom och tas bort for diagnostik och prevention. Vid histopatologisk
undersokning av dessa undersoks noggrant om tumdren dvergar i invasivt
carcinom.

Vid preoperativ provtagning av misstdnkt adenocarcinom innehaller ibland
inte materialet nagra djupare delar av tarmvéggen varfor man inte
histopatologiskt kan stilla diagnosen invasiv cancer. Aven om man har stark
klinisk misstanke om att invasion foreligger tas ofta ytterligare biopsier for
att ha histopatologiskt bevis fore den fortsatta handldggningen. Detta kan
resultera i att flera prover inkommer fran samma lesion under en relativt kort
tidsperiod. Tolkningen av hur manga lesioner som faktiskt foreligger
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forsvéras av att man ofta provtar multipla lesioner pd samma remiss med
mindre exakt angivande av anatomiskt lége.
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Andtarmen (Rektum) C20

Kliniskt lage C20 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 ICD-10 ICD-9 ICD-7
Andtarm UNS C20.9 C20.9 Cc20 154.1 154.0
Morfologisk typ C20 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Héggradig epitelcellsdysplasi/

cancer in situ TiS

Adenomat6s polyp med héggradig 82102/b 81402/b 094/b
dysplasi HGD

Glandular/kértelderiverad intraepitelial 81482/b 81402/b 094/b
neoplasi

héggradig dysplasi HGD

Serrated/sagtandat adenom/lesion med 82132/b 81402/b 094/b
héggradig dysplasi HGD

Tubulovillést adenom med héggradig 82632/b 82632/b 094/b
dysplasi HGD

Tubulart adenom med héggradig 82112/b 82112/b 094/b
dysplasi HGD

Villést adenom med héggradig dysplasi 82612/b 82612/b 094/b
HGD

Adenocarcinom

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenomliknande adenocarcinom 82623 81403 096
Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196
Carcinom med sarkomatoid komponent 80333 80103 196
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Medullart carcinom UNS 85103 85103 096
Mikropapillart adenocarcinom 82653 81403 096
Mucinést adenocarcinom 84803 84803 096
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Serrated/sagtandat adenocarcinom 82133 81403 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Villést adenocarcinom 82623 81403 096
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tumor/stromacellssarkom)

Morfologisk typ C20 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Tumérsyndrom

Adenocarcinom i familjar polypos 82203 82203 096
(OBS!'ICD-0/2 C18.8)

Familjar polypos, precanceréstadenom/ 82200/b 82200/b 094/b
precancerds adenomatos

(OBS!' ICD-0/2 C18.8)

Neuroendokrina tumérer

Enterokromaffincellscarcinoid 82413 81503 096
Glukagon-lik peptidproducerande 81523 81523 446
tumor NET

L-cellstumor NET 81523 81523 446
Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
PP/PYY-producerande tumor NET 81523 81523 446
Serotonin-producerande tumor NET 82413 81503 096
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandade tumérer

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096
neuroendokrin tumoér MiNEN

Ovriga tumérer

GIST (gastrointestinal stromal 89363 88003 796

81




Gastrointestinalkanalen

Att tdnka pa vid registrering C20

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

Varje primédrtumor registreras var for sig.

Vid ny anmélan dér patient tidigare haft tumor 1 lokalen dvervdgs om
aktuell tumér dr ny tumdr eller recidiv.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Glukagonproducerande NET/glukagonom som enbart &r kliniskt
diagnostiserad registreras med morf-kod 81523 och diagnosgrund 8.

Serotoninproducerande EC-NET som enbart ar kliniskt diagnostiserad
registreras med morf-kod 82413 och diagnosgrund 8.

Neuroendokrin tumoér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

Germinalcellstumér som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

Tarmkanalen, icke specificerad lokalisation, skall registreras pa lige
C26.0.

Vid syndromet familjéir polypos (FAP) ska ldgeskod C18.9 med
oversittning till C18.8 i ICD-0/2 viljas.

Vid oklar angiven lokalisation antas rektum vara 15 cm lang fran
anal0ppningen.

Metastas av GIST registreras pd C26.9 om ingen primérlokal &r kdnd.

Att tanka pa vid val av morfologi

Skivepitelcarcinom kan forekomma 1 mycket sédllsynta fall, men liget bor
kontrolleras noggrant for att utesluta att det inte ar fragan om dvervéxt
fran analkanalen (C21).

Misstinkt malign/borderline GIST-tumor registreras med morf-kod
80001.

Alla GIST oavsett grad registreras som maligna med morf-kod 89363.

Endokrin tumor ska 1 forsta hand registreras med morf-kod for det
hormon som produceras och i andra hand utifran uppgift om grad.
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Historik

o Misstinkt malign/borderline GIST-tumoér registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014
registreras misstdnkt/borderline GIST med morf-kod 80001, C24/hist
993/b.

« GIST UNS oklar/lag malignitetspotential registrerades tidigare med
morf-kod 89361. Fran och med 2020 registreras alla GIST oavsett grad
som maligna.

Klinisk overblick C20

Anatomi

Rektums viggstruktur och slemhinna har samma uppbyggnad som redovisas
i inledningen av avsnittet om gastrointestinalkanalen. Till skillnad fran
tjocktarmen ar delar av rektum retroperitonealt beldgen.

Tumorer

Laget domineras helt av adenocarcinom, vanligen av UNS typ.

Utredning och provtagning/preparat

Rektum har i allt vasentligt samma tumdrflora som dvriga grovtarmen.
Denna domineras helt av adenocarcinom och dess forstadier adenom och

polyper.

Vid pavisad cancer opereras ett storre stycke av tarmen bort, och undersoks
avseende djupvixt i tarmens viagglager samt om tumdrvaxt finns i regionala
lymfkortlar. Forstadier eftersoks med screeningprogram eller hittas vid
symtom och tas bort for diagnostik och prevention. Vid histopatologisk
undersokning av dessa undersoks noggrant om tumdren dvergar i invasivt
carcinom.

Vid preoperativ provtagning av misstdnkt adenocarcinom innehaller ibland
inte materialet nagra djupare delar av tarmvéggen varfor man inte
histopatologiskt kan stilla diagnosen invasiv cancer. Aven om man har stark
klinisk misstanke om att invasion foreligger tas ofta ytterligare biopsier for
att ha histopatologiskt bevis fore den fortsatta handldggningen. Detta kan
resultera i att flera prover inkommer fran samma lesion under en relativt kort
tidsperiod. Tolkningen av hur manga lesioner som faktiskt foreligger
forsvaras av att man ofta provtar multipla lesioner pa samma remiss med
mindre exakt angivande av anatomiskt lége.

Se dversikt i1 kapitelinledningens indelning av in situ-
forandringar/precancerdsa lesioner samt hur tarmvéggens anatomiska
uppbyggnad péaverkar stadieindelningen.
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Anus (Andtarmséppning) och

analkanalen C21

Kliniskt ladge C21 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Anus UNS C21.0 C21.0 C21.0 154.2 154.1
Analkanalen inkl C21.1 C21.1 C21.1 154.2 154.1
analsfinktern (ringmuskeln)

Kloakogen zon c21.2 C21.2 c21.2 154.2 154.1
Overvaxt till/frn C21.8 C26.0 C21.9 159.0 153.9
angransande sublokal inom

rektum/anus (C20-C21)

med okant utgangslage i

rektum/anus

Morfologisk typ C21 ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 C24/hist
HSIL/Hbéggradig skivepiteldysplasi 80772/b 80702/b 144/b
AIN 3/Anal intraepitelial skivepitelneoplasi 80772/b 80702/b 144/b
grad 3

Epiteliala tumorer

Adenocarcinom 81403 81403 096
Basaloid cancer/basaloitt carcinom (C21.1) 81233 81233 126
Pagets sjukdom/Morbus Paget 85423 85423 096
extramammar

Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Verrukost skivepitelcarcinom 80513 80703 146
Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

84




Gastrointestinalkanalen

Morfologisk typ C21 ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 C24/hist

Blandade tumorer

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096
neuroendokrin tumoér MiNEN

Ovriga tumérer

Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Mukosalt lentigindst melanom 87463 87203 176
Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176

Att tanka pa vid registrering C21

Multipla tumorer samtidigt och over tid

o Samma C24/hist-kod kan bara forekomma en géng per individ oavsett
tidsintervall. En registrering for in situ, en missténkt invasiv och en
invasiv tumor kan goras och endast i den ordningen. Om tumdren var
invasiv vid forsta tillfdllet gors ingen ny registrering.

o Det ska ha gatt minst ett ar frdn diagnos av in situ innan man kan gora en
registrering av invasiv tumor. Om mindre 4n ett ar gatt &ndras morf-koden
till invasiv fran borjan. Regeln appliceras pa alla fall med
provtagningsdatum fran 2024-01-01.

Oversattning multifokal

« For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell ldgeskod och med dversdttning till ICD-0/2
C21.8,ICD-9 154.8, ICD-7 154.8.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Neuroendokrin tumor som enbart ar kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

« Germinalcellstumdor som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.
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Att tanka pa vid val av lage
« Vid oklar lokalisation registreras adenocarcinom pa ldge C20.9 (rektum)
och skivepitelcarcinom pé lage C21.0 (anus).

o Perianal tumoér beldgen inom ett omrade med diameter 5 cm frén
analoppningen, dvs. inom 2,5 cm radie, registreras pa lige C21.0.

« Perianal tumdr beldgen utanfor detta avstand registreras pa lige C44.5
(hud, bal) alternativt lage C51.9 (vulva).

Att tanka pa vid val av morfologi

« Aven for detta liige har begreppet HSIL tagit dver, men
”dubbelgradering” kan forekomma. All HSIL ska registreras, &ven om det
uttrycks som AIN2.

« Basaloid cancer i analregion far ej forvixlas med basalcellscarcinom i
huden.

« Morbus Paget betraktas alltid som malign i Cancerregistret.

Historik

« Kloakogen cancer med morf-kod 81243 &r markerad som obsolet i ICD-
0/3.2 och ska inte ldngre anvindas.

o Fram till 2022 registrerades inte tumor med diagnos AIN2.

o Fram till 2023-12-31 registrerades varje priméartumor for sig.

Klinisk overblick C21

Anatomi

Analkanalen &r en ett par centimeter l&ng kanal som avslutas med anus.
Kanalen dr omgiven av ringmuskler som bidrar till savél tomning av tarmen
som att hélla titt genom att ringmusklerna i den yttre sfinktern dr viljestyrda.
Insidan dr beklddd med slemhinna som &vergér fran kortelepitel till
skivepitel.

Tumorer

Lokalen domineras helt av skivepiteltumarer, vilka till stor del & HPV -
beroende. Invasiv skivepitelcancer foregés av intraepiteliala forstadier pa
likartat sétt som for cervix och vulva; AIN. Detta dr en ovanlig
tumorsjukdom, dven om den négot har 6kat, med cirka 200 nya fall per ér i
riket.

I lokalen forekommer dven andra tumorer, till exempel melanocytira och
neuroendokrina men dessa dr d&nnu ovanligare.
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Utredning och provtagning/preparat

Tumorer uppticks ofta genom knol, obehag och sar eller bolder samt
paverkan pé kontinens. Provtagning med biopsier samt bilddiagnostik ingar 1
utredningen, men de flesta patienter med invasiv tumdr behandlas i forsta
hand med radioterapi och onkologisk behandling i forsta steget.
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Lever (Hepar) C22

Kliniskt lage C22 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Lever C22.0 C22.0 c22.0 155.0 155.0
Intrahepatiska C22.1 C22.1 C22.1 155.1 155.0
gallvagar

Lever UNS (oklar C80.9 C22.9 C22.9 155.2 156
primar/sekundar)

Morfologisk typ C22 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Hepatocellulldra tumérer C22.0

Hepatocellullart carcinom/ 81703 81703 066
levercellscancer UNS

Hepatocellullart carcinom fibrolamellar 81713 81703 066
typ

Hepatocellullart carcinom skirrds typ 81723 81703 066
Hepatocellullart carcinom klarcellig typ 81743 81703 066
Hoggradig nodulus i levern 81702/b 81701/b 063/b
Levercellsadenom med oklar 81701/b 81701/b 063/b
malignitetspotential

Intrahepatiska gallvagstumorer C22.1

Biliart intrahepatiskt carcinom 81603 81603 076
Intrahepatiskt gallgdngscarcinom/iCCA 81603 81603 076
Intrahepatiskt kolangiocarcinom/iCCA 81603 81603 076
Klatskintumor 81623 81623 076
Kolangiocellullar/biliar intraepitelial 81482/b 81402/b 094/b
neoplasi (BilIN3) intrahepatisk

Perihilart kolangiocarcinom 81623 81623 076
Blandade och odifferentierat

carcinom

Hepatocellullart och kolangiocarcinom 81803 81803 096
kombinerat/blandad typ (C22.0)

Odifferentierat primart carcinom i levern 80203 80203 196
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Morfologisk typ C22 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Ovriga levertumérer

Hepatoblastom (C22.0) 89703 89703 886
Intracystisk papillar neoplasi med 85033 82603 096
associerat invasivt carcinom

Intraduktal/Intracystisk papillar neoplasi 85032/b 82602/b 094/b
med héggradig dysplasi HGD

Intraduktal papillar neoplasi med 85033 82603 096
associerat invasivt carcinom

Intraduktal papillar neoplasi med 85032/b 82602/b 094/b
héggradig dysplasi HGD

Mucinds cystisk neoplasi med associerat 84703 84703 096
adenocarcinom

Mucinds cystisk neoplasi med héggradig 84702/b 84702/b 094/b
dysplasi HGD

Mucinds cystisk neoplasi med associerat 84703 84703 096

adenocarcinom

Neuroendokrina tumoérer

Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandade tumorer

Blandad neuroendokrin 81543 81503 096
non-neuroendokrin tumor MiNEN

Att tanka pa vid registrering C22

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

« Hepatocellullért carcinom registreras endast en géng per individ och alltid
pa lage C22.0.
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Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-

kod utan PAD eller cyt)

« Hepatocelluliirt carcinom som enbart ar kliniskt diagnostiserad
registreras med morf-kod 81703 och diagnosgrund 8.

« Hepatoblastom hos barn under 15 ar som enbart &r kliniskt
diagnostiserad registreras med morf-kod 89703 och diagnosgrund 8.

« Kolangiocarcinom som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras med
morf-kod 81603 och diagnosgrund 8.

« Neuroendokrin tumér som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

« Germinalcellstumér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

o Tumodr i levern som dr oklar om primér eller sekundir registreras pa
lage C80.9 med dversittning till C22.9 1 ICD-0/2 (lever UNS).

o Levermetastas med okéind priméartumor registreras pa lige C80.9 med
oversittning till C78.7 1 ICD-O/2 (metastas i lever).

o Tumorer i levern och de gallgdngar som gar inne i levern registreras pa
lage C22.

o Tumorer i gallblasan registreras pa ldge C23.

o Tumorer i gallgdngarna utanfor levern, omradet for utflodet i
tolvfingertarmen och gallvdgar av oklart ldge registreras pa lige C24.

Att tanka pa vid val av morfologi
« Paldge C22.0 far inte morf-kod 80001 eller 80003 registreras.

« Hepatocelluliirt carcinom: Det finns flera subtyper med egna morf-
koder enligt tabell ovan. Det finns dven nigra andra subtyper som saknar
egna koder, sdsom lymfocytrikt, spolcelligt och pleomorft HCC. Dessa
begrepp registreras som hepatocellulldrt carcinom UNS.

« Fokal noduliir hyperplasi i lever dr benignt och ska inte registreras.

« Hepatocellulléirt adenom &r en dkta neoplasi med viss potential for
malignifiering. Ska registreras med morf-kod 81701, om histologisk
beddmningen eller klinisk anmélan uttrycker att malignitetspotential
finns.

o Om en klinisk anmélan om Klatskintumoér inkommer och ett 14ge finns
klart beskrivet kan tumdren registreras pa sitt lage med morf-kod 80003
och C24/hist 996. Se text under Tumorer nedan.

« Blandform av kolangiocarcinom och hepatocellulléirt carcinom ir en
egen tumortyp pa lage C22.0, och inte en kollisionstumor. Registreras
som en tumor.
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Historik

« Hepatocellulért carcinom utan mikroskopisk undersokning registrerades
med morf-kod 80003 och pa lige C80.9 t.0.m. 2007-12-31.

Klinisk overblick C22

Anatomi

Levern ér beldgen under hoger diafragmakupol och nér hos en person med
ordinir leverstorlek knappt nedanfor skyddet av den nedersta revbensbagen.
Gallblasan sitter pa leverns undersida. Levern &r kroppens nést storsta organ
och kroppens storsta kortel. Parenkymet bestéar av leverceller (hepatocyter),
ett invecklat kérlsystem samt de intrahepatiska gallgangarna. Det finns
dessutom gott om celler med immunologiska uppgifter. Levern ar en viktig
del i amnesomsittningen av alla huvudtyper av ndringsdmnen, och
producerar gallsyror, plasmaproteiner och koagulationsfaktorer. Organet
fungerar ockséa som depa for vitaminer, jarn- och kopparjoner samt
glykogen. Kroppsegna hormoner och minga likemedel metaboliseras 1
levern.

Tumorer

I levern forekommer tumdrer utgdngna fran leverceller, hepatocyter, tumorer
utgingna fran de intrahepatiska gallvégarnas beklddnader samt
neuroendokrina tumdrer. Pa lokalen forekommer dven tumorer utgangna
fran stodjevdvnader, hematolymfatiska celler och groddceller. Dessa
behandlas i den gemensamma 6versikten ver mesenkymala och dvriga
tumdorer for gastrointestinalkanalen i kapitlets borjan.

Den biologiska insikten om hepatocellulldr cancer har 6kat i och med
molekylirgenetiska framsteg och det finns nu vildefinierade
genfordndringar som ger underlag for uppdelning i flera undervarianter. De
molekyléra landvinningarna har dven gett underlag for en uppdelning av
intrahepatiskt kolangiocarcinom i tva typer; en utgaende fran grovre gangar
som liknar extrahepatiskt kolangiocarcinom och en deriverad frén
finkalibriga gdngar som har mera likheter med hepatocellulldr cancer.

Levercellscancer ir relativt ovanlig i befolkningen i Sverige med cirka 500
diagnostiserade fall pa ett ar. Sjukdomen &r vanligare hos mén. I ett
internationellt perspektiv ér levercellscancer dédremot en av de vanligare
tumorformerna. Leverfibrosering (cirrhos) orsakad av virushepatit B eller C,
alkoholskador eller metabola sjukdomar &r viktiga riskfaktorer. Lever-
cellscancer finns ocksa som komplikation till kroniska inflammatoriska
sjukdomar i magtarm-kanalen med sérskilda varianter som angriper levern.
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Fokal nodulér hyperplasi i lever dr ett benignt tillstind som inte uppfattas
vara en neoplasi. Forandringen kan utgora ett differentialdiagnostiskt
problem gentemot tumorsjukdom vid radiologiska undersokningar.

Carcinom som utgar fran intrahepatiska gallvigar kan huvudsakligen delas
in 1 tumorer utgangna frin storre respektive mindre gallgangar. De forra dr
beldgna narmare leverhilus och har gemensamma drag med extrahepatiska
gallgdngscarcinom och utgér fran intraepiteliala forstadier som BilIN3 eller
intraduktal papillar gallgdngsneoplasi.

Klatskintumor ér en ursprungligen kliniskt beskriven specialvariant av
gallgangscancer som egentligen endast definieras av ett lage nagonstans i
konfluensen av den hogra och vinstra hepatiska gallgangen. Den
morfologiska termen perihilirt kolangiocarcinom é&r att rekommendera. Men
om anmdilan gors med begreppet Klatskintumor finns det en egen giltig kod
for detta 1 ICD-0/3.2 som kan anvédndas. Egentligen ror det sig enligt den
moderna klassifikationen om ett kolangiocarcinom av grovre gallgangstyp,
och fall dar histologisk undersokning finns kommer sannolikt oftast att
bendmnas sd. Tumoren kan, beroende pa variationer 1 anatomin, vara sdval
intra- som extrahepatisk och kan alltsé forekomma pa saval ldge C22.1 som
C24. Dessa tumorer kan vara inoperabla da ldget gor att symtom upptrader
sent 1 forloppet och om histologisk diagnos saknas kan inte den specifika
koden anviandas. Om ett ldge finns klart beskrivet i anmélan kan tuméren
registreras pa sitt ldge men med morf-kod 80003 och C24/hist 996.

Hepatoblastom é&r en blastomatds (primitiv) tumdr som upptrader hos sma
barn. Tumdren kan vara sdvél rent epitelial som innehalla mesekymala
komponenter. Den epiteliala komponenten kan vara embryonalt priglad.

Levern ér dessutom den vanligaste lokalen for fjarrmetastaser av
adenocarcinom utgéngna i tarmen och dven manga andra frekvent
forekommande maligna tumdrer har levern som vanlig eller mojlig
metastaslokal. D& savél hepatocellulldr cancer som intrahepatisk
gallvidgscancer dr mera ovanligt i var befolkning kommer de flesta maligna
tumdrer 1 levern att vara metastaser.

Utredning och provtagning/preparat

Vanliga debutsymtom for all sjukdom i levern ér gulsot, trétthet, avmagring
och cirkulationsproblem. Det kan vara vanskligt att radiologiskt avgora om
tumor foreligger i levervdvnad som é&r fibroserad, i synnerhet de varianter av
fibros som dr nodulért formad. En femgradig skala med sannolikhetsgrader
for att det ror sig om levercellscancer, sé kallade LI-RADS anvénds for den
radiologiska beddmningen. Som diagnostik kan finndlspunktion anvindas
men vanligare dr mellannalsbiopsier.

All provtagning ar vansklig pa grund av blodningsrisk och risk for spridning
av tumor. Vid tumdr 1 gangstrukturer kan endoskopiska biopsier forekomma.
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Vid avgrdnsade fordndringar kan resektat av forandringen forekomma. Vid
avancerad tumor eller tillstand som gor kirurgi vansklig forekommer
behandling med enbart radiologisk diagnos med eller utan biomarkorer i
blodet (AFP). Se registrering med diagnosgrund 8 ovan.
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Gallblasa C23 och Andra och
ospecificerade delar av
gallvagssystemet C24

Kliniskt lage C23 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Gallblasa C23.9 C23.9 c23 156.0 155.1
Kliniskt lage C24 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Extrahepatiska C24.0 C24.0 C24.0 156.1 155.2
gallvagar (ductus

hepaticus, ductus

choledochus, ductus

cysticus)

Ampulla/papilla Vateri C24.1 C24.1 C24.1 156.2 155.3
Ampullar C241 C17.0 C17.0 152.0 152.0
zon/periampulléra

regionen

Overvaxt till/fran C24.8 C24.9 c24.9 156.9 155.9
angransande sublokal

inom intrahepatiska

och extrahepatiska

gallvagar (C22.1-C24)

med okant ursprung

Gallvagssystemet UNS C24.9 C24.9 C24.9 156.9 155.9
(intra- och extra-

hepatiska delar)

Morfologisk typ C23 och C24 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Epiteliala tumérer

Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196
Biliar intraepitelial neoplasi med 81482/b 81402/b 094/b
héggradig dysplasi HGD/BIIIN3

Biliart extrahepatiskt carcinom (C24.0) 81603 81603 076
Extrahepatiskt gallgangscarcinom 81603 81603 076
(C24.0)
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LCNEC

Morfologisk typ C23 och C24 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Epiteliala tumorer

Extrahepatiskt kolangiocarcinom (C24.0) 81603 81603 076
Intraduktal papillar neoplasi med 85033 82603 096
associerat invasivt carcinom

Intraduktal papilldr neoplasi med 85032/b 82602/b 094/b
héggradig dysplasi HGD

Intracystisk papillar neoplasi med 85033 82603 096
associerat invasivt carcinom

Intracystisk papillar neoplasi med 85032/b 82602/b 094/b
héggradig dysplasi HGD

Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Klatskintumor (C24.0) 81623 81623 076
Mucinds cystisk neoplasi med associerat 84703 84703 096
adenocarcinom

Mucinds cystisk neoplasi med héggradig 84702/b 84702/b 094/b
dysplasi HGD

Mucinést adenocarcinom 84803 84803 096
Mucin6st cystadenocarcinom UNS, 84703 84703 096
invasivt

Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Perihilart kolangiocarcinom 81623 81623 076
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Neuroendokrina tumaérer

Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumoér NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumoér UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
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Morfologisk typ C23 och C24 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Blandade tumorer

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096
neuroendokrin tumoér MiNEN

Att tanka pa vid registrering C23-C24

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Overséattning multifokal

« For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal pa lige C24 ska varje
tumdr registreras med aktuell ldgeskod och med 6versattning till [CD-0O/2
C24.8, ICD-9 156.8, ICD-7 155.8.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Kolangiocarcinom som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras med
morf-kod 81603 och diagnosgrund 8.

« Neuroendokrin tumér som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

« Germinalcellstumér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

o Inte aktuellt pa detta lage.

Att tanka pa vid val av morfologi

« For Klatskintumdr se text under lage C22.

Historik

« Inte aktuellt pd detta lage.

96



Gastrointestinalkanalen

Klinisk overblick C23-C24

Anatomi

Gallbldsan sitter pé leverns undersida med ena ytan fast mot levern med ett
tunt lager bindvav och den fria ytan bekladd med bukhinna. Gallgdngarna
borjar mellan levercellerna och konfluerar till allt grovre strukturer vilka har
tva huvudgrenar, en frn vardera leverloben. Dessa gir samman till en
huvudgéng vilken todmmer sig i tolvfingertarmen. Gangen till och fran
gallblasan faste vanligen cirka mitt pa denna huvudgang. Utflodena i
tolvfingertarmen &dr ibland gemensamt dven med bukspottkortelns gang, men
flera anatomiska varianter finns.

Tumorer

Lagena domineras helt av epiteliala tumorer utgangna fran gangarnas epitel,
men det finns dven neuroendokrina priméra tumorer. En rad premaligna
forandringar som betraktas som forstadier till de maligna tumorerna finns
definierade. Dessa ér pa ett eller annat sétt vl avgransade fran omgivande
strukturer, och kan vara intraepiteliala, intraduktala eller intracystiska.

I de extrahepatiska gallvdgarna ses dven i1 ovanliga fall skivepitelcancer och
adenoskvamdgs cancer.

Gallblase- och gallgangscancer ir relativt ovanliga tumorer som framst
drabbar dldre personer. Prognosen ér tdmligen délig med hog dodlighet och
lag 5-arsoverlevnad. Forloppet paverkas av vilket exakt underldge som
tumoren uppkommer i, tumdrer som dr mer perifert beldgna kan léttare
avlagsnas kirurgiskt och har darfor nagot battre prognos. Metastasering sker
oftast lokalt, till omgivande strukturer och till leverns parenkym.

Riskfaktorer for gallvdgscarcinom ér i likhet med levercellscancer olika
tillstand som ger inflammation som icke-opererad gallstenssjukdom med
kronisk inflammation, hepatit, kroniskt inflammatoriska sjukdomar och
vissa parasiter, men dven medfodda anldggningsrubbningar i galltrddets
perifera delar dr en viktig riskfaktor for perihilart gallgdngscarcinom.

Utredning och provtagning/preparat

Vid misstanke om tumdr i gallvégarna anvinds borstcytologi, det vill sédga
ett cellprov taget vid endoskopisk undersdkning. Provmaterialet tas som
vitskebaserad cytologi, vilket m&jliggdér immunhistokemi och
molekylédrpatologiska tilliggsanalyser, 1 synnerhet FISH-analys
(fluorescence in situ hybridization) for att pavisa celler med avvikande
mingd arvsmassa (aneuploidi). Endast ett fatal celler med avvikande antal
kromosomer ger starka indicier for att malignitet foreligger och
informationen kan anvindas for behandlingsgrundande beslut. En negativ
borstcytologi utesluter ddremot i regel inte malignitet.
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Péavisade polyper i gallblasan opereras bort i diagnostiskt och preventivt
syfte, da dessa kan vara eller utvecklas till forstadier till cancer. Den
autoimmuna sjukdomen primaér skleroserande kolangit ger en signifikant
forhojd risk att utveckla gallgangscarcinom och patienter med denna
sjukdom skall regelbundet undersokas for tecken pa forstadier till tumdrer.

Cystiska medfodda missbildningar i gallgangen, choledocus, har en sa hog
risk for gallgdngsmalignitet att samtliga pavisade fall skall utredas for
preventiv operation, vilken beroende pa anatomin kan bli omfattande.
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Bukspottkortel (Pankreas) C25
inklusive exokrin och endokrin del

Kliniskt ldge C25 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Caput (huvud) C25.0 C25.0 C25.0 157.0 157
Corpus (kropp) C25.1 C25.1 €251 157.1 157
Cauda (svans) C25.2 C25.2 C25.2 157.2 157
Ductus C25.3 C25.3 C25.3 157.3 157
(pankreasgangar)

Langerhanska 6arna C254 C254 €254 157.4 195.5
(endokrin del av

pankreas)

Overvaxt till/fran C25.8 C25.9 C25.9 157.9 157
angransande sublokal

inom bukspottkortel

(C25) med okant

ursprung

Bukspottkdrteln UNS C25.9 C25.9 C25.9 157.9 157
Morfologisk typ C25 Exokrin del ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Acinic cell carcinoma 85503 85503 066
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoskvamost carcinom 85603 85603 196
Carcinom acindrcellstyp 85503 85503 066
Carcinom av blandtyp 85523 85503 066
acinarcellstyp/duktal

Carcinom med osteoklastliknande 80353 80103 196
jatteceller

Cystadenocarcinom acinarcellstyp 85513 85503 066
Duktalt adenocarcinom 85003 85003 096
Hepatoitt carcinom 85763 81403 096
Intraduktal papillar mucinés neoplasi 84533 81403 096
med associerat invasivt carcinom

Intraduktal papillar mucinds neoplasi 84532/b 81402/b 094/b
med hdggradig dysplasi/grav atypi

(IPMN HGD)
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fenotyp

Morfologisk typ C25 Exokrin del ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Intraduktal papillar onkocytar neoplasi 84533 81403 096
med associerat invasivt carcinom*

Intraduktal papillar onkocytar neoplasi* 84532/b 81402/b 094/b
Intraduktal tubulopapillar neoplasi 85032/b 82602/b 094/b
Kolloitt adenocarcinom 84803 84803 096
Medullart carcinom UNS 85103 85103 096
Mucinds cystisk neoplasi med associerat 84703 84703 096
adenocarcinom

Mucinds cystisk neoplasi med héggradig 84702/b 84702/b 094/b
dysplasi HGD

Mucinést cystadenocarcinom UNS 84703 84703 096
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Pankreascancer UNS 85003 81403 096
Pankreatisk intraepitelial neoplasi 81482/b 81402/b 094/b
héggradig (PanIN HGD)

Pankreatoblastom 89713 80103 196
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Serdst carcinom 84413 84413 096
Serdst cystadenocarcinom 84413 84413 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Solid pseudopapillar pankreasneoplasi 84523 81403 096
Storcelligt carcinom med rhabdoid 80143 80123 196

“Intraduktal papillar onkocytar neoplasi och intraduktal onkocytédr neoplasi med associerat invasivt
adenocarcinom har fatt nya koder i aktuell WHO-klassifikation, 84552 respektive 84553. Dessa finns inte i

ICD-0/3.2 annu och kan inte anvandas.

Morfologisk typ C25.4 Endokrin/ I1CD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
neuroendokrin del

Tumérer utan angiven

hormonproduktion

Icke-hormonproducerande 81503 81503 096
neuroendokrin tumor NF-PanNET

Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
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Morfologisk typ C25.4 Endokrin/ ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
neuroendokrin del

Tumérer utan angiven
hormonproduktion

Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Neuroendokrin mikrotumaér i pankreas 81501 81500 091
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Tumérer med angiven
hormonproduktion

ACTH-producerande neuroendokrin 81583 81503 096
tumor/NET

Gastrinproducerande NET/gastrinom/ 81533 81533 446
G-cellstyp

Glukagonproducerande NET/ 81523 81523 446
glukagonom/A-cellstyp

Insulinproducerande NET/insulinoma/ 81513 81513 096
B-cellstyp

Serotoninproducerande NET 82413 81503 096
Somatostatinproducerande 81563 81503 096

NET/somatostatinom/D-cellstyp

VIP-producerande NET/vipom 81553 81533 096

Blandade tumorer

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096
neuroendokrin tumér MINEN (tidigare
MANEC)

Att tanka pa vid registrering C25

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.
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Oversattning multifokal

o For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell 14geskod och med 6verséttning till ICD-0O/2
C25.8,ICD-9 157.8, ICD-7 157.

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaloverséttning ska goras.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

+ Icke-funktionell (utan angiven hormonproduktion) NET i pankreas
som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras med morf-kod 81503 och
diagnosgrund 8 (C25.4).

o Funktionell (med angiven hormonproduktion) NET i pankreas som
enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras med morf-kod enligt det
hormon det producerar och diagnosgrund 8 (C25.4).

« Germinalcellstumér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Endokrina pankreastumorer, inklusive MiNEN (blandad neuroendokrin
non-neuroendokrin tumdr) registreras pa lige C25.4.

Att tanka pa vid val av morfologi

o Pankreascancer UNS registreras med morf-kod 85003.

o Primért serost carcinom i pankreas dr ovanligt. Bevis for
fjarrmetastasering krivs for att en serds pankreatisk lesion skall
klassificeras som cystadenocarcinom och vara registreringspliktig. Serdsa
cystadenom finns, dessa skall inte registreras.

« Godartade cystbildningar och adenom utan neuroendokrin komponent
ska inte registreras.

« Det finns ett flertal intraduktala fordndringar dér in situ-varianterna med
hoggradig dysplasi samt varianterna med associerat invasivt carcinom
skall registreras.

 Blandformer mellan endokrina/neuroendokrina och
epiteliala/carcinomatdsa tumorer kodas alla under samlingsbegreppet

MiNEN (Mixed neuroendokrin och non-neuroendokrin neoplasi), tidigare
kallad MANEC (C25.4).
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« Neuroendokrin mikrotumér pankreatiskt/6-cellsadenom ska registreras
och pé lage C25.4. Alla neuroendokrina pankreastumorer under 5 mm
kallas mikrotumor, bendmndes tidigare neuroendokrint mikroadenom.

« Endokrin tumoér ska i forsta hand registreras med morf-kod for det
hormon som produceras och i andra hand utifran uppgift om grad.

Historik

« Fran 2019 anvénds kliniskt PanIN HGD, héggradig dysplasi i en
tvagradig skala dar PanIN HGD motsvarar PanIN-III, vilket anvéndes fran
och med 2014-01-01. Bendmningen in situ carcinom kan anvéndas {for
dessa lesioner men rekommenderas inte. Tidigare kodades med morf-
koden for detta, 81402.

o Fore 2020-01-01 registrerades pankreascancer UNS med morf-kod 81403.

« Neuroendokrina tumorer pa ldget som var del av tumorsyndrom MEN1
registrerades (i de fall syndromet framgick i anamnesen) fram till 2022-
12-31 pé lage C75.8 med morf kod 83601.

Klinisk overblick C25 inklusive C25.4

Anatomi

Bukspottkorteln (pankreas) dr en stor, avlang kortel som ar beldgen bakom
magsédcken och under bukhinnan. Korteln har bade en endokrin,
insondrande, och en exokrin, utsondrande del. For generell bakgrund
avseende kortlar, insondring och utsondring hénvisas till Inledningen for
huvudstycket for Endokrina organ.

Volymméssigt domineras bukspottkorteln av just spottkorteldelen, vilken
producerar pankreassaften, amnen som deltar i matsméltningen, som
utsondras genom en utforsgang till tunntarmen. Insprangt som sma bollar av
celler utan kontakt med utforsgangssystemet finns de endokrina ”6arna”,
“insulae” pa latin. Dessa kunde tidigt i histologins historia utskiljas som
stora prickar av celler med avvikande utseende i den &vriga viivnaden. O-
cellerna producerar sma peptidhormoner som é&r av betydelse for
dmnesomséttningen, dir det mest allmént kéinda fatt sitt namn av 6n, insulin!

Tumorer

Exokrina pankreas har en tumorflora som domineras av epiteliala tumorer,
vilka indelas beroende pa ingdende celltyps differentiering som i forsta hand
duktala (utgaende fran gangar) och acinéra (utgaende fran kortelenheten)
adenocarcinom. Duktal pankreascancer dr den numerért helt dominerande
typen, och den tumorform som vanligen avses om begreppet
“pankreascancer” anvinds. Duktal pankreascancer ar ofta tydligt
kortelbildande och mucinproducerande, men kan ocksé vara papilldra och i
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ovanliga fall serdsa eller odifferentierade. Acindra tumorer utmérks av att
produktion av enzymatiska proteiner kan pavisas med till exempel
immunhistokemi.

For solid pseudopapilldr neoplasi har man inte kunnat pavisa ndgon saker
differentiering som duktal eller acinir.

Det finns premaligna duktala lesioner, PanIN, dessa indelas numera i en
tvagradig skala avseende dysplasigrad dér lag och maéttlig dysplasi
motsvarar laggradiga lesioner och hog grad av dysplasi motsvarar
hoggradiga lesioner.

Manga sma och tidiga lesioner &r cystbildande, genom att gdngar tapps till,
men dven solid pseudopapilldr tumor utmarks, trots sitt namn, av
cystbildningar.

I pankreas kan ocksd mesenkymala och hematologiska neoplasier
forekomma, men detta dr ovanligt.

Pankreatoblastom &r en ovanlig tumdrform som kan forekomma hos barn.

Solid pseudopapilldr pankreasneoplasi r en ldggradig men malign
pankreastumor som inte kan hanforas till ndgon specifik
differentieringslinje.

I pankreas finns ett stort antal godartade cystbildningar och adenom som inte
skall registreras.

Neuroendokrina tumdrer i pankreas delas in i neuroendokrina
tumorer/NET/Pan-NET, vilka rdknas som hogt differentierade, och
neuroendokrin cancer/NEC/Pan-NEC, lagt differentierad neuroendokrin
neoplasi i pankreas. NEC delas 1 sin tur in i en storcellig och en smacellig
variant.

Vidare anvinds for NET en gradering, G1-3 baserad pa cellernas
vaxtsétt/cellmorfologi samt proliferationsindex métt genom rikning av Ki-
67 positiva celler vid immunfargning samt mitoshalt/mitosindex. Rakningen
av Ki-67 positiva celler sker i ett stort antal celler och helst med hjélp av
digital bild och/eller bildigenkénningsmjukvara.

NET G1 och G2 bendmndes tidigare ofta carcinoid, dven i pankreas.

For bukspottkorteln skall enligt senaste WHO-klassifikationen och det nya
vardprogrammet begreppet MANEC ersdttas med MiNEN (Mixed
neuroendokrin och non-neuroendokrin neoplasi). For att en tumor skall
uppfylla kriterierna for blandform maste den minsta tumorkomponenten
vara minst 30 %, oavsett om det dr den neuroendokrina eller icke-
neuroendokrina, annars bortses fran inslaget av annan differentiering vid
klassificeringen.
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Tumorerna delas ocksd in 1 icke hormonproducerande (icke-funktionella)
och hormonproducerande (funktionella) samt vilket hormon som i sé fall
produceras. I de fall dar tumdren har en kéind hormonproduktion skall
tumoren kodas med den specifika koden.

Utredning och provtagning/preparat

Tumorer 1 bukspottkorteln uppticks ofta tidigare om de sitter i pankreas
huvud och ger symtom genom att téppa till utforsgdngarna. Tumorer i
distalare delar dr & andra sidan ofta léttare att operera bort. Radiologisk
undersokning inleder ofta utredningen. Prov kan tas genom endoskopisk
undersdkning, antingen som biopsi eller borstprov. Endokrina tumorer dr
ofta vélavgransade och kan beroende pé lokalisationen i organet tas bort som
resektat. Vid malign tumor i pankreas huvud gors ibland det omfattande
ingreppet Whipples resektion dér delar av tolvfingertarmen, pankreas och
gallblasa och gallvigar tas bort i ett stycke.
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Matsmaltningsorgan C26

Kliniskt lage C26

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

Tarmkanalen (C17-C21)
UNS

Overvixt till/frén
angransande organ
med okant ursprung,
som inte kan
klassificeras pa
(C15-C26)

Gastrointestinalkanalen
(C15-C21) UNS

Digestionsorganen
(C22-C25) UNS

C26.0

C26.8

C26.9

C26.9

C26.0

C26.9

C26.9

C26.9

C26.0

C26.8

C26.9

C26.9

159.0

159.9

159.9

159.9

153.9

199.3

199.3

199.3

Att tanka pa vid registrering C26

Multipla tumoérer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Oversattning multifokal

« For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer

med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell ldgeskod och med dversattning till ICD-0/2
C26.8, ICD-9 159.9, ICD-7 199.3.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga

tumorer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Anvandning diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod
utan PAD eller cyt)

« Neuroendokrin tumér som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 82403 och diagnosgrund 8.

« Germinalcellstumdor som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Ospecifikt lage ska i mojligaste man undvikas. Ligeskoder under C26
anvands sparsamt och endast for tumorer med oklart ursprung, men dir
delar av gastrointestinalkanalen anges som mdjligt ursprung.
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Gastrointestinalkanalen

« Metastas av GIST registreras pa C26.9 om ingen primérlokal &r kénd.

o Om ospecifikt ldge anvinds for registrering av tumdrer dér man i B-
anmadlan anger ett ursprung som kan hianforas till flera olika lagen, till
exempel ”pankreatobilidr tumor”, bor man i efterhand efters6ka mer
specifik information via A-anmaélan.

o Munhéla och svalg C01-C14 ingér inte 1 C26.
« Foriandringar utgédende fran analhuden registreras inte pa detta lage.

« Forandringar utgéende fran gallvigar UNS registreras pa lige C24.9.

Att tanka pa vid val av morfologi

o Om specifik diagnos finns men ldget dr oklart anviands kod fran
morfologitabellerna for ldgena C15-C25.

Historik
o Inte aktuellt pé detta lage.

Klinisk overblick C26

Anatomi

Laget ticker ospecifik lokal eller ospecificerad overvixt i hela den
rorformiga delen av mag-tarmkanalen.

Tumorer

For laget kommer i forsta hand olika typer av adenocarcinom ifraga.

Utredning och provtagning/preparat

Utredning och tillgénglig information &r att forvinta som sparsam da
aktuella sjukdomstillstand ar spridd tumoér och/eller sent stadium.
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Andningsorgan och Brosthalans
organ

Kliniskt lage Andningsorganens ldgen

c33 Luftstrupe (Trakea)

C34 Luftrér (Bronk) och Lunga

c37 Brass (Tymus)

C38 Hjarta (Cor), Lungmellanrum (Mediastinum) och Lungsack (Pleura)

C39 Annan och ofullstandigt angiven lokalisation i andningsorgan och
brosthalans organ

Luftstrupe (Trakea) C33

Kliniskt lage C33 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 ICD-10 ICD-9 ICD-7

Luftstrupe (trakea) C33.9 C33.9 33 162.0 162.0

Att tanka pa vid registrering C33

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

 Varje primirtumor registreras var for sig.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pé detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

« Léget ar ovanligt som primér tumorlokal.

Att tanka pa vid val av morfologi
« For koder se morf-tabell for lage C34.

« Vanligast som primér lesion pa laget ar skivepitelcancer, men dven
adenoidcystisk cancer, adenocarcinom och neuroendokrina tumérer finns
beskrivna.

Historik

« Inte aktuellt pd detta lage.
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Klinisk overblick C33

Anatomi

Luftstrupen ar ett slemhinnebeklitt ror som hélls 6ppet av hiastskoformade
broskringar och som stricker sig fran larynx till delningen i
huvudbronkerna.

Tumorer

Det dr mycket ovanligt med tumdrer som uppkommer i trakeas slemhinna,
men skivepitelcancer, adenoidcystisk cancer och adenocarcinom finns
beskrivet. Sekundér véxt fran andra struktuer i brosthalan som lunga/bronk
eller matstrupe forekommer.

Utredning och provtagning/preparat

Radiologisk undersokning och provtagning via bronkoskop eller
thorakoskop kan forekomma.
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Luftror (Bronk) och Lunga C34

Kliniskt ldge C34 ICD-0/3.2 ICD-0/2 ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Huvudbronk (stambronk) C34.0 C34.0 C34.0 162.2 | 162.1
inkl. carina, lunghilus

Overlob och lingula, inkl. C34.1 C34.1 C34.1 162.3 | 162.1
bade bronk och lunga

Mellanlob (enbart héger C34.2 C34.2 C34.2 162.4 | 162.1
sida), inkl. bade bronk och

lunga

Underlob, inkl. bade bronk C34.3 C34.3 C34.3 162.5 | 162.1
och lunga

Overvaxt till/fran C34.8 C34.9 C34.9 162.9 162.1
angransande sublokal inom

bronk eller lunga (C34) med

okant ursprung

Bronk eller lunga UNS C34.9 C34.9 C34.9 162.9 162.1
Lunga och pleura UNS C80.9 C39.8 C39.8 165.9 163
(oklar primar/sekundar)

Morfologisk typ C34 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Adenocarcinom in situ

och minimalinvasiva

Adenocarcinom UNS in situ 81402/b 81402/b 094/b
Icke-mucindst adenocarcinom in situ 82502 82503 076
Minimalinvasivt icke-mucinost 82563 82503 076
adenocarcinom (MIA)

Minimalinvasivt mucindst adenocarinom 82573 82503 076
(MIA)

Mucindst adenocarcinom in situ 82532 82503 076
Adenocarcinom invasiva

Adenocarcinom acinarcellstyp (i lunga) 85513 85503 066
Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Enteriskt adenocarcinom 81443 81403 096
Fetalt adenocarcinom 83333 81403 096
Invasivt icke-mucindst adenocarcinom 81403 81403 096
Invasivt mucinost adenocarcinom 82533 82503 076
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Morfologisk typ C34 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Adenocarcinom invasiva

Invasivt mucindst adenocarcinom 82543 82503 076
kombinerat/blandat

Kolloitt adenocarcinom 84803 84803 096
Lepidiskt adenocarcinom 82503 82503 076
Mikropapillart adenocarcinom 82653 81403 096
Papillart adenocarcinom UNS 82603 82603 096
Solitt adenocarcinom 82303 80103 196
Skivepitelcancer

Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146
Icke-keratiniserande skivepitelcarcinom 80723 80703 146
Keratiniserande skivepitelcarcinom 80713 80703 146
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Skivepitelcarcinom in situ SIS 80702/b 80702/b 144/b
Ovriga carcinom/blastom

Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adenoskvamost carcinom 85603 85603 196
Carcinom med NUT- 80233 80203 196
proteinrearrangemang

Carcinosarkom 89803 89803 896
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
Jattecellscarcinom 80313 80313 196
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt 80823 80823 166
carcinom

Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 046
NSCC sannolik skivepitelcancer (cytologi) 80703 80703 146
NSCC sannolikt adenocarcinom (cytologi) 81403 81403 096
NSCC/Icke-smacellig cancer (cytologi) 80123 80123 196
NUT-carcinom 80233 80203 196
Pleomorft carcinom 80223 80103 196
Pulmonellt blastom 89723 89723 896
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Morfologisk typ C34 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Ovriga carcinom/blastom

Spolcelligt carcinom 80323 80103 196
Storcellig cancer 80123 80123 196
Neuroendokrina tumérer

Atypisk carcinoid 82493 82403 086
Smacellig lungcancer SCLC 80413 80433 186
Smacellig lungcancer SCLC 80453 80433 186
blandad/kombinerad typ

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC blandad/kombinerad typ

Typisk carcinoid UNS 82403 82403 086
Mesenkymala tumorer

Diffus lymfangiomatos 91703 91703 546
Intimalt sarkom 91373 88003 796
Lymfangioleyomyomatos i lunga 91743 91703 546
Perivaskular epitelioid tumor (PECom), 87143 90443 796
malign

Pulmonellt myxoitt sarkom med 88423 88003 796
EWSR1::CREB1 fusion

Hematologiska neoplasier

Diffust storcelligt B-cellslymfom UNS 96803 96833 306
(DLBCL)

Erdheim-Chester disease 97493 77910 386
Langerhanscellhistiocytos 97511 77860 386
MALT-lymfom i lunga 96993 96903 306
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Att tdnka pa vid registrering C34

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

Varje primédrtumor registreras var for sig.

Oversattning multifokal

For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registreras
med aktuell lageskod och med dverséttning till ICD-0O/2 C34.8, ICD-
9162.8, ICD-7 162.1.

For diagnosdatum frin och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaloverséttning ska goras.

Sidoangivelse

For ldgena C34.0, C34.1, C34.2, C34.3 och C34.9 ir sidoangivelse
obligatoriskt: 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okédnd.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Langerhanscellhistiocytos som enbart &r kliniskt diagnostiserad
registreras med morf-kod 97513 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

Cytologi med maligna celler i pleuravitska kan i regel
preliminérregistreras pa ldge C34, men detta dr ocksé en vanlig
spridningslokal och pleuravdtska med maligna kortelceller &r inte séllan
det forsta fyndet vid till exempel ovarialcancer som upptécks i sent
stadium. Om ingen information finns om fordndring 1 lunga, exempelvis 1
anamnes, ska registrering goras pa lige C80.9 (med dverséttning C78.2)
och med morf-kod 80103.

Intrapulmonellt tymom registreras pa lage C37.

Om tumorldge anges som lige i bronktradet kan foljande anvéndas:
— Overlob C34.1: HB1-HB3, VB1-VBS5

— Mellanlob C34.2: HB4-HB5

— Underlob C34.3: HB6-HB10, VB6-VB10

Att tanka pa vid val av morfologi

Icke-mucindst adenocarcinom registreras enligt det dominerande
vixtsittet. Finns ingen uppgift om vilket vixtsétt som dr dominerande
registreras morf-kod 81403.
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Andningsorgan och Brosthalans organ

« Mucindést adenocarcinom registreras med morf-kod 82533 oavsett
vaxtsatt.

o Tumorlet ska inte registreras.

« DIPNECH, diffus idiopatisk pulmonell neuroendokrincellshyperplasi,
ska inte registreras.

« For morfologiska kommentarer avseende spottkortelassocierade tumorer
se lagen CO7 och COS.

« Diagnosen icke smécellig cancer skall numera i forsta hand vara
forbehallen cytologiska undersokningar, men den kan féorekomma dven
for histopatologi. Det kan da vara rimligt att vélja koden for storcellig
cancer morf-kod 80123 om ingen ytterligare information finns i
utlatandet.

« Med adenoskvamos cancer avses en tumor som bestar av minst 10 % av
vardera adenocarcinom och skivepitelcarcinom.

« Med pleomorf cancer avses en tumdr som bestir av minst 10 % av
spolcellig- eller jittecellscarcinom.

Historik

« Icke-smicellig cancer registrerades tidigare med morf-kod 80463.

« Det tidigare begreppet bronkioalveolir cancer (BAC) med morf-kod
82503 indelas numera som olika adenocarcinom i mucindsa och icke-
mucindsa former, in situ former, minimalinvasiva former och invasiva
former samt tumorer med sé kallat lepidiskt vaxtsétt.

« Begreppet MANEC f{6r blandformer mellan endokrin cancer och
adenocarcinom har frangétts for detta lage.

« “Tumorlet”, en liten svulst, anvandes for en liten nodular
anhopning/hyperplasi av endokrina celler, mgjligen ett forstadium till
carcinoid. Begreppet avgrdnsas av att lesionen maste vara under 0,5 cm,
och upptécks ofta som bifynd. Férdndringen registrerades tidigare med
80401/b; 80401/b; 993/b, men detta har varit tveksamt och svartolkat och
registreringen upphor fran diagnosdatum 2019-12-31.

Klinisk overblick C34

Anatomi

Fran de bada huvudbronkerna utbreder via en huvudgren till varje lob ett
trdd av allt smalare luftvagar bronkioli. Varje dndgren slutar i en liten grupp
av luftforande blasor, alveoli. Tumorer uppkommer i savél luftvdgar som
andstrukturerna.
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Tumorer

Strax over 4 000 nya fall av lungcancer upptécks varje ar i riket.
Medianaldern vid insjuknande ér 69 ar. Trots framsteg inom diagnostik och
behandling &r 5-arsoverlevnaden lag, cirka 20 %. Fler kvinnor dor av
lungcancer per ar dn av brostcancer. Lungcancer 4r i ett internationellt
perspektiv en vanlig och 6kande tumorsjukdom.

Den helt dominerande riskfaktorn for lungcancer ér tobaksrokning, men
aven yrkesexponering samt bostadsradon dr av betydelse. Emellertid finns
aven lungcancer hos personer som aldrig varit tobaksrokare, detta &r
vanligen adenocarcinom med en nagot annorlunda tumdrbiologi dn annan
lungcancer.

Forberedelser for screening for att ge tidig upptiackt pagar.

Bronkioalveoldr cancer har ersatts som begrepp och en uppdelning i
mucindsa och icke-mucindsa former, in situ former, minimalinvasiva former
och invasiva former samt tumorer med sé kallat lepidiskt vaxtsétt.

Indelningen ar delvis beroende av samlad tumorstorlek, och for dessa
tumdrer, 1 likhet med flera andra diagnoser aktuella pa ldget, kan definitiv
diagnos endast stillas pa operationspreparat innehallande hela tumdren.

Pé grund av detta, men dven traditionellt, anvdnds for biopsimaterial och
cytologiska prover fran lokalen en lite annan terminologi, dir en indelning i
smicelliga och icke-smacelliga (NSCC) tumdorer har praktisk relevans pa
grund av skillnader i preoperativ utredning/handlaggning. Icke-smacelligt
carcinom/NSCC som pavisats i cytologi betyder egentligen endast att man
ser tumorceller som inte motsvarar smacellig cancer, och alltsé kan vara
flera andra typer.

Liget domineras av epiteliala tumdrer dér skivepitelcancer ér vanligt, men
dven sarskilda varianter av adenocarcinom, neuroendokrina tumorer och
tumdorer av spottkortelliknande typ forekommer. Diffus idiopatisk pulmonell
neuroendokrincellshyperplasi, DIPNECH, ér en proliferation av
neuroendokrina celler som kan uppfattas som forstadium till carcinoid, men
detta bedoms inte uppfylla kriterierna for registrering.

Utredning och provtagning/preparat

Typiska symtom pé lungtumdor ar hosta, hosta med blodigt inslag,
andningspéaverkan/anfaddhet samt smérta. Sekundéra symtom fréan tryck pa
centrala mediastinala strukturer forekommer ocksd. Paramaligna symtom
beroende pa nagon form av endokrin aktivitet i tumorcellspopulationen ar
inte ovanligt.

Provtagning vid utredning kan goras med cytologi, genom skoljning av
luftvédgar eller material fran djupa upphostningar (sputumcytologi).
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Finndlspunktion genom skopi eller transtorakalt forekommer.
Mellannalsbiopsier ar vanligt, sd d&ven biopsier tagna vid bronkoskopi.
Mindre fordndringar i perifer lungvdvnad kan tas bort i sin helhet. Mer
centralt beldgna fordndringar kraver att hela den aktuella sidans lunga
opereras bort. Tumdrer som ligger vid eller omfattande delningen av
huvudbronkerna &r inte mojliga att behandla kirurgiskt.

Modern behandling skridddarsys efter tumdrens molekylarbiologiska
egenskaper, varfor omfattande karakterisering av tumdéren gors med hjélp av
immunhistokemi, i viss man FISH samt NGS (next-generation sequencing).
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Brass (Tymus) C37

Kliniskt lage C37 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Brass C37.9 C37.9 C37.9 164.0 195.2
Morfologisk typ C37 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
Tymom

Atypiskt tymom typ A 85813 85803 846
Blandat tymom typ AB 85823 85803 846
Epitelialt tymom typ B3 85853 85803 846
Medullart tymom typ A 85813 85803 846
Metaplastiskt tymom 85803 85803 846
Mikronodulart tymom 85801 85800 841
Tymom typ B1 85833 85803 846
Tymom typ B2 85843 85803 846
Tymom UNS 85803 85803 846
Carcinom

Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoidcystiskt carcinom i tymus 82003 82003 056
Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196
Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146
Carcinom med NUT-rearrangemang 80233 80203 196
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt 80823 80823 166
carcinom

Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
NUT-carcinom 80233 80203 196
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Papillart adenocarcinom 82603 82603 096
Sarkomatoitt carcinom 80333 80103 196
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Morfologisk typ C37 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Carcinom

Skivepitelcancer i tymus 80703 80703 146
Tymiskt carcinom UNS 85863 85803 846

Neuroendokrina tumoérer

Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096

neuroendokrin tumor MiNEN

Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint 80133 80123 196
carcinom LCNEC och annat carcinom

Teratom
Omoget teratom G2 90801/b 90801/b 823/b
Malignt teratom G3 90803 90803 826

Att tanka pa vid registrering C37

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pa detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

« Tymom registreras alltid péd lage C37.9. Detta giller dven ektopisk
tymusvavnad, tymus utanfor det egentliga ldget.
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Andningsorgan och Brosthalans organ

o Intrapulmonellt tymom registreras pa ldge C37.9 trots hanvisning till lage
C3411CD-0/3.2.

Att tanka pa vid val av morfologi

o Tymom: I forsta hand anvénds typ for val av morf-kod.

Historik

o Fran 2019-01-01 anvénds koder som slutar pa 3 for samtliga tymom utom
mikronoduldrt tymom vilket fortfarande har kvar morf-koden for benignt
tymom UNS 85801. P4 C37.9 har dock alla tumdrer alltid redovisats som
maligna.

« Begreppet lymfocytiskt tymom anvindes tidigare for tymom typ B1.
« Begreppet kortikalt tymom anvéndes tidigare for tymom typ B2.

Klinisk overblick C37

Anatomi

Tymus &r den mest anteriora strukturen i mediastinum och ligger just under
sternum. Organet &r lobulerat, 4-5 cm stort hos en nyfodd och 6kar i storlek
genom puberteten for att sedan tillbakabildas, involueras. Organet dr ett
slags mognadsstation for T-lymfocyter och innehdller tymocyter, epitelceller
och blodceller inklusive makrofager och dentritiska celler.
Vaskulariseringen ar riklig.

Tumorer

I tymus forekommer epiteliala tumdrer inom grupperna tymom, tymiska
carcinom samt neuroendokrina tumdérer och ndgon gang teratom. Tymomen
uppkommer endast pé laget for tymus eller i ektopisk tymusvéavnad och
liknar pa ett eller annat sitt tymusvédvnad. Trots att tymus endast finns som
en rest hos vuxna personer sé dr tymom vanligast i 50—60-arsaldern.
Carcinom 1 tymus dr mycket mer sillan forekommande &dn tymom.
Neuroendokrina tumdrer dr ovanliga.

Utredning och provtagning/preparat

Tumdrer 1 tymus ger pd samma sétt som andra tumdrer 1 mediastinum ofta
symtom genom tryck pa dvriga strukturer pa laget. Tymom kan ge
immunologisk sjukdom, vanligast som myastenia gravis.

Histologi krévs for faststillande av tymom, pa grund av hur klassifikationen
ar uppbyggd kan det vara svart att faststélla tumortyp 1 sma biopsier.
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Andningsorgan och Brosthalans organ

Hjarta (Cor), Lungmellanrum
(Mediastinum) och Lungsack (Pleura)
C38

Kliniskt lage C38 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Hjarta, perikardium C38.0 C38.0 C38.0 164.1 197.5
Framre mediastinum C38.1 C38.1 C38.1 164.9 164
Bakre mediastinum C38.2 C€38.2 C38.2 164.9 164
Mediastinum UNS 383 €383 383 164.9 164
Lungsack UNS (parietal, c384 C38.4 c38.4 163.9 162.2
visceral)

Overvaxt till/fran C38.8 C39.9 C39.9 165.9 199.9

angransande sublokal
inom hjarta,
lungmellanrum,
lungsack (C38) med
okant ursprung

Lunga och pleura UNS C80.9 C39.8 C39.8 165.9 163
(oklar primar/sekundar)

Morfologisk typ C38 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Hjarta C38.0

Angiosarkom 91203 91203 506
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Pleomorft sarkom 88023 88003 796

Hjartsack C38.0 och Lungsack C38.4

Bifasiskt malignt mesoteliom 90533 90503 776
Blandat malignt mesoteliom 90533 90503 776
Epitelioitt malignt mesoteliom 90523 90503 776
Hogt differentierad papillar mesotelial 90521/b 90501/b 733/b
tumor i pleura (C38.4)

Malignt mesoteliom UNS 90503 90503 776
Sarkomatést mesoteliom 90513 90503 776
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Morfologisk typ C38 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Mediastinum C38.3

Blandad germinalcellstumér 90853 90853 826
Choriocarcinom UNS 91003 91003 806
Embryonalt carcinom UNS 90703 90703 826
Germinalcellstumér UNS 90643 90643 981
Gulesackstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Malignt teratom G3 90803 90803 826
Omoget teratom G2 90801/b 90801/b 823/b
Seminom UNS 90613 90613 066

Att tanka pa vid registrering C38

Multipla tumorer samtidigt och over tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse ér obligatorisk for Lungséck C38.4; 1 = hdger, 2 = vénster
och 9 = okénd.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Germinalcellstumér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Cytologiskt fynd av maligna celler 1 pleuravitska registreras 1 regel
lampligen pé lage C34, det vill séiga att man utgar frén att det ror sig om
cancer primér i lungan. Det kan emellertid ocksé rora sig om spridning av
annan tumdr, till exempel ovarialcancer.

o I medellinjen, hir mediastinum, kan germinalcellstumorer uppkomma,
dessa registreras pa lage C38.3.

o Tumorer uppkomna fran ektopisk tymusvavnad registreras pa lage 37.9
tymus.

o Teratom kan forekomma i mediastinum, men ocksa specifikt i tymus.
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Att tanka pa vid val av morfologi

o [ hjartat kan maligna mesenkymala tumorer forekomma. Férutom de typer
som listas ovan kan dven andra typer av sarkom forekomma.

Historik

« Mesoteliom registrerades fram till 2015-12-31 endast en gang per individ.
Fran och med 2016-01-01 registreras var tumor for sig.

Klinisk overblick C38

Anatomi

Brosthdlan begréinsas av revbenen och ryggraden samt brostbenet, sternum.
Insidan &r beklddd med det yttre bladet av lungsidcken. Lungornas utsida ar
beklddda med det inre bladet av lungsidcken. Hjértsdcken &r ett eget
omslagsveck av mesotelbeklddd tunn vavnad. Hjértat vilar ndgot
vansterforskjutet med basen mot mellangérdesmuskeln och de grova kérlen
som smiter in i hjirtsdcken mellan omslagsvecken. I mitten av brosthalan
gér kroppspulsddern, luftstrupen och matstrupen jimte grova nervgrenar.
Dessa strukturer omges av mediastinal mjukvavnad vilken innehéller rikligt
med lymfkortlar. Tymus ligger framom de mediastinala strukturerna.

Tumorer

Det édr ovanligt med priméra tumdrer 1 hjdrtat men det som vanligast
forekommer dr nagra typer av sarkom, vanligast rhabdomyosarkom och
leiomyosarkom, men @ven angiosarkom samt dvriga typer. Diffust B-
cellslymfom kan forekomma som diffus véxt 1 hjartmuskel. Carcinom kan
sprida sig som sekundér véxt via hjartsdcken och kan i ovanliga fall vdxa in i
hjartmuskeln.

I mediastinum forekommer germinalcellstumdrer, hematolymfoida tumdrer
och nagon gang mjukdelstumorer. For de senare hénvisas till mjukdelsléget
och blodkapitlen.

I hjértsdck och lungsiack kan mesoteliom uppkomma.

Overvixt av frimst carcinom fran lunga/luftviigar och esofagus forekommer
till mediastinala strukturer. Aggstockscancer sprider sig relativt ofta till
lungséckarna.

Utredning och provtagning/preparat

Som vanligen vid misstanke om tumor i djupa strukturer dr bilddiagnostik
vanligen forsta steget. For provtagning kan cytologi goras pa aspirerad
vitska frdn lungséck eller hjartsiack. Prov for histologi eller finndlscytologi
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kan tas vid skopiundersékning. Diagnostik av mesoteliom &r vansklig med
cytologi.
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Annan och ofullstandigt angiven
lokalisation i andningsorgan och
brosthalans organ C39

Kliniskt lage C39 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Ovre luftvagar UNS C39.0 C39.0 C39.0 165.9 161
(nashala, svalg,

struphuvud)

Overvéxt till/frén C39.8 C39.9 C39.9 165.9 199.9

angransande sublokal
inom andningsorgan
resp brosthalans organ
(C30-C39.0) med okant

ursprung
Andningsorgan UNS C39.9 C39.9 C39.9 165.9 199.9
Lunga och pleura UNS C80.9 C39.8 C39.8 165.9 163

(oklar priméar/sekundar)

Att tanka pa vid registrering C39

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Inte aktuellt pa detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

« For Ovre luftvigar UNS C39.0 finns ingen gemensam kod i ICD-7, utan
koden for struphuvud, 161 anvénds.

o Tumor som dr definierad som primar men har oklart ursprung inom
brosthalan registreras pé lage C76.1 Icke narmare specificerad
lokalisation i brosthalan eller pa brostkorgen.

Att tanka pa vid val av morfologi
« Se i forsta hand morfologitabeller for ldgena C33, C34, C37 och C38.

Historik

o Inte aktuellt pé detta lage.
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Klinisk overblick C39

Anatomi

Liaget innefattar en grov indelning av samtliga organ och strukturer som ar
beldgna inom brosthélan.

Tumorer

I princip kan samtliga tumdrtyper som kan forekomma 1 brosthdlans organ
och strukturer komma i fraga for dessa lagen, men i praktiken kommer sena
stadier av carcinom att i forsta hand vara aktuella.

Utredning och provtagning/preparat

For lagena kommer sena stadier av tumorer med ofullsténdig utredning i
forsta hand att rapporteras for registrering.
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(Peritoneum)

Ben, Mjukdelar, Perifera nerver
och Retroperitoneala rummet
och bukhinna (Peritoneum)

Kliniskt lage Klartext

C40 Extremitetsskelettets ben, leder och ledbrosk

@y Ben, leder och ledbrosk i 6vriga och ospecificerade lagen
c47 Perifera nerver, ganglier och autonomt nervsystem

C48 Retroperitoneala rummet och bukhinna

C49 Bindvav, underhuds- och annan mjukvavnad

Extremitetsskelettets ben, leder och
ledbrosk C40

Kliniskt lage Ingaende ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
C40 strukturer
Armarnas langa Humerus, radius, C40.0 C40.0 C40.0 170.4 196.4
rorben, ulna, skapula,
skulderbladet akromio-klavikular-
samt dess leder leden, armbags-
leden, skulderleden
Handernas Falanger, C40.1 C40.1 C40.1 170.5 196.5
(fingrarnas och metakarpalben,
mellanhandens) karpalben,
samt handledens | fingerleder,
ben och leder handledens leder
Benens langa Femur, tibia, fibula, C40.2 C40.2 C40.2 170.7 | 196.7
rérben samt knaleden inklusive
tillhérande leder | menisken
Fotens (tarna, Falanger, C40.3 C40.3 C40.3 170.8 196.8

mellanfoten och
halen) samt
fotledens ben
och leder,
knaskalen

metatarsalben,
tarsalben, talus,
calcaneus, patella
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(Peritoneum)

Kliniskt lage Ingaende ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
C40 strukturer
Overvaxt till/frén C40.8 C40.9 C40.9 170.9 196.9
angransande
sublokal inom
ben, leder och
ledbrosk (C40)
med okant
ursprung
Ospecificerade Lokalisation i armar C40.9 C40.9 C40.9 1709 | 196.9
ben, leder och eller ben inklusive
ledbrosk i armar | ovan beskrivna leder
och ben UNS utan narmare
beskrivning
Plasmocytom C90.2 C90.2 203.9 203

kodas i relevant
lage enligt ovan i
ICD-0/3 men har
awvikande
Oversattning
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(Peritoneum)

Ben, leder och ledbrosk i 6vriga och

ospecificerade lagen C41

Kliniskt lage Ingaende ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Ca41 strukturer
Skallens, Kalvarium, c41.0 C41.0 C41.0 170.0 | 196.0
ansiktets och kranialben,
overkakens ben etmoidben,
och tillhérande frontalben,
leder hyoidben, maxill,
occipitalben,
orbitalben,
parietalben,
sfenoidben,
temporalben, os
zygomaticus.
Underkakens Mandibel och C41.1 C41.1 Cc411 170.1 196.1
ben och temporo-
kakleden mandibularled
Kotpelaren Columna vertebralis c41.2 c41.2 c41.2 170.2 | 196.2
inklusive atlas och
axis. Intervertebral-
diskar, nukleus
pulposus.
Kotpelaren Columna vertebralis c41.2 c41.2 c41.2 170.2 | 196.2
inklusive atlas och
axis. Intervertebral-
diskar, nukleus
pulposus.
Revben, Costae, sternum, C41.3 C41.3 C41.3 170.3 196.3
brostben och klavikel,
nyckelben och sternocostal-leder,
tillhérande leder | costovertebralleder
Backenben, Osae pelvis, ilium ca1.4 C41.4 C41.4 1706 | 196.6
korsben och och ischium, coccyx,
svansben med sakrum, symfys,
tillhérande leder | hoftled, acetabulum.
Overvaxt till/fran C41.8 Cc41.9 Cc41.9 170.9 196.9
angransande
sublokal som
inte kan
klassificeras
under
(C40-C41.4) med
okant ursprung
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(Peritoneum)

Kliniskt lage Ingaende ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7

Cc41 strukturer

Ben, leder och Ospecificerat lage i c41.9 c41.9 c41.9 1709 | 196.9

ledbrosk UNS nagon av dessa

(C40-C41.4) strukturer

Plasmocytom C€90.2 C90.2 203.9 203

kodas i relevant

lage enligt ovan i

ICD-0O/3 men har

avvikande

Oversattning.
Morfologisk typ C40 och C41 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
Kondrogena tumaorer (brosktumérer)
Atypisk kartilaginar tumor 92221/b 92201/b 733/b
Dedifferentierat kondrosarkom 92433 92203 736
Klarcelligt kondrosarkom 92423 92203 736
Kondrosarkom grad 1 92223 92203 736
Kondrosarkom grad 2-3 92203 92203 736
Mesenkymalt kondrosarkom 92403 92203 736
Kondrogena tumaérer (brosktumérer)
Periostealt kondrosarkom 92213 92203 736
Synovial kondromatos 92201/b 92201/b 733/b
Osteogena tumérer (bentumérer)
Centralt (intraossost) laggradigt 91873 91803 766
osteosarkom
Hoggradigt ytligt osteosarkom 91943 91803 766
Konventionellt osteosarkom 91803 91803 766
Osteosarkom UNS 91803 91803 766
Parostealt osteosarkom 91923 91803 766
Periostealt osteosarkom 91933 91803 766
Sekundart osteosarkom (fran Pagets 91843 91803 766
sjukdom i ben)
Smacelligt osteosarkom 91853 91803 766
Telangiektatiskt osteosarkom 91833 91803 766
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Morfologisk typ C40 och C41 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Karltumérer

Angiosarkom i ben 91203 91203 506
Epitelioitt hemangioendoteliom i ben 91333 91303 506
Osteoklastiska jattecellstumérer

Jattecellstumor i ben UNS 92501/b 92501/b 741/b
Malign jattecellstumér i ben 92503 92503 746
Notokordala tumaérer

Kondroitt kordom 93713 93703 886
Kordom UNS 93703 93703 886
Konventionellt kordom 93703 93703 886
Odifferentierad kordom 93703 93703 886
Dedifferentierat kordom 93723 93703 886
Ovriga mesenkymala tumérer i ben

Adamantinom i langa rérben (C40) 92613 92613 866
Dedifferentierat adamantinom i langa 92613 92613 866
rérben (C40)

Fibrosarkom i ben 88103 88103 706
Ovriga mesenkymala tumérer i ben

Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Odifferentierat pleomorft sarkom UPS 88023 88003 796
Odifferentierade smarundcells-

tumorer i ben och mjukdelar

Ewings sarkom 93643 92603 756
Tandtumorer (odontogena tumaorer)

C41.0 och C41.1

Ameloblastiskt carcinom 92703 92703 866
Ameloblastiskt fibrosarkom 93303 93103 886
Ghost cell odontogent carcinom 93023 92703 866
Klarcelligt odontogent carcinom 93413 92703 866
Malignt adamantinom (C41.0 och C41.1 93103 93103 866
ej i langa rorben)

Malignt ameloblastom 93103 93103 866
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Morfologisk typ C40 och C41 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Tandtumérer (odontogena tumérer)
C41.0 och C41.1

Metastaserande ameloblastom 93103 93103 866
Odontogent carcinosarkom 93423 92703 866
Odontogent sarkom 93303 93103 866
Primart intraossést carcinom UNS/PIOC 92703 92703 866
Skleroserande odontogent carcinom 92703 92703 866

Att tanka pa vid registrering C40-C41

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse ar obligatorisk pa lage C40; 1 = hoger, 2 = vinster, 9 =
okind sida.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-

kod utan PAD eller cyt)

« Osteosarkom som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras med morf-
kod 91803 och diagnosgrund 8.

« Kondrosarkom som enbart dr kliniskt diagnostiserad registreras med
morf-kod 92203 och diagnosgrund 8.

« Kordom i skallben som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras med
morf-kod 93703 och diagnosgrund 8 (C41.0).

« Langerhanscellshistiocytos som enbart dr kliniskt diagnostiserad
registreras med morf-kod 97513 och diagnosgrund 8 (C41).

Att tanka pa vid val av lage

« Skelettmetastaser far inte registreras pa lige C40—C41 utan registreras pa
lage C80.9 i det fall primirtumoren &r okédnd.

 Foljande morf-koder far inte registreras pa lage C40—-C41:
— Morf-kod 80003, registreras i stillet pa lage C80.9.

— Morf-kod 80103-85893, dessa carcinom kan inte forekomma primért i
skelett.

— Malignt melanom, morf-kod 87203, registreras pa respektive liage
(CRL).
— Extraskelettalt plasmocytom, morf-kod 97343, registreras pa RL.
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« Extraskelettala former av kondrosarkom, Ewings sarkom och
osteosarkom registreras pa ldge C49 eller respektive ldge.

 Tander saknar egen ldgeskod, registreras pa lage C41.0 alt C41.1.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Mjukdelstumorer, till exempel fibrosarkom é&r ovanligt, kontrollera att det
verkligen ror sig om en primédrtumor — registrera annars pa lage C49.

o Jittecellstumdr UNS registreras om tumoren ar primdr i skelett, men inte
om primir i mjukdelar.

« Benigna tumdrer ska registreras om de véxer in 1 skallhdlan (C41.0) eller
ryggmargskanal (C41.2).

« Plasmocytom i skelett registreras primirt pa lige C40—C41, men med
avvikande Oversittning (se avsnittet gdllande hematologi).

o Adamantinom forekommer bade som benign och malign variant och
endast den maligna ska registreras. De flesta patologisystem anvédnder
samma kod for bdda varianterna, sa det ar viktigt att 1dsa klartexten i PAD
och vad kliniker anger for diagnos.

« Osteoblastom ér trots sitt namn en godartad tumor, bendmndes tidigare
aggressivt osteoblastom, och ska inte registreras.

Historik

« Ewings sarkom registrerades med morf-kod 92603 fram till
registreringsdatum 2019-01-01.

o Adamantinom UNS med morf-kod 93100 var initialt anmalningspliktigt
(1958), men detta har sedan lénge tagits bort.

« Kondrosarkom grad 1 kan tidigare ha registrerats med morf-kod 92203,
kondrosarkom UNS.

Klinisk overblick C40-41

Anatomi

Skelettet hos en vuxen individ bestar av 6ver 200 ben. Benen ér av tre olika
typer; rorben (langa rorben), korta (oregelbundna) ben och platta ben. Varje
ben técks ytterst av benhinnan, periostet, och har sedan ett yttre mycket hart
holje av kortikalt, kompakt ben som innehéller blodkérl, nerver och
lymfkérl. Innanfor finns svampigt (spongidst) ben och i manga ben finns ett
centralt hdlrum som innehéller benmérg. I de ytor som ingar i leder finns en
broskyta. I vissa leder finns ytterligare en yta, synovialytan, en tunn bindvéav
som producerar den smdrjande ledvétskan, synovia.

Skelettets ben bildas genom att broskdar kondenserar i den mesenkymala
embryonala vivnaden. Broskdarna bildar grundformerna for benen och
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omvandlas i en forbeningsprocess som innefattar inlagring av mineraler.
Skelettet dr inte statiskt hos en vuxen heller och det sker en ldngsam
omsittning av materialet, delvis med hjilp av en sérskild sorts flerkdrniga
jatteceller, osteoklaster.

Tumorer

Det dr epidemiologiskt ovanligt med primédra tumdorer i skelettet. Ungefar
120 elakartade priméra skelettumdrer uppticks per ar i riket. Det finns ocksa
ett stort antal typer av godartade skelettforandringar som &r vanligare hos
barn. Dessa ir inte registreringspliktiga, utom i sérskilda fall dér invaxt i
skallhéla eller ryggmérgskanal uppkommer.

Tumortyperna namnges efter de mogna celltyper som tumércellerna liknar
snarare dn den vdvnad de utgér frén. Det anses att sarkom 1 forsta hand
uppkommer fran enstaka primitiva celler med forvarvade mutationer i stillet
for en sekvens med premaligna stadier som &r vanligt for carcinom. Redan
tidigt under tumdrgenetiken fastslogs att specifika genetiska forédndringar,
pavisbara som kromosomavvikelser vanligen translokationer med utbyte av
material mellan kromosomer, ar typiskt for sarkom. I modern diagnostik ar
pavisande av muterade proteiner antingen genom immunhistokemi eller
molekyldrpatologiska metoder av storsta vikt for diagnostiken.

Osteogena tumorer domineras av morfologi som liknar ben eller
benbildning.

Kondrogena tumorer liknar brosk med varierande grad av mognad.

Notokordala tumorer/kordom liknar ryggstringen/notokorden, en hos
ryggradsdjur embryonal struktur som utgdr grunden for anldggningen av
ryggraden. Rester av notokord finns i diskarna mellan ryggkotorna.

I 6vrigt finns varianter av sarkom som ocksa finns i mjukvavnad. P4 laget
forekommer ocksa hematolymfoida tumorer som primarmanifestation.

Tumdrer fran tandbildning eller tumorer som liknar tandbildande vavnad
fortjanar sarskild uppmaéarksamhet. Dessa finns 1 klassifikationerna for
huvud- och halstumoérer, men skall kodas pa ldgena for 6ver- och underkéke
nér de uppkommer i anslutning till tdinderna. Det finns ocksa
tandbildningsliknande tumorer med primérlokal i ldnga rorben. Dessa
tumorer bendmns med forledet amelo-. Tidigare anvédndes oftast
bendmningen adamantinom, men uttrycket &r gammaldags. Det finns en
variant av kraniofaryngeom, en tumor som vanligen utgér fran sella i
skallhédlan (C75.2), som bendmns adamantinomatdst kraniofaryngeom pa
grund av att morfologin liknar tandbildande vavnad.

Elakartade primdra sarkom i skelettet behandlas i forsta hand med kirurgi,
ofta 1 kombination med cellgift och/eller radioterapi. Kombinationen av
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omfattande kirurgi med amputation av hela eller delar av extremiteter
tillsammans med cytostatika med flera preparat har gjort att 5-
arsoverlevnaden sedan 1970 har 6kat frdn mindre &n 20 % till numera 6ver
60 %.

En del bensarkom uppkommer hos individer med genetisk predisposition for
tumorutveckling. I ovrigt r fa riskfaktorer kinda forutom tidigare
genomgangen stralbehandling.

Utredning och provtagning/preparat

Tumorer i skelettet debuterar ofta med smarta eller svullnad pé platsen for
tumoren. Radiologisk undersdkning med konventionell rontgen, klinisk
undersokning, vid behov MRT samt provtagning av tumdren inleder
utredningen. Det &r viktigt att denna typ av tumorer utreds pa
sarkomcentrum sa att inte provtagningen okar risken for spridning. Som
provmaterial kan olika typer av borrbiopsier och aspirationsmaterial fran
omrédden dar tumor har brutit ner det kortikala benet forekomma tidigt i
utredningen. For vissa tumortyper ges behandling fore kirurgisk resektion.
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Perifera nerver, ganglier och
autonomt nervsystem C47

Kliniskt lage C47 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Huvud inkl. ansikte samt C47.0 C47.0 C47.0 171.0 193.3
hals (exkl. perifera nerver

och autonoma nerv-

systemet i orbita C69.6)

Ovre extremitet och C47.1 C47.1 C47.1 171.2 193.3
skuldra

Nedre extremitet och hoft C47.2 C47.2 C47.2 171.3 193.3
Brostkorg och C47.3 C47.3 C47.3 171.4 1933
brosthalans inre organ

Bukvagg och bukhalans C47.4 C47.4 C47.4 171.5 193.3
organ

Backenvagg inkl. sate och C47.5 C47.5 C47.5 171.6 193.3
ljumske samt

backenhalans organ

"S5te” 171.3

Bal UNS C47.6 C47.6 C47.6 171.7 193.3
Overvéxt till/frén C47.8 c47.9 C47.9 171.9 193.9
angransande sublokal

med okant ursprung

inom C47

Perifera nerver och C47.9 C47.9 C47.9 171.9 193.9
ganglier UNS

Morfologisk typ C47 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Epitelioid malign perifer nervskidetumor 95423 95403 456
(MPNST)

Ganglioneuroblastom 94903 94903 406
Malign granularcellstumoér 95803 95803 686
Malign perifer nervskidetumor (MPNST) 95613 95603 456
med rhabdomyoblastisk differentiering

Malign perifer nervskidetumor (MPNST) 95403 95403 456
UNS

Malignt perineuriom 95713 95603 456
Melanotisk malign perifer 95403 95403 456
nervskidetumor (MPNST)
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Morfologisk typ C47 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Neuroblastom UNS 95003 95003 416
Neurofibrosarkom 95403 95403 456
Neurogent sarkom 95403 95403 456
Neurosarkom 95403 95403 456
Perifer neuroektodermal tumor (PNET) 93643 93643 416

Att tanka pa vid registrering C47

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Oversattning multifokal

o For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell 14geskod och med 6verséittning till ICD-0O/2
C47.8,1CD-9 171.8, ICD-7 193.8.

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumorer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaloverséttning ska goras.

Sidoangivelse
« FOr pariga lokaler, C47.1 och C47.2, ér sidoangivelse obligatoriskt;

« 1 =hoger, 2 = vénster, 9 = okénd sida.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Neuroblastom hos barn till och med 9 idr med klinisk diagnosgrund
registreras med morf-kod 95003 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage
« Morf-kod 80003 far ej forekomma, registreras pa lige C80.

o Intrakraniella och intraspinala tumdrer registreras pa respektive lage,
C70-C72.

« Léaget ”Sdte” under C47.5 dversitts 1 ICD-9 till 171.3.
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Att tanka pa vid val av morfologi

« Neurofibromatos (morbus Recklinghausen) ar ett syndrom och
registreras ej.

« Pa detta lage ska endast maligna tumorer registreras, i motsats till vad
som géller for centrala nervosa strukturer (i skallhala och
ryggmargskanal).

Historik

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund
registrerades med morf-kod 80003 t.o.m. 2017-12-31.

Klinisk overblick C47

Anatomi

Perifera nerver innefattar egentligen alla nerver som inte hor till hjarnan
eller ryggmargen. Nervstrukturerna har delar som sdvil skickar information
mot CNS som tar emot och skickar vidare information fran CNS. Den
perifera delen av nervsystemet kan indelas i den somatiska delen och den
autonoma delen. Den somatiska delen styr rorelseapparaten (alla viljestyrda
muskler) och tar emot kénselimpulser fran kénselkroppar i hud och muskler.
Den autonoma delen styr kroppens basala funktioner, som ett slags
operativsystem. Systemet har tvd delar som skapar balans eller uppnar den
verkan som behovs 1 6gonblicket genom att slas av och pa i ett slags
dragkamp. Den sympatiska delen stér for hastiga reaktioner som brukar
kallas kamp och flykt och den parasympatiska delen star for aterhdmtning
och hantering av matspjalkning samt restprodukter.

Tumorer

Till dessa lite diffusa ldgen hor tumoérer utgangna fran eller liknande olika
delar av de nervdsa strukturerna, ofta de olika specifika stddjecellerna som
finns i de olika delarna. Andra tumorer harror fran primitiva celler. Perifert
beldgna tumorer kan i regel tas bort med kirurgiskt ingrepp, medan djupare
beldgna upptécks senare och ér svérare att bota.

Utredning och provtagning/preparat

Smarta, kndl pa platsen och sensoriska fordndringar kan vara kliniska
symtom. Bilddiagnostik och finnalspunktion kan vara forsta steg. Vid
pavisad tumor 1 operabelt ldge efterstravas radikal kirurgi med god marginal
om malignitet kan misstidnkas. Tumorer som kan vara maligna, enligt
kriterier uppsatta i nationellt vardprogram, skall hanteras pa centrum for
ben- och mjukdelstumorer.
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Retroperitoneala rummet och
Bukhinna (Peritoneum) C48

Kliniskt lage C48 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Retroperitonealt rum C48.0 C48.0 C48.0 158.0 | 197.4
Bukhinna, specificerad del C48.1 C48.1 C48.1 158.8 | 158
(t.ex. oment och fossa

Douglasi)

Bukhinna, icke specificerad C48.2 C48.2 C48.2 1589 | 158
del, och bukhéla

Overvéxt till/frén angrénsande | C48.8 C48.2 C48.9 158.9 | 158
sublokal inom C48 med okant

ursprung

Morfologisk typ C48 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
Tumérer i mesotelial/peritoneal yta

C48.1 och C48.2

Bifasiskt mesoteliom 90533 90503 776
Epitelioitt mesoteliom 90523 90503 776
Hoggradigt serdst carcinom, primart i 84613 84603 096
peritoneum

Laggradigt serost carcinom, primar i 84603 84603 096
peritoneum

Mesoteliom UNS 90503 90503 776
Sarkomatdst mesoteliom 90513 90503 776
Serds borderlinetumor primar i 84421/b 84423/b 094/b
peritoneum

Tumérer i retroperitonealt rum C48.0

Atypiskt lipom 88501/b 88501/b 721/b
Atypisk lipomatds tumor 88501/b 88501/b 721/b
Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Epitelioitt leiomyosarkom 88913 88903 666
Gastrointestinal stromacellstumor (GIST) 89363 88003 796
Glattmuskeltumor av osaker 88971/b 88901/b 661/b
malignitetspotential STUMP

Hogt differentierat liposarkom 88513 88503 726
Inflammatoriskt liposarkom 88513 88503 726

138




Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna
(Peritoneum)

Morfologisk typ C48 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Tumérer i retroperitonealt rum C48.0

Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Lipomliknande liposarkom 88513 88503 726
Liposarkom, blandat 88553 88503 726
Liposarkom, UNS 88503 88503 726
Malign solitar fibrés tumor (SFT) 88153 88003 796
Myxoitt liposarkom 88523 88503 726
Myxoitt pleomorft liposarkom* 88543 88503 726
Pleomorft liposarkom 88543 88503 726
Skleroserande liposarkom 88513 88503 726
Ytligt hogt differentierat liposarkom 88501/b 88501/b 721/b

*Myxoitt pleomorft liposarkom har ny kod i aktuell WHO-klassifikation, 88593. Koden finns inte i ICD-0/3.2
annu och kan dérfor inte anvéndas.

Att tanka pa vid registrering C48

Multipla tumoérer samtidigt och 6ver tid

 Varje primirtumor registreras var for sig.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Germinalcellstumér som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Morf-kod 80003 far inte registreras pa C48, utan registreras pa lage C80.9
och endast i de fall primédrtumoren ér okénd.

« Gynekologiska tumorer med oklart primért lage registreras pa C57.9,
Kvinnliga kdnsorgan UNS.

« Hoggradig serds cancer kan ha tuba, dggstock, eller bukhinna som
ursprung. Vid diagnostik gors forsok att faststédlla priméirlokalen enligt
nedan regelverk enligt KVAST-dokumentet. Sammanfattningsvis kan
man séga att om tumorvéaxt finns i1 tuba betraktas detta som primérlokal,
om tuborna &r fria men dggstockarna dr engagerade anses dessa vara
primérlokal och om bade tubor och ovarier dr tumorfria anses bukhinnan
som primérlokal.
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— Ursprung i tuba: om STIC (serost tubalt intraepitelialt carcinom)
forekommer eller om det finns invasiv hdggradig serds cancer eller
annat tumorengagemang i tuban oavsett tumorforekomst 1 4ggstock
eller ovarium, registrera pa lage C57.0.

— Ursprung i aggstock: om ingen STIC eller hoggradig seros cancer i
tuborna férekommer, men om cancer forekommer i ena eller bada
ovarierna, oavsett om engagemang av bukhinna finns, registrera pa
lage C56.9.

— Ursprung i bukhinna: om béada tubor och dggstockar ir fria fran
tumorviaxt vid provtagning fore behandling, registrera pa lage C48.1
eller C48.2.

« Malign perifer nervskidetumor (MPNST) registreras pa lage C47.

Att tanka pa vid val av morfologi

 Priméra tumorer utgangna fran peritoneum &r ovanligt. Adenocarcinom
frén urogenitalorgan och gastrointestinalkanalen kan metastasera till
peritoneum, och detta dr epidemiologiskt vanligare. Kontrollera att det ror
sig om en primér tumor fore registrering.

Historik

« Mesoteliom registrerades tidigare endast en gang per individ t.o.m. 2015-
12-31. Fran 2016-01-01 registreras varje tumdr var for sig.

Klinisk overblick C48

Anatomi

Peritoneum, bukhinnan, dr bukhélans ytbeklddnad. Bukhélan &r inte ett tomt
hélrum, utan bukorganen doppar in i och fyller ut kroppshalan med delar av
sina ytor beklddda med ett av peritoneums blad, pa samma satt som
lungsickens blad dér ena bekldder brostkorgens insida och den andra
lungornas utsida. Retroperitoneum ar det mestadels fettfyllda omradet som
ligger dorsalt om peritoneum i bukhélans baksida och lateralt pa 6mse sidor
om ryggraden. I retroperitoneum gar de abdominala delarna av
kroppspulsddern och stora hilvenen. Aven binjurarna, njurarna och
urinledarna samt bukspottkorteln, en del av tolvfingertarmen och
analkanalen &r beldgna 1 retroperitoneum.

Tumorer

Sjalva bukhinnan/peritoneum och det retroperitoneala rummet har helt olika
tumorflora. I bukhinnan uppkommer tumérer som tros hérrora frén det
speciella plattepitelet, mesotel, som bildar hinnan. Huvudtyperna ar
mesoteliom och serds cancer av samma typ som ocksa kan ha sin
primérlokal 1 ytepitel pa tubas distala del samt ovarieyta. Adenocarcinom
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frén gastrointestinalkanalen samt gynekologiska organ kan metastasera till
peritoealytorna, detta dr vanligare dn priméra tumorer i peritoneum.

Retroperitonealt upptrader framst mjukdelstumdrer, savél benigna som
elakartade och av intermediér malignitetsgrad. De i tabellen ovan listade
typerna dr vanligast forekommande, men dven andra typer av
mjukdelstumorer, hematolymfoida sjukdomar, germinalcellstumorer och
teratom kan forekomma.

Utredning och provtagning/preparat

Tumor i peritoneum debuterar ofta med vétska 1 bukhalan, ascites. Ett
vanligt forsta prov &r cytologi frén aspirerad vétska. Beroende pé ovriga
kliniska fynd och ldget av tumorvixten kan mellannalsbiopsier eller biopsier
folja.

Tumdrer i retroperitoneum kan uppna stor storlek innan de genom tryck pa
omgivande strukturer eller 6kat bukomfang ger symtom som foranleder
patienten att soka vard. Bilddiagnostik foljt av framst mellannélsbiopsier dr
vanligen forsta utredningen.
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Bindvav, underhuds- och annan
mjukvavnad C49

Kliniskt lage C49 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Huvud inkl. ansikte, C49.0 C49.0 C49.0 171.0 197.0
ytterdra och hals, exkl.

orbita (C69.6) och

nasbrosk (C30.0)

Ovre extremitet och C49.1 C49.1 C49.1 171.2 197.2
skuldra

Nedre extremitet och hoft C49.2 C49.2 C49.2 171.3 197.3
Brostkorg, exkl. C49.3 C49.3 C49.3 171.4 197.7
mediastinum (C38)

Buk UNS C49.4 C49.4 C49.4 171.5 197.7
Backen inkl. sate, C49.5 C49.5 C49.5 171.6 197.7
ljlumskar och perineum

"Sate” 171.3

Bal UNS C49.6 C49.6 C49.6 171.7 1971
Overvaxt till/fran C49.8 C49.9 C49.9 171.9 197.9
angransande sublokal

inom C49 med okant

ursprung

Icke specificerat lage C49.9 C49.9 C49.9 171.9 197.9
inom C49

Morfologisk typ C49 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Fettcellstumérer (adipocytic tumours)

Atypiskt lipom 88501/b 88501/b 721/b
Atypisk lipomatés tumor 88501/b 88501/b 721/b
Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Hogt differentierat liposarkom 88513 88503 726
Inflammatoriskt liposarkom 88513 88503 726
Lipomliknande liposarkom 88513 88503 726
Liposarkom, blandat 88553 88503 726
Liposarkom, UNS 88503 88503 726
Myxoitt liposarkom 88523 88503 726
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Morfologisk typ C49 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Fettcellstumorer (adipocytic tumours)

Myxoitt pleomorft liposarkom* 88543 88503 726
Pleomorft liposarkom 88543 88503 726
Skleroserande liposarkom 88513 88503 726
Ytligt hogt differentierat liposarkom 88501/b 88501/b 721/b

Glattmuskeltumaorer
(smooth muscle tumours)

EBV-associerad glattmuskeltumor av 88971/b 88901/b 661/b
osaker malignitetspotential

Epitelioitt leiomyosarkom 88913 88903 666
Glattmuskeltumér av oséker 88971/b 88901/b 661/b

malignintetspotential STUMP

Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666

Skelettmuskeltumorer

Alveolart rhabdomyosarkom 89203 89203 676
Ektomesenkymom 89213 89003 676
Embryonalt rhabdomyosarkom 89103 89103 676
pleomorf typ

Embryonalt rhabdomyosarkom UNS 89103 89103 676
Pleomorft rhabdomyosarkom adult typ 89013 89003 676
Pleomorft rhabdomyosarkom UNS 89013 89003 676
Rhabdomyosarkom med ganglielik 89213 89003 676
differentiering

Rhabdomyosarkom UNS 89003 89003 676
Skleroserande rhabdomyosarkom 89123 89003 676
Spolcelligt rhabdomyosarkom 89123 89003 676

Fibroblastiska och myofibroblastiska

tumorer

Abdominal fibromatos 88211/b 88211/b 701/b
Aggressiv fibromatos 88211/b 88211/b 701/b
Dermatofibrosarkoma protuberans 88321 88323 715
DFSP (C44)

Desmoid typ fibromatos UNS 88211/b 88211/b 701/b
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Morfologisk typ C49 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Fibroblastiska och myofibroblastiska

tumorer

Epitelioid inflammatorisk 88251/b 88001/b 793/b
myofibroblastisk tumor

Epitelioitt myxofibrosarkom 88113 88113 716
Extra-abdominal desmoid 88211/b 88211/b 701/b
Fibromyxosarkom 88113 88113 716
Fibrosarkom UNS 88103 88103 706
Fibrosarkomatost dermatofibrosarkoma 88323 88323 715
protuberans DFSP (C44)

Infantilt fibrosarkom 88143 88103 706
Inflammatorisk myofibroblastisk tumor 88251/b 88001/b 793/b
Jattecells fibroblastom 88341/b 88211/b 701/b
Laggradigt fibromyxoitt sarkom 88403 88403 716
Malign solitar fibrés tumor SFT 88153 88003 796
Malignt hemangiopericytom 88153 88003 796
Myofibroblastiskt sarkom 88253 88003 796
Myxofibrosarkom 88113 88113 716
Myxoinflammatoriskt fibroblastiskt 88111/b 88111/b 713/b
sarkom (MIFS)

Myxosarkom 88403 88403 716
Ossifierande fibromyxoitt sarkom 88423 88003 796
Palmar fibromatos 88131/b 88211/b 701/b
Pigmenterat dermatofibrosarkoma 88331 88323 715
protuberans (C44)

Plantar fibromatos 88131/b 88211/b 701/b
Skleroserande epitelioitt fibrosarkom 88403 88403 716
Fibrohistiocytara tumorer

Atypiskt fibrost histiocytom 88301 88301 715
Malign jattecellstumor i mjukvavnad 92513 88023 796
Malign tenosynovial jattecellstumor 92523 88023 796
Plexiform fibrohistiocytar tumor 88351 88301 715
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Morfologisk typ C49 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Ossedsa (benliknande) extraskeletala

tumorer

Extraskelettalt osteosarkom 91803 91803 766

Karltumorer

Angiosarkom 91203 91203 506
Epitelioitt hemangioteliom 91333 91303 506
Hemangiosarkom 91203 91203 506
Kaposiformt hemangioendoteliom 91301/b 91301/b 505/b
Kaposis sarkom 91403 91403 566
Klarcellssarkom UNS 90443 90443 796
Komposit (sammansatt) 91361/b 91301/b 505/b
hemangioendoteliom

Lymfangiosarkom 91703 91703 546
Malignt hemangioendoteliom 91303 91303 506
Papillart intralymfatiskt angioendoteliom 91351/b 91301/b 505/b
Pseudomyogent hemangioendoteliom 91381/b 91301/b 505/b
Retiformt hemangioendoteliom 91361/b 91301/b 505/b

Pericytara (perivaskulara) tumérer

Malign glomustumor 87113 86803 446

Gastrointestinal stromacellstumor

GIST (gastrointestinal stromal tumaor/ 89363 88003 796
stromacellssarkom)

Odifferentierade smarundcells-
tumorer i ben och mjukdelar

Ewings sarkom 93643 92603 756
Tumérer av osdker differentiering

Alveolart mjukdelssarkom 95813 95813 796
Angiomatoitt fibrost histiocytom 88361 88301 715
Atypiskt fibroxantom 88301 88301 715
Bifasiskt synovialt sarkom 90433 90403 776
Desmoplastic small round cell tumour 88063 88003 796
(DSRCT)

Epitelioitt synovialt sarkom 90423 90403 776
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Morfologisk typ C49 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Tumorer av osaker differentiering

Epitelioidcellssarkom 88043 88043 796
Extraskelettalt myxoitt kondrosarkom 92313 92203 736
Fosfaturisk mesenkymal tumér, malign 89903 88003 796
Intimalt sarkom 91373 88003 796
Jattecellssarkom i mjukdelar 88023 88023 796
Klarcellssarkom UNS 90443 90443 796
Melanom i mjukdelar (C49) 90443 90443 796
Malign mesenkymom 89903 88003 796
Malign mesodermal blandtumor 89513 89513 896
Mixed tumour malign 89403 89403 046
Myoepitelialt carcinom 89823 85623 196
Odifferentierat pleomorft sarkom UPS 88023 88003 796
Odifferentierat rundcellssarkom 88033 88003 796
Odifferentierat sarkom UNS 88053 88003 796
Odifferentierat smacelligt sarkom 88033 88003 796
Odifferentierat spolcelligt sarkom 88013 88013 796
Ossifierande fibromyxoid tumér malign 88423 88003 796
Perivaskular epitelioid tumor (PECom), 87143 90443 796
malign

Malign rhabdoid tumor (extrarenal) 89633 89003 676
Sarkom UNS 88003 88003 796
Spolcelligt synovialt sarkom 90413 90403 776
Synovialt sarkom UNS 90403 90403 776
Sarkomatés hematolymfoid tumér

Granulocytiskt sarkom 99303 99303 226
Klorom 99303 99303 226
Myeloiskt sarkom 99303 99303 226

*Myxoitt pleomorft liposarkom har ny kod i aktuell WHO-klassifikation, 88593. Koden finns inte i ICD-0/3.2
annu och kan darfér inte anvandas.
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Att tdnka pa vid registrering C49

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

« Kaposis sarkom registreras endast en gang enligt regel 4.1 for multipla
primértumorer enligt WHO ICD-0/3.2.

Oversattning multifokal

« For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell 14geskod och med 6versdttning till I[CD-0O/2
C49.8,1CD-9 171.8, ICD-7 197.8.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Sidoangivelse

« For pariga ldgen, C49.1, C49.2 och C49.5 ir sidoangivelse obligatorisk;
1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okénd sida.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pé detta ldage

Att tanka pa vid val av lage

o Mjukdelstumdr med okénd primérlokalisation registreras pa lage C49.9
och inte pa lage C80.9

« Sarkom och 6vriga mjukdelstumdrer i angivet organ (inklusive hud)
registreras pa respektive lage (RL).

« Sarkom och dvriga mjukdelstumorer i subkutan fettviv registreras pa
lage C49.

« Metastas av sarkom med okédnd primérlokalisation registreras i forsta
hand pé lage C49.9. Metastas av GIST med okénd primérlokalisation
registreras pa lage C26.9

« Underlokalen sdte” pa C49.5 registreras pa lige ICD-9 171.3.

o GIST registreras i regel pa ldge inom Gl-kanalen, men kan dven
forekomma pa lage C48. Registreras pa RL.

« Sarkomatds hematolymfoid tumér kodas pad RL dock ej blodbildande
organ enligt regel E ICD-0/3.2. Vanligast pa C49.
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« Extraskelettala former av kondrosarkom, Ewings sarkom och
osteosarkom registreras pa lage C49 eller RL.

« Morf-kod 80003 far inte registreras pa lige C49, registrera pa lage C80.9

Att tanka pa vid val av morfologi

« Registrera sé specificerad morf-kod som mojligt utifran texten i PAD,
manga specifika koder kan saknas i patologens system varfor angiven
SNOMED inte alltid ar korrekt . Undvik om mojligt morf-kod 88003,
sarkom UNS.

« Myzxoitt pleomorft liposarkom &r en ny entitet i klassifikationen dir den
specifika koden énnu inte dr godkénd 1 ICD-0/3.2, registreras tills vidare
med morf-kod 88543.

o Jittecellstumor UNS ska inte registreras om primér i mjukdelar,
registreras endast om malign. Jittecellstumor UNS ska registreras om
primir i skelett, se lage C40—C41.

Historik

« Den tidigare relativt vanliga diagnosen malignt fibrost histiocytom med
morf-kod 88303 ingdr numera i diagnosgruppen odifferentierat sarkom,
som 1 princip utgors av uteslutningsdiagnoser.

« Atypiskt fibrost histiocytom/fibroxantom ir i grianslandet for att
uppfylla registreringsplikten, den premaligna potentialen virderas olika i
kéllorna. Registrerades inte fran och med 2015-01-01, registrering
aterinford 2017-01-01.

« Ewings sarkom registrerades med morf-kod 92603 fram till
registreringsdatum 2019-01-01.

« Hemangiopericytom UNS registrerades med morf-kod 91501/b —
91501/b — 533/b fram till registreringsdatum 2021-01-01.

« Hemangiopericytom malignt registrerades med morf-kod 91503 —
91503 — 536 fram till registreringsdatum 2021-01-01. Bendmningen
hemangiopericytom for dessa tumortyper ar helt pa vég att ersittas av
solitdr fibros tumor UNS och malign.

o Malignt PECom registrerades med morf-kod 90443 fram till
registreringsdatum 2019-01-01.

Klinisk overblick C49

Anatomi

Kroppens stodjeviavnader som bildar rorelseapparaten och skyddet for
kroppshéalorna samt underhuden delas grovt in 1 mjukvdvnad och ben-och
broskvévnad. Stodjevdvnad finns dels som stora, litt urskiljbara strukturer
som skelettmuskler och underhud, men finns ocksd som makro- eller
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mikroskopiska stodstrukturer som ger form och stadga till kroppens
parenkymatdsa organ. I det dvergripande begreppet mjukvavnad och
litteraturen kring tumdrer i mjukvavnad, ingar av havd férutom
muskelvivnad, fettvdvnad och fibrds bindvév perifera nerver och karl.
Indelningen kommer sannolikt historiskt fran vilka tumorldagen som faller
under ortopedisk tumorkirurgi. Mjukvévnad finns alltsa fordelat i hela
kroppen, utom i CNS parenkym om man bortser fran karlforsorjningen, och
teoretiskt kan mjukdelstumdrer uppkomma overallt.

For viavnader, strukturer och tumorer som hor till ben- och mjukvavnad
anvinds ofta epitetet "mesenkymala” vilket kommer av att strukturerna
harror fran det tredje groddbladet, mesenkymet i den embryonala
utvecklingen.

Tumorer

Mjukdelstumorer uppkommer inte som adenocarcinom genom sekventiell
tumorutveckling 1 premalignt omvandlade vivnader, utan uppkommer
genom specifika forviarvade genetiska avvikelser sannolikt i mesenkymala
stamceller som finns vilande 1 de mogna vévnaderna. De genetiska
avvikelserna, som ofta ar enkla kromosomavvikelser med definierade
fordndrade proteinprodukter, dr av stor betydelse for tumorklassifikationen
och det sker kontinuerligt en forédndring, och en 6kning av morfologiska
typer inom omradet. Namnen &r ofta l1&nga och beskrivande och éldre
begrepp ersitts kontinuerligt av nya mer detaljerade undertyper.
Nomenklaturen med likartade namn dér tumdrerna trots detta hor till olika
undergrupper &r svardverskadlig och stundtals forvirrande. Parallellt lever
traditionella namn med hénvisning till den mogna celltyp som tumoéren har
drag av kvar. Det dr sannolikt att de flesta patologilaboratorier inte har
uppdaterat sin SNOMED-lista i laboratorieinformationssystemet péa ett
sadant sitt att samtliga enligt WHO-klassifikationen relevanta koder finns.
Sarkom é&r generellt ovanligt, och ménga av de beskrivna tumdrtyperna &r
extremt sillsynta.

Tumdrer fran perifera nerver och deras stodjestrukturer som i WHO-
klassifikationen finns under mjukdelstumorer aterfinns har under lage C47.

Gruppen odifferentierade smarundcellstumdrer dar Ewings sarkom ingar
finns med savil skelett som mjukdelar som primér lokal.

Gruppen tumorer med osdker differentiering ar stor.

Utredning och provtagning/preparat

Symtom och primér utredning skiljer sig at beroende pa om det ror sig om
en djup eller en ytlig tumor. Ytliga tumdrer uppticks ofta vid relativt liten
storlek av patienten sjdlv, medan djupare beldgna tumorer i djupa
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muskelloger eller 1 interna organs stodjevdvnader ger symtom genom tryck
eller vdvnadsdestruktion.

Det dr av storsta vikt att utredning av potentiellt maligna mjukdelstumorer
sker vid ett sarkomcentrum for prognosen skall bli s& god som mojligt.
Utredning med MRT och eventuell finnalspunktion &r forsta steget. Om
punktion utfors skall punktionskanalen tatueras sa att den kan excideras
tillsammans med tumoren vid efterféljande resektion. Mellannalsbiopsier
med samma forfarande kan ocksa forekomma. Karakterisering av tumoren
innefattar ofta pavisande av muterat protein, antingen med hjilp av
immunhistokemi eller molekylédrpatologisk undersokning.
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Hud

Hud C44

sublokal med
okant ursprung
inom (C44)

Kliniskt lage C44 ICD-0/3.2 ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Hud, lapp, 6ver- C44.0 Melanom C43.0 C43.0 172.0 | 190.3
och under (utom .
det lapproda) C44.0 Ovrlga C44.0 C44.0 173.1 191.3
tumorer
Hud, 6gonlock C44.1 Melanom C43.1 C43.1 1721 190.1
Ovre och nedre - B
samt 6gonvra 5 vrlga C44.1 C44.1 173.1 191.1
tumorer
Hud ytterdra, inkl. C44.2 Melanom C43.2 C43.2 172.2 | 190.2
yttre horselgang .
och vaxkértel C44.2 Ovrlga C44.2 C44.2 173.2 191.2
tumorer
Hud, annan eller c44.3 Melanom C43.3 C43.3 172.3 190.3
ospecificerad del .
e C44.3 Ovrlga C44.3 C44.3 173.3 191.3
tumorer
Hud, skalp, hals C44.4 Melanom C43.4 C43.4 172.4 1904
och nacke .
C44.4 Ovriga C44.4 C44.4 173.4 191.4
tumorer
Hud, bal inkl. C44.5 Melanom C43.5 C43.5 172.5 190.5
anus/perianalt, C44.5 Ovri C44.5 C44.5 173.5 191.5
axill, ljumske, sate, ) ) V”Qa ) ) ) ’
skulder-blad och umorer
perineum (jfr
vulva)
Hud, 6vre C44.6 Melanom C43.6 C43.6 172.6 190.6
extremitet och .
axel/skuldra C44.6 Ovrlga C44.6 C44.6 173.6 191.6
tumorer
Hud, nedre C44.7 Melanom C43.7 C43.7 172.7 | 190.7
extremitet och .
E C44.7 Ovriga C44.7 c44.7 173.7 191.7
tumorer
Hud, overvaxt C44.8 Melanom C43.9 C43.9 1729 190.9
till/fran .
. C44.8 Ovriga C44.9 c44.9 173.9 191.9
angransande S
tumorer
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Kliniskt lage C44 | ICD-0/3.2 ICD-O0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7

Hud UNS C44.9 Melanom C43.9 C43.9 172.9 190.9
Cc44.9 | Ovriga C44.9 c44.9 | 1739 | 191.9

tumorer

Morfologisk typ C44 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Melanocytdra tumérer/melanom

Akralt (lentigindst) melanom (ALM) 87443 87443 176

Amelanotiskt melanom 87303 87303 176

Atypisk Spitzoid tumor 87701/b 87201/b 173/b

Atypiskt Spitznevus 87701/b 87201/b 173/b

Desmoplastiskt melanom 87453 87453 176

Blandat spolcelligt och epitelioitt 87703 87203 176

melanom

Dysplastiskt nevus (histologiskt) 87270/b 87202/b 174/b

hdggradig lesion

Epitelioitt blatt nevus 87801/b 87801/b 173/b

Lentigo maligna (LM) in situ-form 87422/b 87422/b 174/b

Lentigo maligna melanom (LMM) 87423 87423 176

invasivt

Low CSD-melanoma 87433 87433 176

Malignt melanom in situ 87202/b 87202/b 174/b

Malignt melanom UNS 87203 87203 176

Malignt melanom ur kongenitalt 87613 87203 176

jattenevus

Malign Spitztumor 87703 87203 176

Melanocytart nevus/dysplastiskt nevus 87270/b 87202/b 174/b

med histopatologisk grav/stark

atypi/dysplasi

Melanocytar tumor av osaker 87701/b 87201/b 173/b

malignitetspotential MELTUMP

Melanom i hud med |ag solexponering 87433 87433 176

Melanom ur blatt nevus 87803 87803 176

Nevoitt melanom 87203 87203 176

Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176
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Morfologisk typ C44 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Melanocytdra tumérer/melanom

Pigmenterat epitelioidcellsmelanocytom 87801/b 87801/b 173/b
Spitz melanocytom 87701/b 87201/b 173/b
Spitz melanom 87703 87203 176
Spitzoid tumor av osaker 87701/b 87201/b 173/b
malignitetspotential STUMP

Superficiellt/ytspridande melanom (SSM) 87433 87433 176
Superficiellt/ytspridande melanom (SSM) 87432/b 87432/b 174/b
in situ

Skivepitel/epidermala tumoérer

Adenoskvamost carcinom 85603 85603 146
Akantolytiskt skivepitelcarcinom 80753 80703 146
Aktinisk keratos med héggradig 80702/b 80702/b 144/b
dysplasi/grav skivepiteldysplasi

Keratoakantom 80713 80703 146
Keratoakantomliknande 80713 80703 146
skivepitelcarcinom

Klarcelligt skivepitelcarcinom 80843 80703 146
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt 80823 80823 166
carcinom

Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Merkelcellscarcinom 82473 82473 446
Morbus Bowen 80702/b 80702/b 144/b
Primart neuroendokrint carcinom i hud 82473 82473 446
Pseudovaskulart skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Skivepitelcarcinom in situ 80702/b 80702/b 144/b
Skivepitelcarcinom av keratoakantomtyp 80713 80703 146
Skivepitelcarcinom med 80353 80703 146
osteoklastliknande jatteceller

Skivepitelcarcinom med sarkomatoida 80743 80703 146
drag

Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Verrukdst skivepitelcarcinom 80513 80703 146
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Morfologisk typ C44 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Adnexala tumérer med apokrin

eller ekrin differentiering

Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adnexalt adenocarcinom UNS 83903 83903 046
Apokrint carcinom 84013 84003 046
Digitalt papillart adenocarcinom 84083 82603 096
Ekrint porocarcinom 84093 83903 046
Endokrint mucinproducerande 85093 83903 046
svettkortelcarcinom

Hidradenocarcinom 84023 83903 046
Kribriformt carcinom UNS 82013 82013 096
Malign blandad tumoér av spottkérteltyp 89403 89403 046
Malign tumor utgangen fran cylindrom 84033 83903 046
Malign tumor utgangen fran 84033 83903 046
spiradenocylindrom

Malign tumor utgangen fran 84033 83903 046
spiradenom

Mikrocystiskt adnexalt carcinom 84073 84003 046
Mixed tumour (spottkoérteltyp) malign 89403 89403 046
Mucinést carcinom 84803 84803 096
NUT-carcinom 80233 80203 196
Porocarcinom 84093 83903 046
Porocarcinom in situ 84092/b 83902/b 044/b
Sekretoriskt carcinom 85023 81403 096
Signetrings-cells/histiocytoitt carcinom 84903 84903 096
Skleroserande adnexalt carcinom 84073 84003 046
Skvamoitt ekrint duktalt carcinom 85603 85603 196
Syringocystadenocarcinoma papilliferum 84063 83903 046
Adnexala tumérer med follikular

differentiering

Harfollikelcarcinom 81023 83903 046
Pilomatrixalt carcinom 81103 81103 046
Prolifererande trichilemmal tumoér 81031/b 83901/b 043/b
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Morfologisk typ C44 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Adnexala tumorer med follikular

differentiering

Trichilemmalt carcinom 81023 83903 046
Trichoblastiskt carcinom 81003 83903 046
Trichoblastiskt carcinosarkom 81003 83903 046
Tumorer med sebaceds differentiering

Sebacedst carcinom 84103 84103 046
Talgkortelcarcinom 84103 84103 046
Lagesspecifika tumorer

Cerumenost adenocarcinom (C44.2) 84203 83903 046
Pagets sjukdom/Morbus Paget 85423 85423 096
extramammar

Vaxkortelcarcinom (C44.2) 84203 83903 046
Mjukdelstumérer med lokal i dermis

eller typiska manifestationer pa laget

Atypisk kutan glattmuskeltumor 88971/b 88901/b 661/b
Atypiskt fibroxantom 88301 88301 715
Atypiskt lipom 88501/b 88501/b 721/b
Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Dermalt klarcellssarkom 90443 90443 796
Dermalt mjukdelsmelanom 90443 90443 796
Dermalt pleomorft (odifferentierat) 88023 88003 796
sarkom

Dermatofibrosarkoma protuberans DFSP 88321 88323 715
Epitelioitt hemangioendoteliom 91333 91303 506
Epitelioitt sarkom 88043 88043 796
Ewings sarkom 93643 92603 756
Fibrosarkomatést dermatofibrosarkoma 88323 88323 715
protuberans DFSP

Komposit (sammansatt) 91361/b 91301/b 505/b
hemangioendoteliom

Kaposiformt hemangioendoteliom 91301 91301/b 505/b
Kaposis sarkom 91403 91403 566
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Morfologisk typ C44 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Mjukdelstumérer med lokal i dermis
eller typiska manifestationer pa laget

Kutant angiosarkom 91203 91203 506
Leiomyosarkom kutan typ 88971/b 88901/b 661/b
Malign granularcellstumor 95803 95803 686
Myxofibrosarkom 88113 88113 716
Myxoinflammatoriskt fibroblastiskt 88111/b 88111/b 713/b
sarkom (MIFS)

Pleomorft dermalt sarkom 88023 88003 796
Pleomorft liposarkom 88543 88503 726
Plexiform fibrohistiocytar tumor 88351 88301 715
Pseudomyogent hemangioendoteliom 91381/b 91301/b 505/b
Retiformt hemangioendoteliom 91361/b 91301/b 505/b

Att tanka pa vid registrering C44

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

« Varje primirtumor registreras var for sig. Det &r relativt vanligt med flera
priméirtumorer, till exempel inom ett solskadat omréade eller hos individer
med nedsatt immunforsvar. Hos personer med flera solskade- eller
immundefektsrelaterade skivepiteltumdrer kan det vara mycket svart att
avgrinsa vilka som dr separata lesioner.

o Ibland tas flera stansar fran en och samma forandring for att kartlagga
utbredningen, detta ska inte forviaxlas med multipla tumorer.

« Efterfoljande PAD for samma tumor ska inte forvixlas med multipla
tumdrer. Kontrollera alltid tidigare registreringar inklusive radikalitet
innan en ny registrering gors.

o En tumor i drret, av samma morfologi som tidigare tumor, ska inte
registreras savida det inte tydligt framgér att det dr en ny tumdor.

« Kaposis sarkom registreras endast en ging enligt regel 4.1 for multipla
primdrtumorer enligt WHO ICD-0/3.2.

Oversattning multifokal
« For diagnosdatum till och med 2022-12-31:

— Vid flera samtidigt diagnostiserade tumorer med samma morfologi
och inom olika sublokaler Gversitts dessa till lage ICD-0/2 C44.8.
(Exempel C44.6 + C44.4 vilka bada skall peka mot ICD-0/2 C44.8).

156



Hud

— Vid flera samtidigt diagnostiserade tumoérer med samma morfologi
och inom samma sublokal 6versitts dessa till respektive lage.
(Exempel C44.6 + C44.6 vilka bada skall peka mot ICD-0/2 C44.6).

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma eller olika sublokaler ska
varje tumor registreras. Ingen multifokaldversittning ska goras.

Sidoangivelse

« Obligatorisk sidoangivelse for pariga lokaler, dvs. C44.1, C44.2, C44.6
och C44.7: 1 = hoger, 2 = vinster, 9 = okénd sida.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pé detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

« Avgrinsningen av sublokalerna finns mer detaljerat beskrivna i WHO:s
ICD-0/3.
o Tumorer som INTE ska registreras pa lige C44:
— Léapproda/Vermilion border registreras pa lige C00.0—-C00.2
— Genital hud registreras enligt foljande:
- labia majora pé lage C51.0
- labia minora pa lige C51.1
- vulvahud UNS (inklusive mons pubis) pa lige C51.9
- penishud UNS pé lage C60.9
- skrotalhud UNS pé lage C63.2
- analhud, se kommentar C21
o Primért malignt melanom i annan lokal dn hud registreras pa respektive
lage.
« Dermalt klarcellssarkom som 4r en dermalt beldgen variant av melanom 1
mjukdelar, med morf-kod 90443, registreras pa lage C44.
o Tumorer i underhuden, subcutis, registreras pa lage C49.
« Foljande tumdrer dr trots sitt namn inte hudtumorer:
— Basalcellsadenocarcinom registreras pa spottkortel 1dge C06—CO08.
— Basaloitt carcinom/basaloid cancer registreras pa analkanal lige

C21.1.
Att tanka pa vid val av morfologi

« Basalcellscarcinom/basaliom inklusive metatypisk/basoskvamds variant
registreras inte av RCC. Dessa anméls i stéllet direkt fran
laboratoriesystemen till Basalcellscancerregistret.
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« Keratoakantom ska registreras med morf-kod 80713 d4ven om PAD
uttrycks som “’icke malignt”.

« Lentigo maligna ir en form av in situ melanom och ska inte forvixlas
med den invasiva formen lentigo maligna melanom.

« Lentiginost melanom in situ ska inte forvixlas med lentigo maligna.
Registreras som malignt melanom in situ, morf-kod 87202.

« Dysplastiskt nevus finns i flera olika undervarianter 1 kliniskt bruk. For
samtliga dessa géller att de endast &r registreringspliktiga vid tydligt
utsagd hoggradig histologisk dysplasi, och ska da kodas med morf-kod
87270/b.

« Det finns flera melanocytdra lesioner av intermediér karaktir. Foljande
géller for registrering:
— Skall registreras:
-  MELTUMP Melanocytdr tumor av oséker malignitetspotential.

- STUMP Spitzoid tumdr av osdker malignitetspotential (notera att
det dven finns en glattmuskeltumor i uterus dar samma forkortning
anvands).

— Skall inte registreras:
- S/IMP Solar/Intraepidermal melanocytér proliferation (utan atypi)
- SAMPUS Superficiell atypisk melanocytér proliferation av oklar
signifikans.
- TAMPUS Intraepidermal atypisk melanocytér proliferation av
oklar signifikans.

« Notera att man i KVAST-dokumentet rekommenderar en forenklad
kodning for patologisystemen med anvindning av 87203 {or samtliga
undertyper av melanom. For Cancerregistret kodas utifran klartexten med
koder for varianter enligt ovan.

« Kollisionstumdrer forekommer, det vill sdga vanliga hudtumdrer som
véxer néra och i eller in i varandra. Detta skall inte forvaxlas med
blandtumorer.

« Morbus Paget, extramammair betraktas alltid som malign och ska
registreras med morf-kod 85423.

Historik

« Keratoakantom registreras fr o m 2019-04-15 som en variant av
skivepitelcarcinom med morf-kod 80713. Tidigare rdknades
keratoakantom som ett benignt tillstand och registrerades inte.

« Atypiskt fibrost histiocytom/fibroxantom. Tumdren var ej
registreringspliktig frdn och med 2015-01-01 men registrering
aterinfordes 2017-01-01.
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« Dermatofibrosarkom protuberans registrerades tidigare som malign.
Fr.o.m. ICD-0O/3.2 registreras tumdrtypen med femte siffra 1. Morf-kod
88323 giller fran 2019-04-15 endast for varianten dermatofibrosarkom
protuberans, fibrosarkomatost.

« Lage for axill respektive ljumske dndrades 1993 1 ICD-7 fran 190.6/191.6
till 190.5/191.5 for axill och fran 190.7/191.7 till 190.5/191.5 for ljumske.

« Morbus Bowen registreras fran 2019-04-15 med morf-kod 80702.
Registrerades tidigare med morf-kod 80812.

« Aktinisk keratos med hoggradig dysplasi registreras fran 2019-04-15
med morf-kod 80702. Registrerades tidigare med morf-kod 72850.

Klinisk overblick C44

Anatomi

Huden, kroppens storsta organ, bekldder och skyddar kroppsytan med en
fast, elastisk yta som ocksa har en starkt reglerad vétskegenomslépplighet.
Mainniskor har harbeklddnad med glesare och genetiskt och hormonellt
varierande tithet. Hudens yttersta yta, epidermet, bestar av skivepitel som
bildar horn i varierande grad. Léngst ner i epidermet finns melanocyter som
bildar pigment som fordelas i hudens yta for att ge ett skydd mot solens
ultravioletta strlar. Under ligger dermis eller laderhuden, ett bindvévsskikt
som omsluter hudens adnexa, kortlar och utforsgangar for svett, harsackar
och talgkortlar, och ocksa karl, nerver och specialiserade kdnslekroppar for
olika modaliteter. Under ldderhuden finns subcutis, ett isolerande fettlager
med varierande tjocklek.

Manga av hudens tumdrer till antalet utgdrs av olika varianter av
skivepiteltumdrer. Aven epidermis basala lager ger sirskilda
tumorbildningar, vanligast basalcellscancer av olika typ. Utspritt i
epidermets basala lager finns disperst liggande melanocyter, vilka har till
uppgift att producera pigment som lagras over i skivepitelcellerna som
solskydd. Dessa melanocyter, som &r ursprunget till melanom av olika typer,
har neurallisten som sitt embryologiska ursprung och skiljer sig mycket fran
keratinocyterna 1 sin biologi.

Fran epidermis bildas naglarna i nagelbdddarna och de sa kallade
hudadnexstrukturerna, dér sirskilt differentierade epitelceller bildar
organoida strukturer som striacker sig ner i1 dermis och har olika funktioner
som ekrina svettkortlar, apokrina svettkortlar samt harfolliklar. Adnexa har
mynningar i hudytan och ger upphov till sérskilda tumoérer, uppkallade efter
sin ursprungsstruktur eller blandformer av dessa.

Vagiga tungorna av epiderm doppar ner i dermis, en konstruktion som ger
elasticitet, och omger dermala papiller. Mot djupet 6vergar dermis diffust till
subkutan vdvnad, som i manga kroppslokaler ar fettrik. Dermis bestar av
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fibroblaster som producerar fibrer och grundsubstans, kirl av olika kaliber
samt innehaller ett glest infiltrat av inflammatoriska celler. Vidare finns
neurala strukturer, dels horande till kdnselsystemet, dels innerverande de
sma muskler som finns vid harfolliklarna som gor att haret kan “resa sig”.

Solexponering, med efterfoljande DNA-skador i keratinocyter, basalceller
eller melanocyter ar av stor betydelse for uppkomst av tumdrer i huden.
Humant papillomvirus (HPV) ger upphov till godartade vartor, vilka hos
individer med starkt nedsatt immunfoérsvar kan utvecklas till maligna
skivepiteltumorer. Retande inverkan av toxiska dmnen, till exempel vid
yrkesrelaterad exponering kan bidra till tumoruppkomst. Hudtumorer finns
ocksé som inslag 1 drftliga tillstdnd med dkad tumorutvecklingsrisk.

Tumorer

I huden uppkommer tumérer fran samtliga ingaende celltyper eller
strukturer. Tumorer i savél skivepitel som melanocytira tumdrer ar starkt
beroende av solskador. En undergrupp av skivepiteltumorer, i synnerhet hos
personer med nedsatt immunforsvar, d&r HPV-beroende. Det finns
hudtumorer som ingér i genetiska syndrom. Pa liaget finns ytliga
mjukdelstumorer, se ovan for typer som &r sérskilt vanliga eller har typiska
manifestationer pa ldget. Det finns ocksé hudlymfom, en grupp med starkt
varierande kliniskt forlopp och vansklig diagnostik. For koder se Maligna
lymfom CRL. Det finns en sérskild variant av neuroendokrin tumdr som ar
specifik for hud, Merkelcellscarcinom. Namnet kommer av att man antagit
att tumdren uppkommer frdn hudens Merkelceller, en epitelcelltyp som
ingdr 1 kdnselreceptorapparaten, men det dr oklart om s verkligen &r fallet.

Melanocytara tumorer

Maligna melanom delas in i olika typer beroende pé véxtsétt och
uppkomstsétt. De i var del av vérlden vanligaste melanomtyperna é&r starkt
relaterade till solexponering eller UV-ljusexponering, i synnerhet kraftig
intermittent exponering, som upprepad solbrdnning i barndomen, eller
solarieanvéndning. Hudytor med kontinuerlig exponering for solljus far
andra typer av melanom. Typerna utmérks av skilda genetiska pathways i
sin tumorutveckling och enligt aktuella rén uppkommer manga melanom ur
olika melanocytira proliferationer som forstadier. Det podngteras dock att
risken for utveckling till en malign tumdr for en enskild godartad
melanocytér proliferation &r ytterst 14g.

160



Hud

Melanom med eller utan samband
med UV-exponering

Melanom i solexponerad hud o Superficiellt spridande melanom SSM
Lag UV exponering

e Lentigo maligna melanom LMM
e« HOg UV-exponering

e Desmoplastiskt melanom

Melanom utan pévisad relation till * Spitz melanom
UV-exponering o Akralt (lentiginést) melanom ALM

e Mukosalt melanom
e Melanom ur kongenitalt nevus
e Melanom ur blatt nevus

¢ Uvealt melanom

”Lentiginds” dr ett beskrivande ord som betyder “’frikenliknande”, och kan
forekomma 1 beskrivningen av manga olika typer av melanocytira lesioner,
savil godartade fodelsemérken som atypiska/maligna fordndringar. Lentigo
maligna, som &r en speciell form av in situ melanom betyder alltsa snarast
“elakartad friken”, och har fatt sitt namn av att melanocyterna fordelas som
1 en friken. Nér en lentigo maligna progredierar gar den dver till lentigo
maligna melanom.

Epidermala/skivepiteltumdrer

Skivepitelcancer finns i flera olika undervarianter, beroende pa sitt
morfologiska utseende. Dessa har delvis specifika koder. Kliniskt &r in situ-
varianter och forstadier uppkomna i solskadador, aktiniska keratoser, med
olika grader av dysplasi mycket vanligt. Endast férdndringar med hoggradig
dysplasi/carcinoma in situ skall registreras. Morbus Bowen &r en undergrupp
av skivepitelcancer in situ som kan registreras som sadan.

Notera att vartliknande/verrukds endast dr en beskrivande term 1 vissa fall,
som kan anvindas for godartade fordndringar som mjallvértor och triviala
virusvartor, medan ordet ibland ingér i namnet pé elakartade tumorformer.

Adnexala och lagesspecifika tumdrer

En rad korteltumdrer, savil blandformer som tumdrer som liknar en specifik
typ av adnexstruktur kan uppkomma i hudadnexa. Tumoérerna innehéller
komponenter frén strukturernas korteldelar eller gdngstrukturer och kan
producera talg, proteindst svettliknande material eller innehalla
komponenter fran harfolliklar. De maligna formerna skall registreras.

Mucinést carcinom i hud dr en ovanlig lesion som liknar mucindst carcinom
1 brost. Om tumoren uttrycker neuroendokrina markorer anvénds i stéllet
endokrin mucinproducerande svettkortelcarcinom, vilket dr en ldggradig
neuroendokrin tumdr som liknar solitt papilldrt adenocarcinom 1 brost.
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Syringocystadenocarcinoma papilliferum 4r en ovanlig tumor som utgér fran
preexisterande benign variant.

Utredning och provtagning/preparat

Stans; I huden anvénds en sérskild typ av biopsi, stansbiopsi. Provet blir en
liten cylinder av hud, med en diameter pa 2—10 mm beroende pa verktygets
storlek.

En liten fordndring kan i sin helhet tas bort med en stans.

Misstinkta melanom/pigmenterade fordndringar skall aldrig stansas utan tas
bort med kniv i sin helhet.

Ibland tas flera stansar frdn till exempel periferin av en storre fordndring for
att kartlagga utbredningen, detta far inte forvéxlas med multipla tumdorer.

Misstéinkta recidiv kan ocksa undersokas med stansbiopsi.

Excision; Knivskuret operationspreparat, ofta ovalt men kan vara stort och
oregelbundet. Ofta orienterat med en sutur for att mdjliggora
radikalitetsbedomning. Gors for diagnostik eller behandling.

Utvidgad excision for att sikra radikalitet; Gors vid icke-radikal eller
tveksamt radikal primér excision, det vill sdga om man inte fatt bort hela
fordndringen. Ibland kan dé en rest av tumoren ses 1 det sekundéra
preparatet, men detta dndrar oftast inte diagnosen. Det hinder att man inte
hittar ndgon tumorrest &ven om ursprungsingreppet inte &r radikalt, da
tumorresten kan ha gétt under i sdrhalan. Man brukar inte tala om utvidgad
excision efter stansbiopsi.

Utvidgad excision enligt virdprogram; For maligna melanom &r det
belagt att risken for recidiv eller metastasering minskar signifikant om ett
storre omrade runt primértumdren tas bort. Vid fynd av melanom i
excisionspreparat gors darfor en utvidgad excision for att uppna tillracklig
marginal. Detta gors alltsd d&ven om hela fordndringen &r borttagen 1
primédrpreparatet. I dessa forvintas man alltsa inte hitta nagon tumdrrest.

Hudskrap; Ytliga godartade fordndringar som vartor, mjéllvértor och vissa
solskador kan skrapas bort, detta kallas d&ven curettage. Hér kan inte
radikalitet bedomas och ingreppet far aldrig goras pa misstankta
melanocytdra forandringar.
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Brostkortel

Brostkortel (Mamma) C50

Kliniskt lage C50 | Sida ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Brostvarta och héger C50.0 C50.0 C50.0 174.1 170.1
vartgard }
vanster C50.0 C50.0 C50.0 174.2 170.2
okand C50.0 C50.0 C50.0 1749 170.9
Central del hoger C50.1 C50.1 C50.1 174.1 170.1
vanster C50.1 C50.1 C50.1 174.2 170.2
okand C50.1 C50.1 C50.1 1749 170.9
Ovre, inre hoger €50.2 €50.2 €50.2 174.1 170.1
(medial) kvadrant .
vanster C50.2 C50.2 C50.2 174.2 170.2
okand C50.2 C50.2 C50.2 174.9 170.9
Nedre, inre héger C50.3 C50.3 C50.3 174.1 170.1
(medial) kvadrant .
vanster C50.3 C50.3 C50.3 174.2 170.2
okand C50.3 C50.3 C50.3 1749 170.9
C)vre, yttre héger C504 Cc504 C50.4 1741 170.1
(lateral) kvadrant .
vanster Cc504 Cc504 C50.4 174.2 170.2
okand C504 Cc504 C50.4 1749 170.9
Nedre, yttre hoger C50.5 C50.5 C50.5 174.1 170.1
(lateral) kvadrant B
vanster C50.5 C50.5 C50.5 174.2 170.2
okand C50.5 C50.5 C50.5 1749 170.9
Axillarutskott héger C50.6 C50.6 C50.6 174.1 170.1
vanster C50.6 C50.6 C50.6 174.2 170.2
okand C50.6 C50.6 C50.6 174.9 170.9
Overvéxt till/fran | héger C50.8 C50.9 C50.9 1741 170.1
angransande .
. vanster C50.8 C50.9 C50.9 174.2 170.2
sublokal inom
brést (C50) med | okénd C50.8 C50.9 C50.9 1749 | 1709
okant ursprung
Brostkortel UNS hoéger C50.9 C50.9 C50.9 174.1 170.1
vanster C50.9 C50.9 C50.9 174.2 170.2
okand C50.9 C50.9 C50.9 1749 170.9
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Morfologisk typ C50 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Carcinom vanligare typer invasiva

former

Adenocarcinom UNS/maligna kértelceller 81403 81403 096
Atypiskt medullart carcinom 85133 85103 096
Duktalt carcinom blandat med andra 85233 81403 096
typer av mammarcarcinom (an lobular

cancer)

Duktalt carcinom 85003 85003 096
Duktogent carcinom 85003 85003 096
Invasivt bréstcarcinom NST (No special 85003 85003 096
type)

Kombinerat duktalt och lobulart 85223 81403 096
carcinom

Kribriformt carcinom UNS 82013 82013 096
Lobulart carcinom blandat med andra 85243 81403 096

typer av mammarcarcinom

Lobulart carcinom UNS 85203 85203 096
Medullart carcinom med lymfoitt stroma 85123 85103 096
Medullart carcinom UNS 85103 85103 096
Metaplastiskt carcinom UNS 85753 85303 096
Mikropapillart (duktalt) carcinom 85073 85003 096
Morbus Paget och duktalt carcinom in 85433 85433 096
situ

Morbus Paget och infiltrerande duktalt 85413 85433 096
carcinom

Morbus Paget/Pagets sjukdom i brost 85403 85403 096
Mucinést carcinom 84803 84803 096
Mucindst cystadenocarcinom UNS 84703 84703 096
Pleomorf lobulart carcinom 85203 85203 096
Tubulolobulart carcinom 85203 85203 096
Tubulart adenocarcinom 82113 82113 096

Carcinom vanligare typer
in situ/precancerésa former

Duktalt carcinom in situ UNS 85002/b 85002/b 094/b

Intraduktalt carcinom UNS 85002/b 85002/b 094/b

164



Brostkortel

Morfologisk typ C50 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Carcinom vanligare typer

in situ/precancerdsa former

Lobular cancer in situ florid typ 85202/b 85202/b 094/b
Lobuldr cancer in situ klassisk typ 85202/b 85202/b 094/b
Lobulér cancer in situ pleomorf typ 85192/b 85202/b 094/b
Lobular cancer in situ UNS 85202/b 85202/b 094/b
Papillara lesioner

Inkapslad papillar cancer 85042/b 82602/b 094/b
Inkapslad papilléar cancer med invasion 85043 82603 096
Intraduktal papillar cancer 85032/b 82602/b 094/b
Papillart adenocarcinom i brost 85033 82603 096
Solid papillar cancer 85092/b 82602/b 094/b
Solid papillédr cancer med invasion 85093 82603 096
Invasiva carcinom

ovanliga/spottkértelliknande typer

Adenoidcystisk carcinom 82003 82003 056
Adenomyoepiteliom med carcinom 89833 85623 196
Apokrint adenocarcinom 84013 84013 096
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
Glykogenrikt carcinom 83153 80103 196
Inflammatoriskt carcinom, metaplastiskt 85303 85303 096
sarkomatost vaxande

Lipidrikt carcinom 83143 80103 196
Onkocytart adenocarcinom 82903 82903 096
Polymorft adenocarcinom 85253 81403 096
Sebacedst carcinom 84103 84103 046
Sekretoriskt carcinom i brost 85023 81403 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Tall-cell/kolumnarcells-carcinom med 85093 82603 096

reverserad polaritet
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Morfologisk typ C50 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Mesenkymala och fibroepiteliala

tumorer

Epitelioitt angiosarkom 91203 91203 506
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Malign phyllodestumdér malign 90203 90203 056
Phyllodestumér av borderline typ 90201/b 90200/b 051/b
Phyllodestumér UNS 90201/b 90200/b 051/b
Stralinducerat angiosarkom 91203 91203 506
Neuroendokrina tumaérer

Neuroendokrin tumoér NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196

LCNEC
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Figur 4. Klockpositioner, kvadranter och ICD-koder fér ldge C50,
brostkortel.

Schematiska bilder av vénster och hoger brost indelade i kvadranter och klockpositioner med
respektive tumorlage markerat enligt 4-stélliga ICD-O/3 koder. Centralt i bilden markerar pilar
C50.0, brostvarta och areola samt C50.1, centralt/subareolart omrade. Notera att lage C50.6
utgor axilldra svansen av brostet.

Vanster brost

C50.8
overlappande
lesion

C 50.2 dvre (superiora) C 50.4 ovre (superiora)
inre (mediala) kvadranten 11 - 1 yttre (laterala) kvadranten

10

\ C50.0 8rostxéna och areola

—

C 50.8 overlappande lesion 9 3 C50.8 dverlappande lesion

/

C 50.1 Cenl lt/subareo!.)rt omrade

/\4

C 50.3 nedre (inferiora) C 50.5 nedre (inferiora)
inre (mediala) kvadranten yttre (laterala) kvadranten

C 50.8
overlappande
lesion

Hoger brost

C50.8
overlappande
Iesaon

C 50.4 dvre (superiora) C 50.2 dvre (superiora)
yttre (laterala) kvadranten 11 1 inre (mediala) kvadranten
\/
€ 50.0 Brostyarta och areola
C€50.8 dverlappande lesion 9 3 C€50.8 6verlappande lesion
C 50.1 Centralt/subareolart omrade
C 50.5 nedre (inferiora) C 50.3 nedre (inferiora)

yttre (laterala) kvadranten inre (mediala) kvadranten

\/

— /8
L

/\N

|

g

C 50.8
overlappande
lesion

Kalla: Socialstyrelsen
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Att tdnka pa vid registrering C50

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

Vid flera tumorer med samma morfologi vid samma diagnostillfille
och pa samma sida gors en registrering och med uppgift om antal
tumdrer 1 separat variabel.

Vid mer dn en tumor 6ver tid pa samma ldge och nagot av nedanstaende
kriterium finns ska ny registrering goras:

— om den fOrsta tumoren beskrivits som radikalt borttagen (vid icke-
radikal excision/kvarvarande tumorrest betraktas lesionen som lokalt
aterfall och registreras inte)

— om tumorerna har olika morf-kod

Oversattning multifokal

For diagnosdatum mellan 2017-01-01 och 2022-12-31: Vid flera
samtidiga tumdrer med samma morfologi och inom samma sidas brost ska
EN tumor registreras med aktuell lageskod och med foljande dversittning:
— Héger: ICD-0/2 C50.8, ICD-9 174.3, ICD-7 170.7.

— Vinster: ICD-O/2 C50.8, ICD-9 174.4, ICD-7 170.8

— OKkiind sida: ICD-0/2 C50.8, ICD-9 174.9, 170.9

For diagnosdatum frian och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumorer med samma morfologi och inom samma sidas brost ska EN
tumor registreras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Sidoangivelse

Sidoangivelse obligatoriskt; 1 = hoger, 2 = vinster, 9 = okdnd sida

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Inte aktuellt pa detta ldage.

Att tanka pa vid val av lage

Vid flera samtidiga tumdrer med samma morfologi och inom samma sidas
brost registreras aktuell sublokal om samtliga tumoérer finns inom samma
sublokal. Om tumdrerna finns 1 olika kvadranter registreras brostkortel
UNS, C50.9.

Retromamillért (brostkortelvavnad under brostvarta) registreras pa lage
C50.1.

Priméir tumor 1 s.k. accessorisk eller aberrant brostviavnad i armhalan
registreras pa lage C50.6.
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« Lymfkortelmetastas i axill med tydlig angivelse att det ror sig om
brostcancer registreras pa lige C50.9 om ingen ytterligare information
om primartumorens ldge finns tillginglig.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Papillér cancer i brost har egen kod enligt ovan.

« Vid samtidig forekomst av Mb Paget och duktal cancer beror det pa vad
som star i utldtandet om huruvida det dr kontinuerliga lesioner eller tva
separata hérdar, vilket avgér om samlingskoderna skall anvéndas eller om
det dr lampligt att gora tva separata registreringar.

« Lobulér cancer in situ har 1 vissa klassifikationer dndrats till att betraktas
som en hyperplasi, men uppfyller fortfarande kriterierna for registrering i
foreskriften.

« Phyllodestumorer som ér betecknade som UNS betraktas som borderline
och skall registreras som /b, lesioner som beskrivs som benigna skall inte
registreras.

« Det finns en sérskild variant av anaplastiskt storcelligt lymfom som é&r
relaterad till inflammatorisk reaktion runt brostimplantat. Denna
registreras pd sin lokal i enlighet med regelverket for blodsjukdomar med
morf-koden 97153.

Historik

« Kodningsprincipen med endast en registrering, inklusive
antalsregistrering i separat variabel, for flera tumorer vid samma tidpunkt
med samma morfologi och sida infordes 2017-01-01.

Klinisk overblick C50

Anatomi

Brostliaget innefattar sjdlva brostkorteln inklusive utforsgangar och
brostvrta. Huden 6ver brostet och fettvaven som brostkorteln omges av hor
till hudliget respektive mjukdelslidget. Hos kvinnor vixlar brostkortelns
storlek genom livets reproduktiva och hormonella cykler. Brosten véxlar
ocksa 1 storlek, over tid och mellan individer beroende pé den ingdende
mingden fettviv. Ibland finns en 6kad bindvévsinlagring runt brostkortlarna
som kan ge fordandringar som kan missténkas for tumorer. Olika former av
estetiska brostimplantat har blivit allt vanligare och dessa gor brosten
svarundersokta vid screening for eller diagnostik av tumorer.

Tumorer

Brostcancer uppkommer fran brostkortelepitel och klassificeras sedan
gammalt i grunden enligt sitt morfologiska utseende. Invasiv tumdr foregas
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av in situ-former, men det dr vanligt att in situ-komponenten dr utbredd dven
nér det finns 6vergéng i invasion. Speciellt for brostcancer &r att
utbredningen av in situ-cancer paverkar prognos och behandlingsbehov och
skall beskrivas i detalj i det morfologiska svaret. For andra tumorformer
saknar ofta forekomsten av kvarvarande in situ-cancer praktisk betydelse om
invasion finns.

Den storsta andelen av brostcancerfall, nagot 6ver 2/3 dr av den typ som
tidigare bendmndes duktal cancer, som sedan 2012 beskrivs som ”NST = no
special type” 1 WHO:s klassifikation. I denna grupp hamnar samtliga
tumorer som inte uppfyller kriterierna for ndgon av typerna med specifika
morfologiska drag.

Bland de cancrar som utgors av specialformer &r lobulér brostcancer den
vanligaste motsvarande cirka 1/5 av totalantalet fall.

For samtliga former finns en sérskild tumorgradering, Nottingham
Histologic Grade/NHG, en utveckling av Elstons gradering. Hér vags grad
av kortelbildning, kdrnornas utseende samt antalet mitoser ihop enligt en
sdrskild algoritm till en grad 1-3.

Sedan lédnge dr ocksa uttrycket av receptorer for 6strogen (ER) och
progesteron (PR) av stor vikt, detta undersoks med immunhistokemi
tillsammans med proliferationsmarkdren Ki-67. Tumorer som har ett okat
uttryck av genen for en tillvaxtfaktor, HER2 svarar pa en specifik
behandling. Uttrycket kan undersdkas med immunhistokemi men
kompletteras ofta med molekylarpatologiska metoder.

Senare ars forskning dir ett stort antal geners uttryck och eventuella
forandringar har kunnat undersdkas simultant ligger till grund for en
indelning av brdstcancer i sa kallade molekyléra subtyper. Dessa korrelerar
vl till utfall i1 de traditionella vdrderingsmetoderna och man kan séledes
med denna kunskap kategorisera tumorerna 1 de molekyldra subtyperna
Luminal A-lik, Luminal B-lik, HER2-positiv/luminal, HER2-positiv icke-
luminal och Trippelnegativ utan att gora molekyldranalyserna pa fall i
kliniskt bruk. Utfallet har betydelse f6r prognos och behandlingsstrategi,
men 1 dagsldget inte for registreringen.

Ett fatal mesenkymala tumdrer har specifika manifestationer pa lokalen, for
koder for dvriga hdnvisas till mjukdelslaget.

Pa platsen forekommer dven hematolymfoida tumorer, dessa registreras pa
sin lokal i enlighet med regelverket f6r blodsjukdomar.

I manlig brostkortel forekommer i princip endast duktal och lobulér in situ
och invasiv cancer samt Pagets sjukdom i brostvarta som
registreringspliktiga tumorer pa aktuellt lage.
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Utredning och provtagning/preparat

Brosttumorer upptécks antingen genom utredning av fynd vid mammografi
inom screening, vid undersokning efter att patienten sjélv kédnt en kndl 1
brostet eller efter fynd vid undersékning pa grund av andra symtom ibland
som manifestation av spridd sjukdom.

Regeln for utredning av kndl i brostet oavsett hur den upptécks ar att
bilddiagnostik utfors forst (mammografi och ultraljudsundersokning) {oljt av
finnalspunktion vid lag misstanke om malignitet eller mellannalsbiospier vid
rimlig misstanke om malignitet.

Den samlade informationen fran bilddiagnostik inklusive lymfkortelstatus
och tumorkarakteristika, vid behov inklusive immunhistokemisk analys av
uttryck av dstrogenreceptorer (ER) och progesteronreceptorer (PR) samt
genproteinet HER2 och proliferation med Ki-67 avgdr vidare lamplig
handlidggning. En andel tumdrer bor behandlas onkologiskt fore kirurgi, men
vanligast gors en resektion vars storlek avgors i fynden hittills. Antingen
utfors en komplett mastektomi, eller en mindre operation som ofta kallas
sektorresektat. For att eftersoka mikroskopiska metastaser utfors ibland sa
kallad sentinnel node undersokning dér forsta lymfkortellokal identifieras
under operationen och den eller de kortlarna undersoks med flertaliga snitt.
Om tumor pavisas gors lymfkortelutrymning av aktuell sidas armhaéla.
Tumdorens biologiska profil tillsammans med stadium avgor uppfoljningen.
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Kvinnliga kbnsorgan

Kliniskt lage | Lageséversikt

C51 Vulva (blygden)

C52 Slida (vagina)

C53 Livmoderhals (cervix och collum uteri)

C54 Livmoderkropp (corpus uteri)

C55 Livmoder (uterus)

C56 Aggstock (ovarium)

c57 Andra och ospecifiderade kvinnliga kénsorgan
C58 Moderkaka (placenta)

Figur 5. Schematisk tvarsnittsbild 6ver anatomiska ldagen for kvinnliga
inre kdonsorgan.

Bilden inkluderar dggstock, livmoderkropp, livmoderhals och slida. Oversikt éver de kvinnliga
yttre kdnsorganen finns under lage C51.

Fundus uteri C54.3
Tuba uterina C57.0

Aggledare

Ovarium C56 I .

Agg5tOCk Myometrium C54.2

Endometrium C54.1

Corpus uteri C54
Livmoderkropp

Isthmus C54.0
Nedre uterinsegmentet

Endocervix
Cervikalkanalen
Portio supravaginalis cervicis C53.0

Cervix uteri C53
Livmoderhals

Fornix (vaginae) C52.9

Vagina C52
Slida

Exocervix
Portio (vaginalis cervicis)
Ostium uteri/'YMM C53.1

Kalla: Socialstyrelsen

Kommentar: Melanom kan forekomma 1 vulvahud och 1 slemhinnor.
Malignt melanom kan dven forekomma som primér forandring i parenkymet
av flertalet organ, men detta 4r mycket ovanligt for kvinnliga konsorgan.
Metastatisk vixt av melanom med annan primérlokal kan teoretiskt
forekomma, men dr dven det ovanligt.
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Neuroendokrina tumorer i kvinnliga

konsorgan
Morfologisk typ ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Rena former
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC
Blandade former
Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom SCNEC och annat carcinom
Blandform storcelligt neuroendokrint 80133 80123 196

carcinom LCNEC och annat carcinom

Kommentar: Neuroendokrina tumorer i rena eller blandade former
forekommer i lag frekvens i samtliga lagen inom kvinnliga kdnsorgan.
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Kvinnliga yttre konsorgan (Vulva) C51

Kliniskt lage C51 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Yttre blygdlapp (labium C51.0 C51.0 C51.0 184.1 176.7
majus) inkl. Bartholins

kortlar och ovanliggande

hud

Inre blygdlapp (labium C51.1 C51.1 C51.1 184.2 176.7
minus)

Klitoris C51.2 C51.2 C51.2 184.3 176.7
Overvéxt till/frén C51.8 C51.9 C51.9 184.4 176.0
angransande sublokal

inom vulva (C51) med

okant ursprung

Vulva UNS C51.9 C51.9 C51.9 184.4 176.0

Figur 6. Schematisk dversikt 6ver kvinnliga yttre kdnsorgan avbildat

underifran.
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Kvinnliga kénsorgan

Morfologisk typ C51 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Skivepitellesioner preneoplastiska/

in situ

Differentierad vulvar Intraepitelial 80712/b 80702/b 144/b
neoplasi/DVIN HPV-oberoende

HSIL/Héggradig intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepiteldysplasi HPV-relaterad

VIN3/Vulvér intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepitelneoplasi HPV-relaterad

Skivepitelcancer

Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-relaterat 80853 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-oberoende 80863 80703 146
Adenocarcinom/évriga carcinom

Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196
Apokrint carcinom 84013 84003 046
Ekrint adenocarcinom 84133 84003 046
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
Malign phyllodestumér 90203 90203 056
Mammarkdrtelliknande adenocarcinom 85003 85003 096
Mucindst carcinom intestinal typ 81443 81403 096
Myoepitelialt carcinom 89823 85623 196
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Pagets sjukdom/Morbus Paget 85423 85423 096
extramammar

Phyllodestumér UNS 90201/b 90200/b 051/b
Phyllodestumér av borderline typ 90201/b 90200/b 051/b
Porocarcinom 84093 83903 046
Svettkortelcarcinom 84003 84003 046
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Morfologisk typ C51 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Groddcellstumérer/

germinalcellstumérer

Germinom 90643 90643 981
Gulesackstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
prepubertaltyp

Melanocytara tumérer

Desmoplastiskt melanom 87453 87453 176
Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Malignt melanom in situ 87202/b 87202/b 174/b
Mukosalt lentiginést melanom 87463 87203 176
Mukosalt lentigindst melanom in situ 87462/b 87202/b 174/b
Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandade former

Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint 80133 80123 196
carcinom LCNEC och annat carcinom

Mesenkymala tumorer

Aggressivt angiomyxom 88410/b 88401/b 713/b
Alveolart mjukdelssarkom 95813 95813 796
Alveolart rhabdomyosarkom 89203 89203 676
Angiosarkom 91203 91203 506
Atypiskt lipom 88501/b 88501/b 721/b
Atypisk lipomatés tumor 88501/b 88501/b 721/b
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Morfologisk typ C51 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Mesenkymala tumérer

Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Dermatofibrosarkoma protuberans 88321 88323 715
DFsSP

Embryonalt rhabdomyosarkom 89103 89103 676
Epitelioitt leiomyosarkom 88913 88903 666
Epitelioitt sarkom 88043 88043 796
Ewings sarkom 93643 92603 756
Fibrosarkomatdst dermatofibrosarkoma 88323 88323 715
protuberans

Glattmuskeltumor av osaker 88971/b 88901/b 661/b

malignintetspotential STUMP

Hogt differentierat liposarkom 88513 88503 726
Kaposis sarkom 91403 91403 566
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Liposarkom UNS 88503 88503 726
Malign granularcellstumér 95803 95803 686
Malign solitar fibrés tumor SFT 88153 88003 796
Myxoitt liposarkom 88523 88503 726
Pleomorft liposarkom 88543 88503 726
Pleomorft rhabdomyosarkom UNS 89013 89003 676
Rhabdomyosarkom UNS 89003 89003 676

Att tanka pa vid registrering C51

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« En individ kan endast ha samma C24/hist-kod en géng pa ldget oavsett
tidsintervall. Om tumoren vid forsta diagnostillfallet dr invasiv gors ingen
ytterligare registrering med kod inom samma C24/hist-typ. Exempel pa
koder inom samma C24/hist-typ dr 144 och 146 for skivepitel in situ
respektive skivepitel malign.

« Om ytterligare tumdr anméls med annan C24/hist-typ registreras den som
ny tumor.

« Kaposis sarkom registreras endast en gang enligt regel 4.1 for multipla
primértumorer enligt WHO ICD-0/3.2.
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Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Germinalcellstumdor som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Vid mer utbredd tumor och oklart om ursprung ar vagina eller vulva, ska
tumoren registreras pa lage C51.

o Hudtumorer pé vulva registreras pé lage C51.

Att tanka pa vid val av morfologi

 Specificerade koder finns for HPV-negativ/icke-relaterad och HPV-
positiv/relaterad skivepitelcancer. Bara om uppgift saknas anvénds
skivepitelcancer UNS.

« HSIL/VIN3 ska registreras. Om det dldre begreppet mattlig vulvir
dysplasi/VIN2 anvénds registreras det endast om HSIL samtidigt ar
angivet.

 Differentierad vulvir intraepitelial neoplasi ir en separat entitet och
ska registreras med morf-kod 80712.

« Morbus Paget betraktas alltid som malign i Cancerregistret.

o Olika varianter av kortelcellscarcinom/adenocarcinom féorekommer. Om
ingen ndrmare beskrivning finns kan adenocarcinom UNS anvindas.

Historik

« Kodningsprincipen att en individ kan ha samma C24/hist-kod endast en
ging oavsett tidsintervall infordes 2016-01-01.

« Adenocarcinom (mucindst) av intestinal typ ersdtter det dldre begreppet
kloakogent carcinom.

Klinisk overblick C51

Anatomi

Vulva édr bendmningen pa de utanpaliggande kvinnliga kdnsorganen.
Bendmningen ar i den allménna uppfattningen nagot diffust avgriansad och
det i och for sig korrekta svenska ordet blygd ar alderdomligt och anvénds
séllan. I l1dget innefattas omradet som borjar med venusberget anteriort och
nar fram till anus posteriort och lateralt de yttre blygdldapparna. Férutom de
begransande strukturerna finns 1 omradet klitoris yttre delar som ar beklddda
med klitorisférhuden, de inre blygdlapparna, samt vestibulen; det trekantiga
omradet mellan klitoris och vaginaloppningen dir urinrdret ocksd mynnar
som fortsétter bakat som ett smalt omrade mellan vaginalmynningen och
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Kvinnliga kénsorgan

inreblygdlépparna. Hit hor ocksé dessa kortlar vilka har utférsgangar i
omradet; Bartholinis kortlar, Skenes kortlar, samt Fordyces kortlar. Omradet
ar mestadels beklitt med forhornat skivepitel och delvis beklatt med
konsbeharing.

Tumorer

Tumorfloran pa ldget domineras av skivepiteltumorer. Skivepiteldysplasier i
vulva forekommer i princip som tva olika huvudsjukdomar, dels som ett led
1 HPV-relaterad skivepiteldysplasi, dels i samband med inflammatoriska
sjukdomar som lichen sclerosus et atroficus. Cirka en tredjedel av
skivepitelcancer i vulva d&r HPV-relaterad. Bdda dessa former kan i vissa fall
ge utbredda och/eller aterkommande dysplasier. For kvinnor med HPV -
relaterad dysplasi forekommer, i synnerhet i samband med
immunsuppression, ofta samtida skivepiteldysplasier i cervix och ibland
vagina. Tank pa att varje l4ge registreras for sig, men att det inte ska goras
upprepade registreringar av HSIL pa en lokal. Man kan alltsa ha en
registrering av HSIL i vulva och en i vagina, som exempel. Ténk ocksé pa
att begreppet Overvixt endast kan anvéandas for invasiv cancer och inte
applicerar pa dysplasiser.

Olika varianter av kortelcellscarcinom/adenocarcinom som utgar fran
anogenitala kortlar inklusive den lite storre sa kallade Bartholinis kortel som
ligger 1 mjukdelarna lateralt om vagina finns. Dessa ar av typer som
forekommer 1 brost och i spottkortlar. Om ingen ndrmare beskrivning finns
kan adenocarcinom UNS anvindas. Notera att priméar
skivepitelcancer/skivepiteldysplasier kan uppkomma i utforsgdngarna till
storre kortlar.

Adenocarcinom, mucindst av intestinal typ ersétter det dldre begreppet
kloakogent carcinom.

Groddcellstumdrer kan forekomma primaért pd platsen, frimst germinom och
gulesdckstumor, men detta dr ovanligt.

I vulva kan 1 princip alla tumdérer som hor till hudldgena forekomma i de
hudbekliddda delarna. De solexponeringsrelaterade varianterna dr ovanliga
men uppstar ibland, da dven andra faktorer bidrar till uppkomsten. Vid
behov se morfologitabell for hudlaget.

Metastatisk véxt i vulva dr ovanligt men nér det forekommer ror det sig
vanligen om spridning av tumdr med primérlokal 1 annan del av gyn-
organen. Aven spridning av brostcancer kan forekomma i vulva. Detta kan
vara svdrt att skilja frdn priméirt adenocarcinom av mammarkorteltyp
uppkommet i anogenitala kortlar.
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Utredning och provtagning/preparat

Cytologisk undersokning fran vulva kan goras for att analysera forekomst av
HPV men har inget virde som diagnostik av atypi.

Vid misstidnkta fordndringar tas smérre biopsier/provexcisioner som kan
foljas av resektat med ambition att ta bort hela omraden med dysplasi. Vid
storre lesioner av invasiv vulvacancer kan vulvaresektat, ett storre ingrepp
dar ytliga mjukdelar i hela vulvan avlagsnas utféras. Detta kan atfoljas av ett
portvaktskortelforfarande (sentinel node) for att utréna om mikrometastaser
finns i ljumskarnas lymfkortellokaler. Dysplasi och cancer i vulva kan vara
aterkommande och manifest cancer har dalig prognos dver tid.
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Slida (Vagina) C52

Kliniskt lage C52 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Slida UNS C52.9 C52.9 C52 184.0 176.1
Morfologisk typ C52 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
Skivepitellesioner preneoplastiska/

in situ

HSIL/Hb6ggradig intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepiteldysplasi

VaIN3/Vaginal intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepitelneoplasi grad 3

Skivepitelcancer

Skivepitelcarcinom HPV-neg/ 80863 80703 146
icke-relaterat

Skivepitelcarcinom HPV-pos/relaterat 80853 80703 146
Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Adenocarcinom/carcinom

och blandformer

Adenocarcinom HPV-neg/icke-relaterat 84843 81403 096
Adenocarcinom HPV-pos/relaterat 84833 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoidbasalt carcinom 80983 81233 126
Adenosarkom 89333 89333 896
Adenoskvamaést carcinom 85603 85603 196
Carcinom i Skenes/Cowpers och Littres 81403 81403 096
kortlar

Carcinosarkom 89803 89803 896
Endometrioitt carcinom 83803 83803 096
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Mesonefriskt carcinom 91103 91103 096
Mucinést carcinom 84803 84803 096
Mucindst carcinom gastrisk typ 84823 84803 096
Mucindst carcinom intestinal typ 81443 81403 096
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Morfologisk typ C52 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Groddcellstumérer

Germinom 90643 90643 981
Gulesackstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
prepubertal typ

Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandade former

Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint 80133 80123 196
carcinom LCNEC och annat carcinom

Mesenkymala tumoérer

Alveolart mjukdelssarkom 95813 95813 796
Alveolart rhabdomyosarkom 89203 89203 676
Angiosarkom 91203 91203 506
Atypiskt lipom 88501/b 88501/b 721/b
Atypisk lipomatés tumér 88501/b 88501/b 721/b
Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Embryonalt rhabdomyosarkom 89103 89103 676
Epitelioitt sarkom 88043 88043 796
Epitelioitt leiomyosarkom 88913 88903 666
Ewings sarkom 93643 92603 756
Glattmuskeltumor av osaker 88971/b 88901/b 661/b
malignintetspotential STUMP

Hégt differentierat liposarkom 88513 88503 726
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Morfologisk typ C52 ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 C24/hist
Mesenkymala tumérer

Kaposis sarkom 91403 91403 566
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Liposarkom UNS 88503 88503 726
Malign granularcellstumér 95803 95803 686
Malign solitar fibrés tumor SFT 88153 88003 796
Myxoitt liposarkom 88523 88503 726
Pleomorft liposarkom 88543 88503 726
Pleomorft rhabdomyosarkom UNS 89013 89003 676
Rhabdomyosarkom UNS 89003 89003 676

Att tanka pa vid registrering C52

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

« En individ kan endast ha samma C24/hist-kod en gang pa laget oavsett
tidsintervall. Om tumoren vid forsta diagnostillfallet dr invasiv gors ingen
ytterligare registrering med kod inom samma C24/hist-typ. Exempel pa
koder inom samma C24/hist-typ dr 144 och 146 for skivepitel in situ
respektive skivepitel malign.

« Om ytterligare tumor anméls med annan C24/hist-typ registreras den som
ny tumor.

« Kaposis sarkom registreras endast en gang enligt regel 4.1 for multipla
primirtumorer enligt WHO ICD-0/3.2.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Germinalcellstumdor som enbart &r kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Primira tumérer i vagina ir forhallandevis ovanligt. Overvixt frin
nérliggande struktur som cervix, urinvégar eller rektum férekommer.

o Om huvuddelen av en tumor ar beldgen i slidan och ingen annan
primédrlokal anges gors registrering pa lage C52.9.
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Att tanka pa vid val av morfologi

« Mixed tumour, motsvarande pleomorft adenom, dr benignt och registreras
inte.

« Om det dldre begreppet mattlig vaginal dysplasi/VaIN2 anvénds,
registreras det endast om HSIL samtidigt &r angivet.

« Specificerade koder finns for HPV-negativ/icke-relaterad och HPV-
positiv/relaterad skivepitelcancer. Om uppgift saknas anvinds
skivepitelcancer UNS.

o HPV-relaterad adenocarcinom har morf-kod 84833 i senaste WHO-
klassifikationen. Koden dr dnnu inte inford i ICD-0O/3.2 och registreras
tills vidare med morf-kod 81403.

Historik

« Kodningsprincipen att en individ kan ha samma C24/hist-kod endast en
ging oavsett tidsintervall inférdes 2017-01-01.

Klinisk overblick C52

Anatomi

Slidan, eller vagina &r en muskulér kanal beklddd med
skivepiteldifferentierad icke-férhornad slemhinna som stricker sig frin
Oppningen i vulva till vaginaltoppen, dir yttre delen av cervix doppar ner.
Tumdrvixt i vaginaltoppen representerar oftast cervixcancer, som vuxit ned
1 slidan. Kvinnliga och manliga kdnsorgan skiljer sig at satillvida att manliga
konsorgan har en genemsam utforsgang for urinvdgarna och konsorganen,
medan kvinnliga organ har separata.

Tumorer

Primira tumdrer i vagina ir forhallandevis ovanligt. Overvixt frin
nérliggande strukturer som cervix, urinvégar eller rektum forekommer
oftare.

I vagina férekommer en rad godartade polyper, papillom, cystor och
epitelproliferationer som inte skall registreras. Efter forlossningar och
kirurgiska ingrepp uppkommer ofta granulationsvidvnadspolyper.

Aven detta lige domineras av skivepiteldysplasier, men tumdrbiologin
skiljer sig nigot fran dvriga delar av kvinnliga genitala. HPV-infektion utgor
patogenes i en mindre andel av lesionerna och indikerar nagot béttre prognos
an icke-HPYV relaterad neoplasi. Skivepitelcarcinom i vagina upptrader i
regel i vaginas ovre del och hos dldre kvinnor. Det rekommenderas att man i
diagnostiken skiljer mellan HPV-relaterad och icke HPV-relaterad
skivepitelcancer, men om detta inte dr framgar fran tillgédnglig information
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anvénds skivepitelcancer UNS vid registrering. HPV-relaterade
skivepiteldysplasier forekommer ibland, i synnerhet vid immunsuppression,
samtidigt i vulva, vagina och cervix, Tank pa att varje ldge registreras for
sig, men att det inte ska gdras upprepade registreringar av HSIL pa en lokal.
Man kan alltsé ha en registrering av HSIL i vulva och en i vagina, som
exempel. Tank ocksa pa att begreppet overvixt endast kan anvéndas for
invasiv cancer och inte applicerar pa dysplasiser.

P4 laget kan priméra adenocarcinom med eller utan relation till HPV
forekomma, detta ar timligen ovanligt. Spottkortelliknande tumorer kan
uppkomma i vaginala kortelstrukturer, dessa kodas som Adenocarcinom
UNS.

Mesenkymala, melanocytira och neuroendokrina tumorer kan férekomma,
for dessa hinvisas till 6vergripande tabeller.

Utredning och provtagning/preparat

Fordandringar i vagina kan antingen upptickas vid undersokning pa grund av
symtom, undersdkning pd grund av ovriga gynekologiska besvir eller i
samband med utredning av cervikal HPV-positivitet eller
cellforandringar/dysplasi.

Biopsier ér vanligen forsta provtagningen men dven sma vdvnadsresektat
och mellannélsbiopsier kan forekomma. Vid utbredd tumor i omrédet kan
mer omfattande kirurgi erfordras, detta ar lyckligtvis ovanligt.
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Livmoderhals (Cervix uteri, Collum

uteri, Portio) C53

Kliniskt ldge C53 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Endocervix/livmoderhals C53.0 C53.0 C53.0 180.9 171
Exocervix/portio/ C53.1 C53.1 C53.1 180.9 171
livmodertapp

Overvaxt till/fran C53.8 C53.9 C53.9 180.9 171
angransande sublokal inom

livmoderhalsen (C53) med

okant ursprung

Livmoderhals UNS (Cervix) C53.9 C53.9 C53.9 180.9 171
Morfologisk typ C53 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Skivepitellesioner preneoplastiska/

in situ

HSIL/Hb6ggradig intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepitellesion

(CIN2 och CIN3) diagnosgrund 3 och 4

HSIL/Hbéggradig intraepitelial 80771/b 80701/b 143/b
skivepitellesion (CIN2 och CIN3)

diagnosgrund 5

Skivepitelcarcinom

Skivepitelcarcinom HPV-neg/ 80863 80703 146
icke-relaterat

Skivepitelcarcinom HPV-pos/relaterat 80853 80703 146
Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Skivepitelcarcinom diagnosgrund 5 80701/b 80701/b 143/b
Intraepiteliala kértelcellslesioner/

cancer in situ

Adenocarcinom in situ/AIS HPV- 84842/b 81402/b 094/b
oberoende

Adenocarcinom in situ/AIS HPV-relaterat 84832/b 81402/b 094/b
Adenocarcinom in situ/AIS UNS 81402/b 81402/b 094/b
SMILE/Stratifierad mucinproducerande 81402/b 81402/b 094/b
intraepitelial lesion (variant av AIS)
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Morfologisk typ C53 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Adenocarcinom/carcinom

samt blandformer

Adenocarcinom diagnosgrund 5 81401/b 81401/b 093/b
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenocarcinom HPV-neg/icke-relaterat 84843 81403 096
Adenocarcinom HPV-pos/relaterat 84833 81403 096
Adenoidbasalt carcinom 80983 81233 126
Adenosarkom 89333 89333 896
Adenoskvamost carcinom 85603 85603 196
Carcinosarkom 89803 89803 896
Endometrioitt carcinom 83803 83803 096
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Mesonefriskt carcinom 91103 91103 096
Mucindst carcinom gastrisk typ 84823 84803 096
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Villoglandulart adenocarcinom 82633 81403 096
Germinalcells/groddcellstumérer

Choriocarcinom UNS 91003 91003 806
Endodermalsinustumor 90713 90713 826
Gulesackstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Gulesackstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
postpubertal typ

Att tanka pa vid registrering C53

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« En individ kan endast ha samma C24/hist-kod en gang pa ldget oavsett
tidsintervall. Om tumoren vid forsta diagnostillfallet dr invasiv gors ingen
ytterligare registrering med kod inom samma C24/hist-typ. Exempel pa
koder inom samma C24/hist-typ dr 144 och 146 for skivepitel in situ
respektive skivepitel malign.

o Om ny anmélan for laget inkommer mindre &n ett (1) ar sedan registrering
uppdateras den tidigare posten om inte den fOrsta tumoren var invasiv.
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« Uppgradering av diagnos gors om PAD med Overgang i invasion
inkommer inom ett ar fran diagnosdatum, om mer 4n ett ar fran
diagnosdatum gors ny registrering.

« Om ytterligare tumdr anméls med annan C24/hist-typ registreras den som
ny tumor.

« Observera att samtidig forekomst av registreringspliktiga fordndringar
som utgar fran bade kortelepitel och skivepitel (till exempel AIS och
HSIL) registreras var for sig.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Inte aktuellt pa detta lage

Att tanka pa vid val av lage

« Vid oklarhet om tumoren utgar fran livmoderhals eller livmoderkropp
registreras den pa lage C55.9

Att tanka pa vid val av morfologi

o I senaste WHO-klassifikationen finns morf-koderna 84832 och 84842
angivna for HPV-relaterat respektive HPV- ickerelaterat adenocarcinom
in situ. Dessa koder &r &nnu inte godkdnda i ICD-0/3.2 men infors fran
2023-01-01.

« Om endast cytologiprov finns (diagnosgrund 5) kan infiltrativ tumorvaxt
ej med sdkerhet faststéllas, registreras darfor med morf-kod femte siffra 1.
Se mer information i morf-kodstabellen.

« Vid samtidig forekomst av anmédlningspliktiga fordndringar som utgar
fran bade kortelepitel och skivepitel (till exempel AIS och HSIL) skall
bada registreras var for sig. Notera att klart angiven adenoskvamds cancer
ar EN tumor och inte samtidig forekomst av bada tumorformerna.

« SMILE/Stratifierad mucinproducerande intraepitelial lesion dr en
histologisk variant av cervikalt adenocarcinoma in situ som registreras
med samma koder som andra adenocarcinom in situ.

Historik

o CIN2 och CIN3 har slagits ihop till HSIL vilket ska registreras med morf-
kod 80772/b. Detta implementerades gradvis 1 kliniskt bruk och
registreras enligt detta frdn 2017-01-01 (diagnosdatum).
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Klinisk overblick C53

Anatomi

Cervix uteri eller livmoderhalsen utgor livmoderns distala del och genom
denna gér cervikal-kanalen, den smala kanal som utgor utflodet for
menstruationsblod och slem frén uteruskroppens slemhinna, inflodet for
sddesvitska samt omvandlas till en del av forlossningskanalen vid
forlossning. Den yttre delen kallas ofta portio, efter portio vaginalis cervix
uteri, och denna del doppar ner i slidans topp.

Cervix yttre delar ar bekladda med skivepiteldifferentierad slemhinna och de
inre med korteldifferentierad slemhinna. Epitelsorterna 6vergar vanligen
med skarp dvergang i varandra och var denna grins finns varierar med en
kvinnas élder och hormonstatus, hos yngre kvinnor ligger den vanligen
tdmligen perifert pd portio, medan den hos dldre kvinnor oftast finns uppe i
cervikalkanalen. I denna transitionszon for epitelsorterna ger infektion med
HPV-virus av hogrisktyp forst metaplasi och sedan epitelférdndringar som
vid persistens kan leda till hoggradig dysplasi och senare cancer.

Tumorer

Laget domineras helt av tumoérer utgdende frén ytepitelet och
kortelstrukturer som mynnar i kanalen. Dessa ér vanligen relaterade till
persisterande infektion med HPV av hogrisktyp, i synnerhet HPV 16, {oljt
av HPV 18 och HPV 45. Det finns ocksé tumorer relaterade till de dvriga
hogrisk HPV-typerna, men dessa ér ovanliga. Den sa kallade 1dgonkogena
gruppen av hogrisk HPV orsakar mestadels 1agriskfordndringar av
kondylomtyp. HPV-relaterade tumorer ér oftast skivepitelcarcinom, men det
blir mer och mer tydligt att d&ven kortelforédndringar till 6vervdgande del ér
HPV-beroende.

Det finns en liten andel carcinom som inte ar HPV-relaterade, i den mén
informationen finns tillganglig skall detta speglas i diagnostik och kodning.

Pé lokalen forekommer nagon gang groddccellstumorer, neuroendokrina
tumorer, groddcellstumorer och mesenkymala tumorer. For dessa hdnvisas
aven till 6vergipande tabeller.

Utredning och provtagning/preparat

I Sverige finns sedan mer én ett halvsekel ett véilfungerande
screeningprogram for att pavisa forstadier till cervixcancer, det vill sdga
LSIL och HSIL, genom kallelse till gynekologiskt cellprov. Frén borjan togs
utstryksmaterial fran tre lokaler som fargades med Papanicolaus farg, det
som ofta kallas PAP-test. Under 2000-talet infordes en metod dér man
fixerar cellerna i en vétska (vitskebaserad cytologi) och sedan gor en
preparation som fésts pa ett glas. Denna provtyp kan ocksa anvéndas for
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analys av HPV-forekomst i cervix och frdn och med november 2022 finns
ett nationellt vardprogram dér priméiranalys for HPV-forekomst anvénds for
alla aldersgrupper som omfattas av screeningen och cytologisk analys endast
utfors om det finns positivitet for HPV. Samtidigt &r HPV-vaccination infort
i det allminna vaccinationsprogrammet och tillsammans med atgérder inom
ett sa kallat utrotningsprojekt dér ytterligare kvinnor vaccineras rdknar man
med att mottagligheten for HPV-infektion inom en relativt snar framtid
kommer att vara sé lag att incidensen av dysplasier och cancer i cervix
dérefter kommer att sjunka till mycket ldga nivaer.

Det nationella vardprogrammet for cervixcancerprevention innehéller
detaljerade algoritmer for kallelser, provtagning, analysmetoder, utredning
och behandling av péavisade cellforandringar eller malignitet samt
uppfoljning efter utredning och behandling. Detta for med sig att de kvinnor
som har persisterande HPV-positivitet och/eller cellforandringar kommer att
provtas med cellprov och cervixbiopsier flertaliga ganger.

Vid upptéckt av hoggradig dyplasi utfors en behandlingsexcision av
slemhinnan runt yttre modermunnen som ofta kallas ”’cervixkon™ eller
“konisering”. Aven detta ingrepp kan utféras mer #n en ging pa en kvinna —
’rekonisering”. Vid invasiv cancer eller dterkommande dysplasier hos
kvinnor &ver reproduktiv alder utfors hysterektomi. Det forekommer trots
screeningprogrammet, fortfarande symtomupptackt cervixcancer. Det kan
rora sig om kvinnor som inte ingatt i screening, pa grund av eget val eller att
man tidigare bott i ett land utan screening, det ses ocksa enstaka ganger
tumdrer som uppkommer mellan screeningintervallerna, och tumdrer som
uppkommer genom att forstadier inte upptéickts trots deltagande i screening.

De 6vriga tumértyperna som forekommer som priméra pd lokalen upptiacks
ofta genom symtom som blddningar, flytningar, tyngdkénsla eller paverkan
pa lilla backenets dvriga organ.
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Livmoderkropp (Corpus uteri) C54

Kliniskt ldge C54 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Isthmus C54.0 C54.0 C54.0 182.1 172
Endometrium (slemhinna) C54.1 C54.1 C54.1 182.0 172
Endometrium (enbart C54.1 C55.9 C55 179.9 174
maligna mjukdelstumérer/

sarkom)

Myometrium (muskelvagg) C54.2 C55.9 C55 179.9 174
Fundus uteri C54.3 C54.3 C54.3 182.0 172
Overvaxt till/fran C54.8 C54.9 C54.9 182.0 172
angransande sublokal

inom livmodern (C54) med

okant ursprung

Overvaxt till/fran C54.8 €55.9 C55 179.9 174
angransande sublokal

inom livmodern (C54) med

okant ursprung (enbart

maligna mjukdelstumorer/

sarkom)

Livmoderkropp UNS C54.9 C54.9 C54.9 182.0 172
Livmoderkropp UNS C54.9 C55.9 C55 179.9 174
(enbart maligna

mjukdelstumaorer/sarkom)

Morfologisk typ C54 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
In situ carcinom (C54.1)

EIN/Endometrioid intraepitelial 83802/b 81402/b 094/b
neoplasi/hyperplasi med atypi

SEIC/Serdst endometriellt intraepitelialt 84412/b 84412/b 094/b
carcinom

Carcinom (C54.1)

Adenocarcinom av blandad typ/mixed 83233 81403 096
Adenocarcinom UNS, se kommentar 81403 81403 096
Dedifferentierat carcinom 80203 80203 196
Endometrioid cancer 83803 81403 096
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Mesonefriskt carcinom 91103 91103 096
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Morfologisk typ C54 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Carcinom (C54.1)

Mucindst carcinom intestinal typ 81443 81403 096
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Serdst carcinom/adenocarcinom 84413 84413 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Blandade mesenkymala/epiteliala

tumorer (OBS oversattning till

lageskod i ICD-0/2)

Adenosarkom 89333 89333 896
Carcinosarkom (tidigare Mullersk 89803 89803 896
blandtumor)

Mesenkymala tumorer (OBS

dversattning till lageskod i ICD-0/2)

Endometrioitt stromasarkom UNS 89303 89303 876
(C54.1)

Epitelioid inflammatorisk 88251/b 88001/b 793/b
myofibroblastisk tumor (C54.2)

Epitelioitt leiomyosarkom (C54.2) 88913 88903 666
Glattmuskeltumér av oklar 88971/b 88901/b 661/b
malignitetspotential STUMP (C54.2)

Hoggradigt endometrioitt 89303 89303 876
stromasarkom (C54.1)

Inflammatorisk myofibroblastisk tumor 88251/b 88001/b 793/b
(C54.2)

Leiomyosarkom UNS (C54.2) 88903 88903 666
Laggradigt endometrioitt stromasarkom 89313 89311 875
(C54.1)

Myxoitt leiomyosarkom (C54.2) 88963 88903 666
Odifferentierat uterint sarkom (C54.2) 88053 88003 796
Perivaskular epitelioid tumoér (PECom) 87143 90443 796
(C54.2)

Rhabdomyosarkom (C54.2) 89003 89003 676
Spolcelligt leiomyosarkom (C54.2) 88903 88903 666
Uterin tumor liknande ovariell 85901 85901 056

konslisttumor UTROSCT (C54.2)
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Att tdnka pa vid registrering C54

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pa detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

« Livmoderkropp UNS anvinds for fall dér det inte kan avgdras om
tumdren utgar fran muskelvégg eller slemhinna, vanligen sddana fall dar
histologisk diagnos saknas.

« Samtliga adenocarcinom i corpus uteri skall registreras pa lige C54.1
(endometrium) oavsett vad som anges i klinikanmélan.

« Samtliga sarkom registreras pa lage C54 med oversittning till ICD-O/2
C55.9.

« Vid oklarhet om tumdren utgar frén livmoderhals eller livmoderkropp
registreras den pé lage C55.9.

« Choriocarcinom i uterus registreras alltid pa lage C58.9.

Att tanka pa vid val av morfologi

« EIN (intraepitelial neoplasi) bendmndes tidigare komplex hyperplasi. Om
uttrycket forekommer, kontrollera om det dr EIN som avses.

I endometriet forekommer endast serdst carcinom av hoggradig typ, aldrig
den laggradiga.

« Adenocarcinom av blandad typ, till exempel endometrioid och klarcellig

cancer, registreras som adenocarcinom av blandad typ/mixed (morf-kod
83233)

Historik

« Tidigare registrerades endometrioitt adenocarcinom med morf-kod 81403.
Fran och med 2018-01-01 anvénds koden 83803 i enlighet med
internationell kodning. Koden Adenocarcinom UNS 81403 kan dock
fortfarande forekomma i preoperativa material med sparsamt utbyte eller
délig kvalitet ddr typen inte sdkert kan fastslas.

« Koden 87143 for malignt PECOM anvénds fran 2019-01-01.
Registrerades tidigare med morf-kod 90443.
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« Det finns ocksd mucinds cancer primart i endometriet, tidigare har morf-
koden 84803 anvénts men nu betraktas dessa enligt WHO och KVAST-
dokumentet for endometrium fran 2021 som mucinds cancer av
intestinal/gastrointestinal typ, och koden for detta rekommenderas.

« Carcinosarkom, en tumdr med en kortelkomponent och en mesenkymal
komponent, kallades tidigare Miillersk blandtumér. Det dr nu klarlagt att
tumoren utgor ett carcinom i grunden och den mesenkymalt priglade
komponenten uppkommer i tumdrutvecklingen fran epiteliala tumorceller.
Tidigare anvdndes morf-kod 89503. Da tumoren tidigare uppfattades mer
sarkomatds registreras den med dversittning ICD-O/2 C55.9.

« Endometrioitt stromasarkom, ldggradigt bendmndes tidigare som
endolymfatisk stromamyos och registrerades som benign till och med
diagnosar 2006.

Klinisk overblick C54

Anatomi

Livmoderkroppen domineras av en tjock och karlrik muskelvigg,
myometriet, som omger den centrala caviteten/haligheten. Kaviteten beklads
av en slemhinna, endometriet, uppbyggd av kortelstrukturer vilka tillvixer
och avtar beroende pad hormonfasen och som har ett stroma med en egen
celltyp. Den yttre ytan &r delvis fri mot bukhéla och ar dir beklddd med
peritonealyta. Framat ligger livmoderkroppen delvis an mot urinblasan,
bakat étskiljs rektum och livmoderkroppen av ett bukhinneveck som har
namnet Fossa Douglasi.

Tumorer

Laget domineras av carcinom utgangna fran slemhinnan, mjukdelstumorer
fran muskelvidggen och blandformer av dessa. Slemhinnan paverkas forutom
av de fysiologiska hormoncyklerna av hormonmodulerande ldkemedel med
olika syften som preventivmedel, fertilitetsstimulering, mot
klimakteriebesvér samt som del i till exempel brostcancerbehandling.
Langvarig stimulering (utan mellanliggande faser med avstotning) med
Ostrogen dr en riskfaktor for uppkomst av cancer i endometriet.

Det finns flera undervarianter av carcinom i endometriet. Endometrioid typ
ar den vanligaste och denna graderas i tre grader. De Ovriga typerna graderas
inte utan riknas till en hogrisktyp (typ 2) tillsammans med grad 3 av
endometrioid cancer. Hogrisktyperna behandlas med mer omfattande kirurgi
och eventuellt tillaggsbehandling. Det finns en utvecklingssekvens fran
godartad, reversibel, hyperplasi vilket uppkommer efter kontinuerlig
hormonstimulering, till hyperplasi med inslag av atypi. Detta kallas numera
intreepitelial neoplasi och utgor egentligen hdardar med adenomomvandling 1
slemhinnekortlarna. Tidigare anvindes ofta termen komplex hyperplasi. Nar
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den numera forekommer i ett utlaitande som enda begrepp kan det vara
vanskligt att avgora om EIN avses eller inte.

Skivepitelcarcinom kan forekomma primért i endometriet men dr ytterst
ovanligt. Overvixt frin tumdr primér i cervix ir vanligare och vid fall med
skivepitelcarcinom angivet 1 uteruskaviteten bor det undersokas noga om det
faktiskt dr en primér tumor. Notera att det &r relativt vanligt med
skivepiteldifferentiering omrédesvis 1 endometrioid cancer, det ér inte en
manifestation av skivepitelcancer utan uppfattas som en godartad reaktiv
metaplasi som finns som en tumérkomponent.

Pé laget kan dven mesenkymala tumorer utover muskelcellstumorer,
groddcellstumorer, hematolymfoida tumorer och neuroendokrina tumdrer
forekomma men i lag frekvens.

En speciell tumdrtyp dr stromacellssarkom som ter sig uppkomma frén de
stromala celler som finns 1 endometriet, dessa finns i en ldggradig och en
hoggradig typ och véxer in 1 muskelviggen.

Metastaser och dvervixt forekommer. Peritoneal/tubar/ovariell cancer kan
sprida sig till savél peritonealbekladd uterusyta som slemhinna och
muskelvigg. Cervikal cancer kan sprida sig uppét i kaviteten. Framskriden
cancer i tarmkanalen kan sprida sig in i livmodern genom dvervéaxt.
Brostcancer kan sprida sig till livmodern, i synnerhet dstrogenreceptor
positiv variant. Tumor kan dé vixa diffust infiltrativt i hela organet.

Utredning och provtagning/preparat

Det vanligaste symtomet pa slemhinnetumor dr dndring i1 blodningsmdnster,
ofta som postmenopausal blddning. Detta utreds ofta med
ultraljudsundersokning som visar om slemhinnan ar polypds eller fortjockad
och vivnadsprov tas genom livmoderhalskanalen ett skrapmaterial som ofta
beniéimns efter provtagningsutrustningen. Aven mer omfattande
slemhinneresektioner kan géras men endast d& man avfardat misstanke om
malignitet.

Vid fynd som talar for cancer i skrapmaterialet gors utredning med
bilddiagnostik och den kliniska utbredningen av tumoéren, tumdrtypen och
kvinnans 6vriga hilsotillstdnd avgor hur omfattande operation som gors.

Tumdrer 1 muskelvdggen kan bli mycket stora och debuterar ofta med
tyngdkénsla, tringningar eller blodningsstorningar. Godartade leiomyom é&r
mycket vanliga men maligna eller pre-maligna muskeltumdrer och ibland
andra mesenkymala tumorer forekommer i lag frekvens.
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Livmoder (Uterus) C55

Kliniskt lage C55 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 ICD-10 ICD-9 ICD-7

Livmoder UNS C55.9 C55.9 C55 179.9 174

Att tdnka pa vid registrering C55

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pa detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

o Till lage C55.9 fors de fall dér histologisk diagnos saknas och/eller det
enbart kan faststéllas att det ror sig om malign tumor i ndgon icke nédrmare
specificerad del av uterus.

« Choriocarcinom i uterus registreras pa lage C58.9.

Att tanka pa vid val av morfologi
« For komplett lista 6ver morfologiska koder, se WHO ICD-0/3.2.

Historik

« Enligt ICD-0O/2 registrerades sarkom i livmoderkroppen pé lage C55.9,
registreras enligt ICD-0/3.2 pé lage C54.

Klinisk overblick C55

For texter hianvisas till de mer specificerade ldgena for uterus.
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Aggstock (Ovarium) C56

Kliniskt ldge C56 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Aggstock €56.9 C56.9 C56 183.0 175.0
Morfologisk typ C56 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Serosa epiteliala tumorer

Hoéggradigt serdst carcinom 84613 84603 096
Icke-invasivt serdst carcinom (kan 84602/b 84423/b 094/b
inkludera mikroinvasion, men ej

"invasiva implantat”)

Laggradigt serost carcinom (kan 84603 84603 096
inkludera”invasiva implantat”)

Mikropapillart serdst carcinom 84603 84603 096
Serds borderlinetumdr mikropapillar 84602/b 84423/b 094/b
variant

Seros borderlinetumaor UNS (kan 84421/b 84423/b 094/b
inkludera mikroinvasion)

Mucinodsa epiteliala tumorer

Mucinds borderlinetumor (kan inkludera 84721/b 84723/b 094/b
mikroinvasion)

Mucinést carcinom 84803 84803 096
Seromucinodsa epiteliala tumorer

Seromucinds borderlinetumor (kan 84741/b 84723/b 094/b
inkludera mikroinvasion)

Seromucindst carcinom 84743 84803 096
Endometrioida epiteliala tumérer

Endometrioid borderlinetumor (kan 83801/b 84623/b 094/b
inkludera mikroinvasion)

Endometrioitt adenocarcinom UNS 83803 83803 096
Klarcelliga epiteliala tumaorer

Klarcellig borderlinetumaér (kan 83131/b 84623/b 094/b
inkludera mikroinvasion)

Klarcelligt adenocarcinom UNS 83103 83103 096
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Morfologisk typ C56 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Ovriga carcinom

Adenocarcinom av blandad typ/mixed 83233 81403 096
Carcinosarkom 89803 89803 896
Dedifferentierat carcinom 80203 80203 196
Odifferentierat carcinoma 80203 80203 196
Blandade mesenkymala och epiteliala

tumorer

Adenosarkom 89333 89333 896
Mesenkymala tumérer

Endometrioitt stromasarkom UNS 89303 89303 876
Glattmuskeltumor av osaker 88971/b 88901/b 661/b
malignitetspotential STUMP

Hoggradigt endometrioitt 89303 89303 876
stromasarkom

Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Laggradigt endometrioitt stromasarkom 89313 89311 875
Brennertumorer

Brennertumoér, borderlinetyp/(kan 90001/b 90001/b 054/b
inkludera mikroinvasion)

Malign Brennertumor 90003 90003 056
Rena koénslist (sex cord) tumérer

Adult granulosacellstumor 86203 86203 056
Juvenil granulosacellstumor 86221 86211 055
Konslisttumor med annulara tubuli 86231 86211 055
Sertolicellstumodr UNS 86401 86401 063
Rena stromala tumorer

Cellulart fibrom 88101/b 88101/b 703/b
Fibrosarkom i ovarium 88103 88103 706
Leydigcellstumor i ovarium 86500 86501 051
Luteiniserat tekom med skleroserande 86010/b 86000/b 054/b
peritonit

Malign steroidcellstumor 86703 86703 056
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Morfologisk typ C56 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Rena stromala tumérer

Steroidcelllstumoér UNS 86700 86700 051
Tekom UNS 86000/b 86000/b 054/b
Blandade kénslist-stromala tumaérer

Gynandroblastom 86321 86321 056
Hogt differentierad Sertoli- 86310 86311 063
Leydigcellstumor

Konslist stromal tumér UNS 85901 85901 056
Lagt differentierad Sertoli- 86313 86313 066
Leydigcellstumor

Lagt differentierad Sertoli- 86343 86313 066
Leydigcellstumér med heterologa

element

Medelhogt differentierad Sertoli- 86311 86311 063
Leydigcellstumor

Medelhogt differentierad Sertoli- 86341 86311 063
Leydigcellstumér med heterologa

element

Retiform Sertoli-Leydigcellstumar med 86341 86311 063
heterologa element

Retiform Sertoli-Leydigcellstumor 86331 86311 063
Sertoli-Leydigcellstumér UNS 86311 86311 063
Rena groddcells-/

germinalcellstumaorer

Blandad germinalcellstumor 90853 90853 826
Blandad groddcellstumér 90853 90853 826
Choriocarcinom, icke-gestationellt 91003 91003 806
Dysgerminom 90603 90603 066
Embryonalt carcinom UNS 90703 90723 826
Gulesackstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Omoget teratom 90803 90803 826
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Morfologisk typ C56 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Blandade groddcell-kénslist stromala

tumorer

Blandad germinalcellstumér-konslist- 85941 85901 056
stromacellstumor

Gonadoblastom 90731/b 90851/b 823/b
Monodermala teratom och somatiska

tumorer fran teratom

Carcinoid 82403 82403 086
Dermoidcysta med med malign 90843 90843 826
omvandling

Malign Struma ovarii 90903 90803 826
Mucinés carcinoid 82433 84803 096
Strumal carcinoid i ovarium 90911 90803 826
Teratom med malign omvandling 90843 90843 826
Ovriga tumérer

Adenocarcinom i rete ovarii 91103 91103 096
Mesoteliom UNS 90503 90503 776
Smacelligt carcinom, hyperkalcemisk typ 80443 80433 196
Smacelligt carcinom, pulmonell typ 80413 80413 196
Solid pseudopapillar tumér 84521/b 81401/b 093/b
Wolffsk tumor/FATWO 91101/b 91101/b 093/b

Att tanka pa vid registrering C56

Multipla tumorer samtidigt och over tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

« Ovarialcancer med en viss morf-kod, ICD-0/3.2, registreras endast en
ging dven om den skulle upptrdda i det andra ovariet. Vid bilateral
ovarialcancer gors en registrering med sidoangivelse 9.

« Vid cancer av samma typ i tubor och ovarier ska endast en registrering

goras.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse ér obligatoriskt; 1 = hoger, 2 = vinster, 9 = okidnd. Notera
att sidoangivelse 9” anvinds for bilaterala fordndringar pa detta lige
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Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Inte aktuellt pé detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

« Vid epitelial dggstockscancer av en typ med manifestation i tubor och
ovarier ska endast en registrering goras. Registrera lage enligt anmélan
och om ingen uppgift om primérlokal finns registreras ldge C56.

« Vid cancer av en typ med spridd manifestation i kvinnliga 6vre genitalia
och osdkerhet om primérlokal i anmilan kan registrering goras pé ldge
C574.

« Hoggradig seros cancer kan ha tuba, dggstock, eller bukhinna som
ursprung. Vid diagnostik gors forsok att faststélla primérlokalen enligt
nedan regelverk enligt KVAST-dokumentet. Sammanfattningsvis kan
man séga att om tumorvaxt finns i tuba betraktas detta som primérlokal,
om tuborna &r fria men dggstockarna ar engagerade anses dessa vara
primérlokal och om bade tubor och ovarier ar tumdrfria anses bukhinnan
som primérlokal.

— Ursprung i tuba: om STIC (ser0st tubalt intraepitelialt carcinom)
forekommer eller om det finns invasiv hdggradig serds cancer eller

annat tumorengagenang i tuban oavsett tumorforekomst i 4ggstock
eller ovarium, registrera pa lage C57.0.

— Ursprung i dggstock: om ingen STIC eller hoggradig serds cancer i
tuborna férekommer, men om cancer forekommer i ena eller bada

ovarierna, oavsett om engagemang av bukhinna finns, registrera pa
lage C56.9.

— Ursprung i bukhinna: om bdda tubor och dggstockar ér fria fran
tumorviéxt vid provtagning fore behandling, registrera pa ldge C48.1
eller C48.2.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Enligt géllande foreskrift (HSLF-FS 2016:7) registreras histologiskt
benigna tumorer som maligna i C24/hist pa koderna 051, 053, 055 och
063 pa lage C56.

o Moget (cystiskt) teratom i ovarium, inklusive dermoidcysta eller
epidermoidcysta, dr godartade och skall inte registreras.

« Brennertumor ar godartad och ska inte registreras. I ovanliga fall
forekommer borderlinelesioner eller maligna Brennertumorer vilka ska
registreras.
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Historik

« Mesoteliom registrerades tidigare endast en gang per individ t.o.m. 2015-
12-31. Fran 2016-01-01 registreras varje tumor var for sig.

o T.o.m. 1988 registrerades alla tekom som maligna, dvs. enligt C24/hist

056. Fr.o.m. 1989 dndrades kodinstruktionen till féljande i C24/hist:
tekom UNS 054/b, granulosa-tekacellstumor 055, lipidcellstumdr 051.

« Carcinosarkom, tidigare Miillersk blandtumor, raknas numera som ett
carcinom. Registrerades tidigare med morf-kod 89503.

« Borderlinetumorer registreras enligt ICD-0/3.2 med morf-kod med femte
siffra 1. Registrerades tidigare enligt ICD-O/2 med morf-kod med femte
siffra 3.

Klinisk overblick C56

Anatomi

Aggstockarna, de kvinnliga konskortlarna, ir pariga organ som ingar i
livmoderns tillhérande/adnexala delar. Aggstockarna ir fista i ligament
vilka tillsammans med sjdlva ovariet dr inklétt 1 ett omslagsveck av
bukhinna. Aggledarna l6per nirmast parallellt med ligamenten och deras
avslutande fimbrietratt ligger som en mossa mot dggstockarna.

Ytan dr beklddd med specialiserat epitel av bukhinne/peritonealtyp och det
ar dessa celler som riknas som ursprunget till de vanligaste formerna av
dggstockstumorer, de sd kallade epiteliala dggstockstumorerna. Bilden
kompliceras av att dessa tumdrformer ocksa kan ha sitt ursprung i
dggledarnas distala delar samt bukhinna i omradet.

Tumorer

Laget domineras av tumorer utgangna fran ytepitelet. De epiteliala
tumorerna har en utvecklingssekvens via adenom till sa kallade
borderlinetumorer, vilket egentligen innebér in situ-varianter med atypier
och proliferation i epitelbeklddnaden av annars vilavgransade cystor.
Klassifikationen kompliceras av att man tillater sa kallade icke-invasiva
implantat i nirliggande omrdden men utanfor primérlokalen. De epiteliala
tumdrerna indelas i undergrupper efter sin celltyp.

I synnerhet serdsa carcinom sprider sig ofta i lilla backenet och det kan om
det foreligger spridd sjukdom vid upptéckten vara vanskligt att sdkert avgora
om primérlokalen &r ovarium, tuba eller bukhinna. Tidigare ansags
tubarcancer mycket ovanligt, men det har visat sig att ursprunget oftare ar
tuban &n vad man tidigare ansett. Peritoneum kan ocksé vara primirlokal
och tumor definieras som peritonela om bada tuborna ses fria fran carcinom
eller intraepitelial cancer och om ovarierna endast foreter ytlig véxt.
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Endometrioid cancer i ovarium kan vara primér och ar da vanligen
uppkommen i endometrios.

Det forekommer flera varianter av godartade cystbildningar som inte skall
registreras.

Pé lokalen forekommer dven de sa kallade icke-epiteliala
dggstockstumorena med foljande huvudtyper:

o Tumorer utgdngna fran egentliga konsceller: Dessa kan bendmnas
germinalcellstumorer, groddcellstumorer eller konscellstumorer.

o Tumorer utgdngna fran konslistceller och/eller stromala celler:
Konslistceller har alternativ svensk bendmning konsstrangceller.
Begreppet refererar till den embryonala struktur som ger upphov till
konskortlarna.

Klassifikationen kompliceras av att blandformer &r vanliga, aven mellan
varianter av de tvd huvudtyperna. Aldre tumdrbenimningar utan direkt
motsvarighet i modern klassifikation kan leva kvar.

Teratom dr en tumorform som liknar anldggningsrubbning, det vill sdga
vavnad uppkommer pa “fel” plats. Ett moget teratom bestar av fullt
utmognade, icke-atypiska vivnadskomponenter och registreras inte om det
inte rdr sig om varianterna med endokrin aktivitet. I ett moget teratom kan
ndgon gang malignifiering/malign transformation av en vidvnadskomponent
dga rum, det vill séga en vanlig” malign tumdr uppkommer i teratomet,
vilket da blir registreringspliktigt enligt ovan. Den vanligaste somatiska
cancern som uppkommer i teratom &r skivepitelcancer, men andra
cancerformer samt gliom kan forekomma. Tank pa att priméar
skivepitelcancer i ovarium &r ovanligt, och man bor kontrollera om det ér
metastas eller malignifiering i ett moget teratom som ligger bakom
diagnosen.

Omogna teratom innehaller embryonala vivnadskomponenter och dessa
riknas kodningsmassigt till groddcellstumorerna och registreras som omoget
teratom.

Moget (cystiskt) teratom i ovarium dr en vanlig forandring som ar godartad
och inte skall registreras. Dermoidcysta och epidermoidcysta ér traditionella
namn pa undervarianter av moget teratom och registreras inte heller.

For att komma fram till vilken morfologisk diagnos som &r adekvat kan
foljande steg vara till hjalp:

1. Ar det en epitelial eller icke-epitelial tumor?
2. Ar det en ren form eller en blandform?

3. Om epitelial tumor dr det en borderlinelesion eller en invasiv lesion?
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For flera av tumortyperna dr savil primir uppkomst bilateralt som
metastasering till motstdende ovarium relativt vanligt forekommande. En del
av de epiteliala tumdrtyperna har likartad morfologi som tumoérer priméra i
livmoderns slemhinna, corpustumorer. Det ar viktigt att vid den
morfologiska undersokningen gora en sa noggrann bestamning som mojligt
av tumortyp, primarlokal och spridning da det paverkar stadieindelningen
och behandlingsrekommendationen.

Krukenbergtumor en traditionell bendmning pa metastatisk vixt av mucinds
cancer, vanligen av signetringcellstyp, till ovarium. Den priméra lokalen ar
oftast magsécken, men dven andra delar av gastrointestinalkanalen kan vara
aktuell. Ibland bendmns dven andra metastaser av adenocarcinom till
ovarium Krukenbergtumdr, men detta dr mindre korrekt. (Som kuriosa kan
ndmnas att Krukenberg nir han namngav fenomenet inte insdg att det rérde
sig om metastatisk véxt.) Krukenbergtumor registreras pa sedvanligt sétt for
metastaser efter sitt priméra lage om detta &r ként.

Notera att groddcellstumorer kan forekomma med primérlokal i hela
medellinjen samt ldngs resterna av konslisten. Dessa registreras da pa sitt
faktiska lage.

Utredning och provtagning/preparat

Séavil godartade som elakartade ovarietumoérer debuterar med smygande
symtom som dkat bukomfang och diffusa gynekologiska besvér. Maligna
tumorer ger ofta vétska i1 bukhalan. Det dr inte ovanligt att tumdrer, i
synnerhet godartade eller borderlinetumdrer, ér flera decimeter i storlek vid
upptéckt.

Vid tydlig radiologisk bild av avgridnsad tumdr med ursprung i ovarium
utfors resektat av ovariet med tillhdrande tuba. Beroende pé klinisk bild
avldgsnas dven livmodern och andra sidans ovarium och tuba. Det &r
ovanligt med biopsier, men vid tumdrmassa med oklart ursprung i lilla
bickenet eller spridd tumdr i bukhélan kan biopsier eller mellannalsbiopsier
anvindas fOr att faststéilla tumdrtyp. Halt av tumormarkdren CEA 125 1 blod
ar vigledande. Vid misstanke om malign tumér gors peroperativ bukskolj i
bukhalan for cytologi och multipla biopsier frén systematiska lokaler i
bukhinnan tas for staging.

Spridd sjukdom kan behandlas framgangsrikt med cellgifter. Aggressiva
tumorformer, 1 synnerhet serdst carcinom av hoggradig typ kan sprida sig
diffust 1 bukhélan, men ocksa genombrott till lungséckarna kan férekomma.
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Andra och ospecificerade kvinnliga
konsorgan C57

Kliniskt ldge C57 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Aggledare (tuba) C57.0 C57.0 C57.0 183.2 175.1
Breda ligamentet C57.1 C57.1 C57.1 183.3 175.1
Runda ligamentet C57.2 C57.2 C57.2 183.5 175.1
Parametriet C57.3 C57.3 C57.3 183.4 175.1
Uterina adnexa UNS C57.4 C57.4 C57.4 183.9 175.9
(tuba + ovarium)

Andra specificerade delar C57.7 C57.7 C57.7 183.9 175.9
av kvinnliga kénsorgan

inklusive Wolffska gangen

Overvaxt till/frn C57.8 C€57.9 C57.9 184.9 176.9
angransande kvinnliga

kénsorgan (C51-C57)

med okant ursprung

Cancer uteri et ovarii C57.8 C76.3 C76.3 195.3 199.4
Kvinnliga kénsorgan UNS C57.9 C57.9 C57.9 184.9 176.9
Morfologisk typ C57 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
Adenosarkom 89333 89333 896
Carcinosarkom 89803 89803 896
Endometrioid cancer 83803 83803 096
Ependymom 93913 93913 485
Hoggradigt serdst carcinom 84613 84603 096
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Laggradigt serost carcinom 84603 84603 096
Mucinést carcinom 84803 84803 096
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Omoget teratom 90803 90803 826
Serds borderlinetumor UNS 84421/b 84423/b 094/b
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Morfologisk typ C57 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Skivepitelcarcinom squamotransitionellt 81203 81203 116
STIC/Serdst tubart intraepitelialt 84412/b 84412/b 094/b

carcinom (C57.0)

Wolffsk tum&r/FATWO 91101/b 91101/b 093/b

Att tanka pa vid registrering C57

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

STIC registreras endast en gang dven om forekomsten ar bilateral. STIC
registreras endast om inte samtidig invasiv serds cancer finns.
Vid epitelial dggstockscancer av den typ som kan uppkomma i tuba,

ovarium eller peritoneum med tumorvaxt i mer dn en lokal ar det att
betrakta som spridning och registrering gors pa priméarlokalen.

Sidoangivelse

Sidoangivelse ér obligatoriskt for ldagena C57.0. C57.1. C57.2, C57.3 och
C57.4. 1 =hoger, 2 = vénster, 9 = okédnd sida. Notera att sidoangivelse
”9” anvénds for bilaterala fordndringar pa detta lage.

Oversattning multifokal

For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
registreras med aktuell ldgeskod och med dversdttning till ICD-0/2
C57.8,1CD-9 183.8, ICD-7 175.8.

For diagnosdatum frian och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumorer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Inte aktuellt pd detta lage.

206




Kvinnliga kénsorgan

Att tanka pa vid val av lage

« Hoggradig seros cancer kan ha tuba, dggstock, eller bukhinna som
ursprung. Vid diagnostik gors forsok att faststélla priméirlokalen enligt
nedan regelverk enligt KVAST-dokumentet. Sammanfattningsvis kan
man séga att om tumorvéaxt finns i tuba betraktas detta som primérlokal,
om tuborna ar fria men dggstockarna dr engagerade anses dessa vara
primérlokal och om bade tubor och ovarier ar tumdrfria anses bukhinnan
som primérlokal.

— Ursprung i tuba: om STIC (serdst tubalt intraepitelialt carcinom)
forekommer eller om det finns invasiv hoggradig serds cancer eller

annat tumorengagemang i tuban oavsett tumorforekomst i dggstock
eller ovarium, registrera pa lage C57.0.

— Ursprung i dggstock: om ingen STIC eller hoggradig serds cancer i
tuborna féorekommer, men om cancer forekommer i ena eller bada
ovarierna, oavsett om engagemang av bukhinna finns, registrera pa
lage C56.9.

— Ursprung i bukhinna: om béda tubor och dggstockar dr fria fran
tumorviéxt vid provtagning fore behandling, registrera pa ldge C48.1
eller C48.2.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Enligt géllande foreskrift (HSLF-FS 2016:7) registreras histologiskt
benigna tumorer som maligna i C24/hist pa koderna 051, 053, 055 och
063 pa lage C57.

« STIC registreras endast om inte samtidig invasiv serds cancer finns.

Historik

« “Cancer uteri et ovarii” dr en dldre beteckning for sammanhéngande
tumorvéxt i uterus och ovarium dar det ar oklart vilket organ som &r
primdrtumorens lige.

Klinisk overblick C57

Anatomi

Liaget omfattar véldefinierade delar av inre kvinnliga genitalia som
dggledaren och livmoderns stodstrukturer (ligament och parametrier) samt
ospecifik primédrlokal i omradet som vaxt i mer dn en struktur dér ursprunget
ar oklart.

Aggledarna bestér av en rorformig del med en veckad slemhinna och
muskelvigg som kan ge peristaltiska langsamma rorelser och transportera ett
dgg mot livmoderns hala. I de distala &ndarna sitter en “ruska” av
slemhinneveck som fungerar som en tratt med funktionen att fanga upp de
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dgg som skjuts ut fran dggstockarnas yta. I trattens 6ppning star kroppshalan
i en indirekt men 1 praktiken faktiskt Oppetstaende kontakt med yttervarlden
via inre och yttre modermunnen samt slidan.

Cancer uteri et ovarii 4r ett dldre begrepp for omfattande cancervéxt i bade
livmodern och ovarier som inte anvénds s& ofta i modern diagnostik.
Forbattrad diagnostik och behovet att sérskilja tumortyper for anpassad
behandling gora att detta begrepp séllan anvinds numera.

Tumorer

Aggledarnas fimbrietratt har under de senare decennierna identifierats som
en viktig primérlokal for serds cancer som sprider sig 1 bukhala och ovarier.
Vid screening och prevention av patienter med BRCA2 mutationer tas
dggledarna bort och fimbrietratten seriesnittas for att identifiera
intraepiteliala forstadier, STIC. I 6vrigt forekommer adenosarcom och
teratom med 1ag frekvens. Aven mjukdelstumérer kan ha sin primérlokal i
tuban, men dessa dr séllan maligna.

De uterina ligamenten &r inte ndgon vanlig lokal f6r priméra maligna
tumorer men leiomyosarkom och adenosarkom ndmns som tumorer som
forekommer.

Utredning och provtagning/preparat

Vid tumormassa i lilla backenet med oklart ursprung gors ofta en initial
provtagning fran endometriet for att se om det finns tumor i slemhinnan
vilket kan ge en ledtrad till ursprungslokal och tumdortyp. Om ingen tumor i
kaviteten pavisas kan mellannélsbiopsering genom hud eller
transrektalt/vaginalt komma i friga. Oppen biopsi kan forekomma. Om
tumoromradet bedoms resektabelt kan en mer eller mindre omfattande
organresektion utforas. Tubarresektat kan komma enskilt eller tillsammans
med adnex som utredning eller preventivt ingrepp hos patienter med
tumorpredisponerande genetiska avvikelser.
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Moderkaka (Placenta) C58

Kliniskt lage C58 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Moderkaka C58.9 C58.9 C58 181.9 173
D39.2
Morfologisk typ C58 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Choriocarcinom gestationellt, 91013 90803 826
blandat med annan groddcellstumor
Choriocarcinom UNS 91003 91003 806
Epitelioid trofoblastisk tumor (ETT) 91053 91043 806
Invasiv mola, misstankt 91000/b 91000/b 801/b
Invasiv mola, UNS 91001 91002 806
Komplett mola/mola hydatidosa 91000/b 91000/b 801/b
Mola/mola hydatidosa UNS 91000/b 91000/b 801/b
Partiell/inkomplett mola/ 91030/b 91000/b 801/b
mola hydatidosa partiell
Trofoblastisk tumér utgaende fran 91041/b 91043/b 803/b
moderkaksbadden (PSTT)

Att tanka pa vid registrering C58

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

« Varje primartumor registreras var for sig.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Choriocarcinom som &r endast kliniskt diagnostiserad registreras med
morf-kod 91003 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Choriocarcinom i uterus registreras alltid pa lage C58.9.

Att tanka pa vid val av morfologi

« EPS (exaggerated placental site), placental site nodule och placental site
plaque ér icke-neoplastiska trofoblastproliferationer som inte i nuldget
uppfyller kriterierna for registrering.
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« Choriocarcinom gestationellt blandat (engelsk term mixed trophoblastic
tumour) ar en blandform med choriocarcinom och minst en komponent av
placentatyp.

« Mola med misstdnkt invasivitet registreras som mola med morf-kod
91000/b, Morf-koden 91001 far endast anvandas for sikerstilld invasiv
mola.

Historik

« Trofoblastisk tumor utgaende fran moderkaksbadden, PSTT (placental
site trofoblastic tumour) registrerades tidigare med morf-kod 91043,
C24/hist 806, vilket var en konstruerad kod, som ej fanns i [CD-O/2.

Klinisk overblick C58

Anatomi

Léget innefattar tumdrer och tumdérliknande proliferationer som é&r relaterade
till graviditet eller graviditetsrester, ndrmare bestamt delar av
placentabildningen. Vid normal placentation vixer sa kallade
trofoblastceller, vilket finns av olika typer, delvis invaderande i den
fortjockade hormonpaverkade slemhinnan i uteruskaviteten. Delar av
trofoblasterna dr stamcellsliknande och uppfor sig primitivt. I normal
placentation “invaderar” placentans infdstning i endometriet, men skall inte
gé djupare i vdvnaden, detta kan dock hénda utan att det ror sig om
neoplastisk véxt i tillstind som till exempel heter placenta accreta nir en
icke-atypisk placenta vixer in i livmoderns muskelvégg i fortunnade delar
av kroppen eller 1 livmoderhalsen.

Tumorer

Tumorfloran innefattar molabildningar samt tumdérer som uppkommer i den
celltyp som bildar grunden for placenta under graviditet (trofoblaster), pa
engelska “gestational trofoblastic disease”.

Den mest maligna tumdrformen utgdende fran, eller med celltyper liknande,
trofoblast &r choriocarcinom. Notera att choriocarcinom ocksé finns i en
variant som rédknas till groddcellstumdrerna och inte &r relaterad till
graviditetsprodukter, sé kallad icke-gestationell typ.

Molabildningar, det vill séga trofoblastsjukdomen hydatidiform mola utgor i
grunden abnorma graviditetsprodukter och, delas in 1 komplett eller
inkomplett/partiell mola, beroende pad om det finns en andel mer ordinér
placentation eller inte. Dessa former har separata koder.

Det finns ocksa invasiv molabildning, vilket innebér invixt i myometrium
eller uterina kérl, eller “metastatisk’ variant med manifestation utanfor
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uteruscaviteten. Invasiv mola &ar vanligen av komplett typ, men kan ocksa
vara inkompletta/partiella. Om uppgift om invasion/metastas eller misstanke
om detta anges anviands koderna for dessa tillstand.

Utredning och provtagning/preparat

Misstanke om trofoblasttumor/trofoblastproliferation/molabildning
uppkommer ofta nir avslagsblodningen inte upphor eller om blodning
aterkommer. Diagnos stills vanligen med skrapning alternativt
vacuumextraktion fran uteruskaviteten. Differentialdiagnos ar framst
retinerade placentadelar utan avvikande trofoblastproliferation. Som
kompletterande diagnostik méts serumnivéer av HCG, vilket kan stiga till
skyhdga nivaer vid till exempel komplett mola. Trofoblastproliferationerna
kan vara lokaliserade till uterus slemhinna eller invadera myometriet, &ven
invasiv mola kan invadera i myometriets kérl och i ovanliga fall sprida sig
till lungvévnad. Choriocarciom &r en hoggradigt malign tumor som ofta
upptéackt genom att det finns spridning.
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Urinvagar och Manliga
konsorgan

Kliniskt lage Klartext

60 Penis

ce1 Blashalskortel (Prostata)

C62 Testikel (Testis)

63 Andra och ospecificerade manliga kénsorgan
ce4 Njure (Ren)

C65 Njurbacken (Pelvis renalis)

C66 Urinledare (Uretar)

c67 Urinblasa (Vesica urinaria)

Cc68 Andra och icke specificerade urinorgan
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Figur 7. Schematisk tvéarsnittsbild av det manliga konsorganet sett
fran sidan.

Anatomiska lagen ar markerade med pilar. Penis, prostata, testikel och urinblasa ar avbildade.

Urinblasa C67

Vesica urinaria

Urachus C67.7
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Urinrér C68.0
Urinrér

Peniskropp C60.2 — !
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Inklusive penishud \
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sadesledaren C63.1
Funiculus spermaticus inkl
ductus spermaticus
Férhud C60.0
Preputium 3 . .
Bitestikel C63.0
Epididymis

.
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Ollon C60.1

Glans penis \ Pung C63.2
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Kalla: Socialstyrelsen
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Penis C60

Kliniskt lage C60 Penis ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Férhud (preputium) C60.0 C60.0 C60.0 187.1 179.0
Ollon (glans) C€60.1 C€60.1 C€60.1 187.2 179.0
Peniskropp C60.2 C60.2 C60.2 187.3 179.0
Overvaxt till/frn C60.8 C60.9 C60.9 187.4 179.0
angransande sublokal

inom penis (C60) med

okant ursprung

Penis UNS inklusive C60.9 C60.9 €60.9 187.4 179.0
penishud

Morfologisk typ C60 Penis ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Skivepitellesioner preneoplastiska/

in situ HPV-relaterad

HSIL/Hb6ggradig intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepitellesion

HPV-associerad PeIN 80772/b 80702/b 144/b
Odifferentierad penil intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepitelneoplasi

PeIN odifferentierad 80772/b 80702/b 144/b
Skivepitellesioner preneoplastiska/

in situ HPV-oberoende

Differentierad penil intraepitelial 80712/b 80702/b 144/b
skivepitelneoplasi

PelN differentierad 80712/b 80702/b 144/b
Skivepitelcarcinom HPV-relaterade

Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146
Klarcelligt skivepitelcarcinom 80843 80703 146
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt 80823 80823 166
carcinom

Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Skivepitelcarcinom HPV-positivt 80853 80703 146
Vartigt skivepitelcarcinom 80543 80703 146
"Warty"/kondylomatds cancer 80543 80703 146
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Morfologisk typ C60 Penis ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Skivepitelcarcinom/HPV-oberoende

Papillart skivepitelcarcinom 80523 80703 146
Sarkomatoitt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-negativt 80863 80703 146
Skivepitelcarcinom vanlig typ, 80863 80703 146
ej HPV-relaterat

Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Verrukost skivepitelcarcinom/ 80513 80703 146

cuniculatum

Skivepitelcarcinom UNS

Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146

Adenocarcinom/carcinom samt
blandformer

Adenoskvamost carcinom 85603 85603 196
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Pagets sjukdom/Morbus Paget 85423 85423 096
extramammar

Melanocytara tumérer

Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Mukosalt lentiginést melanom 87463 87203 176
Mukosalt lentigindst melanom in situ 87462/b 87202/b 174/b
Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176

Att tanka pa vid registrering C60

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras for sig.

Oversattning multifokal

« For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi, ska varje tumor registreras med aktuell 1dgeskod
och med dversittning till ICD-O/2 C60.8, ICD-9 187.4, ICD-7 179.0.

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor
registreras. Ingen multifokaloverséttning ska goras.
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Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Inte aktuellt pd detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

Endast enligt tabellen.

Att tanka pa vid val av morfologi

Skivepitelcarcinom UNS ska endast anvédndas dir uppgift saknas om
resultat for HPV-undersokning eller immunhistokemisk analys for p16.

Pagets sjukdom/Morbus Paget registreras numera alltid som malign i
Cancerregistret.

Erythroplasia Queyrat, Bowenoid papulos, Morbus Bowen, dldre
bendmningar pa undervarianter av intraepitelial hoggradig neoplasi,
registreras med morf-kod 80772.

Det finns tva varianter av verrukost vixade skivepitelcancer pa detta liage.
”Warty” (vartigt) skivepitelcarcinom som dr HPV-relaterat och verrukost
skivepitelcarcinom som dr HPV-oberoende.

Historik

Pagets sjukdom/Morbus Paget registreras numera alltid som malign for
extramammadra typer. Tidigare var det mojligt att registrera &ven med in
situ kod.

Over tid har flera, snarare kliniskt in morfologiskt avgriinsade,
undervarianter av skivepitelcancer in situ/intraepitelial hoggradig neoplasi
forekommit. (Erythroplasia Queyrat, Bowenoid papulos och Morbus
Bowen.) Dessa beteckningar kan fortfarande férekomma i1 diagnostiken
men &r att beteckna som omoderna och lesionerna kan 1 princip alltid
registereras som HSIL/skivepitelcancer in situ.

Klinisk overblick C60

Anatomi

Penis dr den delen av yttre manliga urogenitalia som dr organet for att
genomfora sexualakten samt att urinera. Penisskaftet ar bekldtt med hud utan
harsickar vilken mot ollonet bildar forhuden som ett omslagsveck. Ollonet
ar beklatt med 1 regel oforhornat skivepitel. I mitten av penis 16per urinrdret

som mynnar pé ollonets topp. I skaftets stroma finns 1 6vrigt svéllkropparna
samt ovriga kédrl och nerver.
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Tumorer

Tumorfloran pa ldget domineras helt av skivepiteltumorer. Dessa indelas i
modern klassifikation efter om de &r HPV -relaterade eller inte, i analogi med
hur lesioner i cervix och vulva betraktas. Om uppgift om HPV saknas
anviands morf-koden 80772 eller 80703 som UNS-kod.

Aven dessa tumdrer berdknas i framtiden minska starkt i och med att HPV-
vaccination infors dven for pojkar.

De icke HPV-relaterade tumorerna ér vanligen kopplade till kroniskt
inflammatoriska tillstand som lichen sclerosus et atroficus.

I ovrigt forekommer melanom, frdmst mukosala samt extramammaér Pagets
sjukdom. Tumdrer utgdngna fran penisskaftets inre strukturer som
sviéllkropparna forekommer 1 princip inte.

Utredning och provtagning/preparat

Tumorer pa penis upptécks ofta som forhdrdnade plack eller kroniska
sarbildningar. Patienter som f6ljs for kroniskt inflammatoriska sjukdomar i
omradet provtas forebyggande.
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Prostata (Blashalskortel) C61

Kliniskt ldge C61 Prostata | ICD-O/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Prostata C61.9 C61.9 Co61 185.9 177
Morfologisk typ C61 Prostata ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Adenocarcinom invasiva och in situ

former

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenocarcinom acinarcellstyp 81403 81403 096
Adenocarcinom med neuroendokrin 85743 81403 096
differentiering

Duktalt adenocarcinom 85003 85003 096
HGPIN/h6ggradig intraepitelial 81482/b 81402/b 094/b
kortelcellsneoplasi/PIN3

HGPIN-liknande adenocarcinom 81403 81403 096
Intraduktalt adenocarcinom IDC 85002/b 85002/b 094/b
Mucinést adenocarcinom acinarcellstyp 84803 84803 096
Pleomorft jattecellsadenocarcinom 81403 81403 096
acinarcellstyp

Prostatacarcinom 81403 81403 096
Sarkomatoitt adenocarcinom 85723 81403 096
acinarcellstyp

Signetringcellsliknande adenocarcinoma 84903 84903 096
acinarcellstyp

Ovriga carcinom

Adenoidcystiskt (basalcells) carcinom 81473 81403 096
Adenoskvamaost carcinom 85603 85603 196
Basaloitt carcinom/basalcellstyp 81473 81403 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Mesenkymala tumérer

prostataspecifika

Stromal tumor med osaker 89351/b 88001/b 793/b
malignitetspotential

Stromalt sarkom 89353 88003 796
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Morfologisk typ C61 Prostata ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Neuroendokrina tumorer

Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G3 82493 82403 086
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096

neuroendokrin tumor MiNEN

Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint 80133 80123 196
carcinom LCNEC och annat carcinom

Att tanka pa vid registrering C61

Multipla tumoérer samtidigt och 6ver tid

« Pa prostataldget kan dver tid endast en precancerds, en misstankt invasiv
och en invasiv tumor av samma morfologiska typ (C24/hist) registreras
och i den ordningen. Det maste ha gatt 4 manader innan ny registrering
kan goras, om kortare tid uppgraderas istéllet den tidigare registreringen.

o Intraduktal cancer (morf-kod 85002) registreras endast om det inte finns
tidigare eller samtidig invasiv komponent/tumor.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pa detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

o Tumdr i prostatiska uretra registreras pa lige C68.0.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Urotelialt carcinom kan forekomma primaért i prostata, men &r ytterst
ovanligt, 1 forsta hand 4r urotelial tumor 1 prostataomrddet utgdngen fran
nagon del av urinvdgarna och registreras pa ursprungsléget.
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« Blandad/mixed neuroendokrin neoplasm registreras som blandform
SCNEC och annat carcinom (morf-kod 80453) alternativt blandform
LCNEC och annat carcinom (morf-kod 80133).

« Den absolut vanligaste diagnosen registreringspliktiga tumoren pa ldget ar
adenocarcinom som egentligen &r av acinér typ, men beteckningen
anviands séllan och adenocarcinom/prostatacarcinom anvinds oftast. Om
annan morfologisk diagnos valts anvinds forstas denna. Om flera
ingadende komponenter finns beskrivna i utlatandet men inte satts som
diagnos maste avvigning goras for val av kod, eventuellt kan mer
information behdva inhdmtas.

Historik

o Inte aktuellt pé detta lage.

Klinisk overblick C61

Anatomi

Blashalskorteln omsluter urinrorets proximala delar och 4r sammanbunden
med den inre muskeln. Korteln indelas 1 lober och zoner vilka anvinds for
lokalisering vid bilddiagnostik och provtagning men detta saknar betydelse
for registreringen da hela prostata ar ett enda ldge. Prostatans parenkym
bestar av tit bindvav som omsluter kortelstrukturer.

En del av urinréret/uretra gér hos mén genom prostata och kallas prostatiska
uretra. Strukturen hor lagesmaéssigt till uretra, C68.0.

Tumorer

Pa lokalen domineras tumorforekomsten av adenocarcinom. De flesta ér
prostatiska adenocarcinom som egentligen dr av acinircellstyp men som
oftast endast klassificeras som adenocarcinom UNS, men det finns flera
véldefinierade varianter 1 klassifikationen. Dessa dr ovanligare men ser ut att
fa storre betydelse framdver och man kan forvénta sig att undervarianterna
kan bli vanligare i diagnostiken. Molekylédrbiologisk profilering fir ocksé
allt storre betydelse for handldggning och behandling, men har dnnu ingen
paverkan péa val av diagnos vid registrering.

Nar det géller precancerdsa, in situ och malignitetsmissténkta lesioner har
diskussioner om registreringsplikten och foreskriftens tolkning forelegat.

HGPIN/PIN3 skall anges 1 PAD om inte samtidig invasiv cancer foreligger,
och uppfyller foreskriftens kriterier for histologisk hoggradig dysplasi, men
inkluderas inte i1 kvalitetsregistret. Intraduktal cancer skall alltid anges 1
PAD oavsett om samtidig invasiv cancer forekommer eller inte. Aven
intraduktal cancer uppfyller kriterierna i foreskriften for histologisk
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hoggradig dysplasi, och denna inkluderas i kvalitetsregister. |
Cancerregistret registreras intraduktal cancer endast om det inte finns
tidigare eller samtidig invasiv komponent. Notera att det finns en variant av
invasiv cancer som bendmns HGPIN-liknande.

Urotelialt carcinom kan forekomma primért i prostata, men &r relativt
ovanligt. Om patienten har diagnostiserad urotelial cancer i urinvdgarna
betraktas manifestation av urotelial cancer i prostata som en del av denna
och fér ingen egen registrering.

Utredning och provtagning/preparat

Prostataforstoring forekommer hos ett stort antal mén frdn medeléldern och
uppat i en vasterlandsk population. Paverkan pa vattenkastning ar ett vanligt
symptom, men en del tumorer upptécks i senare skede pa grund av symtom
fran spridning till narliggande lymfkdrtelstationer eller skelett. Forhojd halt i
blodet av ett protein som frigors fran skadade prostataceller, PSA
(prostataspecifikt antigen) ger en indikation pa prostatacancer, men fyndet &r
inte helt specifikt utan forekommer dven vid paverkan pa prostataceller av
inflammation eller infektion.

Det finns dnnu inget fullt utvecklat screeningprogram da tillgingliga
metoder inte uppfyller kraven for detektion for att inrdtta ett sédant men
regionerna arbetar med OPT, Organiserad Prostatacancertestning, dér man
anvinder en kombination av blodprovstagning och
magnetkameraundersokning, samt vid fynd i1 dessa undersdkningar som talar
for malignitet riktad mellannalsbiopsitagning. Tidigare anvéndes en
schematisk biopsitagning till prostatans alla olika delar som kunde innehélla
ett stort antal nalbiopsier frdn minst 12 lokaler. Prostatacancer graderas i ett
speciellt system, sé kallade Gleasongrader som adderas till en
Gleasonsumma. Gleasonsummorna skiktas sedan till ISUP-grader dér en
hog grad innebdr dalig prognos och behov av omfattande behandling.

Vid begrinsad omfattning av tumor och 14g Gleasongrad &r expektans med
uppfoljning vanligt. Vid operationskrdvande tumor hos operabel tumor
utfors prostatektomi. Detta kan utféras med en mer snév marginal vid
begransad tumor, dir nerver néra kapseln kan bevaras vilket ger mindre
resttillstand efter operationen. Tumorens ldge och storlek avgdr ocksa om
sddesblasorna tas med eller inte.

En patient med fordndringar med 1ag Gleasongrad och begriansad utbredning
kan f6ljas i ménga dr med unders6kningar och biopsier.

221



Urinvagar och Manliga kénsorgan

Testikel (Testis) C62

Kliniskt lage C62 Testikel ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7

Icke nedvandrad (retinerad) C62.0 C62.0 C62.0 186.9 178
testikel och ej i pungen
beldgen (ektopisk) testikel

Nedvandrad testikel C62.1 C62.1 C62.1 186.9 178
(beldgen i pungen)

Testikel UNS €62.9 €62.9 €62.9 186.9 178

Morfologisk typ C62 Testikel ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Groddcells-/germinalcellstumaérer
fran groddcells-/germinalcellsneoplasi
in situ

In situ/intratubuldra/icke-invasiva

Germinalcellsneoplasi in situ (ITGCNU) 90642/b 90642/b 824/b
Gonadoblastom 90731/b 90851/b 823/b
Intratubular germinalcellstumor 90642/b 90642/b 824/b
(ITGCNU)

Intratubulér gule-sackstumoér 90712/b 90712/b 824/b
Intratubular trofoblasttumor 90612/b 90612/b 064/b
Intratubuldrt embryonalt carcinom 90702/b 90702/b 824/b
Intratubulart seminom 90612/b 90612/b 064/b
Intratubulart teratom 90802/b 90802/b 824/b
Seminom in situ 90612/b 90612/b 064/b
Groddcells/germinalcellstumérfamiljen

Seminom UNS 90613 90613 066
Seminom med syncytiotrofoblastceller 90613 90613 066

Icke-seminomatésa groddcellstumérer/

germinalcellstumérer

Choriocarcinom UNS 91003 91003 806
Embryonalt carcinom UNS 90703 90703 826
Epitelioid trofoblastisk tumor (ETT) 91053 91043 806
Gulesackstumor (yolk sac tumour), 90713 90713 826
postpubertal typ
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Morfologisk typ C62 Testikel

ICD-0/3.2

ICD-0/2

C24/hist

Icke-seminomatésa groddcellstumérer/
germinalcellstumérer

Teratom med malign
transformation/férekomst av somatisk
cancer

Teratom, postpubertal typ (6ver 16 ar)

Trofoblastisk tumoér utgaende fran
moderkaksbadden (PSTT)

90843

90803

91043

90803

90803

91043

826

826

806

Blandade groddcellstumérer/
germinalcellstumérer

Blandad germinalcellstumor
Blandad groddcellstumér
Diffust embryom

Embryonalt carcinom av polyembryonal
typ

90853

90853

90853

90723

90853

90853

90853

90723

826

826

826

826

Groddcellstumér/germinalcellstumérer
okdnd typ

Regredierad groddcellstumor (utbrand
tumor)

90801/b

90801/b

823/b

Groddcells-/germinalcellstumérer
utan relation till groddcells-/
germinalcellsneoplasi in situ

Carcinoid/monodermalt teratom med
hogt diff neuroendokrin tumoér

Gulesackstumor (yolk sac tumour)
prepubertal typ

Spermatocytisk tumor

Spermatocytisk tumor med sarkomatos
differentiering

Teratom med gulesackstumor
prepubertal typ

82403

90713

90633

90633

90853

82403

90713

90613

90613

90853

086

826

066

066

826

Konslists- (sex cord) och stromala
tumorer

Adult granulosacellstumér adult

Blandad kénslist-stromacellstumor
blandad

Granulosacellstumor i testis

86201

85921/b

86201

86201

85900/b

86201

056

051/b

056
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Morfologisk typ C62 Testikel ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Konslists- (sex cord) och stromala

tumorer

Konslist-stromacellstumér UNS 85901/b 85900/b 051/b
Leydigcellstumor i testis 86501/b 86501/b 051/b
Malign Leydigcellstumor 86503 86503 056
Malign Sertolicellstumér 86403 86403 066
Sertolicellstumor UNS 86401/b 86401/b 063/b
Storcellig kalcifierande Sertolicellstumor 86421/b 86401/b 063/b

Att tanka pa vid registrering C62

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

 Varje primirtumdr registreras var for sig. Om samma tumortyp finns 1
bada testiklarna registreras var sida for sig.
« Multipla tumdrer ska inte forvidxlas med blandformer.

 Separat in situ tumdr i samma sida som en invasiv tumor ger ingen separat
registrering, men in situ tumdr i motstaende sida ger separat registrering.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse dr obligatoriskt for laget; 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okénd
sida.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pé detta lage.

Att tanka pa vid val av lage
o Om testikelns ldge ej dr angivet (i pung/icke nedvandrad) ska man utgé
ifran att den &r beldgen i pungen och registrera pa lage C62.1.

 Groddcellstumorer kan forekomma pa andra, extragonadala ldgen, da
vanligen i medellinjen sdsom mediastinalt. Dessa registreras pa respektive
faktiskt lage (till exempel mediastinalt C38.3 och retroperitonealt C48.0).

Att tanka pa vid val av morfologi

o Utbrind tumoér: vid metastas i regionala lymfkortlar och dér den
histopatologiska undersokningen visar arr (fibrotiskt omrade) 1 testikel
ska registreras med morf-kod 90801/b.
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Tumdrer av teratomtyp finns i flera av undergrupperna. Teratom av
postpubertal typ (dldersgrans 16 &r om inte diagnosen anger typ) ar i
testikel alltid att betrakta som malign oavsett om de ingdende vivnaderna
ar mogna eller omogna.

Teratom med forekomst av sa kallad somatisk cancer, det vill sdga
utveckling av malignitet som liknar “vanliga” tumdrer, oftast
adenocarcinom i komponent av teratom har en egen kod.

Det finns ocksé teratom som blandformer med embryonala tumorer, dessa
ar alltid maligna.

Historik

Innan 2012 registrerades de flesta testikeltumorer pa lage for Testikel
UNS, C62.9.

Gulesickstumor postpubertal kallades tidigare endodermalsinustumor.

Under perioden 2012-2022 fanns en egenskapad kod for seminom med
AFP-stegring (morf-kod 90613/0). Koden &r sparsamt anviand och kan ha
kombinerats med diagnosgrund 8.

Det finns ménga tilldtna varianter i ICD-O {6r teratom och synen pa olika
varianter har dndrats 6ver tid. I den nuvarande klassifikationen har
patientens alder vid diagnos betydelse for klassifikationen. Mogna teratom
oavsett alder registrerades enligt ICD-0/2 med morf-kod 90801, C24/hist
823/b. Under perioden ICD-7 till och med ICD-9 registrerades samtliga
postpubertala teratom hos mén enligt C24/hist 826.

Trofoblastisk tumor utgadende fran moderkaksbdadden (PSTT) hade ingen
kod i ICD-0/2 utan registrerade med koden 91043 som konstruerad kod.
For moderkaksliaget rekommenderades i mellantiden 91041/b. Koden
91043 har godkénts med denna klartext i ICD-0O/3 sedan februari 2022
och rekommenderas for denna tumor pa testikellaget i aktuell WHO-
klassifikation.

Blandad germinalcellstumdr utan seminom har tidigare registrerats med
morf-kod 90813. Registreras med morf-kod 90853 fran och med 2023-01-
01.

Klinisk overblick C62

Anatomi

Testiklarna &r de manliga konskortlarna. Dessa bildas uppe 1 bukhédlan under
fosterstadiet och vandrar ner till pungen under sista trimestern av
graviditeten 1 normalfallet. Om nedvandringen stors retineras ena eller bada
testiklarna uppe i bukhalan. En retinerad testikel utvecklas inte normalt och
kommer ocksé att ha en hogre risk for tumorutveckling. Sjdlva testikeln
omges av ett hinnomslag, tunica albuginea. I testikelns parenkym finns
kortelstruktur som innehéller de stamceller som bildar spermiernas
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forstadier samt stodjeceller, sertoliceller, som ocksa bildar hormoner som
bidrar till bildningen av spermier. I vivnaden mellan sddeskanalerna finns
celler som bildar manliga konshormoner samt stromala celler. Vidhdngande
testikeln finns testikelns adnex, vilka i princip dr konfluerande
gangstrukturer som samlar upp de bildade spermierna for utmognad i véntan
pa transport genom siddesledarna. Vid stadieindelning av testikeltumorer &r
det viktigt att avgdra om det finns tumorvaxt som spridit sig i dessa gangar.

Tumorer

De tumorer som uppkommer i testiklarna harror fran eller liknar celler fran
spermatogenesen eller hormonproduktionen, men dven fran stromala celler
och primitiva celler (konslistsceller eller embryonala). Detta skiljer sig frdn
ovariernas tumorflora dér de vanligaste tumdrformerna dr epiteliala. Det ar
ocksa vanligt med varianter av teratom.

Det finns ett stort antal diagnoser och blandformer mellan dessa som dr
giltiga enligt ICD-0O. I WHO-klassifikationen framfors att komplexiteten for
klassifikation av testikeltumorer &r storre dn for alla andra lokaler. Synen pa
tumorformerna har viéxlat over tid, delvis beroende pé utvecklingen av
immunhistokemi, men dven andra biologiska insikter.

Seminom ir den absolut vanligaste tumdrtypen, och utgdér upp mot hélften
av testikeltumorerna. Det &r stor skillnad i tumorbiologi och behandling
mellan seminomatdsa tumorer och icke seminomrelaterade tumdrtyper och
det dr av storsta vikt att stélla rétt diagnos, &ven om de morfologiska
skillnaderna ibland ar sma.

Testikeltumdrer upptrader vanligen hos yngre mén och har ingen sekundar
topp 1 hogre élder.

Sekundaér spridning sker i forsta hand till regionala lymfkortelstationer enligt
monster relaterade till blodforsorjningens uppbyggnad.

Pa laget kan dven ett antal mesenkymala tumdrer samt lymfom pétriffas, for
dessa hénvisas till blodmalignitets kapitlen och mjukdelsldget och for
kompletta listor till ICD-O/3.

Utredning och provtagning/preparat

Testikeltumor debuteras oftast som knol i pungen. I utredningen ingér
provtagning for hormonella fordndringar i blodet, radiologiska
undersdkningar och biopsitagning eller operation. Det &r vanligt att man vid
operation tar en biopsi fran motstaende sidas testikel. I ett testikelresektat
(orchidektomipreparat) ingér ocksa bitestiklarna.

Immunhistokemiska fargningar har stor betydelse for diagnostiken.
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Andra och ospecificerade manliga
konsorgan C63

Kliniskt ldge C63 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Andra/ospec manl

kénsorgan

Bitestikel (epididymis) C63.0 €63.0 €63.0 187.5 179.7
Sadesledare (ductus C63.1 C63.1 C63.1 187.6 179.7
deferens)

Pung (skrotum), hud, C63.2 C63.2 C63.2 187.7 190.5
melanom

Pung (skrotum), hud, exkl. C63.2 C63.2 C63.2 187.7 191.5
melanom

Pung (skrotum), UNS exkl. C63.2 C63.2 C63.2 187.7 179.1
hud och tunica vaginalis

Andra specificerade C63.7 C63.7 C63.7 187.9 179.7
manliga kénsorgan inkl.

sadesblasa och tunica

vaginalis

Overvaxt till/fran C63.8 C63.9 C63.9 187.9 179.9
angransande sublokal inom

manliga kénsorgan (C60-

C€63.7) med okant ursprung

Manliga kénsorgan UNS C63.9 C63.9 C63.9 187.9 179.9
Morfologisk typ C63 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Andra/ospec manl kdnsorg

Bitestikel C63.0

Adenocarcinom 81403 81403 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Sadesledare C63.1

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Skivepitelcancer 80703 80703 146
Punghud C63.2

Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196
Malignt melanom UNS 87203 87203 176
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Morfologisk typ C63 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Andra/ospec manl kénsorg

Punghud C63.2

Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176
Pagets sjukdom/Morbus Paget 85423 85432 096
extramammar

Skivepitelcancer 80703 80703 146
Skivepitelcancer in situ/HSIL 80772/b 80702/b 144/b

Sadesblasa och tunica vaginalis
och andra specificerade manliga
koénsorgan C63.7

Adenocarcinom 81403 81403 096
Bifasiskt mesoteliom 90533 90503 776
Epitelioitt mesoteliom 90523 90503 776
Mesoteliom UNS 90503 90503 776
Sarkomatdst mesoteliom 90513 90503 776
Skivepitelcancer 80703 80703 146

Att tanka pa vid registrering C63

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

 Varje primirtumor registreras var for sig.

Oversattning multifokal

« For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi och inom samma sublokal, ska varje tumor
registreras med aktuell 1dgeskod och med dverséttning till ICD-0O/2
C63.8, ICD-9 187.8, ICD-7 179.8.

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumorer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumdor
registreras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse (1 =hdger, 2 = vénster, 9 = okénd sida) ar obligatoriskt for
bitestikel och sédesledare.
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Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Inte aktuellt pé detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

« For ldge pung (skrotum) C63.2 behover val av 6verséttning till ratt ICD-
7-kod goras; 190.5 for hudmelanom, 191.5 for 6vriga hudtumorer, 179.1
exkl. hud och tunica vaginalis.

o I de gangstrukturer som for de nybildade spermierna mot bitestikeln kan
ovarialcancerliknande carcinom och borderline-tumérer upptriada. For
koder hiinvisas till Morfologitabell for Aggstock C56.

Att tanka pa vid val av morfologi
« For undervarianter och diagnoser for HPV-relaterade och HPV-oberoende
skivepiteltumorer hanvisas till Morfologitabellen for lage C60 Penis.

« Mesoteliala tumorer kan forekomma pé lage C63.7, endast maligna
varianter skall registreras.

o Adenomatoid tumoér ar en godartad fordndring och skall inte registreras

Historik

o For mesoteliom (aktuellt for 1dge C63.7) registreras fran och med 2016-
01-01 varje tumor for sig. Fram till 2015-12-31 gjordes endast en
registrering per individ.

Klinisk overblick C63

Anatomi

I laget ingar testiklarnas adnex, som bitestikeln och sddesledarna inklusive
géngarna didremellan samt peritonealvecket tunica albuginea och pungen.

Tumorer

De flesta av dessa ldgen har néstan aldrig priméra tumorer. De olika
gangstrukturerna som ingar i testikelns adnexa &r séllan siten for priméra
tumorer och for vissa av underldgena finns inte ndgon tumdrtyp alls angiven
1 klassifikationen.

Pa punghuden kan olika hudtumdrer uppkomma. Detta hudlége far ofta
medicinhistorisk uppmairksamhet som den forsta rapporterade
yrkesrelaterade cancersjukdomen dd man redan pa 1700-talet pavisade
hudcancer hos sotare (chimney sweeps cancer), vilket blev borjan pé
insikten att exponering for &mnen frdn omgivningen orsakar cancer.
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Utredning och provtagning/preparat

Testiklarnas adnexa ingar i testikelpreparat men bitestiklarna kan komma
som egna preparat. Sddesblasorna kan ingd 1 prostatektomier. Fordandringar 1
punghud tas bort pad samma sitt som andra hudlesioner.
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Njure (Ren) C64

Kliniskt lage C64 Njure ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Njure parenkym c64.9 C64.0 ce4 189.0 180.0
Njure UNS (klinisk c64.9 C64.9 Ce4 189.6 180.9
diagnosgrund)

Morfologisk typ C64 Njure ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
Njurcellstumaorer

Collecting duct carcinoma 83193 83123 096
Eosinofil solid och cystisk njurcancer 83113 83103 096
Klarcellig njurcancer 83103 83103 096
Klarcellig papillar njurcellstumor 83231/b 81401/b 093/b
Kromofob njurcancer 83173 83123 096
Medullar njurcancer 85103 85103 096
Mucindst tubulart och spolcelligt 84803 84803 096
carcinom

Multilokular cystisk njurtumér med 83161/b 83101/b 093/b
lag malignitetspotential

Njurcancer med ALK-rearrangemang 83113 83103 096
Njurcancer med ELOC-mutation 83113 83103 096
Njurcancer med fumarat- 83113 83103 096
dehydrogenasdefekt

Njurcancer med succinat- 83113 83103 096
dehydrogenasdefekt

Njurcancer med TFE3-rearrangemang 83113 83103 096
Njurcancer med TFEB-férandring 83113 83103 096
Njurcancer relaterad till forvarvad 83163 83103 096
cystsjukdom

Njurcancer relaterad till hereditar 83113 83103 096
leiomyomatos och renalcellscancer

(HLRCC) syndrom

Njurcancer SMARCB1-defekt 85103 85103 096
medulldrcancerliknande

Njurcancer SMARCB1-defekt njurcancer 85103 85103 096
av annan subtyp
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Morfologisk typ C64 Njure ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Njurcellstumérer

Njurcancer SMARCB1-defekt 85103 85103 096
odifferentierad

Njurcancer UNS 83123 83123 096
Papillér njurcancer 82603 82603 096
Renal cystisk neoplasi, multilokuldr med 83161/b 83101/b 093/b
lag malignitetspotential

Samlingsrorscarcinom 83193 83123 096
Tubulocystisk njurcancer 83163 83103 096
Pediatriska mesenkymala

njurtumorer

Klarcellssarkom i njure 89643 89643 796
Malign rhabdoid njurtumér 89633 89003 676
Embryonala och groddcellstumérer/

germinalcellstumaorer

Blandad germinalcellstumor 90853 90853 826
Blandad groddcellstumoér 90853 90853 826
Cystiskt nefroblastom delvis 89591/b 89603 886
dedifferentierat

Gulesackstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Nefroblastom (Wilms tumor) 89603 89603 886
Neuroendokrina tumdérer

Neuroendokrin tumoér NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NEAT G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096

neuroendokrin tumoér MiNEN

232




Urinvagar och Manliga kénsorgan

Morfologisk typ C64 Njure ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Neuroendokrina tumérer

Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint 80133 80123 196
carcinom LCNEC och annat carcinom

Att tdnka pa vid registrering C64

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse (1 =hoger, 2 = vénster, 9 = okéind sida) dr obligatorisk.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-

kod utan PAD eller cyt)

« Nefroblastom/Wilms tumér hos barn under 15 ar med klinisk
diagnosgrund registreras med morf-kod 89603 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Om histopatologisk eller cytologisk diagnos saknas registrera pa lige
C64.9 Njure UNS (oklart om njure eller njurbiacken) i bade ICD-0O/2 och

ICD-07/3.

o Tumor 1 njure med ndgon typ av urotelialt carcinom ska inte registreras pa
lage C64, registreras 1 stillet pa C65.9.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Eftersom namnen péd dessa morfologiska typer dr snarlika bor man

observera foljande:

— Om klartexten dr “Klarcellig papillar njur(cells)tumor”, ”Klarcelligt
papillért njurcellscarcinom” eller ”Papilldr klarcellig
njurcellscarcinom” registreras morf-kod 83231, klarcellig papillér

njurcellstumor.

— En papilldr njurcancer med klarcelligt inslag registreras med morf-kod

82603, papillédr njurcancer.

— En klarcellig njurcancer med papilldrt inslag registreras med morf-kod

83103, klarcellig njurcancer.

« Sarkomatoid njurcancer &r en variant av ’vanlig” njurcancer och

registreras med morf-kod 83123.
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 Det finns ndgra metanefriska tumorer specifika for ldget (adenom,
adenofibrom och metanefrisk stromal tumor) som dr benigna och dessa
ska inte registreras.

« Anmilan rorande oklassificerbar onkocytér tumor kraver 6vervigande om
det ror sig om laggradig eller hoggradig variant. Om hoggradig variant
ska morf-kod 83173 anvéndas. For laggradig variant véljs morf-kod
80101.

Historik

« Priméra njurparenkymtumdrer registrerades enligt ICD-O/2 pa ldge
C64.0, ICD-9 189.0, ICD-7 180.0.

« Hypernefrom ir ett dldre namn for klarcellig njurcancer. Frdn 2012-01-01
anvands morf-kod 83103 for klarcellig njurcancer.

« Nefroblastom/Wilms tumor hos barn till och med 8 ar med klinisk
diangosgrund registrerades med morf-kod 80003 t.o.m. 2018-12-31.

« Nefroblastom/Wilms tumor hos barn till och med 8 ar med klinisk
diangosgrund registrerades med morf-kod 89603 och diagnosgrund under
perioden 2019-2013. Fran och med 2024 dndrades aldersvillkoret till barn
under 15 éar.

Klinisk overblick C64

Anatomi

Njurarnas parenkym bildas fran mesenkymala knoppar under fosterstadiet
och bestar av invecklade transportkanaler med jontransporterande epitel
samt sjdlva filtrationsenheten, glomerulus. Fran filtrationsenheterna gér
uppsamlingsgingar som konfluerar till allt grévre strukturer. Mellanliggande
finns luckert parenkym. Njurarna dr omtaliga och skyddas av flera
bindvévsstrukturer, dels en tét kapsel, dels en tjockare fascia samt det renala
fettet.

Tumorer

Laget domineras helt av njurcellstumérer, dir det nu har tillkommit
underklassifikationer relaterade till definierade molekyléra fordndringar. Det
finns ocksa tumdrformer som tydligt harror fran gangstrukturer. Klarcellig
njurcancer utgor en tydlig majoritet av tumdrfallen, upp mot fyra femtedelar.

Njurcancer dr ungefér dubbelt sa vanligt hos mén och cirka 1300 nya fall
upptdcks i landet varje ar. Bilaterala tumorer forekommer savil sporadiskt
som relaterat till cancerpredisponerande syndrom. Prognosen ér starkt
relaterad till tumorens stadium vid upptéckt.
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Riskfaktorer for njurcancer ar rokning och 6vervikt, men dven cystisk
njursjukdom av forvérvad typ och flera tumorpredisponerande symtom.

Njurtumorer ger ofta stillsamma symtom och upptécks ofta sent. Ménga
tumorer uppticks som bifynd vid bilddiagnostisk undersdkning av annan
orsak. Tecken pé njurtumor kan vara fordndrad blodbild inklusive hog
sdnkereaktion och allménna tumoérsymtom som feber och viktminskning.

Utredning och provtagning/preparat

Vid misstanke om njurtumor gors specificerade bilddiagnostiska
undersokningar. Ofta kan informationen fran dessa vara tillracklig for att
faststélla om det ror sig om en malign tumor som skall opereras eller inte.
Fettrika godartade tumorer, angiomyolipom och varianter pa detta, ar relativt
vanligt som bifynd och kan ofta avfardas utan ytterligare undersokning.

For tumdrbildningar med svértolkad radiologisk bild och/eller mindre
diameter kan biopsi med stod av till exempel ultraljud tagen genom hud och
mjukvévnad utforas. Man anvinder vanligen mellannélsbiopsier som ger en
histologisk diagnos. Finndlspunktion for cytologisk diagnostik kan
forekomma, dven den vanligen med stod av bilddiagnostik.
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Urinorgan C65-C68

Kliniskt lage Klartext

Cce5 Njurbacken (Pelvis renalis)

C66 Urinledare (Uretar)

c67 Urinblasa (Vesica urinaria)

C68 Andra och icke specificerade urinorgan

Figur 8. Schematisk tvérsnittsbild av urinorganen férestillande:
njurar, urinledare, urinblasa och urinrér.

Njurbacken C65.9
Pelvis renalis

Njure C64

Njurparenkym C64.9

Urinledare C66.9

Uretdr \

\ e .
N ,/J] Urinblasa C67
N ,'/' Vesica urinaria
Trigonum C67.0 /
& Urinrér C68.0
«—

) Urethra

Kalla: Socialstyrelsen
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Kliniskt lage C65 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Njurbécken

Njurbacken UNS/ C65.9 C65.9 C65 189.1 180.1
Pelvis renalis

Kliniskt ldge C66 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Urinledare

Urinledare (uretar) C66.9 C66.9 C66 189.2 181.1
Kliniskt ldge C67 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Urinblasa

Trigonum C€67.0 C67.0 €67.0 188.9 181.0
Blastak C67.1 C67.1 C67.1 188.9 181.0
Sidovagg €67.2 C67.2 €67.2 188.9 181.0
Framvagg C67.3 C67.3 C67.3 188.9 181.0
Bakvagg C67.4 Ce7.4 C67.4 188.9 181.0
Blashals, inre C67.5 C67.5 C67.5 188.9 181.0
uretramynning

Uretdrdéppning C67.6 C67.6 C67.6 188.9 181.0
Urachus Ce67.7 C67.7 C67.7 188.7 181.6
Overvaxt till/fran C67.8 C67.9 C67.9 188.9 181.0
angransande sublokal

inom urinblasa (C67)

med okant ursprung

Urinblasa UNS C67.9 C67.9 C67.9 188.9 181.0
Kliniskt ldge C68 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 ICD-7
Andra/ospec urinorgan

Urinror (uretra, inklusive C68.0 C68.0 C68.0 189.3 181.2
prostatiska uretra)

Parauretrala kortlar C68.1 C68.1 C68.1 189.4 181.7
Overvaxt till/fran C68.8 Ce8.8 C68.8 189.8 181.8
angransande sublokal

inom andra och icke

specificerade urinorgan

(C64.9-C68.1) med okant

ursprung

Urinorgan UNS C68.9 C68.9 C68.9 189.9 181.9
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Morfologisk typ C65, C66, C67, C68

pT

ICD-0/3.2

ICD-0/2

C24/hist

Cytologisk diagnos

Misstanke om héggradiga maligna
uroteliala celler (Paris 4)

Hoggradiga maligna uroteliala celler
(Paris 5)

Misstanke om papillara héggradiga
maligna uroteliala celler (Paris 4)

Papillara hoggradiga maligna
uroteliala celler (Paris 5)

Maligna celler UNS/misstankt maligna
celler UNS

81202

81202

81302

81302

80001

81203

81203

81203

81203

80001

116

116

116

116

993

Urotelial tumér lag
malignitetspotential

Papillar urotelial neoplasi med lag
malignitetspotential/PUNLMP
(inklusive urotelialt papillom av LMP-

typ)

81301/b

81203/b

111/b

Urotelialt carcinom dar
invasionsdjup inte kunnat
bestammas vid histologisk
undersékning

Urotelialt carcinom med papillara drag
beskrivna (exofytisk férandring)
laggradig

Urotelialt carcinom med papillara drag
beskrivna (exofytisk férandring)
héggradig

Urotelialt carcinom med papillara drag
beskrivna (exofytisk férandring) grad
ej angiven

Urotelialt carcinom utan papillara drag
beskrivna laggradig

Urotelialt carcinom utan papilléra drag
beskrivna héggradig

Urotelialt carcinom utan papilldra drag
beskrivna grad ej angiven

Ta

Ta

Ta

Tx

Tx

Tx

813021

813023

813029

812021

812023

812029

81203

81203

81203

81203

81203

81203

116

116

116

116

116

116
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Morfologisk typ C65, C66, C67, C68 pT ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | C24/hist
Urotelialt carcinom icke-invasivt

Icke-invasivt papillart urotelialt Ta 813021 81203 116
carcinom, laggradigt

Icke-invasivt papillart urotelialt Ta 813023 81203 116
carcinom, héggradigt

Icke-invasivt papillart urotelialt Ta 813029 81203 116
carcinom grad ej angiven

Urotelialt carcinom in situ TiS 81202 81202 114
Urotelialt carcinom invasivt

Urotelialt carcinom UNS T1-T4 81203 81203 116
Jattecells-urotelialt carcinom T1-T4 80313 80313 196
Klarcelligt (glykogenrikt) urotelialt T1-T4 81203 81203 116
carcinom

Lipidrikt urotelialt carcinom T1-T4 81203 81203 116
Lymfoepiteliomliknande urotelialt T1-T4 80823 80823 166
carcinom

Mikropapillart urotelialt carcinom T1-T4 81313 81203 116
Nastbildande urotelialt carcinom T1-T4 81203 81203 116
Plasmocytoitt urotelialt carcinom T1-T4 81223 81203 116
Sarkomatoitt urotelialt carcinom T1-T4 81223 81203 116
Tubulart och mikrocystiskt urotelialt T1-T4 81203 81203 116
carcinom

Urotelialt carcinom odifferentierat T1-T4 80203 80203 196
Urotelialt carcinom med T1-T4 81203 81203 116
korteldifferentiering

Urotelialt carcinom med T1-T4 81203 81203 116
skivepiteldifferentiering

Urotelialt carcinom med T1-T4 81203 81203 116
trofoblastdifferentiering

Adenocarcinom

Adenocarcinom in situ/AlS TiS 81402 81402 094
Adenocarcinom UNS T1-T4 81403 81403 096
Adenocarcinom av blandad typ/mixed | T1-T4 83233 81403 096
Adenocarcinom enterisk typ T1-T4 81443 81403 096
Adenocarcinom intestinal typ T1-T4 81443 81403 096
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Morfologisk typ C65, C66, C67, C68 pT ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | C24/hist
Adenocarcinom

Endometrioitt carcinom T1-T4 83803 83803 096
Carcinom i Skenes/Cowpers och Littres | T1-T4 81403 81403 096
kortlar (68.1)

Klarcelligt carcinom T1-T4 83103 83103 096
Mucindst adenocarcinom (C67.1 T1-T4 84803 84803 096
och/eller C67.7)

Signetringcellscarcinom T1-T4 84903 84903 096
Urachalt carcinom (C67.7) T1-T4 80103 80103 196
Neuroendokrina tumaorer

inklusive blandformer

Neuroendokrin tumér NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumoér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G3 82493 82403 086
Smacelligt neuroendokrint carcinom 80413 80413 196
SCNEC

Storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC

Blandad neuroendokrin non- 81543 81503 096
neuroendokrin tumor MiNEN

Blandform smacelligt neuroendokrint 80453 80413 196
carcinom SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint 80133 80123 196
carcinom LCNEC och annat carcinom

Skivepitelcarcinom

Skivepitelcarcinom (rent) T1-T4 80703 80703 146
Verrukést skivepitelcarcinom T1-T4 80513 80703 146
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Att tdnka pa vid registrering C65-C68

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

Ny kodningsprincip frian 2023 for uroteliala tumérer (morf-koder som
borjar med 8120-8131, 8020, 8031, 8082):

« For vart och ett av ldgena (C65, C66, C67 samt C68) kan hogst sex
uroteliala tumorer (i forekommande fall per sida) registreras i1 foljande tur
och ordning 6ver tid:

— En PUNLMP
- Inkluderar &ven LMP-typ
— Enicke-invasiv, laggradig (TaG1)

- Inkluderar @ven icke-invasiv grad ej angiven, TaG2/laggradig samt
urotelialt carcinom med PAD dér invasion ej kan bedomas,
laggradigt eller grad ej angiven

— Enicke-invasiv, hoggradig (TaG3)

- Inkluderar dven TaG2/hoggradig, TaG2 utan angivet om hog- eller
laggradig samt urotelialt carcinom med PAD dir invasion ej kan
bedomas, hoggradigt

— Enin situ (Tis)
— Eninvasiv, ytlig (T1)
— En muskelinvasiv (T2-T4)

« Det ska ha gétt mer 4n 4 ménader innan man kan registrera en ny tumor.
Om ny tumdr rapporteras inom 4 ménader ska endast den mest aggressiva
tumoren enligt ordningen ovan registreras, men med diagnosdatum fran
den forsta tumdren.

« Den nya kodningsprincipen géller for fall som handliggs med
provtagningsdatum fran 2023-01-01.

Kodningsprincip for évriga tumorformer (till exempel rena
skivepitelcarcinom, rena adenocarcinom, neuroendokrina tumorer, sarkom):

« FOr ovriga tumortyper pa liaget giller generella principer, det vill sdga
varje primartumor registreras var for sig.

Oversattning multifokal

ce7

« For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi, ska en tumor registreras med aktuell lageskod och
med Oversittning till ldge C67.8 1 ICD-0O/2.

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumdrer med samma morfologi ska en tumor registreras. Ingen
multifokaldverséttning ska goras.
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Sidoangivelse

« Sidoangivelse ar obligatorisk for de pariga strukturerna njurbécken och
urinledare, C65 och C66. 1 = hoger, 2 = vinster, 9 = okénd sida.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pa dessa ldgen.

Att tanka pa vid val av lage

« For var och ett av lagena C65—C68 (for C65 och C66 dven per sida)
registreras varje ldge for sig. Den 6vergripande UNS-koden C68.9
(Urinorgan UNS) ska inte anvéndas.

« For cytologisk undersokning;

— Om specifikt ldges faststillts, till exempel med information fran
bildundersokning, registreras den specifika ldgeskoden enligt
klinikanmaélan/remissuppgifter pd B-anmélan. Annars registreras
lageskod C68.9.

— Ténk pa att ingen ny registrering ska goras om patienten tidigare har
en urinbldsetumor med PAD registrerad.

o Tumor i prostatiska uretra registreras pa lage C68.0.

o Urotelialt carcinom kan férekomma primért i prostata, men &r ytterst
ovanligt, i forsta hand ar urotelial tumdr i prostataomradet utgdngen fran
nagon del av urinvdgarna och registreras pa ursprungsléget. Kontrollera
laget noga.

Att tanka pa vid val av morfologi

o Om ”’papilldr” inte ndmns i utlatandet men Ta dr angivet, registreras
tumoren med morf-kod 81302 + grad samt Ta.

« Vid icke-invasiv papillért urotelialt carcinom: Om grad 2 anges 1 PAD-
utlatandet ska det registreras som hoggradig (morf-kod 813023), om det
inte klart uttrycks att tumdren ar laggradig. Registreras i sé fall med morf-
kod 813021.

« Om PAD finns, men invasion kan ej bedomas:

— ”Papilldr” ndmns: registreras med morf-kod 81302 + grad samt Ta
”Papilldr” ndmns inte: registreras med morf-kod 81202 + grad samt
Tx
« Vid carcinom UNS: Om "urotelial” inte ndmns i utlatandet registrera med
Morf-kod 80103. Om tidigare icke-invasivt urotelialt carcinom finns
registrerat ska morf-kod 81203 anvéndas.

« Urotelialt carcinom med neuroendokrin komponent eller neuroendokrin
differentiering registreras alltid som neuroendokrint carcinom oberoende
av den neuroendokrina komponentens storlek.
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Lagt differentierat urotelialt carcinom ska inte forvaxlas med
odifferentierat urotelialt carcinom, dir det senare &r mycket ovanligare.

Angéende registrering av urotelial tumor med endast cytologisk
diagnostik s& anvinds bedomningsskala (Paris 1-7) dér Paris 4-5
registreras, se morfologitabell. Om det sedan tidigare finns en histologisk
diagnos med urotelial tumdr gors ingen ny registrering for cytologi.

Pa lagena kan dven hematolymfoida tumorer och mjukdelstumorer
forekomma. For koder héanvisas till C49 och lymfomkapitlen.

Historik

Mellan 2012 och 2017 registrerades hdgst tre uroteliala tumdrer pa
respektive ldge och 1 foljande ordning:
— En in situ (Tis) med morf-kod 81202

— En papillér icke invasiv (Ta) med morf-kod 81302 oavsett grad,
inklusive LMP med morf-kod 81301

— Eninvasiv (T1-T4) med morf-kod 81203 oavsett grad eller 81303
oavsett grad

Mellan 2018 och 2022 registrerades hogst fyra uroteliala tumorer pa
respektive ldge och i foljande ordning:

— En in situ (Tis) med morf-kod 81202

— En missténkt invasiv

— En papilldr icke invasiv (Ta) med morf-kod 81302 oavsett grad,
inklusive LMP med morf-kod 81301

— Eninvasiv (T1-T4) med morf-kod 81203 oavsett grad eller 81303
oavsett grad

Tidigare registrerades alla tumérer med urotelkomponent (oavsett storlek)
som urotelialt carcinom. Detta géllde dven vid neuroendokrin tumor.
Urotelialt papillom UNS registrerades tidigare med morf-kod 81201.
Registreras inte fran och med 2023-01-01.

Fran 2023-01-01 dndras 6verséttningen av PUNLMP och /b-flagga ldggs
till. Tidigare registrerades PUNLMP med morf-kod 81301 — 81203 — 116.
En uppdatering bakat i registret dr gjord.

Klinisk overblick C65-C68

Anatomi

Urinvédgarna bestar av njurbickenet, det vill sdga den trattformiga
vidgningen av urinledarna som borjar i njurarnas hilus, urinledarna,
urinbldsan och urinrdret. Hela urinvigarna beklads av en sdrskild sorts
plattepitel som har ett ovre cellager bestdende av extra stora celler som
kallas paraplyceller. Dessa ger en extra stor tojbarhet at epitelet. Under finns
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muskellager i flera skikt. Det mesta av urinvdgarna dr inbdaddade 1
mjukvidvnad, men delar av urinblasans topp ar beklddd med peritonealyta.

Tumorer

Lagena domineras av uroteliala (6vergangsepitel) tumdrer. Dessa
uppkommer genom retning av slemhinnan via en rad riskfaktorer som
rokning, infektiosa tillstdnd och gifter frdn omgivning och kost. Den
vanligaste lokalen &r urinblasan. Tumorbildningen borjar med ett icke-
invasivt forstadium som sedan utvecklas till invasiv tumor. Speciellt for
laget ar att det finns flera olika varianter av precancerdsa lesioner, dels
papillom vilka dr godartade och ej registreringspliktiga, dels sa kallat
papillért icke-invasivt urotelialt carcinom som kan vara inverterat eller inte.
Vidare finns urotelialt carcinoma in situ som en egen entitet, en flack lesion
med sdmre prognos dn de dvriga precancerdsa lesionerna.

WHO:s klassifikation har tagit bort en tidigare uppdelning i G1-G3 for
papilléra uroteliala tumdrer med angivande av grad i sjétte position pé
koden. Emellertid rekommenderar géllande nationellt vardprogram att man
vid diagnostik anger WHO savil enligt 1999 (med angivande av G1-G3)
som 2004/2016 (laggradig och hoggradig). Tidigare fanns en tumdrvariant
bendmnd invasiv papillér urotelial tumor, denna bendmning &r obsolet i
ICD-0/3.2.

Hur djupt tumoren vixer i vivnaden har avgdrande betydelse for behandling
och prognos. In situ forédndringar (TiS) och Ta fordndringar réknas till icke-
invasiva tumorer och de ovriga T-stadierna (T1-T4) &r invasiva.

Vid tumor i urinbldsan &r det vanligt med multifokala tumoérer eller
konfluerande tumoéromréden.

Det finns ett flertal undervarianter av urotelial tumor med specifika vaxtsétt,
men dessa &r inte sa vanliga. Urotelial tumor med inslag av annan
differentiering registreras alltid som urotelial tumdr, med undantag for
neuroendokrin differentiering. Det forekommer ocksa rena former av andra
carcinom, vilka kan utgé frén till exempel de primitiva kortelstrukturer som
finns i uretra.

Utredning och provtagning/preparat

Tumorer 1 urinvigarna har ofta makroskopiskt blod 1 urinen som forsta
symtom, men kan upptédckas genom andra besvir som trangningar och
urinldckage.

Cytologisk undersokning av 16sa celler fran antingen kastad eller tappad urin
ar vanligt i borjan av utredningen. For dessa provtagningsmetoder &r det inte
alltid mojligt att ndrmare bestimma ursprunget och det ospecifika liget
C68.9 anvinds. Skoljvitska kan ddremot komma fran en angiven
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specificerad del av urinvdgarna och kan da registreras pa detta lage. Om
specifik tumorlokal finns angivet i en bildundersokning fran utredningstiden
ar det numera tillatet att anvdnda denna specifika lokal for registrering av
cytologiskt pavisad neoplasi.

Upprepad analys (x 3) av blasskoljvitska dr vanligt 1 borjan av utredningar,
men ocksa for att f6lja upp patienter som tidigare haft dysplasi eller tumor.
Naésta steg i en utredning &r ofta cystoskopi med provtagning (biopsier) da
ofta fran flera lokaler om det géller urinblasa.

Diagnos och behandling av urinblasetumor kan ske med slemhinneresektat
av omraden med ytligt invasiv tumor, till exempel genom transuretralt
blasslemhinneresektat, TUR-B. Aven andra former av partiell
slemhinneresektion kan anvédndas for ytligt invasiv tumor.
Urinblaseresektion dr ett stort kirurgiskt ingrepp och i forsta hand anvénds
mer konservativa behandlingsstrategier som lokal kirurgi och medicinsk
behandling.
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Oga

Oga och 6gonhala samt tarkortel och
tillnorande vavnader C69

Figur 9. Schematisk tvarsnittsbild av 6ga.

Pilar markerar glaskroppen, synnerven, macula, nathinna, dderhinna, senhinna, bindehinna,
stralkropp, regnbagshinna, lins, hornhinna samt framre kammaren.

Bindehinna/ Senhinnan/
konjunktiva C69.0 sclera C69.4
SERIRIOPp! ' Aderhinnal

corpus ciliare
C69.4

Regnbags- £y
hinna/ iris /4
C69.4 /( |
Lins C69.4 ’

Cornea/
hornhinna \
C69.1

O\ choroidea C69.3

\\ Nathinna/retina

\\ C69.2
Macula C69.2

L_

Glaskroppen C69.6

Kalla: Socialstyrelsen

Ogonliget har komplexa anatomiska forhallanden som ligger bakom
uppdelningen av ldge C69 i underldgen. Varje underlige har sin flora av
tumorer. | figuren ovan ses en oversikt 6ver anatomin for sjdlva 6gongloben
underldgena C69.0-C69.4.
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Kliniskt lage C69 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Bindehinna (konjunctiva) €69.0 €69.0 €69.0 190.3 | 1923
Hornhinna (cornea) C69.1 C69.1 C69.1 1904 | 192.7
Nathinna (retina) €69.2 €69.2 C69.2 190.5 | 192.0
Aderhinna (choroidea) C69.3 C69.3 C69.3 190.6 | 192.0
Regnbdagshinna (iris), €69.4 €69.4 €69.4 190.0 | 192.0
stralkropp (corpus ciliare)

samt égonglob (bulb)

Tarséack och tarkanal C69.5 C69.5 C69.5 190.7 | 192.7
Tarkortel C69.5 C69.5 €69.5 190.2 | 192.2
Ogonhéla (orbita) C69.6 C69.6 C69.6 190.1 192.2
Overvaxt till/fran C69.8 C69.9 €69.8 190.9 | 1929
angransande sublokal inom

(C69) med okant ursprung

Oga UNS C69.9 C69.9 C69.9 190.9 | 192.9
Morfologisk typ Bindehinna C69.0 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Epiteliala tumérer

Adenoskvamost carcinom 85603 85603 196
HSIL/Hb6ggradig intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepitellesion

Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Sebacedst adeno/carcinom 84103 84103 046
Skivepitelcarcinom

Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146
Hornbildande skivepitelcarcinom 80713 80703 146
Keratiniserande skivepitelcarcinom 80713 80703 146
Keratoakantom 80713 80703 146
Skivepitelcarcinom av keratoakantomtyp 80713 80703 146
Skivepitelcarcinom in situ med oklar 80762/b 80702/b 144/b
invasion

Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146

247




Oga

Morfologisk typ Bindehinna C69.0 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Melanocytara tumérer

Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Malignt melanom utan PAD, 87203 87203 176
diagnosgrund 8

Malignt melanom in situ 87202/b 87202/b 174/b
Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176
Mjukdelstumodrer med typiska

manifestationer pa laget

Alveolart rhabdomyosarkom 89203 89203 676
Angiosarkom 91203 91203 506
Kaposis sarkom 91403 91403 566
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Rhabdomyosarkom UNS 89003 89003 676
Rhabdomyosarkom, embryonalt UNS 89103 89103 676
(inklusive botryoid och anaplastisk typ)

Pleomorft rhabdomyosarkom, adult typ 89013 89003 676
Spolcelligt rhabdomyosarkom 89123 89003 676
Morfologisk typ Cornea C69.1 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Adenoskvamést carcinom 85603 85603 196
HSIL/H6ggradig intraepitelial 80772/b 80702/b 144/b
skivepitellesion

Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Sebacedst adeno/carcinom 84103 84103 046
Morfologisk typ Nathinna och ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
pigmentepitel C69.2

Neurosensorisk retina

Astrocytom UNS 94003 94003 475
Retinoblastom UNS utan PAD, 95103 95113 436
diagnosgrund 8

Retinoblastom UNS 95103 95113 436
Retinala pigmentepitelet

Adenocarcinom i retinalt pigmentepitel 81403 81403 096
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Morfologisk typ Nadthinna och ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
pigmentepitel C69.2

Uveala melanom

Blandat spolcelligt och epitelioitt uvealt 87703 87203 176
melanom

Epitelioitt uvealt melanom 87713 87203 176
Spolcelligt uvealt melanom typ A 87733 87203 176
Spolcelligt uvealt melanom typ B 87743 87203 176
Spolcelligt uvealt melanom UNS 87723 87723 176
Uvealt melanom utan PAD, 87203 87203 176
diagnosgrund 8

Morfologisk typ Regnbagshinna (iris), ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
stralkropp (corpus ciliare) samt

ogonglob C69.4

Regnbagshinnan

Malignt melanom i iris 87203 87203 176
Malignt melanom utan PAD, 87203 87203 176
diagnosgrund 8

Stralkropp

Adenocarinom i ciliarkropp 81403 81403 096
Malignt medulloepiteliom, 95013 94703 436
Teratoitt medulloepiteliom 95023 94703 436
Uvealt melanom 87203 87203 176
Morfologisk typ Tarkoértel, tarsack ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
och tarkanal C69.5

Acinarcellscarcinom 85503 85503 066
Adenoarcinom ex/ur pleomorft adenom 89413 89403 046
Adenocarcinom i tarkortel 81403 81403 096
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adenoskvamost carcinom 85603 85603 196
Carcinosarkom 89803 89803 896
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
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Morfologisk typ Tarkértel, tarsack ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24/hist
och tarkanal C69.5

Icke-keratiniserande skivepitelcarcinom 80723 80703 146
Intraduktalt carcinom UNS/laggradigt 85002/b 85002/b 094/b
Lymfoepitelialt carcinom 80823 80823 166
Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Malignt pleomorft adenom 89413 89403 046
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Myoepitelialt carcinom 89823 85623 196
Onkocytart carcinom 82903 82903 096
Sekretoriskt carcinom 85023 81403 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146

Att tdnka pa vid registrering C69

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.

« Kaposis sarkom registreras endast en gdng enligt regel 4.1 for multipla
primirtumorer enligt WHO ICD-0/3.2.

Oversattning multifokal

« For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumorer
med samma morfologi och inom samma sublokal, ska varje tumdor
registreras med aktuell 1dgeskod och med dversittning till 1ige ICD-0/2
C69.8, ICD-9 190.8 och ICD-7 192.8.

o For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga
tumorer med samma morfologi ska varje tumor registreras. Ingen
multifokaldverséttning ska goras.

Sidoangivelse
« Sidoangivelse ér obligatorisk for laget; 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okénd

sida.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Malignt melanom i 6ga som enbart ar kliniskt diagnostiserat registreras
med morf-kod 87203 och diagnosgrund 8.
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« Retinoblastom hos barn under 15 ar som enbart ar kliniskt
diagnostiserat registreras med morf-kod 95103 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

o Cornea C69.1 dr ett ovanligt ldge for tumorer pa grund av sin cellfattighet.
o Hudtumor pa 6gonlock registreras pa lage C44.1.
« Tumdr i 6gats kranialnerv registreras pa lage C72.3.

« Ogonmeningiom registreras pa lige C70.9.

Historik

« Malignt melanom i 6ga med klinisk diagnosgrund registrerades med
morf-kod 80003 till och med 2011-12-31.

« Retinoblastom hos barn till och med 5 &r med klinisk diagnosgrund
registrerades med morf-kod 80003 till och med 1998-12-31. Fran 2024
utdkades dldersvillkoret till barn under 15 &r.

« Ogonmeningiom har tidigare registrerats pa liget (ICD-0/2).

Klinisk overblick C69

Anatomi

Ogonhalan, orbita, 4r en snarast pyramidformad hila med basen framét och
ovriga sidor begrinsade av ben fran ansiktets och skallens skelett. Halan
innehaller forutom sjidlva 6gongloben stodjevdvnader, musklerna som ger
ogats rorlighet, nerver och kirl. Ogat ligger inbdddat i en till dgonhalan
horande fettkudde, den orbitala fettkroppen. Centrala nerver och karl
passerar in i orbita genom perforationer i det omgivande benet.

Till 6gats adnexa riknas tarkorteln, tarsdcken och tarkanalerna samt
ogonlocken och deras bekldadnader och kortlar. Tarkorteln, belagen lateralt
lite 6ver 0gat har en orbital del och en lite ytligare del samt en kortelgédng.
Medialt finns tarkanalerna, en i varje 6gonlock, samt tarsdcken och dess
géang till ndshélan. I 6gonvran finns den sa kallade karunkeln en liten
hudliknande knopp som egentligen hor till tarapparaten.

Ogonlocken #r pa utsidan beklidda med ordinir hud fran vilken hudtumérer,
1 synnerhet sddana typiska for solexponerad hud, kan forekomma. Dessa
tumdorer registreras pa hudlidge C44.1.

Vid 6gonlocksranden féster dgonfransar och 6gonlockens kortlar,
tarsalkortlarna eller Meibomska kértlarna, som mynnar dir. Ogonlockens
insida bekldds av det slemhinnebeklddda omslagsveck av bindviv som
kallas bindehinna eller konjunktiva och det inre omslagsvecket ér
ytbekladnaden pa 6gonglobens vita del. Konjunktivan ar bekladd med ett
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oforhornat skivepitel som innehaller mucinproducerande celler i1 varierande
antal.

Sjélva 6gonglobens yttersta begransning utgdrs av bindvavsskikt, den
anteriora genomskinliga hornhinnan, cornea, och i 6vriga delar den
vitaktiga senhinnan sclera.

Bakom hornhinnan finns ett halrum, den frimre kammaren, sedan den
fargade regnbégshinnan, iris, som bestar av bindvav och glatt muskulatur
samt melanocyter som producerar det pigment som ger 6gonfargen. Centralt
11ris finns ett hil som ljuset gir igenom fOr att tréffa linsen, pupillen. Linsen
som vasentligen &r acellullar hanger i en tradapparat som kallas
stralkroppen, corpus ciliare, och som kan spiannas av den ringformiga
ciliarmuskeln. Dessa delar utgor i praktiken 6gats fradmre tredjedel och kallas
ibland for frimre segmentet.

I 6gonglobens bakre delar foljer 4derhinnan, choroidea under senhinnan och
sedan néthinnan, retina som ligger mot hdlrummet som kallas bakre
ogonkammaren. Halrummet utfylls av glaskroppen, corpus vitreous, en
geleaktig massa som ocksé bidrar till brytning av ljuset.

I 6gats posteriora del infaster nervus opticus, 6gats kranialnerv via en
nervdisk som ofta kallas papillen. Notera att tumdrer in dessa delar av 6gat
skall registreras pa andra ligen. Gliom utgdende frdn nervus opticus
registreras pd lage C72.3 och meningiom registreras pa lage C70.9.

Néthinnan dr en komplex flerlagrad struktur som har sitt embryologiska
ursprung fran neuroectodermet. Det innersta lagret utgdrs av retinalt
pigmentepitel som foljs av flera lager av neuroretina uppbyggd av sévil
gliala som neuronala celler av olika typer. Retina dr ocksé vil
vaskulariserad. I princip forekommer i retina primédra tumdrer av glialt-,
neuronalt-, pigmentepitel- samt vaskuldrt ursprung.

Uvea eller uvealtrakten ér ett samlingsbegrepp for 6gats vaskuldra mellersta
skikt. I uvea ingar regnbagshinnan, stralkroppen och aderhinnan. I

klinisk verksamhet anvinds ofta indelningen dgats framre och bakre
segment. Det frimre utgors av den frimre tredjedelen med hornhinnan,
framre kammaren, regnbdgshinnan och ciliarkroppen, och det bakre
néthinna och glaskropp.

Tumorer

Metastaser forekommer pé laget, och dé vanligen i den uveala delen av ogat.
Epidemiologiskt &dr det den vanligaste formen av malignitet intraokulért,
men dessa opereras sédllan och undersoks ddrmed sillan histologiskt.
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Bindehinna (konjunktiva) och karunkel C69.0

Léget domineras av varianter av skivepiteltumdrer utgadende fran den
oférhornade slemhinneytan. Aven melanocytira tumdrer ir vanliga.
Varianter av benigna nevi ér relativt vanliga men registreras inte. Begreppet
dysplastiskt nevus torde inte vara relevant for lokalen.

Hematolymfoida tumortillstind forekommer, dessa kodas 1 enlighet med
instruktionerna i Lymfomkapitlet. Mjukdelstumdrer inklusive vaskuléra
tumorer samt tumorer fran perifera nerver forekommer och tumorer med
typiska manifestationer pa ldget 4r med i listan nedan. Onkocytom finns pa
laget men dr benigna och uppfyller inte hir registreringskriterierna. I viss
mén tumdrliknande, men icke-neoplastiska missbildningar, sa kallade
hamartomatosa lesioner och choristom forekommer. Dessa skall inte
registreras.

Nathinna (retina) C69.2

Fran néthinnans olika delar uppkommer sdvil neuronalt priglade tumdrer
som pigmentcellstumorer fran det retinala pigmentcellsepitelet.

Fran den neurosensoriska delen utgar de primitiva retinalcellstumorerna
retinoblastom och retinom/retinocytom dar den senare ar benign och skall
inte registreras. Retinoblastom forekommer frimst hos barn. Lite mindre &n
hélften av fallen ses hos individer med en mutation i en tumorsupressorgen.
Dessa individer utvecklar oftast bilaterala tumorer. I tidigare
kodningsinstruktioner rekommenderas koder for flera olika varianter av
retinoblastom men i aktuell WHO-klassifikation anvénds endast
grundkoden. I TNM-stadiet enligt 8:e utgdvan ingar ddremot genetiskt status
arftlighetsstatus (H) som en viktig faktor for prognos och uppfoljning.

I ndthinnan finns ocksa gliala celler och priméra astrocytom kan forekomma.
I synnerhet hos individer med de érftliga &kommorna tuber6s skleros eller
neurofibromatos ses hamartomatdsa astrocytom. Bada dessa lesioner kodas
som astrocytom UNS. Dessa far inte forvdxlas med gliom som hor till
synnerven, opticusgliom, vilka registreras pa lage C72.3. Hemangioblastom
och hemangiom kan féorekomma men skall inte registreras.

Hematolymfoida tumortillstdnd forekommer, dessa kodas i enlighet med
instruktionerna 1 Lymfomkapitlet.

Aderhinna (choroidea) C69.3

I &derhinnan uppkommer melanocytéra tumorer, dels melanom, dels nevi
och melanocytir hyperplasi, dir de senare inte registreras. Vidare
forekommer nervcells- och nervskiderelaterade godartade tumdrer samt
hemangiom och osteom vilka inte registreras.
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Hematolymfoida tumoérer forekommer pé laget och registreras enligt
anvisningarna i Lymfomkapitlet.

Regnbagshinna (iris) samt stralkropp och égonglob €69.4

I regnbagshinnan uppkommer melanom. Pa laget forekommer ett flertal
godartade, icke-registreringspliktiga fordndringar inklusive och godartade
nevi och melanocytos, Lischnodulus en hamartomatds bildning som hor till
neurofibromatos, samt pigmenterade och opigmenterade cystor.

Histiocytoser kan manifestera i iris, for kodning hénvisas till kapitlet om
Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet. Aven i strilkroppen
forekommer melanom, kallade uvealt melanom. I savil pigmenterat som
icke-pigmenterat cilidrt epitel kan adenocarcinom uppkomma. Godartade
epitelproliferationer som inte skall registreras inbegriper hyperplasi och
adenom.

Medulloepiteliom i stralkroppen dr en for lokalen primér embryonal tumor
som liknar komponenter fran det tidiga dgonanlaget. Det finns en benign
och en malign variant dér indelningen &r problematisk och den histologiska
bilden staimmer daligt med klinisk prognos for tumdren. Den teratoida
varianten innehéller andra komponenter av embryonalt praglad vdvnad.

I stralkroppen forekommer ocksé leiomyom, schwannom och glioneurom,
vilka inte skall registreras.

Tarkortel, tarsack och tarkanal C69.5

Térkortelns tumdrflora dr liknande den som ses i kroppens ovriga
sekretoriska kortlar (spottkortlar). Bilden domineras av epiteliala tumorer
frén kortelns producerande del, acinus, var det ocksa finns myoepiteliala
celler, samt géngarnas epitel.

Sekretoriskt carcinom kan ocksa kallas brostkortelliknande sekretoriskt
carcinom pé den hér lokalen.

Whartins tumdér/adenolymfom dr en benign tumdr som inte skall registreras.

Metastaser till tarkortlarna forekommer, men ér ovanligt. Ett carcinom pé
platsen &r alltsé vanligen primart.

I tdrkanalerna, tarsédcken och den tirséckens utforsging till ndshilan
uppkommer framst maligna tumorer i epitelet fran en pre-existerande
godartad fordndring, som ett papillom. Skivepitelcarcinom dr den vanligaste
maligna tumédren pé platsen. Aven hir har associering med HPV-infektion
visats for en andel av tumorerna, men HPV-status ingdr inte 1
klassifikationen i nulédget.
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I géngstrukturerna och tarsdcken kan inverterade naspapillom/Schneider
tumorer forekomma. Dessa ér registreringspliktiga om primérlokalen ar
néshala.

Malignt melanom kan férekomma i gdngstrukturen som primér tumar.

Pé lokalen forekommer d4ven hematolymofoida tumormanifestationer, for
dessa hénvisas till lymfomkapitlet for kodning.

Utredning och provtagning/preparat

Tumorer i 6gats ytliga delar debuterar ofta som en lite ytlig lesion som kan
vara irriterande for 6gat, stora synfiltet eller paverka tarflodet. Tumorer i
Ogats djupa delar orsakar synstorningar av olika typer samt vid storre massa
trycksymtom. Ytliga fordndringar kan biopsieras och tas bort i sin helhet.
Djupt beldgna eller invasiva tumdrer opereras genom att hela 6gongloben tas
bort, sa kallad enukleation. Viss 6gonpatologi dr nationellt centraliserad till
St Eriks Ogonsjukhus som har en egen liten patologiavdelning. Vissa
ogontumdrer &r ofta bilaterala, 1 synnerhet de som har genetisk bakgrund.
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Centrala nervsystemet samt
hypofys och tallkottkortel

Kliniskt lage Klartext

Cc70 Hjarnhinnor och Ryggmargshinnor (Meningier)

C71 Storhjarna (Cerebrum)

c72 Ryggmargen, Hjarnnerver och andra delar av centrala
nervsystemet

C75.1 Hypofys inklusive Rathkes ficka

C75.2 Hypofysgang (ductus craniopharyngealis)

C75.3 Tallkottkortel (corpus pineale)

Ovriga ligen for C75 aterfinns i kapitlet om Endokrina organ.

Lagen som betraktas som separata
lagen samt lateralitetsregler enligt

ENCRs rekommendationer

Nya riktlinjer for kodning av CNS-tumorer har faststillts av ENCR och
dessa har godkénts for att appliceras pé alla fall som handléggs frdn och med
2025-01-01. Se d4ven dokumentet CNS-tumdrer, Kodning och registrering i
CanINCA.

Sammanfattningsvis innehaller riktlinjerna diagnostiska tumdrgrupper,
beskrivning av grader, grupperingar av ldgen som skall betraktas som en
lagesgrupp samt regler for nir och hur lateralitet kan och skall registreras.
Morfologigrupperna och lagesgrupperna ger att vid ny diagnos av tumér
inom samma sdvil diagnos som lidges-grupp skall ingen ny registrering
genereras men om graden dr hogre in tidigare kan en progressionspost
goras. Tumorer 1 samma ldgesgrupp men olika morfologigrupper genererar
separata registreringar, och likasa tumorer i samma morfologigrupp men
olika lagesgrupper.

Nedan finns en tabell som ger en dversikt dver vilka underlégen som utgdr
lagesgrupper och vilka underldgen som é&r aktuella for sidoangivelser.
Notera att hogersidiga respektive vanstersidiga kranialnerver ér separata
lagesgrupper. Tumdrgrupp och mdjliga grader anges 1 morfologitabellerna
for de tumortyper dér detta dr relevant.
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Tabell dver lagesgrupper och sidoangivelser CNS-tumérer.

ventrikeln med deras plexus
choroideus

Lagesgrupp Under- Klartext Sidoangivelse: Sidoangivelse: Sidoangivelse: Sidoangivelse:
lagen Vanster Héger Medellinje Bilateral
Hjarn- och C70.0 Hjarnhinnor N/A N/A N/A N/A
ryggmargshinnor . .
C70.1 Ryggmargshinnor N/A N/A N/A N/A
C70.9 Hjarn- och ryggmargshinnor N/A N/A N/A N/A
UNS
Storhjarna parenkym c71.0 Storhjarna Vanster Hoger Storhjarnans Vanster OCH héger
storhjarnshalva storhjarnshalva centrala struktuer storhjarns-halva
C71.1 Frontallob Vanster frontallob Hoger frontallob N/A Vanster OCH hoger
frontallob
C71.2 Temporallob Vanster temporallob | Hoger temporallob N/A N/A
c71.3 Parietallob Vanster parietallob Hoger parietallob N/A N/A
C71.4 Occipitallob Vanster occipitallob Hoger occipitallob N/A Vanster OCH hoger
frontallob
Ventriklar C71.5 Sidoventriklarna samt tredje Vanster sidoventrikel | Héger sidoventrikel Tredje ventrikeln N/A
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Lagesgrupp Under- Klartext Sidoangivelse: Sidoangivelse: Sidoangivelse: Sidoangivelse:
lagen Vanster Héger Medellinje Bilateral
Lillhjarna och hjarnstam | C71.6 Lillhjarna N/A N/A N/A N/A
c71.7 Hjarnstam inklusive fjarde N/A N/A N/A N/A
ventrikeln med plexus
choroideus
Ej relevanta for C71.8 Hjarnbalken N/A N/A Hjarn-balken Fjarilsgliom
separata lagen
c71.9 Hjarna UNS och intrakraniellt Vanster hjarnhalva Hoger hjarnhalva Hjarnans medellinje | Vanster OCH hdger
lage hjarnhalva
Ryggmarg/ C72.0 Ryggmarg N/A N/A N/A N/A
cauda equina
C72.1 Cauda equina N/A N/A N/A N/A
HOGER och VANSTER C72.2 Luktnerv inklusive luktbulb Vanster luktnerv Hoger luktnerv N/A Bilaterala tumérer
kranialnerver (separata registreras som tva
grupper) C72.3 Synnerv inklusive Vanster synnerv Hoger synnerv Synnervs-korsningen | +umérer
synnervskorsningen
C72.4 Horselnerven Vanster horselnerv Hoger horselnerv N/A
C72.4 Kranialnerv UNS Vanstersidig Hogersidig NA

kranialnerv UN’s

kranialnerv UNS
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Lagesgrupp Under- Klartext Sidoangivelse: Sidoangivelse: Sidoangivelse: Sidoangivelse:
lagen Vanster Héger Medellinje Bilateral
Ej releventa for C72.8 Overvixt till/fran angransande | N/A N/A N/A N/A
separata lagen sublokal med okant ursprung
inom C70-C72.5
C72.9 Centralt nervsystem UNS N/A N/A N/A N/A
inklusive epiduralrum
Hypofys och C75.1 Hypofys inklusive Rathkes ficka | N/A N/A N/A N/A
hypofysgang .
C75.2 Hypofysgang N/A N/A N/A N/A
Tallkottkortel C75.3 Tallkottkortel N/A N/A N/A N/A

N/A = inte tillamplig
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Hjarnhinnor och Ryggmargshinnor
(Meningier) C70

Kliniskt lage C70 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Hjarnhinnor C70.0 C70.0 C70.0 1921 193.0
Ryggmargshinnor C70.1 C70.1 C70.1 192.3 193.1
Hinnor UNS C70.9 C70.9 C70.9 192.9 193.9
Morfologiska tabeller hérande till Idge C70
« Meningiom
« Melanocytdra tumdrer i hinnor
« Mesenkymala och dvriga tumorer/lesioner av relevans for CNS
Meningiom
Morfologisk typ C70 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad
Anaplastiskt meningiom | Meningiom 3 95303 95303 466
Angiomatést meningiom | Meningiom 1 95340 95300 461
Atypiskt meningiom Meningiom 2 95391 95300 461
Chordoitt meningiom Meningiom 2 95381 95300 461
Fibrést meningiom Meningiom 1 95320 95300 461
Klarcelligt meningiom Meningiom 2 95381 95300 461
Lymfoplasmocytrikt Meningiom 1 95300 95300 461
meningiom
Malignt meningiom Meningiom 3 95303 95303 466
Meningiom UNS Meningiom 1 95300 95300 461
Meningotelialt Meningiom 1 95310 95310 461
meningiom
Metaplastiskt Meningiom 1 95300 95300 461
meningiom
Mikrocystiskt Meningiom 1 95300 95300 461
meningiom
Papilldrt meningiom Meningiom 3 95383 95303 466
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Morfologisk typ C70 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad

Psammomatost Meningiom 1 95330 95330 461

meningiom

Rhabdoitt meningiom Meningiom 3 95383 95303 466

Sekretoriskt meningiom | Meningiom 1 95300 95300 461

Transitionellt Meningiom 1 95370 95300 461

meningiom

Melanocytdra tumorer av relevans for CNS

Morfologisk typ C70 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad

Meningeal melanocytos | Melanom N/A 87280 87200 171

Meningeal melanomatos | Melanom N/A 87283 87203 176

Meningealt Melanom N/A 87281 87201 173

melanomacytom

Meningealt melanom Melanom N/A 87203 87203 176

Mesenkymala och dvriga tumaorer/lesioner av
relevans for CNS

Morfologisk typ C70 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad

Arachnoidalcysta N/A 0 33400 33400 031

Arteriovends N/A 0 91230 91200 501

malformation/

hemangiom

CIC-rearrangerat N/A N/A 93673 92603 756

sarkom

Hemangioblastom N/A 1 91611 91611 511

Hemangiom UNS N/A 0 91200 91200 501

Kapillart hemangiom N/A 0 91310 91200 501

Kaverndst hemangiom N/A 0 91210 91200 501

Kordom (C41) N/A N/A 93703 93703 886

Lipom N/A 0 88500 88500 721

Primaért intrakraniellt N/A N/A 94803 89003 676

sarkom DICER1-muterat

261




Centrala nervsystemet samt hypofys och tallkottkortel

grad 3

hemangiopericytom,

Morfologisk typ C70 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad

Solitar fibrés tumor SFT/ | N/A 1 88150 80000 991

hemangiopericytom,

grad 1

Solitar fibros tumor SFT/ | N/A 2 88151 88001 793

hemangiopericytom,

grad 2

Solitar fibrés tumor SFT/ | N/A 3 88153 88003 796

Att tanka pa vid registrering C70

Se dven det separata dokumentet CNS-tumdorer kodning och registrering i

CanINCA.

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

o I och med ENCRs nya regler for kodning och registrering av CNS-

tumorer som géller fran 2025-01-01 dndras registreringen av tumorer i
meningierna. I korthet giller for menigiom:

— Hela ldge C70 ér att betrakta som en lokal for kodningsprinciperna.

— Samtliga meningiomtyper hor till en morfologigrupp.

— Endast en registrering per individ, ldge och morfologigrupp gors dver

tid.

— Vid tumdr med hogre grad men samma ldge och morfologigrupp ska
registrering med flagga for progress goras.

— En patient som tidigare har meningiom registrerat pa ldge C70 och av
samma grad far alltsa ingen ny registrering.

— En patient som tidigare har meningiom registrerat pa ldge C70 och
som diagnostiseras med en tumor av hogre grad far registrering som

progress.

« Mesenkymala icke-meningoteliala och hematolymfoida
tumdrmanifestationer 1 hinnldgena omfattas inte av kodningsreglerna for
CNS-tumdrer utan sedvanliga kodningsprinciper géller for dessa typer.

Oversattning multifokal

o Inte aktuellt pa detta lage.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Meningiom UNS som endast dr kliniskt diagnostiserat registreras med
morf-kod 95300 och diagnosgrund 8.
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Atypiskt meningiom som endast &r kliniskt diagnostiserat registreras
med morf-kod 95391 och diagnosgrund 8.

Anaplastiskt/malignt meningiom som endast ar kliniskt diagnostiserat
registreras med morf-kod 95303 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av morfologi

Grad dr viktigare én subtyp. Vid val av kod ar det darfor viktigast att koda
sa att den hogsta graden angiven i utladtandet framgar.

Att tanka pa vid val av lage

ICD-O publikationen “Lila boken” ger god végledning for val av lage for
detaljerade anatomiska strukturer for CNS-omradet, se denna vid
oklarheter. Vissa begrepp dr populéra i det kliniska spraket. Alla
storhjarnans kdrnor som exempelvis thalamus ingér i Cerebrum C71.0, sa
dven insula som dr en del av hjarnbarken.

Meningiom utgangna fran synnervens nervskida, opticusmeningiom,
registreras pa lige C70.9

Ektopiskt meningion, det vill siga meningiom som uppkommer som
primédr tumor utanfor skallhdlan och ryggmérgskanalen, ska inte
registreras.

De gillande rekommendationerna fran ENCR ger detaljerade
instruktioner om vilka delar av CNS som skall betraktas som separata
lagen vid stdllningstagande till om ny registrering skall goras. Se separat
dokument om kodning och registrering av CNS-tumdrer samt tabell i
borjan av kapitlet.

Historik

For tumdrer som registrerades fore 2025-01-01 anvindes den femsiffriga
morf-koden och uppgift om CNS WHO grad finns inte i registreringen.

Hemangiopericytom UNS registrerades tidigare med kod 91501 — 91501
— 533 och hemangiopericytom malignt registrerades tidigare med kod
91503 — 91503 — 536. Andringen genomfordes 2020.

Meningiom med endast radiologisk diagnos registrerades med morf-kod
80000, 80001 eller 80003 till och med 2017-12-31.

For meningiom som registrerades fore 2025-01-01 anvédndes
nedanstéende regler:

— Meningiom grad I respektive II registrerades en gang per individ.

— Meningiom grad III kunde registreras flera ganger per individ, dver tid
och samtidigt om flera tumorer opererades samtidigt.

— Meningiom grad I-III kunde registreras utan inbdrdes tidsordning.
— Notera att detta géllde per vardera av ligena C70.0 och C70.1
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Hjarna (Cerebrum) C71 och
Ryggmargen, Kranialnerver och

andra delar av centrala nervsystemet

C72

Kliniskt lage C71 | Ingaende ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
strukturer
Storhjarna Storhjarnans halvor c71.0 c71.0 c71.0 191.7 | 193.0
(cerebrum) och medellinje-
strukturer ovan
hjarnbryggan, saval
gra (bark och karnor)
samt vit substans
Frontallob C71.1 Cc711 C71.1 191.1 193.0
Temporallob 7.2 712 | €712 | 191.2 | 193.0
Parietallob c71.3 c71.3 C17.3 191.3 | 193.0
Occipitallob Cc71.4 c71.4 Cc71.4 191.4 193.0
Sidoventriklarna Hela C71.5 Cc71.5 C71.5 191.5 193.0
(pariga) samt ventrikelsystemet
tredje ventrikeln | inklusive dess
(solitar) med epgndym ovan
deras plexus hjarnstammen
choroideus
Lillhjarna Cc71.6 c71.6 Cc71.6 191.6 193.0
(cerebellum)
Hjarnstam, Férlangda Cc71.7 Cc71.7 Cc71.7 191.7 193.0
inklusive fjarde margen/medulla
ventrikeln med oblongata,
plexus hjarnbryggan/pons,
chorioideus fjarde ventrikeln och
dess plexus
choroideus
Corpus callosum | Hjarnbalken, den vita c71.8 c71.7 c71.0 191.7 | 193.0
substansen som
forbinder
storhjarnshalvorna
Overvaxt till/fran C71.8 C71.9 C71.9 | 1919 | 193.0
angransande
sublokal inom
C71 med okant
ursprung
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Kliniskt lage C71 | Ingaende ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
strukturer
Hjarna UNS Ospecificerat lage i c71.9 C71.9 c71.9 191.9 | 193.0
inklusive hjarnan inklusive
intrakraniellt ospecifikt lage
lage intrakraniellt
innefattande
skallgroparna
Kliniskt ldge C72 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Ryggmarg (medulla spinalis, hela C72.0 C72.0 C72.0 192.2 | 193.1
strukturen)
Cauda equina (nedre C72.1 C72.1 C72.1 192.2 | 193.1
delen/"hastsvansen)
Luktnerv (nervus olfactorius) inkl. C72.2 C72.2 C72.2 192.0 | 193.0
luktbulb (bulbus olfactorius)
Synnerv (nervus opticus) inkl. C72.3 C72.3 C72.3 1924 | 192.1
synnervskorsning (chiasma opticum)
Balans och horselnerv (nervus C72.4 C72.4 C724 192.0 | 193.0
vestibulococclearis)
Kranialnerv UNS C72.5 C72.5 C72.5 192.0 193.0
Overvéxt till/fr&n angransande sublokal C72.8 €729 C72.9 1929 | 193.9
med okant ursprung inom C70-C72.5
Centralt nervsystem UNS inkl. C72.9 C72.9 C72.9 1929 | 1939

epiduralrum

Oversikt morfologitabeller hérande till Idge

C71 och C72

Morfologisk grupp

Relevant for lage

Gliom

Glioneuronala och neuronala tumorer
Ependymala tumorer

Plexus choroideus tumorer
Embryonala tumorer
Hematolymfoida tillstand

Groddcellstumorer

Ospecifika tumorer samt cysta

C71 och C72
C71 och C72
C71 och C72
C71 och C72
C71 och C72
C71 och C72
C71 och C72

C71 och C72
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Morfologisk grupp

Relevant fér lage

Plexus chorioideustumorer C71.5
Kraniala och paraspinala nervskidetumorer Cc72
Gliom

Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Angiocentriskt gliom Gliom; 1 94311 93803 476

Diffusa

laggradiga

gliom

pediatrisk typ
Astroblastom, Gliom;
MN1-férandrat Val-

avgransade
grad leéggradlg astrocytéra 2 94303 94013 476

. gliom

grad 3/anaplastisk 3 94303 94013 476
grad 4 4 94303 94013 476
okand grad 9 94303 94013 476
Astrocytom, Gliom;
IDH-muterat Diffusa gliom

adult typ
grad 2/laggradigt 2 94003 94013 476
grad 3/anaplastiskt 3 94013 94013 476
grad 4 4 94453 94013 476
okand grad 9 94003 94003 476
Astrocytom, IDH-vildtyp | Gliom;

Diffusa gliom
grad 2/laggradigt adult typ 2 94003 94013 476
grad 3/anaplastiskt 3 94013 94013 476
okand grad 9 94003 94013 476
Astrocytom, UNS Gliom;

Diffusa gliom
grad 2/1aggradigt adult typ 2 94003 94013 476
grad 3/anaplastiskt 3 94013 94013 476
okand grad 9 94003 94003 476
Chordoitt gliom i tredje Gliom; 2 94441 94003 475
ventrikeln (C71.5) val-

avgransade

astrocytara

gliom
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Diffuse intrinsic pontine | Gliom; 4 93853 94403 476
glioma (DIPG)/ Diffusa
ponsgliom (C71.7) laggradiga
gliom
pediatrisk typ
Diffust astrocytom, Gliom; 1 94211 94213 475
MAPK pathway Diffusa
forandrat laggradiga
gliom
pediatrisk typ
Diffust astrocytom, MYB- | Gliom; 1 94211 94213 475
eller MYBL1-forandrat Diffusa
laggradiga
gliom
pediatrisk typ
Diffust hemisfariskt Gliom; 4 93853 94403 476
gliom H3 G34-muterat Diffusa
laggradiga
gliom
pediatrisk typ
Diffust héggradigt gliom | Gliom; 4 93853 94403 476
pediatrisk typ H3 och Diffusa
IDH-vildtyp laggradiga
gliom
pediatrisk typ
Diffust medellinjegliom, | Gliom; 4 93853 94403 476
H3 K27M-muterat Diffusa
ldggradiga
gliom
pediatrisk typ
Gemistocytart Gliom 2 94113 94003 475
astrocytom, IDH-
muterat
Glioblastom IDH- Gliom; 4 94453 94403 476
muterat Diffusa gliom
adult typ
Glioblastom IDH-vildtyp | Gliom; 4 94403 94403 476
Diffusa gliom
adult typ
Glioblastom UNS Gliom; 4 94403 94403 476
Diffusa gliom
adult typ
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Gliomatosis cerebri Gliom 2 93813 93803 476
3 93813 93803 476
4 93813 93803 476
9 93813 93803 476
Gliosarkom Gliom 4 94423 94423 476
Hemisfariskt gliom av Gliom; 4 93853 94403 476
infant-typ Diffusa
laggradiga
gliom
pediatrisk typ
Hoggradigt astrocytom Gliom;
med piloida drag val-
avgransade
grad 3 astrocytéra 3 94213 94213 475
i
grad 4 ghom 4 94213 94213 475
Jattecellsglioblastom Gliom 4 94413 94403 476
Gliom UNS Gliom
grad 2/laggradigt 2 93803 93803 476
grad 3/anaplastiskt 3 93803 93803 476
grad 4 4 93803 93803 476
okand grad 9 93803 93803 476
Gliom i optikusnerv Gliom 1 94211 94213 475
(radiologisk diagnos)
Oligoastrocytom UNS Gliom
grad 2/laggradigt 2 93823 93823 476
grad 3/anaplastiskt 3 93823 93823 476
okand grad 9 93823 93823 476
Oligodendrogliom UNS Gliom
grad 2/laggradigt 2 94503 94503 476
grad 3/anaplastiskt 3 94513 94513 476
okand grad 9 94503 94503 475
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Oligodendrogliom, IDH- | Gliom;
muterat och 1p/19g- Diffusa gliom
codeleterat adult typ
grad 2/laggradigt 2 94503 94503 476
grad 3/anaplastiskt 3 94513 94513 476
okand grad 9 94503 94503 475
Pilocytart astrocytom Gliom; 1 94211 94213 475
val-
avgransade
astrocytara
gliom
Pilomyxoitt astrocytom Gliom 2 94253 94003 475
Pleomorft Gliom;
xantoastrocytom val-
avgransade
grad 2/laggradigt astrocytara 2 94243 94243 475
liom
grad 3/anaplastiskt e 3 94243 94243 475
okand grad 9 94243 94243 475
Polymorphous low- Gliom; 1 94130 95030 991
grade neuroepithelial Diffusa
tumour of the young laggradiga
(PLNTY) gliom
pediatrisk typ
Subependymalt Gliom; 1 93841 94003 475
jattecellsastrocytom val-
avgransade
astrocytdra
gliom
Glioneuronala och neuronala tumaorer
Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Centralt neurocytom Glioneuronala | 2 95061 95060 991
och
neuronala
tumorer
Cerebellart Glioneuronala | 2 95061 95060 991

liponeurocytom (C71.6)

och
neuronala
tumorer
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Desmoplastiskt infantilt | Glioneuronala | 1 94121 95050 475
astrocytom och

neuronala

tumorer
Desmoplastiskt infantilt | Glioneuronala | 1 94121 95050 475
gangliogliom och

neuronala

tumorer
Dysembryoplastisk Glioneuronala | 1 94130 95030 991
neuroepitelial tumér och
(DNET/DNT) neuronala

tumorer
Dysplastiskt cerebellart Glioneuronala | 1 94930 94900 401
gangliocytom och
(Lhermitte-Duclos neuronala
sjukdom) (C71.6) tumorer
Extraventrikulart Glioneuronala | 2 95061 95060 991
neurocytom och

neuronala

tumorer
Gangliocytom Glioneuronala | 1 94920 94900 401

och

neuronala

tumorer
Gangliogliom Glioneuronala

och
grad 1 neuronala 1 95051 95051 475
grad 2/13ggradigt tumorer 2 95053 95051 475
grad 3/anaplastiskt 3 95053 95051 475
okand grad 9 95053 95051 475
Glioneuronal tumér Glioneuronala
diffus leptomeningeal och

neuronala
grad 2/Iaggradigt tumérer 2 95093 94213 475
grad 3/anaplastiskt 3 95093 94213 475
okand grad 9 95093 94213 475
Glioneuronal tumor UNS | Glioneuronala

och
grad 1 neuronala 1 95091 95091 475
grad 2 tumorer 2 95093 95093 475
grad 3 3 95093 95093 475
okand grad 9 95093 95093 475
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Glioneuronal tumér Glioneuronala | 1 95091 94213 475
rosett-bildande och

neuronala

tumorer
Multinodular och Glioneuronala | 1 95090 94213 475
vakuoliserande neuronal | och
tumor neuronala

tumorer
Myxoid glioneuronal Glioneuronala | 1 95091 94213 475
tumor och

neuronala

tumorer
Papillar glioneuronal Glioneuronala | 1 95091 94213 475
tumor och

neuronala

tumorer
Polymorphous low- Glioneuronala | 1 94130 95030 991
grade neuroepithelial och
tumour of the young neuronala
(PLNTY) tumorer

Ependymala tumorer

Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Ependymom UNS Ependymala

tumorer
grad 2 2 93913 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93923 93923 486
okand grad 9 93913 93913 485
Ependymom, RELA Ependymala
fusions-positivt tumaorer
grad 2 2 93963 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93963 93923 486
okand grad 9 93963 93913 485
Fossa posterior Ependymala
ependymom UNS tumorer
grad 2 2 93913 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93923 93923 486
okand grad 9 93913 93913 485
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Fossa posterior group A | Ependymala
(PFA) ependymom tumorer
grad 2 2 93963 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93963 93923 486
okand grad 9 93963 93913 485
Fossa posterior group B | Ependymala
(PFB) ependymom tumorer
grad 2 2 93963 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93963 93923 486
okand grad 9 93963 93913 485
Myxopapillart Ependymala 2 93941 93913 485
ependymoma C72.0 tumorer
Spinalt ependymom Ependymala
tumorer
grad 2 2 93913 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93923 93923 486
okand grad 9 93913 93913 485
Spinalt ependymom Ependymala
MYCN-amplifierat tumorer
grad 2 2 93963 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93963 93923 486
okand grad 9 93963 93913 485
Subependymom Ependymala 1 93831 93831 481
tumorer
Supratentoriellt Ependymala
ependymom UNS tumorer
grad 2 2 93913 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93923 93923 486
okand grad 9 93913 93913 485
Supratentoriellt Ependymala
ependymom YAP1 tumorer
fusions-positivt
grad 2 2 93963 93913 485
grad 3/anaplastiskt 3 93963 93923 486
okand 9 93963 93913 485
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist

och C72 WHO-grupp | Grad

Supratentoriellt Ependymala

ependymom ZFTA tumorer

fusions-positivt

grad 2 2 93963 93913 485

grad 3/anaplastiskt 3 93963 93923 486

okand 9 93963 93913 485

Plexus choroideustumorer C71.5

Morfologisk typ C71.5 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad

Atypiskt plexus Plexus 2 93901 93900 021

choroideuspapillom choroideus-

(C71.5) tumorer

Plexus Plexus 3 93903 93903 026

choroideuscarcinom choroideus-

(C71.5) tumorer

Plexus Plexus 1 93900 93900 021

choroideuspapillom choroideus-

(C71.5) tumorer

Embryonala tumorer

Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist

(och C72) WHO-grupp | Grad

Anaplastiskt Embryonala 4 94743 94703 436

medulloblastom tumorer

Atypisk teratoid/ Embryonala 4 95083 90801 823

rhabdoid tumor (ATRT)/ | tumorer

CNS embryonal tumoér Embryonala 4 95083 90801 823

med rhabdoida drag tumorer

CNS embryonal tumér Embryonala 4 94733 94733 416

ospecificerad/ tumorer

UNS (tidigare PNET)

CNS Embryonala 4 94903 94903 406

ganglioneuroblastom tumérer

CNS neuroblastom Embryonala 4 95003 95003 416
tumorer

Desmoplastiskt noduldrt | Embryonala 4 94713 94703 436

medulloblastom tumarer
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist

(och C72) WHO-grupp | Grad

Embryonal tumér med Embryonala 4 94783 94703 436

multilagrade rosetter tumorer

C19MC-férandrad

Embryonal tumoér med Embryonala 4 94783 94703 436

multilagrade rosetter tumorer

UNS

Extensivt nodulart Embryonala 4 94713 94703 436

medulloblastom tumorer

Medulloblastom klassisk | Embryonala 4 94703 94703 436

typ (C71.6) tumorer

Medulloblastom SHH- Embryonala 4 94763 94703 436

aktiverat och TP53- tumorer

muterat

Medulloblastom UNS Embryonala 4 94703 94703 436

(C71.6) tumorer

Medulloblastom WNT- Embryonala 4 94753 94703 436

aktiverat tumorer

Medulloblastom, non- Embryonala 4 94773 94703 436

WNT och non-SHH tumorer

Medulloblastom, SHH- Embryonala 4 94713 94703 436

aktiverat och TP53- tumorer

vildtyp

Medulloepiteliom Embryonala 4 95013 94703 436
tumorer

Storcelligt Embryonala 4 94743 94703 436

medulloblastom tumorer

Hematolymfoida tillstand av sarskild betydelse

for CNS
Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
och C72 WHO-grupp | Grad
Anaplastiskt storcelligt N/A N/A 97153 971435 306
lymfom ALK-
Anaplastiskt storcelligt N/A N/A 97143 971435 306
lymfom ALK+
Disseminerad N/A N7A 97513 77860 386
Langerhanscell-
histiocytos
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist

och C72 WHO-grupp | Grad

Erdheim-Chesters N/A N/A 97493 77910 386

sjukdom

Follikulart lyfom N/A N/A 96903 96903 306

Histiocytart sarcom N/A N/A 97553 97233 316

Intravaskulart N/A N/A 97123 97123 386

B-cellslymfom

Juvenilt xantogranulom N/A N/A 97491 77910 386

Langerhans- N/A N/A 97511 77860 386

cellhistiocytos

Lymfomatoid N/A

granulomatos

grad 1 1 97661 97661 391

grad 2 2 97661 97661 391

grad 3 3 97663 97663 391

okand 9 97661 97661 391

Lymfoplasmocytiskt N/A N/A 96713 96713 306

lymfom

MALT-lymfom i dura N/A N/A 96993 96903 306

mater

NK/T-cellslymfom N/A N/A 97193 97073 386

Primart diffust N/A N/A 96803 96833 306

storcelligt B-cellslymfom

i CNS

Rosai-Dorfmans N/A N/A 97493 77910 386

sjukdom

T-cellslymfom N/A N/A 97023 97023 386

Groddcellstumorer i CNS

Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist

och C72 WHO-grupp | Grad

Blandad Groddcells- N/A 90853 90853 826

groddcellstumor tumorer

Choriocarcinom Groddcells- N/A 91003 91003 806
tumorer

Embryonalt carcinom Groddcells- N/A 90703 90703 826

UNS tumorer
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Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist

och C72 WHO-grupp | Grad

Germinom Groddcells- N/A 90643 90643 981
tumorer

Gulesackstumor (yolk Groddcells- N/A 90713 90713 826

sac tumour) tumorer

Moget teratom Groddcells- N/A 90800 90800 821
tumorer

Omoget teratom Groddcells- N/A 90803 90803 826
tumorer

Teratom Groddcells- N/A 90801 90801 823
tumorer

Teratom med malign Groddcells- N/A 90843 90803 826

transformation/ tumorer

somatisk malign tumoér

Mesenkymala och 6vriga tumorer/lesioner av
relevans for CNS

Morfologisk typ C70 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad

Arteriovends N/A 0 91230 91200 501

malformation/

hemangiom

Cysta enkel i hjarna eller | N/A 0 33400 33400 031

ryggmarg UNS

Hemangioblastom N/A 1 91611 91611 511

Hemangiom UNS N/A 0 91200 91200 501

Kapillart hemangiom N/A 0 91310 91200 501

Kaverndst hemangiom N/A 0 91210 91200 501

Kordom (C41) N/A N/A 93703 93703 886

Lipom N/A 0 88500 88500 721

Primart intrakraniellt N/A N/A 94803 89003 676

sarkom DICER1-muterat

Solitar fibrés tumor SFT/ | N/A

hemangiopericytom

grad 1 1 88150 88000 991

grad 2 2 88001 88001 793

grad 3 3 88153 88003 796
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Ospecifika tumdrdiagnoser

Morfologisk typ C71 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0/2 C24

och C72 WHO-grupp | Grad /hist

Tumor UNS, malign N/A N/A 80003 80003 996

diagnosgrund 1 eller 2

Tumoér UNS, misstankt N/A N/A 80001 80001 993

malign diagnosgrund 1

eller 2

Tumor UNS, utan N/A N/A 80000 80000 991

angivet benign/malign

diagnosgrund 1 eller 2

Kraniala och paraspinala nervskidetumorer

Morfologisk typ C72 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-0O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad

Hybrida Nervskide- 1 95630 95400 451

nervskidetumérer tumorer

Malign melanotisk Nervskide- 9 95403 95403 456

nervskidetumor tumorer

Malign perifer Nervskide- 9 95403 95403 456

nervskidetumor MPNST | tumorer

Neurofibrom Nervskide- 1 95400 95400 451
tumorer

Perineurinom Nervskide- 1 95710 95600 451
tumorer

Plexiformt neurofibrom Nervskide- 1 95500 95500 451
tumorer

Schwannom Nervskide- 1 95600 95600 451
tumorer

Cauda equina NET/paragangliom C72

Morfologisk typ C72 ENCR-grupp; | WHO ICD-O ICD-0 /2 C24
WHO-grupp | Grad /3.2 /hist

Cauda equina Cauda equina

neuroendokrin tumor NET/

(tidigare paragangliom) paragangliom

grad 1 1 86933 83931 441

okand 9 86933 83931 441
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Att tanka pa vid registrering C71

Se dven det separata dokumentet CNS-tumorer kodning och registrering i
CanINCA.

Multipla tumoérer samtidigt och 6ver tid

« Nya riktlinjer for kodning fran ENCR har framtagits och tas i bruk for
tumdrer med diagnosdatum fran 2025-01-01. En individ kan nu endast ha
en tumdr fran varje tumorgrupp enligt ENCRs indelning och endast en
tumor per ldge enligt ENCRs indelning. Om en tumor av hogre grad inom
samma ldge eller grupp enligt samma indelning upptrader kan registrering
goras fOrutsatt att posten kan markeras som ”progression”.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse ar obligatoriskt for pariga strukturer. For sidoangivelse
anvands: 1 = hoger, 2 = vinster, 9 = okénd sida.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« De flesta hjarntumérer som endast ar kliniskt diagnostiserade registreras
med specificerad morf-kod och diagnosgrund 8. Se bilaga 2.

o Primért lymfom i CNS som endast &r kliniskt diagnostiserat registreras
med morf-kod 95903 och diagnosgrund 8.

« Langerhanscellshistiocytos som endast dr kliniskt diagnostiserad
registreras med morf-kod 97513 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« ICD-O publikationen Lila boken” ger vigledning for val av ldge for
detaljerade anatomiska strukturer, se denna vid oklarheter.

« De gillande rekommendationerna fran ENCR ger detaljerade
instruktioner om vilka delar av CNS som skall betraktas som separata
lagen vid stdllningstagande till om ny registrering skall goras. Se separat
dokument om kodning och registrering av CNS-tumorer samt tabeller i
borjan av kapitlet.

« Hjérnbalken (corpus callosum) hor i ICD-0/3.2 till lage C71.8.

o Till laget Lillhjdrna, cerebellum C71.6 hor den anatomiska strukturen Den
cerebellopontina vinkeln, vilken ofta kallas “ponsvinkeln” 1 kliniskt
sprakbruk. Tumorer som ter sig beldgna pa denna plats ar oftast
schwannom eller meningiom vilka skall registreras pa ldge C72 respektive
C70.

« Med pons avses hjarnbryggan (C71.7) och ska ej forvixlas med
ponsvinkeln.
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Att tanka pa vid val av morfologi

« Cysta, enkel intrakraniell UNS, ingar ej i ICD-0/3.2, p.g.a. lokalisationen
ar fordndringen anmaélningspliktig och registreras med morf-kod 33400.

o [ vissa fall kan man behova frdngd principen om hogsta morfkod till
forman for en mer specificerad diagnos, till exempel om en tumor anges
som opticusgliom (94003), sannolikt pilocytdrt astrocytom (94211). Den
mer specifika koden bedoms ge mer information.

Historik

o Hjirnstamsgliom endast radiologiskt pavisad registrerades med morf-
kod 80003 t.o.m. 2017-12-31.

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund
registrerades med morf-kod 80003 t.0o.m. 2017-12-31.

« Hjarnbalken/corpus callosum registrerades enligt ICD-O/2 pé lage C71.7,
ICD-9 191.7, ICD-7 193.0.

« Den tidigare anvinda bendmningen (centralnervos) primitiv
neuroektodermal tumor/PNET har utgatt och dessa tumorer faller numera
in under begreppet CNS embryonal tumor UNS.

o Tumorer i hjérna och ryggmaérg delas fore 2025-01-01 in i olika
tumdrgrupper dér endast en tumor ur varje grupp och pa vardera laget
registrerades.

— Astrocytom

— Oligodendrogliom

— Gangliogliom

— Ependymom

— Plexus choroideustumorer
— Groddcellstumorer

— Embryonala tumorer

Att tanka pa vid registrering C72

Se dven det separata dokumentet CNS-tumorer kodning och registrering i
CanINCA.

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Nya riktlinjer for kodning fran ENCR har framtagits och tas i bruk for
tumdrer med diagnosdatum fran 2025-01-01. En individ kan nu endast ha
en tumdr fran varje tumorgrupp enligt ENCRs indelning och endast en
tumdr per ldge enligt ENCRs indelning. Om en tumoér av hogre grad inom
samma lage eller grupp enligt samma indelning upptrader kan registrering
goras fOrutsatt att posten kan markeras som ”progression”.
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Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« De flesta tumdrer 1 hjérna och ryggrad som endast &r kliniskt
diagnostiserade registreras med specificerad morf-kod och diagnosgrund
8. Se bilaga 2.

« Schwannom som endast r kliniskt diagnostiserad registreras med morf-
kod 95600 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« ICD-O publikationen Lila boken” ger vigledning for val av ldge for
detaljerade anatomiska strukturer, se denna vid oklarheter.

« Pilocytért astrocytom forekommer som opticustumor och kan alltsa finnas
pa lage C72.3, dd antagligen utgangna fran de astrocytira celler som finns
1 anslutning till synnerven.

« Estesioneuroblastom registreras pa lige C30.0.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Den tidigare anvéinda bendmningen (centralnervos) primitiv
neuroektodermal tumor/PNET har utgétt och dessa tumdrer faller numer
in under begreppet CNS embryonal tumor UNS.

Historik

« Estesioneuroblastom med morf-kod 95223 och dvriga “estesiotumorer”
har tidvis registrerats pa C72, men ska enligt ICD-O registreras pa lidge
C30.0

o Tumorer i hjérna och ryggrad delades fore 2025-01-01 in i olika
tumdrgrupper. Se morf-kodstabellen vilka morf-koder som hor till
respektive tumorgrupp;

— Astrocytom

— Oligodendrogliom

— Gangliogliom

— Ependymom

— Plexus choroideustumorer
— Groddcellstumorer

— Embryonala tumoérer

Klinisk overblick C70-C72

Detta stycke omfattar centrala nervsystemet (CNS, hjdrnan och
ryggmargen), dess hinnbeklddnader och kranialnerverna. Anatomin ar nagot
svaroverskadlig och sprakbruket dr konservativt och det finns ménga
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overlappande begrepp. Savil celltyper som fysiologiska och
molekylédrbiologiska forhallanden &r timligen vitt skilda fran kroppens
ovriga lokaler. Detta leder till skillnader for savél tumorbiologi som
utredningsgéng och behandlingsmojligheter for lokalernas tumorer.

Anatomi

Celltyper och normalhistologi

Den celltyp som av hdvd anses som viktigast dr nervceller, neuron, som har
en cellkropp med en kédrna samt ett eller flera utskott som kontaktar andra
nervceller eller strukturer via en kopplingsstruktur som kallas synaps dér
elektriska eller biokemiska signaler 6verfors. Ett utskott kan vara
mikrometerkort och koppla till nérliggande celler, men utskotten fran de
nervceller som har sin kropp beldgen i basala strukturer och som I6per till
omkopplingsstationer i nedre delen av ryggmérgen ar ndrmare en meter
langa hos en fullvuxen person.

For att ge de dmtaliga neuronen och utskotten en skyddande struktur, och for
att se till att de viktiga ndtverken mellan neuronen byggs ritt finns
stodjevdvnad som byggs upp av sa kallade gliaceller; astrocyter,
oligodendroglia och mikroglia.

Tumdrtyperna fran omréadet har ofta drag som paminner om en eller flera av
celltyperna, och namngavs av tradition efter dessa. I modern klassifikation
har molekylédrpatologiska egenskaper allt storre betydelse.

Nagot om centrala nervsystemets évergripande uppbyggnad

Centralnervs viavnad bestar av gra och vit substans, dér den graa substansen
innehéller en 6vervikt av nervcellskroppar och den vita substansen
domineras av utskott och stddjevdvnad. Den skyddande substansen myelin
som produceras av oligodendroglia ger den vita fargen.

Storhjarnan, cerebrum, bestar av tva halvor som forbinds med hjarnbalken,
corpus callosum. Storhjdrnans yta &r veckad for att 6ka ytan i hjarnbarken,
cortex, det omrade dir nervcellerna for de viljestyrda processerna och
kognitionsprocessen finns. Centralt 1 storhjarnan samt 1 hjdrnbrygga och
hjarnstam finns kdrnor av gré substans som innehaller nervceller som dels ar
omkopplingsstationer, dels styr de icke-viljestyrda funktionerna i kroppen.
De icke viljestyrda funktionerna kan ségas vara en del av kroppens
operativsystem och hir ingar styrningen av det autonoma nervsystemet.

CNS badar i ryggmaérgsvitska, likvor, som skyddar den mjuka vivnaden
fran att skadas mot skelettstrukturerna. Vitskan produceras av sirskilda
epitelstrukturer, plexus choroideus, beldgna 1 hjarnans hdlrum, ventriklarna
och byts ut genom att filtreras ut till vendst blod. Ventriklarnas yta &r
beklddda med epitelliknande celler som kallas ependym.
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CNS-strukturernas utsida dr beklddda med flera lager med hinnor,
meningier, dven dessa for skydd. P4 vivnadsytan finns de tunna hinnorna,
leptomeningierna/pia mater, som bestar av meningotelceller. Néasta lager ar
den luckra och kérlinnehéllande spindelhinnan, arachnoidean, vilken omges
av fria spatier bade utat och inat; subarachnoidalrummet och
subduralrummet. Den yttersta hinnan, pachymeningierna/dura mater, oftast
kallad duran, ar uppbyggd av cellfattig bindvév och &r stark och seg.
Hjéarnhinnorna &r uppdelade 1 tvd underldgen och har ett ospecifikt lage for
icke ndrmare specificerad lokal. Anatomiskt dr hinnorna kontinuerliga
strukturer.

Det faktum att CNS och ryggmaérgen ar beldget i ett slutet benrum ger
speciella forhallanden. Aven en i princip godartad tumdr kan vara
livshotande genom att trainga undan frisk vdvnad och orsaka tryck pé viktiga
narliggande strukturer eller pa hela CNS genom en generell tryckokning. Pa
lokaler under storhjdrnan, runt hjarnbryggan och hjarnstammen och 1
ryggmaérgskanalen dr det trangt och dven relativt sma processer kan ge stor
paverkan.

Kranialnerverna eller hjairnnerverna, dr de nervstammar som har sina rotter i
sjdlva hjdrnan ner till hjarnstamsniva, till skillnad fran 6vriga nervrétter som
utgdr fran ryggmérgen. Luktnerven och synnerven utgar fran storhjérnans
distalare delar och har fitt egna underléigen. Aven kranialnerv VIII har fétt
ett eget lage som i ICD-O bendmns C72.4 acusticusnerven. Denna nerv hade
tidigare som komplett beteckning Nervus statoacusticus vilket nu har ersatts
av Nervus vestibulococclearis.

Tumorer

Tumortyper och gradering dvergripande

Lokalernas tumorer sammanfors i dvergripande grupper beroende pa typer i
grunden hénforda till tumorcellstyper och/eller ursprungslokal. For vissa
typer av lesioner kan det vara vanskligt att avgora primérlokalen, medan
andra diagnoser ar kopplade till sarskilda lagen eller underldgen.

Specifikt for lokalen &r att tumorer som ar blandformer, eller 6vergang
mellan olika tumoértyper under sjukdomens utveckling 6ver tid forekommer.
I den nu géllande tumdrklassifikationen dr manga tumdrtyper
karakteriserade med molekylédrpatologiska drag, som kombinationer av
specifika mutationer. Det finns dock parallellt mer dvegripande begrepp s
att viss klassifikation dven kan goras utan tillgang till molekylérpatologi.

Centralnervosa tumorer gradedes tidigare i fyra grader betecknade med
romerska siffror. Men nu anvénds sé kallade WHO-grader som for ldgena s
huvudsakliga tumortyper dr 1—4 och 9 for okénd grad. For vissa
morfologiska typer ger diagnosen en given grad, medan andra typer kan
forekomma 1 alla eller flera av graderna efter givna kriterier. For tumorer
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som kan ha mer @n en grad, i synnerhet vissa gliom, dr det vanligt att
tumoren progredierar till hdgre grad 6ver tid vilket ger utmaningar for
registreringen. Beskrivande tilldggsbegrepp forekommer, till exempel
anvinds “anaplastisk™ ofta for tumdrformer med WHO-grad 3.

Liten ordlista:

o Gliom: 6vergripande namndel for tumorer med ursprung i
stodjeviavnadscellerna astrocyter och oligodendrocyter.

« Astrocytom: tumorer med differentiering av astrocyter.
« Oligodendrogliom: tumdrer med differentiering av oligodendroglia.

« Glioblastom: odifferentierad hoggradig glial tumor, hette tidigare
glioblastoma multiforme (primitiv glial tumdr med varierande utseende).

« Ependymom: tumérer fran ventriklarnas beklddnad.

« Plexus choroideustumorer: tumorer fran strukturerna som producerar
likvor.

o Neuronala tumérer: tumorer med nerveellsdifferentiering.

« Blandade neuronala och gliala tumoérer: tumortyper med blandad
differentiering med neuronala och gliala strukturer.

« Tallkottkortelstumdrer: tumorer fran corpus pineale, tallkottkdrteln.
« Embryonala tumérer: tumorer med primitiva neuronala celltyper.

« Meningiom: tumodrer utgdngna fran meningotel/hjarnhinneceller.

Inom lokalerna forekommer dven mesenkymala tumdrer (icke utgangna fran
hjarnhinnorna), priméra melanocytira tumorer, hematolymfatiska och
histiocytéra processer samt groddcellstumorer. Fran kranialnerverna kan
nervtumorer och tumdrer fran neurala stodjevavnader uppsta.

Platsen for hypofysen, sella (sella turcica) samt hypofysgéngen har sitt eget
lage och sina egna tumortyper.

Pé laget dr &ven metastaser av andra tumorer vanligt. Manga av de
epidemiologiskt vanliga tumorformerna har CNS som en vanlig lokal for
metastasering vid framskriden sjukdom. Ibland &r symtom frén en
centralnervos lesion forsta tecknet pd en tumorsjukdom med annan
primérlokal. Det dr ddremot ytterst ovanligt att tumdrer priméra pa dessa
lagen metastaserar till 6vriga kroppen.

Lage C70 domineras av meningiom. Dessa uppfattas utga fran
meningotelcellerna/meningocyterna som bildar de tunna hinnorna. Den
vanligaste typen av meningiom &r godartad och motsvaras grad 1, men det
finns dven atypiska meningiom (2) och maligna/aggressiva (3). Det finns
flera morfologiska undervarianter, och nagra av dessa har en grad kopplade
till typen.
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Meningiom viaxer oftast ldngsamt. Beroende pa lokal och storlek kan de ge
varierande symtom. Asymtomatiska meningiom hittas timligen ofta som
bifynd vid radiologiska undersékningar, eller vid obduktion. De hoggradiga
varianterna har hog aterfallsrisk och délig prognos over tid. Den vanligaste
typen dr den meningoteliala, som av tradition oftast bendmns endast
“meningiom”. Mdnga meningiom innehaller en typ av kalkskallor som
kallas psammomkroppar, att saidana beskrivs i texten betyder inte att fallet
uppfyller kriterierna for psammomatdst meningiom. Flera av undertyperna
delar kod i ICD-0O/3.2. Det ir inte helt ovanligt att en individ har mer &n ett
meningiom pa separata stillen inom skallhalan.

Det finns celler av den typ som ger upphov till melanocytira lesioner i
hjarnhinnorna, och priméra maligna melanom, samt melanoser och
melanomatoser kan forekomma. Emellertid &r metastaser av maligna
hudmelanom epidemiologiskt vanligare och vid inkommen anmélan med
malignt melanom, bor man kontrollera att det inte ror sig om en metastas.

Den dominerande gruppen primira hjarntumorer ar gliom, i vilket
astrocytdra tumorer, oligodendrogliala tumdrer samt blandformer ingér.

Priméra nervcellsdifferentierade tumdrer utgdr en viktig grupp, men
tumorerna &dr epidemiologiskt ovanligare.

Blandade glioneuronala tumorformer finns som en egen entitet.

Epitelet som beklader ventriklarna, ependymet, samt strukturerna som
producerar likvor, plexus choroideus, har sina egna tumorformer.

Tva stora grupper av tumdrer uppbyggda av primitiva celltyper,
groddcellstumoérer och embryonala neuronala tumérer forekommer.

Klassifikationen har blivit alltmer beroende av molekylérpatologiska
kriterier och ett antal nya koder har godkénts i ICD-0O/3.2. Dessa ersitter
delvis tidigare begrepp och startdatum for overgang till dessa koder &r
viktiga for sparbarheten i registret.

Utredning och provtagning/preparat

Den kliniska bilden och utredningen styrs av de fasta fysiska
begransningarna som omger lokalerna. Savél godartade som elakartade
tumorer ger symtom genom att trycka pd omgivande vévnad eller genom att
oka trycket i skallhélan sa att anatomiskt utsatta struktuer klams mot fasta
benbegrinsningar. Tumdrer i storhjdrnan eller paverkande storhjarnan
debuterar ofta med krampanfall och tecken pé 6kat tryck. Specifikt for
lokalen é&r att den begridnsade volymen gor att &ven godartade tumdrer ar vid
tillvaxt farliga.

Radiologisk undersokning ar forsta steget vid misstanke om centralnervos
tumdr. Sma meningiom utan signifikant tillvaxt forekommer ofta som
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bifynd. For meningiomatdsa tumorer ér i de fall dir de &r symtomgivande
eller vixer snabbt kirurgi en mojlighet for att bota en stor andel av
patienterna. For gliomatdsa tumdrer ar det vanskligt att uppna radikal
kirurgi, d& det inte finns nadgra kompartmentaliserande strukturer i CNS utan
tumorvaxten kan tillvixa med diffus kant mot omgivande vavnad. Diffusa
gliom och dven flera andra hjairntumorer dr snarast att betrakta som kroniska
sjukdomar da kirurgi och kombinationer av strdlbehandling och cytostatika
kan halla tumdérvaxten tillbaka men séllan bota den. Detta for med sig att
flera preparat kan komma frdn samma tumorvéxt ver tid. Histologin kan
variera i enlighet med vad som framstélls i kodningsreglerna.
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Hypofys och tallkottkortel C75.1-

C75.3

Kliniskt ldge C75 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 ICD-9 ICD-7
Biskoldkortel C75.0 C75.0 C75.0 194.1 195.1
(glandula paratyreoidea)
Hypofys, inkl. Rathkes ficka C75.1 C75.1 C75.1 194.3 195.3
Hypofysgéng C75.2 C75.2 €752 191.7 | 193.0
(ductus craniopharyngealis)
Tallkottkortel C75.3 C75.3 C75.3 194.4 193.0
(corpus pineale)
For ovriga ldgen inom C75 hénvisas till kapitlet om endokrina organ.
Tumoérer Hypofys, Rathkes ficka och
[]
hypofysgang C75.1 och C75.2
Morfologisk typ C75.1 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad
Acidofil stamcells PIT1 N/A N/A 82723 82710 091
PitNET
Adamantinomatdst N/A N/A 93511 93501 881
kraniofaryngiom
Blandad Groddcells- N/A 90853 90853 826
germinalcellstumor tumorer
Blandad Groddcells- N/A 90853 90853 826
groddcellstumor tumaorer
Blandat Glioneuronala 1 94920 94900 401
gangliocytom/adenom och
neuronala
tumorer
Choriocarcinom UNS Groddcells- N/A 91003 91003 806
tumorer
Embryonalt carcinom Groddcells- N/A 90703 90703 826
UNS tumorer
Enkel intrakraniell cysta | N/A N/A 33400 33400 031
Gangliocytom Glioneuronala 1 94920 94900 401
och
neuronala
tumorer
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Morfologisk typ C75.1 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad
Germinom Groddcells- N/A 90643 90643 981
tumorer
Gonadotrop SF PitNET N/A N/A 82723 82720 091
Granularcellstumér i N/A N/A 95820 95801 683
sellaregionen
Gulesackstumor (yolk Groddcells- N/A 90713 90713 826
sac tumour) tumorer
Hypofysadenom/ N/A N/A 82723 82710 091
hypofysar neuro-
endokrin tumor PitNET
Hypofysart Cauda equina 3 86933 86931 441
paragangliom NET/
paragangliom
Hypofyscarcinom N/A N/A 82723 81403 096
Kortikotrop TPIT PitNET N/A N/A 82723 82720 091
Kraniofaryngiom UNS N/A N/A 93501 93501 881
Laktotrof (prolaktinprod) | N/A N/A 82713 82710 091
PIT1 PitNET
Mammosomatotrof PIT1 | N/A N/A 82723 82720 091
PitNET
Mogen PIT1- N/A N/A 82723 82710 091
differentierad PitNET
Moget teratom Groddcells- N/A 90800 90800 821
tumorer
Neurocytom UNS Glioneuronala 2 95061 95060 991
och
neuronala
tumorer
Omogen PIT1- N/A N/A 82723 82710 091
differentierad PitNET
Omoget teratom Groddcells- N/A 90803 90803 826
tumorer
Papillart N/A N/A 93521 93501 881
kraniofaryngiom
Pituicytom N/A N/A 94321 94003 475
Pituitart/hypofysart N/A N/A 82733 90803 826
blastoma (embryom)
Plurihormonell N/A N/A 82723 81400 091

oklassificerad PitNET
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Morfologisk typ C75.1 ENCR-grupp; | WHO | ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | C24/hist
WHO-grupp | Grad

Sellart ependymom N/A N/A 93911 93913 485

Sellart Embryonala 4 95003 95003 416

estesioneuroblastom tumorer

Sellart neuroblastom Embryonala 4 95003 95003 416
tumorer

Sellért paragangliom Cauda equina 3 86933 86931 441
NET/
paragangliom

Somatotrof PIT1 PitNET | N/A N/A 82723 82720 091

Spolcelligt onkocytom N/A N/A 82900 82900 091

Teratom med malign Groddcells- N/A 90843 90803 826

transformering tumorer

Teratom UNS Groddcells- N/A 90801 90801 823
tumorer

Tyreotrop PIT1 PitNET N/A N/A 82723 82720 091

Corpus pineale tumdrer C75.3

Morfologisk typ C75.3 | ENCR-grupp; | WHO ICD-0 ICD-0 /2 C24
WHO-grupp Grad /3.2 /hist

Papillar tumor i Corpus pineale

pinealregionen tumorer

grad 2 2 93953 93623 986

grad 3 3 93953 93623 986

okand grad 9 93953 93623 986

Pineal parenkymal Corpus pineale

tumor med intermediar | tumorer

differentiering

grad 2 2 93623 93623 986

grad 3 3 93623 93623 986

okand grad 9 93623 93623 986

Pineoblastom Corpus pineale 4 93623 93623 986
tumorer

Pineocytom Corpus pineale 1 93611 93601 981
tumorer

Germinom Groddcells- 4 90643 90643 981
tumorer
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Att tanka pa vid registrering C75.1-C75.3

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

Varje primértumor registreras for sig.

Sidoangivelse

Inte aktuellt pd detta lage.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Germinalcellstum6r som endast ar kliniskt diagnostiserat registreras med
morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Moget teratom som endast &r kliniskt diagnostiserat registreras med
morf-kod 90800 och diagnosgrund 8.

Teratom UNS som endast r kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 90801 och diagnosgrund 8.

Omoget/malignt teratom som endast dr kliniskt diagnostiserat registreras
med morf-kod 90803 och diagnosgrund 8.

Gangliocytom som endast dr kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 94920 och diagnosgrund 8.

Kraniofaryngiom som endast &r kliniskt diagnostiserat registreras med
morf-kod 93501 och diagnosgrund 8.

Pinealom som endast dr kliniskt diagnostiserat registreras med morf-kod
93601 och diagnosgrund 8.

Pineocytom som endast &r kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 93611 och diagnosgrund 8.

Pineoblastom som endast &r kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 93623 och diagnosgrund 8.

Papilldr tumor i pinealregionen som endast dr kliniskt diagnostiserat
registreras med morf-kod 93953 och diagnosgrund 8.

Neuroblastom som endast r kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 95003 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

I laget C75.1 ingar forutom sjdlva hypofysen den sa kallade Rathkes ficka
och de omraden som kliniskt kallas for sella turcica och hypofysfossan.

Laget C75.2 utgdrs av den géngrest som de kortelceller som bildar sjdlva
kortelhypofysen vandrar uppat igenom under fosterstadiet.
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Att tanka pa vid val av morfologi

« Hypofysadenom skall alltid registreras pa grund av sitt intrakraniella ldge
och har sedan 2025-01-01 koder med /3 som sista siffra.

« Pinealom é&r en dldre, mer 6vergripande, term for tumor 1 tallkottkorteln
och bor undvikas i modern diagnostik.

« [ tallkottkorteln kan dven finnas gliala tumorer.

Historik

« Hypofysadenom registrerades tidigare med morf-kod 82720, med
undantag av prolaktinom/laktotropt adenom som registreras med morf-
kod 82710. Frin och med 2025-01-01 har dessa maligna koder
rekommenderade.

« Hypofysadenom registrerades tidigare med den ospecifika morf-koden for
adenom 81400. Fran 2018-01-01 anvénds specifik morf-kod 82720.

« Hypofystumorer pa endast klinisk diagnosgrund registrerades med morf-
kod 80000 eller 80003 t.o.m. 2002-12-31.

« Hypofysadenom (ej hormonproducerande/icke-funktionella) pa endast
klinisk diagnosgrund registrerades med specificerad morf-kod och
diagnosgrund 8 mellan 2003-01-01 och 2023-12-21.

« Germinom i hypofysomradet hinvisades till lage C71.9 under aren 2014-
2017.

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund
registrerades med morf-kod 80003 t.o.m. 2017-12-31.

o 2024-01-01 togs &ldersvillkoret bort for registrering av neuroblastom med
klinisk diagnosgrund.

Klinisk overblick C75.1-C75.3

Anatomi

Omradet for hypofysen innefattar embryologiska strukturer som utgor rester
av ndr vivnaderna som utgdr hypofysens delar (neurohypofysen och
kortelhypofysen) vandrade nedat fran det primitiva CNS respektive uppét
frén strukturer som foregick svalget. Dessa rester innehaller celler som
paverkar tumorfloran, och namnen lever kvar som Rathkes ficka i anslutning
till kortelhypofysen och ductus craniofaryngealis dir kortelcellerna vandrade
uppat. Laget innefattar dven vissa omgivande struktuer som sella turcica.

I omradet for hypofysen, kan dven andra tumortyper som inte utgér fran
hypofysen per se, som mjukdels- och stodjevivnadstumorer inklusive
meningiom. Dessa hor inte till hypofysliget.
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Corpus pineale, tallkottkorteln eller epifysen dr en liten endokrin kortel som
ligger i anslutning till tredje ventrikeln. Korteln producerar melatonin som
ingar i regleringen av kroppens dyngsrytm.

Tumorer

I hypofysen uppkommer korteltumdrer, som betecknas som adenom och
som tidigare karakteriserades utifran sina histologiska drag avseende
fargbarhet. Nar immunhistokemin utvecklades borjade man sérskilja den
utifrén vilka hormoner som pavisas. Numera utgdr immunhistokemiska
fargningar som separerar vilken celltyp som utgor stammen till tumdren.
Cirka 500 hypofysadenom uppticks per r i landet. Kliniskt delas tumorerna
in avseende sin kliniskt métbara hormonella aktivitet. Tumdrer utan aktivitet
betecknas ofta som null-cell typ och sddana som uttrycker flera hormoner
som plurihormonella. Alla hypofysadenom har numera 1 klassifikationen
koder som slutar med /3. Men kliniskt och sannolikt &ven vid morfologisk
diangostik anvinds fortfarande begreppet hypofyscarcinom om aggressiva
tumorer. Detta dr en ovanlig tumdrform, som antingen kan forekomma som
debuterande tumor hos en patient, eller uppsta ur ett tidigare kant
hypofysadenom. Notera att hypofyscarcinomet alltid skall generera en ny
registrering fOr att inte dessa ovanliga maligna tumdrer skall missas.

I corpus pineale ér det vanligt med icke-symptomgivande cystor som
uppticks som bifynd. Om cystan blir storre kan trycksymptom uppkomma.
Pa laget 1 Ovrigt uppkommer tumorer utganga fran kortelns celler, tumorerna
ar timligen ovanliga och gruppen heterogen. Molekylar karakterisering blir
av allt storre betydelse for att karakterisera lesioner.

Utredning och provtagning/preparat

Tumdrer i1 hypofysen och tallkottkorteln ger symtom genom att trycka pa
omgivande strukturer. Hypofysadenom ger ocksé ofta hormonellt betingade
symtom beroende pa hormonell aktivitet, eller storningar av
hormonsystemet som hypofysen ingar i. Utredning innefattar bilddiagnostik
och endokrinologisk undersokning. Vissa former av aktiva hypofysadenom
kan behandlas med mediciner, men den bésta behandlingen ar kirurgi vilket
antingen kan vara sma, nastan biopsiliknande prover eller storre resektat.
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Endokrina organ

Endokrina organ

Lagesoversikt ICD-O
Skoldkortel (tyreoidea) C73
Binjure (Glandula suprarenalis) C74
Ovriga endokrina kértlar C75
och dérmed beslaktade vavnader

OBS for endokrina pankreas/Langerhanska 6arna hinvisas till lage C25.

Endokrina organ, 6versikt

En kortel 4r en anhopning av celler som har till uppgift att producera dmnen,
hormoner eller signalsubstanser, som inte har betydelse for de egna cellernas
dmnesomsittning utan paverkar andra vavnader eller organ.

En endokrin kortel, eller endokrint organ, dr insondrande, det vill sdga
producerar ett eller flera &mnen som nar sina malorgan eller vavnader
genom transport via blod eller lymfa. De endokrina kortlarna har som
huvudfunktion att styra kroppens &mnesomséttning.

Beteckningen star i motsats till exokrin, utsondrande, som anvénds for att
beteckna kortlar som avger sina produkter genom en utférsgang som mynnar
pa en yta, sasom spottkortlar eller svettkortlar. En kortel bestar av sitt
géngsystem uppbyggt av duktala celler och anhopningar av celler som
producerar kortelns produkter, acinus, med acinéra celler.

Det sé kallade neuroendokrina systemet kan beskrivas som en
sammankoppling mellan nervsystemet och det endokrina systemet.
Neuroendokrina celler paverkas av signaldmnen fran nerver eller
neurosekretoriska celler och avger dérefter sina hormoner. I det
neuroendokrina systemet ingér till exempel hypotalamus, hypofysen,
skoldkorteln, konskortlarna och binjurarna. I manga av kroppens viavnader
och organ, till exempel lungor och magtarmkanal, finns spridda, enskilt
liggande neuroendokrina celler som alltsé inte bildar avgransande organ.

Endokrina tumorer i endokrina organ registreras pa dessa organs ligen. De
neuroendokrina tumdrer som uppkommer fran enskilda neuroendokrina
celler i Ovriga organ registreras pa dessa lagen. Terminologin for de
neuroendokrina tumdrerna dr vansklig dd@ WHO:s klassifikationer inte &r helt
samordnade 1 sina rekommendationer.

Hypofystumdrer och tallkottkdrteltumorer som ocksa dr endokrina redovisas
i kapitlet om centrala nervsystemet.
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Pankreas har bade en endokrin och en exokrin del, dir den endokrina delen
har ett eget lage under C25.

Enligt foreskriften skall alla tumdrer med pavisad endokrin aktivitet
registreras med vissa undantag, se specifikt for varje ldge.
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Skoldkortel (Tyreoidea) C73

Kliniskt ldge C73 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7
Skoldkorteln (tyreoidea) C73.9 C73.9 Cc73 193.9 194
Morfologisk typ C73 Skoldkortel ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

(Tyreoidea)

Follikuldra borderlinetumoérer

Follikular tumor oklar 83351/b 83301/b 093/b
malignitetspotential UMP

Hyaliniserande trabekular tumor 83361/b 83301/b 093/b

Icke-invasiv follikular tumor med 83491/b 83301/b 093/b
papillérlika kdrnor (NIFTP)

Tyreoideatumér med oklar 83481/b 83301/b 093/b
malignitetspotential

Valdifferentierad follikular tumor 83481/b 83301/b 093/b

Papillar cancer (PTC)

Papillart mikrocarcinom 83413 82603 096
Papillart tyreoideacarcinom 83443 82603 096
cylindercellsvariant ("tall-cells")

Papillart tyreoideacarcinom follikular 83403 83403 096
variant

Papillart tyreoideacarcinom kapslad 83433 82603 096
variant

Papillart tyreoideacarcinom onkocytar 83423 82603 096
variant

Papillart tyreoideacarcinom/ 82603 82603 096

papillar cancer

Follikuldr cancer (FTC)

Follikulart tyreoideacarcinom/ 83303 83303 096
follikular cancer UNS

Follikulart tyreoideacarcinom minimal 83353 83303 096
invasion

Follikulart tyreoideacarcinom kapslad 83393 83303 096

angioinvasiv
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Morfologisk typ C73 Skoldkortel ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
(Tyreoidea)

Onkocytér cancer/Hurthlecellscancer

Hurthlecellscarcinom 82903 82903 096
Onkocytar cancer 82903 82903 096
Oxyfil cancer 82903 82903 096

Medullar cancer/blandad

Blandat tyreoideacarcinom (medullart 83463 80203 196
och follikullart)

Blandat tyreoideacarcinom (medullart 83473 80203 196
och papillart)

C-cellscarcinom 83453 85113 186
Medullart tyreoideacarcinom 83453 85113 186

Lagt differentierade
tyreoideacarcinom

Anaplastiskt tyreoideacarcinom 80203 80203 196
Differentierat hoggradigt 83373 81403 096
tyreoideacarcinom

Insulart tyreoideacarcinom 83373 81403 096
Lagt differentierat tyreoideacarcinom 83373 81403 096
Odifferentierat tyreoideacarcinom 80203 80203 196
Pleomorft tyreoideacarcinom 80203 80203 196
Solitt tyreoideacarcinom 83373 81403 096
Trabekulart tyreoideacarcinom 83373 81403 096

Ovriga carcinom

Mucinést carcinom 84803 84803 096
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Sekretoriskt carcinom 85023 81403 096

Ovriga carcinom

Skivepitelcarcinom 80703 80703 146

Skleroserande mukoepidermoitt 84303 84303 076
carcinom med eosinofili
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Morfologisk typ C73 Skoldkortel ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
(Tyreoidea)

Tymusderiverade eller tymusliknande

tumorer

Carcinoma showing thymus-like 85893 80103 196
elements (CASTLE)

Intratyreoidalt tymuscarcinom med 85893 80103 196
tymusliknande differentiering (CASTLE)

Spindle epithelial tumour with thymus- 85883 80103 196
like elements (SETTLE)

Spolcellig epitelial tumér med tymuslik 85883 80103 196
differentiering (SETTLE)

Ovriga tumérer

Malignt teratom G3 90803 90803 826
Omoget teratom G2 90801/b 90801/b 823/b

Att tanka pa vid registrering C73

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

Varje primédrtumor registreras var for sig.

Multipla biopsier registreras som enskilda tumorer om det tydligt framgar

att det dr separata tumorer.

Ny tumor registreras om tidigare tumor med samma morfologi dr angiven
som radikalt borttagen. Om tidigare tumor med samma morfologi inte &r
angiven som radikalt borttagen hanteras det som ett recidiv.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Medulliirt tyreoideacarcinom som endast dr kliniskt diagnostiserat
registreras med morf-kod 83453 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« De tvéd tymusliknande tumorformerna ska inte forvaxlas med tumorer

utgdende fran ektopisk tymusvédvnad.

o Tymom utgdende fran ektopisk tymusvdvnad i skoldkorteln registreras pa

C37 Tymus.

« Paragangliom i omradet anses harrora fran narliggande paraganglier och

registreras pd lage C75.5.
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Att tanka pa vid val av morfologi

« Adenom registreras inte for tyreoidea oavsett endokrin aktivitet.

o Var uppmérksam pa om PAD beskriver adenom eller carcinom.
Hiirtlecellsadenom &r relativt vanligt att se pa ett PAD dér patienten dven
har en annan anmélningspliktig typ av tyreoideacancer. Adenom ska inte
registreras pa lige C73.9. Daremot ska Hiirtlecellscarcinom registreras.

« Skivepitelcarcinom kan féorekomma men ar ovanligt. Om
skivepiteldifferentiering finns i en tumdr med annan huvudsaklig
differentiering registreras huvudtypen. Sékerstill att det inte ror sig om
metastas/Overvixt fran nirliggande lokaler.

« Begreppet jattecellscarcinom hanfors i tyreoidea till anaplastiskt
tyreoideacarcinom och registreras som det.

Historik

« Follikuliirt tyreoideacarcinom indelas i olika varianter med hénsyn till
invasionsmonstret. For att skilja UNS varianten frén varianten med
omfattande ("widely”) invasion ldggs /0 till som sjétte siffra i
Kvalitetsregistret. Mellan 2014-01-01 och 2022-12-31 lades den 6:¢
siffran till &ven i Cancerregistret.

Klinisk overblick C73

Anatomi

Skoldkorteln dr beldgen pé halsens framsida, framfor den delen av
struphuvudet som kallas for skoldbrosket. Pa grund av sitt embryologiska
ursprung har korteln tva separata lober som sammanbinds med en lite central
vavnadsbrygga som kallas isthmus. Det forekommer ocksa relativt ofta
skoldkortelvavnad utanfor den egentliga korteln, sé kallad ektopisk vivnad.

Tumorer

Tumdrerna pa laget delas in i f6ljande huvudgrupper beroende pa
morfologin:

o Follikuldra borderline tumorer (rédknas inte som cancer, koder slutar pa
/1).

« Papilldr cancer

« Follikuldr cancer

« Onkocytdr cancer

« Medulldr cancer

« Blandad medullér och follikular cancer
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« Lagt differentierad cancer

 Anaplastisk cancer

Mucinés cancer kan forekomma men det dr ovanligt.

Utredning och provtagning/preparat

Vid tumérliknande bildningar i skéldkorteln gors en radiologisk
undersokning. Om denna visar misstanke om malignitet skall
finnalspunktion med ultraljudsledning utforas. Detta gor att en cytologisk
beddmning ofta dr forsta morfologiska undersokningen.

For bedomningen anvénds en systematiserad skala enligt Bethesda:

Ej diagnostiskt eller otillfredsstéllande utbyte.

Benignt utbyte.

Atypi med oklar signifikans eller oklar follikuldr férdndring.
Follikulér neoplasi eller misstanke om follikuldr neoplasi.
Misstanke om malignitet.

Malignt.

A

Om den samlade bilden tyder pd tumor som kan vara malignt eller dr oklar
gors operation dér en del av eller hela skoldkorteln avlagsnas och undersoks
med histopatologisk undersdkning.
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Binjure (Glandula suprarenalis) C74

Kliniskt lage C74 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 ICD-10 ICD-9 ICD-7
Bark (cortex) C74.0 C74.0 C74.0 194.0 195.0
Marg (medulla) C74.1 C741 C741 194.0 195.0
Binjure UNS C74.9 C74.9 C74.9 194.0 195.0
Morfologisk typ C74 Binjure ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
(Glandual suprarenalis)

Barkspecifika tumérer C74.0

Adrenokortikalt adenom 83700 83700 091
Adrenokortikalt carcinom 83703 83703 096
Binjurebarksadenom UNS 83700 83700 091
Binjurebarkscarcinom 83703 83703 096
Binjurebarkstumor UNS 83700 83700 091
Gonadal stromal tumér UNS 85901 85901 056
Konslist-stromal tumér UNS 85901 85901 056
Malign binjurebarkstumor 83703 83703 096
Margspecifika tumérer C74.1

Blandat ganglioneuroblastom 94903 94903 406
Feokromocytom UNS 87003 87003 446
Ganglioneuroblastom 94903 94903 406
Ganglioneurom 94900 94900 401
Neuroblastom UNS 95003 95003 416
Noduldrt ganglioneuroblastom 94903 94903 406
Sammansatt feokromocytom 87003 87003 446

Att tanka pa vid registrering C74

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.
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Sidoangivelse

« Sidoangivelse ar obligatoriskt for ldget; 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = oként.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

« Feokromocytom som endast dr kliniskt diagnostiserat registreras med
morf-kod 87003 och diagnosgrund 8.

« Neuroblastom som endast &r kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 95003 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

o Alla carcinom utgér frdn barken och registreras pa lige C74.0.

o Tumorer med nervcellsliknande ursprung hor till de méargspecifika
tumdrerna och registreras pé lage C74.1.

Att tanka pa vid val av morfologi

 Binjurebarksadenom ska i regel registreras. Undantag dr tumorer utan
histologisk diagnos som dr upptéckta som bifynd (s.k. incidentalom) vid
radiologisk undersokning eller obduktion.

Historik

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund
registrerades med morf-kod 80003 t.o.m. 2017-12-31.

o 2024-01-01 togs &ldersvillkoret bort for registrering av neuroblastom med
klinisk diagnosgrund.

« Feokromocytom UNS registrerades med morf-kod 87000 t.o.m. 2019-12-
31.

Klinisk overblick C74

Anatomi

Binjuren har ett yttre skikt och en inre kdrna som ar uppbyggda av olika
celltyper med olika endokrin aktivitet. Det yttre skiktet, barken, producerar
steroidhormoner som kortisol, aldosteron och hormoner relaterade till
manligt konshormon. Det inre skiktet, margen, har ett annat embryologiskt
ursprung och bestér av celler som ndrmast ar av nervcellstyp. Dessa celler
reagerar pa grund av sitt kemiska innehdll med omgivningen och ger upphov
till en fargreaktion, de kallas darfor kromaffina. I méirgen produceras
adrenalin och noradrenalin som &r centrala for kroppens
stresshanteringssystem.
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Tumorer

Barken och méargen har olika tumdrtyper och dven om det inte ar specificerat
tydligt i anmélan om tumoren kommer frén bark eller mérg kan léget
forutsittas. De margspecifika tumorerna dr av nervcellsliknande ursprung
men 1 barken finns inte dessa.

Hormonproducerande adenom kan vara sé kallade Conn-tumorer
(aldosteronproducerande), Cushing tumérer (kortisolproducerande) eller
tumorer som producerar derivat av manligt eller kvinnligt konshormon. Sa
kallade ”incidentalom”, adenom utan kliniska tecken pa aktivitet som
upptéckts som bifynd vid radiologisk undersokning eller obduktion
registreras inte.

Notera att carcinom i binjuren alltid utgar fran barken.

Feokromocytom ir egentligen ett specifikt namn for paragangliom
uppkommet i binjuremérgen. Namnet hanfor till tumorens brunaktiga farg.
Tidigare delades feokromocytom in i maligna och benigna, beroende pa
bland annat storlek, men i den aktuella klassifikationen riaknas alla
feokromocytom ha viss metastatisk potential och endast koden som slutar pa
/3 dr numera relevant. Det finns en ospecifik och en sammansatt variant,
men de har samma kod. Det har funnits ménga synonyma beteckningar (till
exempel feokromoblastom och kromaffint paragangliom) men dessa ar
omoderna och bor undvikas.

Neuroblastiska tumdrer uppkomna i méirgen delas in i olika varianter
beroende pé ingdende komponenter av primitiva nervceller och neuronala
stodjestrukturer, dar neuroblastomar mer primitivt och de andra varianterna
innehéller mogna, gangliecellsliknande cellkomponenter.

Utredning och provtagning/preparat

Hormonproducerande binjuretumdrer uppticks oftast pa grund av symtom.
Provtagning av hormonnivéer kan ingé i utredningen. Radiologisk
undersokning och nalbiopsier kan forekomma i utredningen. Vid faststalld
tumor gors resektion.
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Ovriga endokrina kortlar och darmed
beslaktade vavnader C75.0, C75.4-5

och C75.9

Kliniskt lage C75 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7

Biskoldkortel C75.0 C75.0 C75.0 194.1 195.1

(glandula paratyreoidea)

Carotiskroppen C75.4 C75.4 C75.4 194.5 195.7

(glomus caroticum)

Paraganglier inkl. aortic C75.5 C75.5 C75.5 194.6 195.7

body and glomus jugulare

Endokrin kortel UNS C75.9 C75.9 C75.9 194.9 195.9
Kodningsinstruktioner for C75.1-C75.3 (hypofys, hypofysgang och
tallkottkortel) finns under kapitlet for CNS.

Morfologisk typ C75 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist

Biskoldkortel (paratyreoidea) C75.0

Adenom i paratyreoidea 81400 81400 091

Atypisk paratyreoideatumor 81401 81401 093

Carcinom/adenocarcinom 81403 81403 096

Huvudcellsadenom 83210 81400 091

Lipoadenom 83240 81400 091

Oxyfilt adenom 82900 82900 091

Vattenklarcellsadenom 83220 81400 091

Karotiskroppen (glomus caroticum)

C75.4

Paragangliom i karotiskroppen 86923 86921 441

Paraganglier (6vriga extraadrenala)

C75.5

Extraadrenalt paragangliom UNS 86933 86931 441

Jugulotympaniskt paragangliom 86903 86901 441

Jugulart paragangliom 86903 86901 441

Laryngealt paragangliom 86933 86931 441

Sammansatt paragangliom 86933 86931 441
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Morfologisk typ C75 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Paraganglier (6vriga extraadrenala)

C75.5

Sympatiskt paragangliom 86813 86931 441
Paragangliom, aortakropp/glomus 86913 86911 441
aorticum

Paragangliom, glomus jugulare 86903 86901 441
Paragangliom UNS 86803 86803 446
Vagalt paragangliom 86933 86931 441

Endokrin kortel UNS C75.9

Adenom UNS 81400 81400 091
Gastrinom 81533 81533 446
Glukagonom 81523 81523 446

Att tanka pa vid registrering C75.0, C75.4-5
och C75.9

Multipla tumoérer samtidigt och dver tid

Varje primédrtumor registreras for sig.

Sidoangivelse

Inte aktuellt pd detta lage.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Germinalcellstumdor som endast ar kliniskt diagnostiserat registreras med
morf-kod 90643 och diagnosgrund 8.

Moget teratom som endast dr kliniskt diagnostiserat registreras med
morf-kod 90800 och diagnosgrund 8.

Teratom UNS som endast ar kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 90801 och diagnosgrund 8.

Omoget/malignt teratom som endast ar kliniskt diagnostiserat registreras
med morf-kod 90803 och diagnosgrund 8.

Gangliocytom som endast ar kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 94920 och diagnosgrund 8.

Neuroblastom som endast dr kliniskt diagnostiserat registreras med morf-
kod 95003 och diagnosgrund 8.
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Att tanka pa vid val av lage

« Endokrina tumorer utgaende fran pankreas 6-celler/endokrina pankreas
registreras pa lige C25.4.

« Endokrina tumorer i dggstockar, testiklar, tymus eller skoldkortel
registreras pa respektive lagen.

o For val av ldage for paragangliom géller:
— De typer som har ett specifikt angivet lage kodas pé detta.
— For ovriga typer anvinds det av klinkern angivna léget.
— Om ldget dr okdnt och det ér en typ utan specifikt ldge anvinds C75.5.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Paratyreoideaadenom registreras med morf-kod 81400. Hyperplasi i
paratyreoidea dr inte en tumor och ska inte registreras. Det ricker inte att
det i PAD stér ’patologisk paratyreoideavdvnad” for att man ska tolka det
som ett adenom.

Historik

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund
registrerades med morf-kod 80003 t.o.m. 2017-12-31.

o 2024-01-01 togs dldersvillkoret bort for registrering av neuroblastom med
klinisk diagnosgrund.

« Neuroendokrina tumdorer som var del av tumoérsyndrom MEN1
registrerades (i de fall syndromet framgick i anamnesen) fram till 2022-
12-31 pé lage C75.8 med morf kod 83601.

« Glomus jugulare, ett parasympatiskt paraganglion, kodades tidigare
felaktigt i ICD-0/2 pa C75.9 med dess oversittningar for I[CD-9 och ICD-
7.

« Lokalen Multifokal lokalisation C75.8 som finns 1 ICD-0/3.2 anvéndes
tidigare for registrering av MEN1, men léget skall inte anvindas d varje
tumor skall registreras for sig.

Klinisk overblick C75.0, C75.4-5 och C75.9

Anatomi

Paraganglier dr anhopningar av celler som hirstammar fran neurallisten, det
vill séga &r nervcellsliknande. Paraganglier finns spritt i anslutning till
indlvorna. Binjurarnas mérg ar egentligen paraganglier och ibland anvénds
indelningen adrenala och extra-adrenala paraganglier. De delas ocksa in i
sympatiska, som har kromaffina celler och endokrin funktion, och
parasympatiska paraganglier med non-kromaffina glomusceller och
kemodetektorfunktion. Det vill sdga sympatiska paraganglier producerar
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hormonellt aktiva @mnen och parasympatiska paraganglier analyserar sin
omgivning avseende till exempel syrgastryck eller salthalt. Vissa storre
paraganglier har egna namn.

Normalt finns hos en individ fyra separata paratyreiodeor. Saledes kan en
person teoretiskt ha mer dn en separat paratyreoidatumor och separata
registreringar skall 1 sé fall goras.

Laget endokrin kortel UNS kan forutom ospecificerad lokal vara aktuellt for
tumorer som uppkommer fran anhopningar av endokrina celler som ligger
enskilt (icke-organformande) i annan vévnad.

Tumorer

I paraganglier och binjurarnas mérg uppkommer 1 princip tva olika
tumortyper; neuroblastom inklusive ganglioneuroblastom samt
paragangliom. Neuroblastomen é&r i princip pediatriska tumorer och
paraganlgiom upptrider i regel hos vuxna. Alla feokromocytom och
paragangliom skall betraktas som maligna enligt gillande klassifikationer.

Utredning och provtagning/preparat

Utredning innefattar bilddiagnostik och endokrinologisk undersdkning.
Beroende pa ldget gors biopsitagning och resektion.
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Ofullstandigt angivet lage

Ofullstandigt angivet lage

Ofullstandigt angivet lage C76

Kliniskt ldge C76
Ofullstéandigt angivet lage

ICD-0/3.2

ICD-0/2

ICD-10

ICD-9

ICD-7

Icke narmare specificerad
lokalisation i huvudet, i
ansiktet eller pa halsen

Icke narmare specificerad
lokalisation i brosthalan eller
pa brostkorgen (thorax)

Icke narmare specificerad
lokalisation i bukhalan eller
bukvaggen

Icke narmare specificerad
lokalisation i lilla backenet
samt klinkor, ljumskar mm

Icke narmare specificerad
lokalisation i Ovre
extremiteterna, inkl.
skulderregionen

Icke narmare specificerad
lokalisation i nedre
extremiteterna inkl héfterna

Icke specificerad lokalisation
inkl. rygg, flank och bal, UNS

Overgripande véxt i annan
och/eller ofullstandigt
angiven lokalisation

C76.0

C76.1

C76.2

C76.3

C76.4

C76.5

C76.7

C76.8

C76.0

C76.1

C76.2

C76.3

C76.4

C76.5

C76.7

C76.7

C76.0

C76.1

C76.2

C76.3

C76.4

C76.5

C76.7

C76.7

195.0

195.1

195.2

195.3

195.4

195.5

195.9

195.9

199.1

199.2

199.3

199.4

199.5

199.5

199.9

199.9

Laget har ingen egen morfologitabell utan hiar anvinds koder fran ICD-
0/3.2 i enlighet med instruktionerna nedan.

Att tanka pa vid registrering C76

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« Varje primdrtumor registreras var for sig.
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Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pd detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

« Léagena under ofullstdndigt angivet ldge skall helst undvikas. Om nagon
form av ldgesangivelse finns anvénds ospecifikt lige som hor till den
kroppsregionen.

o Mjukdelssarkom med okiénd primérlokal registreras pa lige C49.
« Nodalt lymfom med okénd primérlokal registreras pa lage C77.9.

« Extranodalt lymfom (uppkommet utanfor lymfkortlar) med okédnd
primérlokal registreras pa lage C80.9.

Att tanka pa vid val av morfologi

« Gynekologiska diagnoser kan forekomma pé lage C76, da vanligen
inrapporterade via kvalitetsregister. For val av morf-kod se lage C56.

Historik

o Inte aktuellt pa detta lage.

Klinisk overblick C76

Anatomi

Liget innefattar 6vergripande indelningar av kroppen som bade kan
inkludera ytliga och djupa lokaler, inre organ samt kroppshélor.

Tumorer

Liaget anvédnds for anmélningar med sparsam information, till exempel
spridd tumdrvaxt och ofullstandig utredning inklusive mycket lagt
differentierade tumorformer.

Till exempel tumdrer utgdngna fran oklar lokal i gyn-omradet kan
forekomma pa detta ldge, da vanligen inkomna via kvalitetsregister.

Utredning och provtagning/preparat

For laget kan tumdrer som uppticks i livet slutskede och dér ofullstindig
utredning gors komma i frdga. Finnélspunktion eller nélbiopsier med
ofullstandig karakterisering kan vara den enda provtagning som gors om
vidare behandling inte 4r meningsfull eller ytterligare utredning inte hinns
med.
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Lymfkortel

Lymfkortel

Lymfkortel C77

Kliniskt lage C77 ICD-0/3.2 ICD-0/2

Huvud, ansikte och hals C77.0 Se lymfomkapitel
Intratorakalt C771 Se lymfomkapitel
Intraabdominellt C77.2 Se lymfomkapitel
Axill och dvre extremitet C77.3 Se lymfomkapitel
Ljumske och nedre extremitet C77.4 Se lymfomkapitel
Backen C77.5 Se lymfomkapitel
Lymfkértlar i multipla kroppsregioner c77.8 Se lymfomkapitel
Lymfkortel UNS C77.9 Se lymfomkapitel

For morfologisk typ och dversittning till ICD-0/2, ICD-9 samt ICD-7
hénvisas till tabellerna under Malignt lymfom.

Att tanka pa vid registrering C77

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

o Om ett lymfom engagerar lymfkortlar i flera olika omraden i kroppen gors
registreringen pa C77.8.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

o Inte aktuellt pé detta lage.

Att tanka pa vid val av lage
« Pa ldget registreras sa kallade nodala lymfom, det vill siga lymfom som
utgar frén lymfkortlar.

« Lymfom som inte dr lokaliserade till lymfkortlar, sa kallade extranodala
lymfom registreras inte pa C77 utan pa respektive lage.

« Om ingen lokalisation anges for ett extranodalt lymfom registreras det pa
lage C80.9.
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Lymfkortel

Att tanka pa vid val av morfologi

« Endast i sdllsynta fall forekommer andra tumorformer &n lymfom med
primédrlokal 1 lymfkortlar. Det ar viktigt att noga kontrollera s att det inte
ror sig om metastatisk véxt, da detta 4r mycket vanligare.

Historik

 Fram till och med ICD-O/2 registrerades tumorer i lymfkortlar som var
sekunddra eller utan ndrmare specifikation pa detta lage. Detta gillde inte
lymfom och sarkom som registrerades pa respektive liage.

Klinisk overblick C77

Anatomi

Lymfocyter dr en undergrupp av vita blodkroppar ingaende i
immunsystemet och som har en rund, icke-loberad cellkérna. Det finns tre
huvudtyper; B-lymfocyter, T-lymfocyter och NK-celler. Lymfocyterna
bildas 1 benmirgen och de celler som blir B-lymfocyter gar igenom sin
mognadsprocess dir, medan de celler som blir T-lymfocyter mognar 1
tymus. B-celler har som huvuduppgift att bilda antikroppar medan de Gvriga
celltyperna mer direkt angriper frimmande eller avvikande organismer och
celler. Det gér inte att se skillnad pa olika typer av lymfocyter utan
tillaggsanalyser som immunhistokemi eller flodescytometri.

Tumorer

Lymfom finns i ett stort antal undertyper ddr huvudgrupperna ar Hodgkin-
lymfom och icke-Hodgkinlymform. Viktiga undertyper ar aggressiva B-
cellslymfom, mantelcellslymfom, hudlymfom, T-cellslymfom och
hércellsleukemi. Lymfom férutom Hodgkinlymfom drabbar vanligen éldre
personer. Debuten ér ofta symtom som tyder pa storning i immunforsvaret
med infektionskénslighet och feber, samt forstorade lymfkortlar. Det finns
varianter som &r aggressiva och snabbt progredierande men ocksé varianter
som har ett langsamt forlopp med ett ldngre stadium av stillsam karaktér.

Utredning och provtagning/preparat

I utredningen ingar undersdkning av perifert blod och blodvérden,
kroppsundersokning med speciellt fokus pa lymfkdrtlar och lymfstationerna
i svalget dr ocksé viktig. Benmirgsprov tas separat. Bilddiagnostik samt
finnédlspunktion eller excision av en hel lymfkortel for majlighet till
histologisk undersokning med tilldggsanalyser. De lagmaligna lymfomen
kan foljas kliniskt under méinga ér utan att egentlig dtgird kravs men kan
sedan overga 1 mer akut form. De hogmaligna varianterna kraver omedelbar
behandling.
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Malign tumor med okand primar lokalisation

Malign tumor med okand
primar lokalisation

Malign tumor med okand primar
lokalisation C80 (ICD-0O/2 C77-C80)

Kliniskt lage C80 ICD-0/3.2 | ICD-O/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7

Okand primar lokalisation

Ospecificerad lokalisation C80.9 C80.9 C80 199.1 | 199.9

Multifokal lokalisation, C80.9 C80.9 C80 199.0 199.9
ospecificerad

Lever UNS, oklart om C80.9 c22.9 c22.9 155.2 156
primar/sekundar

Lunga eller pleura UNS, C80.9 C39.8 C39.8 165.9 163
oklart om primar/sekundar

Sekundéar malign tumér i

lymfkértel

Huvud, ansikte och hals C80.9 C77.0 C77.0 196.0 | 199.9
Intratorakalt C80.9 C77.1 C77.1 196.1 199.9
Intraabdominellt C80.9 C77.2 C77.2 196.2 | 199.9
Axill och Ovre extremitet C80.9 C77.3 Cc77.3 196.3 | 199.9
Ljumske och nedre C80.9 C77.4 C77.4 196.5 | 199.9
extremitet

Backen C80.9 C77.5 C77.5 196.6 199.9
Lymfkortlar i multipla C80.9 C77.8 C77.8 196.8 | 199.9
kroppsregioner

Lymfkortlar UNS C80.9 C77.9 C77.9 196.9 199.9

Sekundéar malign tumér i
andnings- och
matsmaltningsorganen

Metastas i lunga C80.9 C78.0 C78.0 197.0 | 199.9

Metastas i mediastinum C80.9 C78.1 C78.1 197.1 199.9

310




Malign tumor med okand primar lokalisation

Kliniskt lage C80 ICD-0/3.2 | ICD-0/2 | ICD-10 | ICD-9 | ICD-7

Sekundéar malign tumér i
andnings- och
matsmaltningsorganen

Metastas i lungsack (Cyt C80.9 C78.2 C78.2 197.2 | 199.9
med maligna celler i
pleuravatska kan i regel
preliminarregistreras pa
lage C34)

Metastas i andra och C80.9 C78.3 C78.3 197.3 | 199.9
ospecificerade
respirationsorgan

Metastas i tunntarm C80.9 C78.4 Cc78.4 197.4 199.9
Metastas i tjocktarm och C80.9 C78.5 C78.5 197.5 | 199.9
andtarm

Metastas i bukhinna och C80.9 C78.6 C78.6 197.6 | 199.9

retroperitonealrummet
Metastas i lever C80.9 C78.7 C78.7 197.7 199.9

Metastas i andra C80.9 C78.8 C78.8 197.9 199.9
ospecificerade
matsmaltningsorgan

Sekundéar malign tumor
dvriga lokalisationer

Metastas i njure och C80.9 C79.0 C79.0 198.0 | 199.9
njurbacken
Metastas i urinblasa och C80.9 C79.1 C79.1 198.1 | 199.9

andra specificerade
urinorgan, urinorgan UNS

Metastas i huden C80.9 C79.2 C79.2 198.2 199.9
Metastas i hjarnan och C80.9 C79.3 C79.3 198.3 | 199.9
hjarnhinnor

Metastas i andra och C80.9 C79.4 C79.4 198.4 | 199.9
ospecificerade delar av

nervsystemet

Metastas i ben och benmarg C80.9 C79.5 C79.5 198.5 | 199.9
Metastas i ovarium C80.9 C79.6 C79.6 198.6 | 199.9
Metastas i binjure C80.9 C79.7 C79.7 198.9 | 199.9
Metastas i andra C80.9 C79.8 C79.8 198.9 199.9

specificerade lokalisationer
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Malign tumor med okand primar lokalisation

Att tdnka pa vid registrering C80

Multipla tumorer samtidigt och 6ver tid

Metastas registreras endast om primartumdren dr okénd.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-
kod utan PAD eller cyt)

Inte aktuellt pd detta lage.

Att tanka pa vid val av lage

Mjukdelssarkom med okéind primérlokal far ej forekomma pa lige
C80.9, utan ska registreras pa lage C49.

Metastas av GIST registreras pa ldge C26.9 om ingen primérlokal anges.
Lymfom som inte dr lokaliserade till lymfkortlar, extranodalt lymfom,
registreras pa sitt faktiska lage. For extranodalt lymfom utan specificerad
primérlokal anviands C80.9.

Nodalt lymfom med okdnd primérlokal registreras pa lage C77.9.
Lymfkortelmetastas i axill med tydlig angivelse att det ror sig om

brostcancer registreras pa lige C50.9 om ingen ytterligare information
om primdrtumdrens ldge finns tillgdnglig.

Att tanka pa vid val av morfologi

Léaget anvdnds for tumorer dér man har kunnat fastilla att det ror sig om
sekundér manifestation/metastas och primdrtumorens lage dr oklart eller
okant.

Oversittningarna bakét skiljer sig beroende pé lokalen dir den pavisade
tumdrvéxten dr beldgen, det vill sdga den lokalen som anses vara laget for
metastas/sekundérvéxt.

Pseudomyxoma peritonei dr en beteckning for mer eller mindre utbredd
forekomst av mucindepositioner och mucindsa kortelstruktuer i bukhélan.
Tillstdndet ar sekundart till mucinproducerande tumor i nagot av
bukhalans organ, oftast appendix. Om anmélan inkommer dér primérlokal
inte ar faststdlld anvdands morf-kod 84803 och ldge Metastas 1 bukhinna
och Retroperitonealrummet C80.9.

Historik

Inte aktuellt pd detta lage.
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Malign tumor med okand primar lokalisation

Klinisk overblick C80

Anatomi

Léget omfattar vad som kan beskrivas som organ som &r ”vanliga” lokaler
for metastasering.

Tumorer

Pé grund av tumorbiologin kommer 1 praktiken dessa ldgen att i forsta hand
bli aktuella for registrering av carcinom som uppticks i ett sent stadium med
multipla lokalisationer och drag som inte mojliggor sdkert faststdllande av
vad som dr ursprungslokalen. Det kan ocksa forekomma att malignt
melanom upptécks pa lokaler dir sddana inte kan vara priméra men att
primértumoren inte kan lokaliseras.

Utredning och provtagning/preparat

Utredningen som leder fram till en diagnos som kommer att hora till detta
lage ar vaxlande med typfallet torde vara omfattande tumorviaxt i sent skede
eller lagt differentierade tumdrformer med utbredd véxt.
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

Hematopoetiska och
Retikuloendoteliala systemet
samt Maligna lymfom

Inledning

Hematologiavsnittet i kodinstruktionen uppdaterades i sin helhet senast
2012. Infor aktuell version av kodinstruktionen har genomgang gjorts av
WHO Classification of Tumours Haematolymphoid Tumours (5th ed.),
KVAST-dokument for Hematopatologi ("SNOMED-lathund’’), samt
nationella vardprogram och nationella kvalitetsregister (NKR) inom
hematologiska neoplastiska sjukdomar.

Kapitlen Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna
lymfom i féregaende kodinstruktion har sammanforts till ett kapitel som
battre speglar aktuell syn av diagnoserna inom omradet.

Se sammanslagna tabeller over ldge och morfologi nedan. Notera att de
flesta hematologiska neoplasier har en given ldgeskod, vilket ocksa
specificeras i kolumnen fér ICD-O/3. Det féorekommer hénvisning till
”CRL” vilket betyder ”C- Respektive Lége” vilket innebar att diagnosen kan
forekomma primart pa olika ldgen. Som exempel registreras lymfom som é&r
primért i levern pé lage C22.

En kolumn har lagts till i tabellerna med hanvisning till vilket nationellt
kvalitetsregister (NKR) diagnosen tillhor.
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

Hematologi
ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
C42 Myeloproliferativa neoplasier
207.9 208.9 D47.3 C42.1 Essentiell trombocytemi (ET) 99623 99621 293 MPN
205.9 205.9 C92.7 C42.1 Juvenil myelomonocytleukemi ((MML) 99463 98683 296 MDS
2071 208.1 C95.1 C42.1 Kronisk eosinofil leukemi (KEL) 99643 98033 296 MPN
205.1 205.1 C92.1 C42.1 Kronisk myeloisk leukemi (KML), BCR::ABL1 98753 98633 226 KML
205.1 205.1 €921 C42.1 Kronisk myeloisk leukemi (KML)1 98753 98633 226 KML
209 209.0 D47.1 C42.1 Kronisk myeloproliferativ neoplasi UNS 99603 99601 216 MPN
207.1 208.1 C95.1 C42.1 Kronisk neutrofil leukemi (KNL) 99633 98033 296 MPN
208 209.1 D45 C42.1 Polycytemia vera (PV) 99503 99501 276 MPN
209 209.0 D47.1 C42.1 Primar myelofibros (PMF) 99613 99611 216 MPN

" Kunde tidigare aven registreras med morf-kod 98633 (Kronisk myeloisk leukemi, ej fullstandigt utredd)
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
CRL Mastocytoser

2021 202.9 C96.2 CRL Aggressiv systemisk mastocytos (ASM) 97413 97413 386 Mastocytos
2021 202.9 D47.0 C42.1 Benmargsmastocytos 97411/b 97411/b 381/b Mastocytos
202.1 202.9 D47.0 CRL Indolent systemisk mastocytos (ISM) 97411/b 97411/b 381/b Mastocytos
2021 202.9 C96.2 C44 Kutan mastocytos (Urticaria pigmentosa) 97401/b 97401/b 381/b Mastocytos
207.9 208.9 C94.3 C42.1 Mastcellsleukemi (MCL) 97423 99003 296 Mastocytos
202.1 202.9 C96.2 CRL Mastcellssarkom (MCS) 97403 97403 386 Mastocytos
202.1 202.9 D47.0 CRL Smoldering systemisk mastocytos 97411/b 97411/b 381/b Mastocytos
2021 202.9 C96.2 CRL Systemisk mastocytos med associerad 97413 97413 386 Mastocytos

hematologisk neoplasi
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
C42 Myelodysplastiska neoplasier
205.9 205.9 D46.2 C42.1 MDS med blastékning (MDS-IB) 99833 99831 223 MDS
205.9 205.9 D46.7 C42.1 MDS med isolerad del(5q) (MDS-del 5q) 99863 99891 223 MDS
205.9 205.9 D46.9 C42.1 MDS med multilinjar dysplasi (MDS-MLD) 99853 99891 223 MDS
205.9 205.9 D46.1 C42.1 MDS med ringsideroblaster med multilinjar 99933 99821 223 MDS
dysplasi (MDS-RS-MLD)
205.9 205.9 D46.1 C42.1 MDS med ringsideroblaster med unilinjar dysplasi 99823 99821 223 MDS
(MDS-RS-SLD)
205.9 205.9 D46.0 C42.1 MDS med unilinjar dysplasi (MDS-SLD) 99803 99811 223 MDS
205.9 205.9 D46.9 C42.1 MDS, oklassificerbar (MDS-U) 99893 99891 223 MDS
ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
C42 Myelodysplastiska/
myeloproliferativa neoplasier
202.4 205.9 c914 C42.1 Kronisk myelomonocytleukemi (KMML) 99453 98683 296 MDS
205.1 205.1 €92.1 C42.1 Myelodysplastisk/myeloproliferativ neoplasi med 98763 98633 226 MDS
neutrofili
205.1 205.1 €921 C42.1 Atypisk kronisk myeloisk leukemi, BCR::ABL1 98763 98633 226 MDS
negativ (aKML)
205.9 205.9 D46.1 C42.1 MDS/MPN med ringsideroblaster och 99823 99821 223 MDS
trombocytos (MDS/MPN-RS-T)
209 209.0 D47.1 421 Myelodysplastisk/myeloproliferativ neoplasi, 99753 99601 216 MDS

oklassificerbar (MDS/MPN-U)
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

C42 Akut myeloisk leukemi (AML)

med aterkommande genetiska avvikelser
205.9 205.9 924 C421 Akut promyelocytleukemi (APL); PML::RARA 98663 98663 296 AML
205.0 205.0 C92.0 c42.1 AML (megakaryoblastisk) med t(1;22)(p13.3;913.3); 99113 98613 226 AML

RBM15::MKL1
205.0 205.0 €92.0 C421 AML med BCR::ABL1 99123 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C42.1 AML med bialleliska CEBPA mutationer 98783 98613 226 AML
205.9 205.9 €925 C421 AML med inv(16)/t(16;16); CBFB::MYH11 98713 98673 296 AML
205.0 205.0 €92.0 C42.1 AML med inv(3)/t(3;3); GATA2, MECOM 98693 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C421 AML med NPM1 mutation 98773 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C42.1 AML med RUNXT mutation 98793 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C421 AML med t(6;9)(p22.3;q34.1); DEK::NUP214 98653 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C42.1 AML med t(8;21)(q22;922.1) 98963 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C421 AML med t(9;11)(p21.3;923.3); KMT2A::MLLT3 98973 98613 226 AML
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
C42 Akut myeloisk leukemi (AML)
med andra definierade genetiska avvikelser
205.0 205.0 €92.0 C42.1 Akut basofil leukemi (ABL) 98703 98613 226 AML
207.2 207.0 C94.0 C42.1 Akut erytroid leukemi (AEL) 98403 98403 286 AML
207.3 207.2 C94.2 C42.1 Akut megakaryoblastleukemi (AMKL) 99103 99103 296 AML
206.0 206.0 C93.0 C42.1 Akut monoblastleukemi/akut monocytleukemi 98913 98913 256 AML
205.9 205.9 C92.5 C42.1 Akut myelomonocytleukemi (AMML) 98673 98673 296 AML
209 209.0 C94.4 C421 Akut panmyelos med myelofibros 99313 99313 216 AML
205.0 205.0 €92.0 c42.1 AML med minimal differentiering 98723 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C421 AML med myelodysplasirelaterade férandringar 98953 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C42.1 AML med NUP98-rearrangemang'/AML UNS 98613 98613 226 AML
205.0 205.0 C92.0 C42.1 AML med utmognad 98743 98613 226 AML
205.0 205.0 €92.0 C42.1 AML utan utmognad 98733 98613 226 AML
205.9 205.3 C92.3 CRL Myeloiskt sarkom 99303 99303 226 AML

Aven AML med foljande genetiska avvikelser: RUNXTT3(CBFA2T3)::GLIS2, KAT6A::CREBBP, FUS::ERG, MNX1::ETV6, NPM1::MLF1
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

C42 Myeloiska neoplasier, évrigt

207.3 207.2 C94.2 c42.1 Myeloisk leukemi associerad med Downs syndrom 98983 99103 296

205.0 205.0 €92.0 C42.1 Terapirelaterad myeloisk neoplasi (Terapirelaterad 99203 98613 226 AML
AML/MDS")

" Terapirelaterad MDS registrerades tidigare med féljande 6versattning SNOMED2 99891, C24/hist 223, ICD-7 205.9, ICD-9 205.9, ICD-0/2 D46.9
ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Bendmning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

C42 Akuta leukemier
med oklar linjetillhérighet

207.0 208.0 C95.0 C421 Akut leukemi med blandad fenotyp med 98063 98013 296 AML
t(9;22)(q34.1;911.2); BCR::ABL1

207.0 208.0 C95.0 C42.1 Akut leukemi med blandad fenotyp med 98073 98013 296 AML
t(v;11923); KMT2A rearrangemang

207.0 208.0 C95.0 C42.1 Akut leukemi med blandad fenotyp, B/myeloid 98083 98013 296 AML

207.0 208.0 C95.0 C421 Akut leukemi med blandad fenotyp, T/myeloid 98093 98013 296 AML

207.0 208.0 C95.0 C42.1 Akut odifferentierad leukemi (AUL), Akut leukemi 98013 98013 296 AML
UNS

207.0 208.0 C95.0 C42.1 Bilinjar (bifenotypisk) akut leukemi 98053 98013 296 AML
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ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

CRL Histiocytara och dendritiska neoplasier

2021 202.9 D76.0 CRL ALK-positiv histiocytos 97503 77860 386

200.1 200.1 C83.8 CRL Blastisk plasmocytoid dendritisk cellneoplasi 97273 96863 306 AML
(BPDCN)

202.1 202.9 D76.0 CRL Disseminerat Langerhanscellhistiocytos 97513 77860 386

2021 202.9 D76.0 CRL Erdheim-Chesters sjukdom 97493 77910 386

202.1 202.9 C96.3 CRL Histiocytart sarkom 97553 97233 316

2021 202.9 c96.7 CRL Indeterminate dendritic cell tumour 97573 99713 386

2021 202.9 c96.7 CRL Interdigiterande dendritiskt cellsarkom 97573 99713 386

2021 202.9 D76.0 CRL Juvenil xantogranulom 97491 77860 386

202.1 202.9 D76.0 CRL Langerhanscellhistiocytos UNS' 97511 77860 386

202.1 202.9 C96.7 CRL Langerhanscellsarkom 97563 99713 386

202.1 202.9 Cc96.7 CRL Malign histiocytos av Langerhans fenotyp 97563 99713 386

2021 202.9 D76.0 CRL Rosai-Dorfmans sjukdom 97493 77910 386

"Har aven registrerats med morf-kod 97513
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ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

C42 Prekursor B-cells neoplasier

204.0 204.0 C91.0 c42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med ETV6::RUNX1 98143 982136 206 ALL

204.0 204.0 C91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med hyperdiploidi 98153 982136 206 ALL

204.0 204.0 C91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med hypodiploidi 98163 982136 206 ALL

204.0 204.0 C91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med KMT2A 98133 982136 206 ALL
rearrangemang

204.0 204.0 c91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med 98183 982136 206 ALL
t(1;19)(q23;p13.3); E2A-PBX1 (TCF3-PBX1)

204.0 204.0 C91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med 98143 982136 206 ALL
(12;21)(p13;q22); TEL-AML1 (ETV6-RUNX1)

204.0 204.0 c91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med 98173 982136 206 ALL
t(5;14((931;932); IGH::IL3

204.0 204.0 C91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med 98123 982136 206 ALL
1(9;22)(q34;911.2); BCR::ABL1

204.0 204.0 C91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom med TCF3::PBX1 98183 982136 206 ALL

204.0 204.0 C91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom t(v;11q23); MLL 98133 982136 206 ALL
rearrangemang

204.0 204.0 c91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom UNS' 98113 982136 206 ALL

204.0 204.0 C91.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom, BCR::ABL7-liknande 98193 982136 206 ALL

205.0 205.0 C92.0 C42.1 B-lymfoblastleukemi/lymfom, ETV6::RUNXT- 98963 98613 226 AML
liknande

204.0 204.0 c91.0 C42.1 Lymfoblastleukemi/lymfom UNS 98353 98213 206 ALL

' B-lymfoblastleukemi/lymfom UNS (96873) var tidigare uppdelat i Prekursor B-cell lymfoblastlymfom (97283) respektive Prekursor B-cell lymfoblastleukemi (98363). Enligt ICD-0/3.2 &r bada
dessa koder flyttade till 98113. Géller fran och med 2024-01-01. Samtliga registreringar dversatts till B-lymofblasleukemi.
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ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
CRL Mogna B-cellsneoplasier
200.1 200.1 C83.8 CRL ALK-positivt storcelligt B-cellslymfom 97373 96833 306 Lymfom
204.9 204.9 c91.3 C42.1 B-cells prolymfocytleukemi (B-PLL) 98333 982536 206 KLL
200.1 200.1 C83.7 CRL Burkitt-liknande lymfom med 11q aberration 96873 96873 306 Lymfom
200.1 200.1 C83.7 CRL Burkittlymfom (BL) 96873 96873 306 Lymfom
200.1 200.1 C85.9 C42.2 Diffust smacelligt B-cellslymfom i mjaltens roda 95913 95913 306 Lymfom
pulpa
200.1 200.1 C83.8 CRL Diffust storcelligt B-cellslymfom (DLBCL) UNS 96803 96833 306 Lymfom
200.1 200.1 83.8 CRL Diffust storcelligt B-cellslymfom 96803 96833 306 Lymfom
(germinalcentertyp, aktiverad typ)
200.1 200.1 C83.8 CRL Diffust storcelligt B-cellslymfom associerat med 96803 96833 306 Lymfom
kronisk inflammation
200.1 200.1 C83.8 CRL EBV-positivt diffust storcelligt B-cellslymfom 96803 96833 306 Lymfom
200.1 200.1 C82.9 CRL Extranodalt marginalzonslymfom (MALT) 96993 96903 306 Lymfom
200.1 200.1 C82.9 CRL Follikulart lymfom (FL) 96903 96903 306 Lymfom
200.1 200.1 82.9 CRL Follikulart lymfom av duodenal typ 96953 96903 306 Lymfom
200.1 200.1 82.9 CRL Follikulart lymfom av pediatrisk typ 96903 96903 306 Lymfom
200.1 200.1 C82.9 CRL Follikulart lymfom, grad 1 96953 96903 306 Lymfom
200.1 200.1 82.9 CRL Follikulart lymfom, grad 2 96913 96903 306 Lymfom
200.1 200.1 C82.9 CRL Follikulart lymfom, grad 3 (A och B) 96983 96903 306 Lymfom
202.4 202.4 C91.4 C42.1 Harcellsleukemi (HCL) 99403 99403 356 Lymfom
200.1 200.1 C85.9 C42.2 Harcellsleukemi-variant (HCL-v) 95913 95913 306 Lymfom

323




Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

CRL Mogna B-cellsneoplasier

200.1 200.1 C83.8 CRL Hoéggradigt B-cellslymfom med MYC- och BCL2 96803 96833 306 Lymfom
och/eller BCL6-rearrangemang

200.1 200.1 C83.8 CRL Héggradigt B-cellslymfom UNS 96803 96833 306 Lymfom

202.1 202.9 C84.4 C49.9 Intravaskulart storcelligt B-cellslymfom 97123 97123 386 Lymfom

204.1 204.1 C91.1 C42.1 Kronisk lymfatisk leukemi (KLL)/smacelligt 98233 982336 206 KLL
lymfocytiskt lymfom (SLL)'

200.1 200.1 83.8 CRL KSHV/HHV8-positivt diffust storcelligt B- 97383 96833 306 Lymfom
cellslymfom

200.2 200.8 C88.7 C42.0 Lymfomatoid granulamatos (LyG) grad 1-3 97661/b 97661/b 391/b Lymfom

200.1 200.1 C83.8 CRL Lymfoplasmocytiskt lymfom (LPL) 96713 96713 306 Lymfom

200.1 200.1 C83.8 CRL Mantelcellslymfom (MCL) 96733 96743 306 Lymfom

200.1 200.1 C83.8 CRL Mediastinalt grazonslymfom 95963 96833 306 Lymfom

200.1 200.1 C83.8 C38.3 Mediastinalt storcelligt B-cellslymfom 96793 96833 306 Lymfom

200.1 200.1 C83.8 c77 Nodalt marginalzonslymfom (NMZL) 96993 97113 306 Lymfom

200.1 200.1 C83.8 CRL Oklassificerbart storcelligt B-cellslymfom 95963 96833 306 Lymfom
intermediart mellan DLBCL och HL

200.1 200.1 C83.8 CRL Plasmoblastiskt lymfom (PL) 97353 96833 306 Lymfom

202.1 202.9 C96.7 C421 Posttransplantationsrelaterad lymfoproliferativ 99711/b 99711/b 381/b Lymfom
sjukdom (PTLD)

200.1 200.1 C82.9 C44 Primar kutant marginalzonslymfom 96993 96903 306 Lymfom

200.1 200.1 83.8 Cc71 Primart diffust storcelligt B-cellslymfom i CNS 96803 96833 306 Lymfom

200.1 200.1 C83.8 CRL Primart effusionslymfom (PEL) 96783 96833 306 Lymfom
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ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

CRL Mogna B-cellsneoplasier

200.1 200.1 C83.8 C44 Primart kutant diffust storcelligt B-cellslymfom 96803 96833 306 Lymfom
("Leg type”)

200.1 200.1 €82.9 C44 Primart kutant follikelcenterlymfom (PCFCL) 95973 96903 306 Lymfom

204.9 204.9 C91.3 C42.1 Prolymfocytleukemi UNS 98323 98253 206 KLL

200.1 200.1 C85.9 C42.2 Spleniskt B-cellslymfom/leukemi oklassificerbar 95913 95913 306 Lymfom

200.1 200.1 C83.8 C42.2 Spleniskt marginalzonslymfom 96893 97113 306 Lymfom

200.1 200.1 C83.7 CRL Storcelligt B-cellslymfom med 11g-avvikelse 96873 96873 306 Lymfom

200.1 200.1 €82.9 CRL Storcelligt B-cellslymfom med IRF4- 96983 96903 306 Lymfom
rearrangemang

200.1 200.1 C83.8 CRL Storcelligt B-cellslymfom vid HHV8-associerad 97383 96833 306 Lymfom
multicentrisk Castlemans sjukdom

200.1 200.1 C83.8 CRL T-cells/histiocytrikt storcelligt B-cellslymfom 96883 96833 306 Lymfom
(THRLBCL)

200.3 209.2 C88.0 C42.0 Waldenstroms makroglobulinemi 97613 97613 396 Lymfom

1 Kronisk lymfatisk leukemi (KLL)/smacelligt lymfocytiskt lymfom (SLL) (98233) var tidigare uppdelat i Kronisk lymfatisk leukemi (982336) respektive Lymfocytiskt/lymfocytart lymfom (96703).

Enligt ICD-0/3.2 ar kod 96703 borttagen och flyttad till 98233. Galler fran 2024-01-01. Samtliga registreringar 6versatts till KLL.
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ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
CRL Hodgkins lymfom (HL)
201 201.9 C81.9 CRL Klassiskt Hodgkin lymfom UNS (cHL) 96503 96503 326 Lymfom
201 201.9 €81.2 CRL Klassiskt Hodgkinlymfom, blandad typ (HLMC) 96523 96523 326 Lymfom
201 201.9 c81.3 CRL Klassiskt Hodgkinlymfom, lymfocytfattig typ 96533 96533 326 Lymfom
(HLLD)
201 201.9 c81.0 CRL Klassiskt Hodgkinlymfom, lymfocytrik typ (HLLR) 96513 96583 326 Lymfom
201 201.9 c81.1 CRL Klassiskt Hodgkinlymfom, nodularskleros (HLNS) 96633 96633 326 Lymfom
201 201.9 C81.0 CRL Nodulart lymfocytdominerat Hodgkinlymfom 96593 96593 326 Lymfom
(NLPHL)
ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Bendmning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
CRL Plasmacellsneoplasier
200.2 208.8 C88.1 Cc42.0 Alpha heavy chain disease 97623 97623 396
203 203.9 €90.2 CRL Extramedullart plasmocytom 97313 97313 336 Myelom
200.2 202.8 C88.2 C42.0 Gamma heavy chain disease 97623 97633 396
200.2 208.8 C88.1 C42.0 Heavy chain disease UNS 97623 97623 396
203 203.1 C90.1 C42.1 Plasmacellsleukemi 97333 98303 336 Myelom
203 203.0 C90.0 C42.1 Plasmacellsmyelom/multipelt myelom 97323 97323 336 Myelom
203 203.9 C90.2 CRL Solitért plasmocytom i ben 97313 97313 336 Myelom
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ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

C42 Prekursor T-cells neoplasier

204.0 204.0 C91.0 c42.1 T-cell lymfoblastleukemi/lymfom UNS' 98373 982135 206 ALL

" T-cell lymfoblastleukemi/lymfom UNS (98373) var tidigare uppdelat i Prekursor T-cell lymfoblastleukemi (98373) och Prekursor T-cell lymfoblastlymfom (97293). Enligt ICD-0/3.2 &r kod 97293
borttagen och flyttad till 98373. Galler fran och med 2024-01-01. Samtliga registreringar 6versatts till T-cellslymfoblastleukemi.

ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-O/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

CRL Mogna T- och NK-cells neoplasier

204.9 204.9 C91.5 C42.1 Adult T-cellsleukemi/lymfom 98273 98273 206 Lymfom
205.9 205.9 C92.7 C421 Aggressiv NK-cellsleukemi 99483 98683 296 Lymfom
200.1 200.1 C84.5 CRL Anaplastiskt storcelligt lymfom, ALK-negativt 97153 971435 306 Lymfom
(ALCL ALK-)
200.1 200.1 C84.5 CRL Anaplastiskt storcelligt lymfom, ALK-positivt (ALCL 97143 971435 306 Lymfom
ALK+)
202.1 202.9 C84.4 CRL Angioimmunoblastiskt T-cellslymfom (AITL) 97053 97053 386 Lymfom
200.1 200.1 C84.5 C50.9 Brostimplantat-associerat anaplastiskt storcelligt 97153 971435 306 Lymfom
lymfom
202.1 202.9 C84.4 c77 EBV-positiv nodalt T- och NK-cellslymfom 97023 97023 386 Lymfom
202.1 202.9 C84.4 CRL EBV-positiv T- och NK-cells lymfoproliferativ 97243 97023 386
sjukdom hos barn
202.1 202.9 C84.4 CRL Enteropatiassocierat T-cellslymfom 97173 97073 386 Lymfom
202.1 202.9 C84.4 CRL Extranodalt NK/T-cellslymfom 97193 97073 386 Lymfom
202.1 202.9 C84.4 CRL Extranodalt NK/T-cellslymfom, nasal typ 97193 97073 386 Lymfom
202.1 202.9 C84.4 CRL Follikulart T-cellslymfom 97023 97023 386 Lymfom
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ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2

CRL Mogna T- och NK-cells neoplasier

2021 202.9 C84.4 CRL Hepatospleniskt T-cellslymfom 97163 97073 386 Lymfom

2021 202.9 C84.4 CRL Intestinalt T-cellslymfom, UNS 97173 97073 386 Lymfom

204.9 204.9 c91.7 C421 Kronisk NK-cells lymfoproliferativ sjukdom (CLPD- 98313 98203 206 Lymfom
NK)

202.1 202.9 C84.4 C44 Kutant T-cellslymfom UNS 97093 97023 386 Lymfom

200.1 200.1 C85.9 C44 Lymfomatoid papulos (LyP) 97181 959035 306 Lymfom

202.1 202.9 C84.4 CRL Monomorft epiteliotropt T-cellslymfom, intestinal 97173 97073 386 Lymfom
typ

202.2 2021 C84.0 C44 Mycosis fungoides (MF) 97003 97003 356 Lymfom

202.1 202.9 C84.4 c77 Nodalt perifert T-cellslymfom med T- 97023 97023 386 Lymfom
hjalparcellsfenotyp

2021 202.9 C84.4 CRL Perifert T-cells lymfom UNS 97023 97023 386 Lymfom

202.1 202.9 C84.4 C44 Primart kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom 97093 97023 386 Lymfom

200.1 200.1 C84.5 C44 Primart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom (C- 97183 971435 306 Lymfom
ALCL)

2021 202.9 C84.4 C44 Primart kutant CD8-positivt aggressivt 97093 97023 386 Lymfom
epidermotropt cytotoxiskt T-cellslymfom

202.1 202.9 C84.4 C44 Primart kutant gamma/delta T-cellslymfom 97263 97023 386 Lymfom

202.2 202.2 C84.1 C44 Sézarys syndrom (SS) 97013 97013 356 Lymfom

202.1 202.9 C84.4 CRL Subkutant pannikulit-liknande T-cellslymfom 97083 97073 386 Lymfom

204.9 204.9 C91.7 C42.1 T-cell granular lymfatisk leukemi (LGLL) 98313 98203 206 Lymfom

204.9 204.9 C91.3 C42.1 T-cell prolymfocytleukemi (T-PLL) 98343 982535 206 KLL
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ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Benamning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
CRL Mesenkymala dendritiska neoplasier
202.1 202.9 C96.3 CRL Fibroblastisk retikelcellstumor 97593 97233 316
202.1 202.9 C96.7 CRL Follikulart dendritiskt cellsarkom 97583 99713 386
202.1 202.9 c96.7 CRL Follikulart dendritiskt cellstumor 97583 99713 386
ICD-7 ICD-9 ICD-0/2 ICD-0/3 | Bendmning Morf-kod | Morf-kod | C24/hist NKR
ICD-0/3.2 ICD-0/2
Ospecifika hematologiska neoplasier
200.1 200.1 C85.1 CRL B-cellslymfom UNS 959136 959036 306 Lymfom
200.1 200.1 C83.8 CRL Blastiskt (aggressivt) NHL (om information om B/T 95913 96803 306 Lymfom
differentiering saknas)
207.9 208.9 C95.9 C42.1 Leukemi UNS 98003 98003 296 AML
200.2 202.8 C85.9 CRL Malignt lymfom UNS 95903 95903 396 Lymfom
200.1 200.1 C85.9 CRL Non-Hodgkinlymfom UNS (NHL) 95913 95913 306 Lymfom
200.1 200.1 C85.0 CRL Smacelligt (indolent) NHL (om information om B/T 95913 95923 306 Lymfom
differentiering saknas)
200.1 200.1 C85.9 CRL T-cellslymfom UNS 959135 959035 306 Lymfom

Kommentar: Med gruppen ospecifika neoplasier avses koder som i regel inkommer i borjan av en utredning 1 avvaktan pa en mer specificerad
diagnos, eller om ingen detaljerad utredning gérs. Om information om en mer specificerad diagnos inkommer ska registreringen uppdateras.

329



Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

Att tdnka pa vid registrering C42 och Maligna
lymfom CRL

Multipla tumorer samtidigt och dver tid

« For bedomning av antal registreringar anvdands ENCR s
rekommendationer gillande registrering och rapportering av
hematologiska diagnoser.

Anvandning av diagnosgrund 8 (specificerad morf-

kod utan PAD eller cyt)

o Primirt lymfom i CNS som endast ar kliniskt diagnostiserad registreras
med morf-kod 95903 och diagnosgrund 8.

« Langerhanscellhistiocytos som endast ar kliniskt diagnostiserad
registreras med morf-kod 97513 och diagnosgrund 8.

Att tanka pa vid val av lage

« Myeloiskt sarkom ir en tumoriform kondensering av leukemiska celler i
mjukvdvnad. Denna fordndring registreras pa sitt faktiska ldge och aldrig i
lymfkortlar eller blodbildande organ.

« Solitirt plasmocytom i skelett registreras pa sitt lage i skelettet C40 eller
C41.

o Om ursprunget for ett lymfom é&r i lymfkortlar (nodalt lymfom) gors
registreringen pa C77.

o Om ett lymfom engagerar lymfkortlar i flera olika omraden, anvénds
C77.8 (lymfkortlar i multipla kroppsregioner).

o Lymfom med lokal i andra organ/utanfor lymfkortlar (extranodalt
lymfom) kodas pé den faktiska lokalen.

« Om benmirg anges som lokal eller om lokal saknas for ett extranodalt
lymfom anvénds C80.9 i ICD-0/3.2.

Att tanka pa vid val av morfologi
« Morf-kod 80003 far inte anvéndas pa ldge C42.

« Pseudolymfom ska inte registreras.

« Misstidnkt MDS ska inte registreras. Om anmélan inkommer skickas
forfragan till klinikern om diagnosen har kunnat faststéllas.
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Historik

« De “klassiska” leukemierna, det vill sdga de som var beskrivna i mitten av
1970-talet klassificerades vid den tiden enligt ICD-8, som d4 togs i bruk i
svenska cancerregistret.

« Kronisk lymfatisk leukemi (KLL) registrerades med morf-kod 98233
mellan 2005 och 2011. Under perioden 2012-01-01 till 2023-12-31
anvéndes kod som specificerade B-cellstyp/UNS eller T-cellstyp.

« Uppgiftsskyldigheten for monoklonal gammopathi (MGUS) togs bort
2018-01-01. Tidigare registrerades tillstindet med morf-kod 97651/b.

« Myeloproliferativ sjukdom UNS registrerades fram till 2013-12-31 med
morf-kod 99751.

« Myelodysplastiska syndrom tolkades fram till inférandet av ICD-O/3 som
precancerds och registrerades dd med benignitetsflagga /b.

 Anaplastiskt storcelligt T-cellslymfom: uppdelning mellan ALK-
negativt och ALK-positivt inférdes fran och med 2011. Morf-kod for ana-
plastiskt storcelligt T-cellslymfom, ALK-negativt har fordndrats dver tid.
Under perioden 2011 till 2021 anvédndes morf-kod 97023 med f6ljande
oversittning ICD-7 202.1, ICD-9 202.9, ICD-0/2 C84.4 samt C24/hist
386.

« For bedomning av antal registreringar anvéndes single/double-lista fran
SEER (Surveillance, Epidemiology, and End Results Program) mellan
aren 2005 och 2016. Fran 2017 till 2024-03-31 anvédndes webbaserad
kalkylator fran SEER s hemsida.

« Tidigare kunde diagnosgrund 8 anvindas for fall dér den inrapporterande
kliniska lédkaren gjort den mikroskopiska bedomningen som en del av
klinikanmaélan.

Klinisk 6verblick C42 och Maligna lymfom

Anatomi

Blodbildning, hematopoes, sker hos vuxna i benmérgen. Hos foster och
spadbarn sker blodbildningen till stora delar i levern, men &ven i andra sé
kallade extramedullédra lokaler. Mogna blodceller och retikuloendoteliala
celler finns i perifert blod och lymfkortlar, men dven infiltrerande kroppens
vivnader permanent som 1 tarmslemhinnan och tonsiller, eller som respons
pa stimuli vid retning eller skada. Neoplastiska blodcellssjukdomar kan
foreligga 1 benmérgen (myeloiska sjukdomar) 1 lymfkortlar (nodala
lymfom), disperst 1 organ eller vavnader, i perifert blod eller mera ovanligt
som tumordsa diffust avgransade hirdar.

Vid progress fran tidiga till mer aggressiva stadier spiller maligna celler 6ver
fran att vara mer begrinsade till benmarg eller lymfkortlar till att rikligt
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finnas i perifert blod, detta kan bendmnas blastkris eller leukemoid
transformation.

Lymfocyter dr en undergrupp av vita blodkroppar ingédende i
immunsystemet och som har en rund, icke-loberad cellkdrna. Det finns tre
huvudtyper; B-lymfocyter, T-lymfocyter och NK-celler. Lymfocyterna
bildas i benmirgen och de celler som blir B-lymfocyter gar igenom sin
mognadsprocess dér, medan de celler som blir T-lymfocyter mognar 1
tymus. B-celler har som huvuduppgift att bilda antikroppar medan de 6vriga
celltyperna mer direkt angriper frimmande eller avvikande organismer och
celler. Det gér inte att se skillnad pa olika typer av lymfocyter utan
tilldggsanalyser som immunhistokemi eller flodescytometri.

Tumorer

Leukemier, sjukdomar med ’vitt blod” fick sitt namn av att det hoga antalet
vita blodkroppar gor att blodet att det inte ser lika rott ut som friskt blod.
Numera finns ett flertal blodcancrar som riknas till familjen leukemier som
inte egentligen involverar de klassiska vita blodkropparna, men namnet
lever kvar. Tillstdnden delas sedan gammalt in i lymfatiska (med
lymfocytliknande celler) och myeloiska (celler liknande forstadier till
granulocyter) tillstdnd och dessa anges ocksa som akuta eller kroniska. Det
finns ocksa leukemier fran andra blodcellstyper.

Lymfom finns i ett stort antal undertyper dar huvudgrupperna ér
Hodgkinlymfom och icke-Hodgkinlymform. Viktiga undertyper ér
aggressiva B-cellslymfom, mantelcellslymfom, hudlymfom, T-cellslymfom
och harcellsleukemi. Lymfom forutom Hodgkinlymfom drabbar vanligen
dldre personer. Debuten &r ofta symtom som tyder pa storning i
immunforsvaret med infektionskdnslighet och feber, samt forstorade
lymfkortlar. Det finns varianter som &dr aggressiva och snabbt
progredierande men ocksa varianter som har ett langsamt forlopp med ett
langre stadium av stillsam karaktir.

Utredning och provtagning/preparat

Vid misstanke om alla former av hematologisk neoplasi tas prov pa perifert
blod och cellhalt och cellbild bedoms.

Vidare tas prov pa benmirg taget som aspiration vilket ger cytologiskt prov
eller borrbiopsier som ger histopatologiska prover. Samtliga provtyper kan
anvindas for kromosomanalys och molekyldrbiologiska analyser, vilket ér
av stor betydelse for modern klassifikation av sjukdomarna. Ofta kravs
sammanvégning av mer dn en undersokningstyp for definitiv diagnos och
for en del tillstand behdver inte histopatologi inga i utredningen for slutlig
diagnos.
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet samt Maligna lymfom

I utredningen ingér undersokning av perifert blod och blodvérden,
kroppsundersokning med speciellt fokus pa lymfkortlar och lymfstationerna
i svalget dr ocksa viktig. Benméargsprov tas separat. Bilddiagnostik samt
finnalspunktion eller excision av en hel lymfkortel for mojlighet till
histologisk undersokning med tilldggsanalyser. De lagmaligna lymfomen
kan foljas kliniskt under méinga ér utan att egentlig tgird kravs men kan
sedan Overga i mer akut form. De hogmaligna varianterna kraver omedelbar
behandling.
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Bilaga 1. Benignitet/malignitet

Cancerregistret omfattar utover klart maligna tumoérer dven forstadier till
cancer, tumdrer med misstanke om malignitet och vissa godartade
tumorformer. Vissa tumdrer som utifrdn sina egenskaper dr benigna kommer
1 registret att markeras som “maligna”, t.ex. utifran tumdrens lokalisation.
Exempelvis kommer alla tumdrer 1 hjdrna att rdknas som maligna d&ven om
tumdren i sig dr benign. Godartade tumdrer och precancerdsa lesioner som
ar anmélningspliktiga enligt foreskriften och som till exempel inte ingér i
den officiella statistiken for maligna tumorer har en “benign”-flagga; /b i
kodningstabellerna.

Generell regel

En tumor rdknas som malign om tredje siffran i den C24/hist-koden dr en
6:a. En tumor rdknas som benign om den tredje siffran inte &r en 6:a med
undantag av foljande kombinationer av ICD-7 och C24/hist eller ICD-
0O/10 och C24/hist:

ICD-7 | ICD-O/10 | C24/hist Férklaring

Alla 441 Paragangliom och feokromocytom,
histologiskt benigna

Glukagonom, gastrinom, ECL-om och
apudom (t o m 2019)

MEN I och II (t o m 2022)
Alla 981 Germinom

Alla 715 Atypiskt fibroxantom,
dermatofibrosarkoma protuberans
DFSP och plexiform fibrohistiocytar
tumor

174 875 Endolymfatisk stromamyos (avser
laggradigt endometrioitt
stromasarkom pa lage C54.2)

175 051, 053, 055, 063, Konslist- och/eller stromala tumorer i
875 aggstock (C56), tuba och andra
specificerade kvinnliga kénsorgan
(C57)
176.9 051, 053, 055, 063 Konslist- och/eller stromala tumorer i
ospecificerade kvinnliga kénsorgan
(C57.9)
180.1 Alla med undantag Alla tumérer i njurbacken UNS (C65.9)
for 111%* med undantag for blaspapillom
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ICD-7

ICD-0/10

C24/hist

Férklaring

181

192

1921

193

195

196

D46

D47.3

Alla med undantag
for111%*

461%*
Alla

Alla

Alla

865***

223

293

Alla tumorer i urinledare (C66.9),
urinblasa (C67), andra/ospecificerade
urinorgan (C68) med undantag for
blaspapillom

Meningiom i 6ga (C69)
Alla tumérer i synnerv (C72.3)

Alla tumérer i perifera nerver och
autonomt nervsystem (C47), hjarn-
och ryggmargshinnor (C70), hjarna
(C71), ryggmargen, hjarnnerver och
andra delar av centrala nervsystemet
(C72) samt hypofysgang (C75.2) och
tallkottkortel (C75.3)

Alla tumérer i bukspottkértelns
endokrina del (C25.4), tymus (C37.9),
binjure (C74) samt endokrina kortlar,
exempelvis paratyreoidea och
hypofys (C75)

Tidigare kod fér ameloblastom och
adamantinom UNS i ben, leder och
ledbrosk (C40, C41)

Myelodysplastiska neoplasier MDS

Essentiell trombocytemi

* Undantaget for C24/hist 111 for njurbacken och urinvégar inférdes 2023. Tidigare registrerade poster
massuppdaterades och har fatt markering "benign” i efterhand.

** Ogonmeningiom har tidigare registrerats med ICD-7 192.

*** Uppgiftsskyldigheten fér adamantinom UNS &r bortplockad sedan lange och endast malign variant av
saval ameloblastom som adamantinom registreras numera.
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Bilaga 2. Diagnosgrund 8

Diagnosgrund 8 i svenska cancerregistret mojliggér en mer specificerad
morfologisk kod utan krav pa mikroskopisk undersékning i enlighet med
internationella rekommendationer. Féljande tabell listar diagnoser dér
specificerad morf-kod ska registreras aven om mikroskopisk undersokning

inte ar gjord.

Diagnos Morf-kod | Lageskod | Villkor Fran och
ICD-0/3.2 med
Ogonmelanom 87203 €69.0, Bildundersékning 2012
C69.3,
C69.4
Nefroblastom/Wilms 89603 ce4 Bildundersokning, 2019
tumor alder <15 ar
Hepatoblastom 89703 Cc22 Bildundersokning, 2024
alder<15ar
Retinoblastom 95103 €69.2 Bildundersdkning, 1999
alder <15 ar
Hepatocellulart 81703 C22.0 Bildundersdkning 2024
carcinom (HCC)
Hepatocellulart 81703 C22.0 Tumdrmarkor 1999
carcinom (HCC)
Kolangiocarcinom 81603 Cc22.1, Bildundersdkning 2024
C24.0,
C24.9
Icke-funktionell NET i 81503 C254 Bildundersdkning 2024
pankreas
Icke-funktionell NET i 82403 c17 Bildundersékning 2024
tunntarm
Neuroendokrin tumor 82403 Alla lagen | Tumormarkor 2024
Insulin-producerande 81513 €254 Tumdrmarkér 2024
NET
Glukagon- 81523 18, Tumérmarkor 2024
producerande NET C20,
C25.4
Gastrinproducerande 81533 c1e, Tumormarkor 2024
NET C17,
C25.4
VIP-producerande NET 81553 C25.4 Tumérmarkor 2024
Serotonin- 82413 C16,C17, | TumdOrmarkor 2024
producerande NET C18,C19,
C20,C25.4
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Diagnos Morf-kod | Lageskod | Villkor Fran och
ICD-0/3.2 med

ACTH-producerande 81583 C25.4 Tumérmarkor 2024

NET

Prolaktinom 82710 C75.1 Tumormarkor 2024

Hypofystumor, 82720 C75.1 Tumormarkor 2003

funktionell (ej NFPA
Non-functioning
Pituitary adenoma)

Osteosarkom 91803 C40, C41 | Bildundersékning 2024
Kondrosarkom 92203 C40, C41 Bildundersdkning 2024
Kordom 93703 C41.0 Bildundersdkning 2024
Moget teratom, 90800 c71, Bildundersékning 2024
cystiskt teratom C75.1,
C753
Teratom UNS 90801 Cc71, Bildundersékning 2024
C75.1,
C753
Omoget teratom, 90803 c71, Bildundersdékning 2024
malignt teratom C75.1,
C75.3
Hemangioblastom 91611 C71, C72.0 | Bildundersokning 2024
Kraniofaryngiom 93501 C75.2 Bildundersdkning 2024
Pinealom 93601 C75.3 Bildundersdkning 2024
Pineocytom 93611 C75.3 Bildundersékning 2024
Pineoblastom 93623 C75.3 Bildundersdkning 2024
Hjarnstamsgliom 93803 c71.7 Bildundersokning 2018
Gliom UNS/ 93803 C71, C72.0 | Bildundersdkning 2024
laggradigt/héggradigt
Subependymom 93831 C71.5, Bildundersékning 2024
c71.7
Subependymalt 93841 C71.5, Bildundersdkning 2024
jattecellsastrocytom c71,7
Plexus 93901 C71.5, Bildundersokning 2024
choroideuspapillom c71.7
Ependymom 93913 C71.5, Bildundersdkning 2024
C71.7,
C72.0
Anaplastiskt 93923 C71.5, Bildundersdkning 2024
ependymom c71.7,
C72.0
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Diagnos Morf-kod | Lageskod | Villkor Fran och
ICD-0/3.2 med
Myxopapillart 93941 C72.0, Bildundersdkning 2024
ependymom C72.1
Papillar tumor i 93953 C75.3 Bildundersékning 2024
pinealregionen
Astrocytom UNS/ 94003 C71, C72.0 | Bildundersékning 2024
laggradigt
Astrocytom 94013 C71, C72.0 | Bildundersdkning 2024
héggradigt/
anaplastiskt
Desmoplastiskt 94121 7 Bildundersékning 2024
infantilt astrocytom/
gangliogliom
Dysembryoplastiskt 94130 C71 Bildundersdkning 2024
neuroepitelial tumor
Pilocytart astrocytom 94211 C71, C72.0 | Bildundersékning 2024
Gliom i optikusnerven 94211 C72.3 Bildundersdkning 2024
Glioblastom 94403 C71, C72.0 | Bildundersdkning 2024
Oligodendrogliom 94503 7 Bildundersdkning 2024
UNS/laggradigt
Oligodendrogliom 94513 c71 Bildundersdkning 2024
héggradigt/anaplastisk
t
Medulloblastom UNS 94703 C71.6 Bildundersdkning 2024
CNS embryonal tumoér 94733 C71, C72.0 | Bildundersékning 2024
Gangliocytom 94920 71, Bildundersdkning 2024
C72.0,
C75.1
Dysplastiskt cerebellart 94930 C71.6 Bildundersdkning 2024
gangliocytom
Gangligliom 95051 C71, C72.0 | Bildundersékning 2024
Neurocytom 95061 71 Bildundersékning 2024
Glioneural tumor 95091 C71, C72.0 | Bildundersékning 2024
Meningiom UNS 95300 C70 Bildundersékning 2018
Atypiskt meningiom 95391 Cc70 Bildundersékning 2024
Anaplastiskt/malignt 95303 Cc70 Bildundersékning 2024

meningiom

338




Bilaga 2. Diagnosgrund 8

Diagnos Morf-kod | Lageskod | Villkor Fran och
ICD-0/3.2 med
Schwannom 95600 C72.4, Bildundersdkning 2024
C725
Primart lymfom i CNS 95903 7 Bildundersékning 2024
Langerhanscell- 97513 C34, C41, | Bildundersékning 2024
histiocytos c71
Choriocarcinom i 91003 C58 Tumormarkor 2024
placenta
Germinalcellstumér 90643 Alla Tumdrmarkor 2024
Medullart 83453 C73.9 Tumormarkor 2024
tyreoideacarcinom
Neuroblastom 95003 C47,C71, | Tumdrmarkér 2024
C72,
C74.1,C75
Feokromocytom 87003 C74.1 Tumormarkoér 2024
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Bilaga 3. Koder for patologi-
cytologiavdelningar samt ovriga
rapporterande laboratorier
2026

Laboratorier som utfor diagnostik som omfattas av
rapporteringsskyldigheten for B-anmaélan identiferas med en numerisk kod
enligt nedan. Tidigare anviandes ofta separata koder for ett laboratoriums
patologiska och cytologiska enheter, men detta &r redundant da typ av
undersokning framgar pd andra sitt. Om nya separata enheter tillkommer
kontaktas myndigheten for att erhélla en kod.

Kod Sjukhus Enhet

011 Karolinska Universitetssjukhuset Klinisk patologi/cytologi KS enheteni
Solna Solna

031 Karolinska Universitetssjukhuset Klinisk patologi/cytologi KS enheten i
Danderyds sjukhus Danderyd

051 S:t Gorans sjukhus Unilabs Klinisk patologi/cytologi

071 Karolinska Universitetssjukhuset Klinisk patologi/cytologi KS enheten
Sodersjukhuset Sodersjukhuset

081 Karolinska Universitetssjukhuset Klinisk patologi/cytologi KS enheteni
Huddinge Huddinge

083 Karolinska Universitetssjukhuset Klin immunologi/transfusionsmedicin
Huddinge

091 Huvudsta, Solna Unilabs Klinisk patologi

111 S:t Eriks Ogonsjukhus AB Ogonpatologi

115 Sodertalje sjukhus Kliniskt-kemiskt laboratorium

121 Akademiska sjukhuset, Uppsala Klinisk patologi/cytologi

125 Akademiska sjukhuset, Uppsala Klinisk-kemiskt laboratorium

131 Malarsjukhuset, Eskilstuna Unilabs Klinisk patologi/cytologi

135 Malarsjukhuset, Eskilstuna Unilabs Klinisk-kemiskt laboratorium

145 Nykopings lasarett Unilabs Klinisk-kemiskt laboratorium

211 Universitetssjukhuset i Linkdping Klinisk patologi/cytologi

231 Lanssjukhuset Ryhov, Jonkoping Klinisk patologi/cytologi

215 Universitetssjukhuset i Linképing Kliniskt-kemiskt laboratorium

241 Centrallasarettet i Vaxjo Klinisk patologi/cytologi
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Kod Sjukhus Enhet
251 Lanssjukhuset i Kalmar Klinisk patologi/cytologi
271 Blekingesjukhuset, Karlskrona Klinisk patologi/cytologi
281 Centralsjukhuset, Kristianstad Klinisk patologi/cytologi
301 Skanes Universitetssjukhus Malmo Klinisk patologi/cytologi enheten i
Malmo
308 Malmo hogskola Oralpatologi
411 Skanes Universitetssjukhus Lund Klinisk patologi/cytologi enheten i
Lund
421 Lanssjukhuset i Halmstad Klinisk patologi/cytologi
425 Lanssjukhuset i Halmstad Benmargslaboratorium
431 Helsingborgs lasarett Klinisk patologi/cytologi
501 Sahlgrenska Universitetssjukhuset, | Klinisk patologi
Goteborg
505 Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Benmargslaboratorium
Goteborg
508 Sahlgrenska Akademin, Goteborg Oralpatologi
511 Norra Alvsborgs Lanssjukhus, Klinisk patologi
Trollhattan
515 Norra Alvsborgs Lanssjukhus, Benmargslaboratorium
Trollhattan
521 Sédra Alvsborgs Sjukhus, Bords Klinisk patologi
525 Sédra Alvsborgs Sjukhus, Boras Benmargslaboratorium
531 Skaraborgs sjukhus, Skévde Unilabs Klinisk patologi
535 Skaraborgs sjukhus, Skovde Unilabs Benmargslaboratorium
541 Centralsjukhuset i Karlstad Klinisk patologi/cytologi
545 Centralsjukhuset i Karlstad Klinisk-kemiskt laboratorium
551 Universitetssjukhuset i Orebro Klinisk patologi/cytologi
555 Universitetssjukhuset i Orebro Klinisk-kemiskt laboratorium
561 Vastmanlands sjukhus, Vasteras Klinisk patologi/cytologi
565 Vastmanlands sjukhus, Vasteras Klinisk-kemiskt laboratorium
571 Falu lasarett Klinisk patologi/cytologi
575 Falu lasarett Klinisk-kemiskt laboratorium
611 Gavle sjukhus Klinisk patologi/cytologi
615 Gavle sjukhus Klinisk-kemiskt laboratorium
621 Sundsvalls sjukhus Klinisk patologi/cytologi
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Kod Sjukhus Enhet

631 Ostersunds sjukhus Klinisk patologi/cytologi

641 Norrlands universitetssjukhus, Klinisk patologi/cytologi
Umea

651 Sunderby sjukhus, Lulea Klinisk patologi/cytologi

851 SYNLAB (tidigare) Medilab Taby Klinisk patologi/cytologi

882 Akademiska sjukhuset, Uppsala Cytogenetik

891 Inify Laboratories AB

991 Okand/utlandsk Klinisk patologi/cytologi
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Bilaga 4. Verksamhetskoder

Koder 6ver sjukvardsinréttningar (sjukhusniva, femstillig kod) och
verksamhetsomréden frén Socialstyrelsens hilso- och sjukvardsforteckning
1992 med kompletteringar frdn Socialstyrelsen.

Kod Sjukvardsinrattningar eller motsvarande

10010 Sabbatsbergs sjukhus

10011 S:t Gorans sjukhus

10012 S:t Eriks 6gonsjukhus

10013 Sodersjukhuset

10200 Roslagstulls sjukhus

10500 Ralambshovs sjukhus

10502 Beckomberga sjukhus

11001 Karolinska Sjukhuset Solna

11002 Karolinska Sjukhuset Huddinge
11010 Danderyds sjukhus

11011 Sodertalje sjukhus

11012 Norrtalje sjukhus

11013 Lowenstromska sjukhuset

11014 Aleris Specialistvard Nacka (tidigare Nacka sjukhus)
12001 Akademiska sjukhuset Uppsala
12010 Enkopings lasarett

12011 Samariterhemmets sjukhus Uppsala
13010 Malarsjukhuset Eskilstuna

13011 Nykopings lasarett

13012 Kullbergska sjukhuset Katrineholm
21001 Universitetssjukhuset i Linkdping
21011 Finspangs lasarett

21013 Vrinnevisjukhuset i Norrkdping
21014 Lasarettet i Motala

22010 Lanssjukhuset Ryhov Jonkdping
22011 Hoglandssjukhuset Eksjo

22012 Varnamo sjukhus

22013 Hoéglandssjukhuset Nassjo
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Kod Sjukvardsinrattningar eller motsvarande

23010 Centrallasarettet i Vaxjo

23011 Ljungby lasarett

24010 Vasterviks sjukhus

25010 Lanssjukhuset i Kalmar

25011 Oskarshamns sjukhus

26010 Visby lasarett

27010 Blekingesjukhuset i Karlskrona

27011 Blekingesjukhuset i Karlshamn

28010 Centralsjukhuset i Kristianstad

28011 Angelholms sjukhus

28012 Hassleholms sjukhus

28013 Capio Narsjukhus Simrishamn

30001 Skanes Universitetssjukhus Malmo

41001 Skanes Universitetssjukhus Lund

41010 Landskrona lasarett

41011 Trelleborgs lasarett

41012 Helsingborgs lasarett

41013 Ystads lasarett

42010 Hallands sjukhus Halmstad

42011 Hallands sjukhus Varberg

50001 Sahlgrenska Universitetssjukhuset (SU) Sahlgrenska
50010 Sahlgrenska Universitetssjukhuset (SU) Ostra sjukhuset
50070 Capio Lundby Sjukhus Géteborg

50071 Hoégsbo narsjukhus (tid, Frolunda specialistsjukhus)
50100 Renstromska sjukhuset

50306 Hogsbo sjukhus

50410 Vasa sjukhus

50480 Carlanderska sjukhuset

50501 Lillhagens sjukhus

51010 Uddevalla sjukhus

51011 MélIndals sjukhus (en del av Sahlgrenska Universitetssjukhuset)
51012 Kungalvs sjukhus

51031 Lysekils sjukhus
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Kod Sjukvardsinrattningar eller motsvarande
51032 Strémstad sjukhus

52011 Sédra Alvsborgs sjukhus (SAS) Bords
52012 Alingsas lasarett

52013 Sédra Alvsborgs sjukhus (SAS) Skene
52014 Dalslands sjukhus

52017 Norra Alvsborgs Lasarett (NAL) Trollhattan
53010 Skaraborgs sjukhus Falképing

53011 Skaraborgs sjukhus Lidkdping
53012 Skaraborgs sjukhus Mariestad
53013 Skaraborgs sjukhus Skoévde

54010 Centralsjukhuset i Karlstad

54011 Kristinehamns sjukhus

54012 Arvika sjukhus

54013 Saffle sjukhus

54014 Torsby sjukhus

55010 Universitetssjukhuset Orebro

55011 Karlskoga lasarett

55012 Lindesbergs lasarett

56010 Vastmanlands sjukhus Vasteras
56011 Vastmanlands sjukhus Sala

56012 Vastmanlands sjukhus Képing
56013 Vastmanlands sjukhus Fagersta
57010 Falu lasarett

57011 Mora lasarett

57012 Ludvika lasarett

57013 Avesta lasarett

61010 Gavle sjukhus

61011 Bollnas sjukhus

61012 Hudiksvalls sjukhus

61013 Narsjukhuset Sandviken

61014 Séderhamns narsjukhus

62010 Sundsvalls sjukhus

62011 Ornskéldsviks sjukhus
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Kod Sjukvardsinrattningar eller motsvarande
62012 Harndsands sjukhus

62013 Sollefted sjukhus

63010 Ostersunds sjukhus

64001 Norrlands Universitetssjukhus (NUS) Umea
64010 Skelleftea lasarett

64011 Lycksele lasarett

65010 Boden sjukhus

65011 Luleas lasarett

65012 Gallivare lasarett

65013 Pite& Alvdals sjukhus

65014 Kalix sjukhus

65015 Kiruna sjukhus

65016 Sunderby sjukhus

Kod Verksamhetsomrade eller motsvarande
003 Modrahélsovard

011 Distriktslakarvard (vardcentral)

020 Halso- och sjukvard i sarskilt boende
046 Akutmottagning

061 Palliativ vard

101 Medicin

105 Gastroenterologi

107 Kardiovaskular medicin

108 Hematologi

111 Lungsjukvard

121 Infektion

131 Reumatologi

151 Allergi

156 Dialys

161 Endokrinologi

201 Barn- och ungdomsmedicin

211 Hud

221 Neurologisk vard
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Kod Verksamhetsomrade eller motsvarande
231 Kardiologisk vard

241 Geriatrisk vard

243 Hemsjukvard, lasaretts-/sjukhusansluten
246 Langvardsmedicin

301 Kirurgi

304 Karlkirurgi

311 Ortopedi

312 Ryggsjukvard

321 Handkirurgisk vard

331 Neurokirurgi

341 Toraxkirurgi

351 Plastikkirurgi

361 Urologi

371 Transplantationskirurgi

401 Barn- och ungdomskirurgi

411 Anestesi - och intensivvard

431 Gynekologisk vard (gynekologisk mottagning)
441 Forlossningsvard

451 Kvinnoklinik

511 Ogon

521 Oron-, nés- och hals

541 Foniatrisk vard

551 Rehabiliteringsmedicin

571 Oralkirurgi

712 Rattsmedicin

731 Medicinsk radiologisk vard (réntgen, mammaografi)
741 Onkologi, allman

751 Onkologi, gynekologisk

882 Klinisk genetik

901 Allmanpsykiatri, vuxna

931 Barn- och ungdomspsykiatri

945 Alkoholsjukvard

999 Klinik saknas (privatlakarmottagning)
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Bilaga 5. Blankett for anmalan
om tumorer och tumorliknande
tillstand fran klinisk verksamhet

3_3. Socialstyrelsen ANMALAN

om tumdrer och tumérliknande
tillstand fran klinisk verksamhet

Sjukvardsinrétining, klinik/motsvarande Patientens personuppgifter (Namn, personnummer)
Diagnosdatum
(dr, mén, dag) Patum for forsfa undenoknna/proviegring semliggsr  En blankett anvénds for varje primdrtumar

11l grund 181 den diagnes det ska limnas uppgiller om

Prim@rtumérens lokalisation (anges s& specificerat som majligt)

ICD-kod

Morfologlsk diagnaos (i klartext)

Sida

D Héger Ll WVéinster || inte fampiig || okand

Tumérens utbredning [(n&r underag finns f&r att ta stélining till behandling eller dé primdirkirurgi avslutats)

FIGO | ‘ fér gynekologitka humérer
wo L R
Grund Fér TNM :l patologisk U Klinisk

Diagnosgrund

1 D Klinisk undersdikning 5 |_| Cytologisk understkning
2 [] Rénigen, scintigrafi, ullraljud, MR, CT eller motsv, understkning & [[] operatien utan ristopataiogisk undersdkning

3. [ ] Provexcision elier operaticn med histopatalogisk undersdkning 7 ["] obdukiion uton histopotalogisk undersdkning

4 D Chduktion med histopatologisk undersdkning 8. D Annan diagnosgrund &n 1-7
om i 1ill annan sjukvardsinré . klinik/motsv. ange vilken
Di aeller cy gl ling eller mots

Preparatnummer [nkl. ar

Dédsdaium (Gr, ménad. dag) Uppticktes den anmilda Férst vid obdukdion (dvs. var inte kénd
eller misstankt fira dadslallet)? sa[ | wej[ ]
Datum Kontaktpersen tér anmdlan

Version 2024-01-01
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Bilaga 6. Juridisk reglering av
Cancerregistret

Lank till gallande foreskrift

Gillande foreskrift fran Socialstyrelsen avseende Cancerregistret.

Du kan ocksé gé in pé Socialstyrelsens webbplats, socialstyrelsen.se, soka
pa “’Senaste version 2016:7” och sedan klicka pa ”’Senaste version av HSLF-
FS 2016:7 Socialstyrelsens foreskrifter och allménna rad om
uppgiftsskyldighet till Socialstyrelsens cancerregister”.
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Aktuell foreskrift HSF-FS 2016:7 med

andring HSLF-FS 2023:36

Gemensamma forfattningssamlingen
avseende hiilso- och sjukvird,

socialtjiinst, liikemedel, folkhiilsa m.m.

ISSN 2002-1054, Artjlc-:lm_umm:: 2023-10-8810
Utgivare: Chefsjurist Par Odman, Socialstyrelsen

Socialstyrelsens foreskrifter

om findring i foreskrifterna och allmiinna raden
(HSLF-FS 2016:7) om uppgiftsskyldighet till
Socialstyrelsens cancerregister;

beslutade den 10 oktober 2023,

Socialstyrelsen féreskriver med stdd av 6 § tredje stycket forordningen
{2001:709) om cancerregister hos Socialstyrelsen i friga om Socialsty-
relsens fareskrifter och allminna rad (HSLF-FS 2016:7) om uppgifts-
skyldighet till Socialstyrelsens cancerregister

dels att 2-5 och 12 8§ samt bilaga 1 ska ha féljande lydelse,

dels att det ska infbras tvd nya paragrafer, 4 a och 4 b §§, av féljande
Iydelse.

2§ Av Socialstyrelsens foreskrifter och allminna rad (SOSFS
2011:9) om ledningssystem for systematiskt kvalitetsarbete framgér
det att varje virdgivare ansvarar for att det finns de processer och ru-
tiner som behfvs for att sikra verksamhbetens kvalitet.

3§ Samtliga vardgivare ska ansvara for att det till Socialstyrelsens
cancerregister limnas uppgifter om de tumdrer och tumdrliknande till-
stiind som diagnostiseras i verksamheten genom

1. klinisk diagnostik, inklusive radiologisk och annan bilddiagnos-
tisk undersikning,

morfologisk diagnostik eller annan laboratorieundersfkning, och

klinisk obduktion.

lad |
B '

Uppgifter om tumdrer som ir metastaser ska endast limnas om primér-
tumdren ir okiind.

4§ Filjande diagnoser och sjukdomstillstand ska omfattas av upp-
giftsskyldigheten:

1. maligna, solida tumdbrer

2. maligna och premaligna sjukdomar i blodbildande organ
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HSLF-F5
2023:36

3. premaligna forindringar av typen atypi eller dysplasi som r hig-
gradiga {grava)

4. epiteliala och melanocytira in situ-fordndringar

5. forindringar som inger stark misstanke om malignitet

. tumérer med endokrin aktivitet med undantag for tyreoideaade-
nom

7. basalcellscancer (basaliom) med undantag for utvidgad excision
och lokalrecidiv.

4a8§ Vad giller dysplastiska nevi med higgradig (grav) dysplasi ska
uppgifter endast limnas av den verksamhet som utfirt diagnostisering
enligt 3 § forsta stycket 2.

4b§ Vad giller epiteliala och melanocytiira in situ-fordndringar ska
uppgifter endast limnas av den verksamhet som utfirt diagnostisering
enligt 3 § forsta stycket 2. Uppgifter om sidana forindringar i lunga
och urinvigar ska dock limnas av samtliga verksamheter enligt 3 §
forsta stycket 1-3.

5§ Vad giller tumdrer och tumdrliknande tillstind som fr godartade
eller har en oklar malignitetspotential ska féljande ligen och diagnoser
eller sjukdomstillstind omfattas av uppgifisskyldigheten.

Liige Diagnos eller sjukdomstillstdnd
Briss tymom
Endokrina kirtlar samtliga diagnoser och sjukdoms-

tillstind, med undantag av tyreoi-
deaadenom och binjurebarksade-
nom utan pivisad endokrin akti-
vitet

Moderkaka kompletta och partiella druvbér-
der (mola hydatidosa)
trofoblastiska tumdérer som utgér
frin moderkaksbidden

Mishila Sinonasalt papillom
Schneiderpapillom av inverterad

och onkocytir typ

Skallhila och ryggmérgskanal samtliga diagnoser och sjukdoms-
tillstind
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Testiklar

Urinbldsa och urinvigar

Aggstockar

Ogonhila

Ovre svalgrummet
(nasofarynx)

HSLF-F5

teratom, med undantag av mogna
2023:36

teratom hos prepubertala indivi-
der

Sertolicellstumirer
Leydigeellstumdrer
Sertoli-Leydigeellstumdrer

uroteliala papillom, med undan-
tag av inverterade papillom och
papillom utan atyvpi

tumdbrer av borderlinetyp
tekacellstumérer
granulosa-tekacellstumdrer
luteom

Sertolicellstumibrer
Leydigeellstumdrer
Sertoli-Leydigeellstumdrer

optikusmeningiom

juvenila angiofibrom

12§ Uppgifterna ska limnas i enlighet med bilaga 1.

De ska limnas till Socialstyrelsen senast den 31 augusti varje ir och
ska avse foregiende kalenderir. Kompletterande uppgifter till registret
och Andringar av tidigare limnade uppgifter ska [Emnas vid samma

tillfalle.

Denna forfatining trider i kraft den 1 januari 2024,

Socialstyrelsen

URBAN LINDBERG

Eva Lidén
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HSLF-F5
2023:36

Bilaga 1

Rapportering av uppgifter om tumérer och tumbrliknande tillstind
Uppgifierna ska lmnas i en (1) exifil.

Filen ska namnges i enlighet med vad som anges efier “Filnamn™ ovanfir tabellen nedan.
Filkod atdr for sifferbeteckningen for sjukvindsregionen i@ beskrivnmgen nll
uppgift nummer 291 tabellen nedan
AAAA stdr foe det dr som uppeifterna giller fir.
AAAAMMDDTHHMM stir fir Bdpunkien ndr uppeifterna limnas.

Uppgifierna ska skiljas & med semikolon ().
O en wppeift saknas, ska uirymmet fie uppgifien [Emnas tont.

En rad fiir inte avslutas med semikolon, ulom nir sista appgifien i raden saknas.

Filaamia: CAN jilkod dAdA4d AAAAMUODDTHEWM 1

1

PErsonnumimer

1z

AMAEADONNNN

Bertrd pafients PersonnuUmmEer. D personmimimes
e finns, 1ar samondningsrimmeT anges.

2

1

1= man
2 = kainna

BB
Blarm

Efernamn occh iGmamn.

i

Liin, oo och idrsamilineg dar patienten war
bosa® wid dagnostisenngstifsie.

D bedi Mwsia siffroma arrser Lin, ndsia & kommun
oo de Bl sista 1Grsamiing.

Uppgi® om iGrsamiing ar obligatorisk wid diagrcser
sidlida Sl och med ar 2015

Ska registreras med hjakp av fomeckningen
“Regicnala indelnimgar” | Slatisiiska Centralbyrans
“Meddelanden | samordringsiragor 85 Sveriges.
affickla statizak ™ (MIS].

Distrikt dir patienien var bosa® wid diagnostiserings-
el

Fiorsta sifran avser landsdsd, ndsia tva landsiap odh
o e sist uigtes. av et S [D0-453) inom
larviskapet.

‘Dibligatorisk uppgi® wid disgrcser siilida fran ooh
med ar 206,

Det ar patenien oddes.

Sukvardsinra@ning elier molsvarands dir patisniens.
sjukdomstilstand uireddes.

Ska registreras med hidlp o den B aller B-sifiriga
koecder | Socialstyrelsers. halso- och sjukyvardsior-
ieckning 1992 med foripande kompletenngar fran
Sociabkhrelsen.

Elirik

Wedicirsk] ver eller mal L=
dir patiemens sjukdomstilsiand vreddes.

Sk registreras med hjakp av den 3-sifiriga koden |
Soclalstyrelsens hilso- och spukvardsitrteckning
1932 med jortifipande koenpletenngar fran

SiceC elsen.

AbSAMMDD

Datum fr irsta undersdkning/proviagning som
gger Gl grund 16r den diagnas det ska lamnas

uppgiter om.

Tuméeens lage
enligh IC0-073

Ska anges med sa speciosrade Wgen som majigt
-anigt den senaste versionen o “internabional
Classlcafion of Diseases for Onoology, thind
ediion, WHO, Geneva 20007 mesd Sndringar fran
Socialstyreisen.

M

Tuméeens ldge
enligh G002

Ska anges med 3 speclioerade Wgen som mijligh
anlgt den senaste versionen o Tinternabioral
Classdcation of Diseases jor Onoology, senond
ediion, WHO, Geneva 18807 mesd andringar fan
S, elsen
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Tumarens age

Ska anges med s specficerade Wgen som mafigl

enligt 1505 enligt Sl Miassdkation av sjukdomar
1957 med andringar friin Socalstyreisen.
13 Tumirens |Sge 4 Eka anges med i specificerade Ligen som mifigl
enligt 1KD-7 eriigl Kurgliga medicinakhrelsens Statistisk

klassfkation o sjukdomar, skador och dodsorsaker”
{1957) med Sndrngar irin Socialstyrelsen.

14 Sida 1 id pariga organ och roppsdslar ska sida anges
rresd
1= hoger
2 = wareher
9 = oilcdd

15 | Grund fior 1 1 = paioiogisk undersokning

beddmning aw -
g 2 = dinisk undersikning
(THM) Pafologisk ska anges om nagon av kategonema T,
M eler M grundal sig pd morclogisk undersgkring.
Klirisk ska anges om endast dinksk uredning legat
il grund 1or kizssifioeringen av lumdntredning coh
oSk UrErskning saknas.

-] Tumiruibredning a Enligt den senasie versionen av UICCs “THM
T-kabegon Classificadion of Malignant Tumouwrs™.

17 | Tuméruthredning 1 Eriigyt den senasie versionen av UICC's “TH
M-lcategon Classificadion of Malignant Tumouwrs™.

12 | Tuméruthredning | Eriigyt den senasie versionen av UICC's “THM
M-kalegon Classificadion of Malignant Tumouwrs™.

12 Tumiruibredning 10 Enligt den senasie versionan av “Inkematonal
FIEa Federation of Gynecalogy and Obstetries” (FIG0).

20 Moriclogisk L4 Eriliy "Intemational Classifioation of Disssses for
diagnas enligt Oncology, Third sdtion, WHO, Genava 2000° med
IC00v3 andringar fran Socialstyrelken.

2 Morclogisk 1] Erigt “Inlematonal Classihoaton of Dissases for
diagnos enligt Oncology, second ediion, WHO, Geneva 1830° med
ICOOvZ andringar fran Soclaistyreken.

=z Moriologisk 3 Enligt "WHOMHSCANCI24.1 Histology oode” med
:zaﬂmm andringar frén Socialstyrelsen.

| Antal fumdeer | k| Arialet omdrer med samma morlokogl Bumdryp|
brlest wid en oo samma bdpunit. Antaked mdeer | vars

bnfist ska ridknas war 85 sig.
24 | Benigritet 1 Elank = malgn
3= benign
Ska anges som malign om redje sifran | den
hisiopaickogiska diagnosen C24.1 &r en Ba
Ska anges som benign om den trede siffran inke ar
mﬁal:luﬂ:gﬂmm'ﬂnimnagmﬂ}m
o Socalstrelsens kodirstruktion i

25 | Diagnostissrande 3 ka anges enligl ioneckring pa Socialstyrelsers
wehbpilats.

awdedning
5 Preparainummer 20 Serie, iBpnummer coh det dr undersSkningen
gjondes.
Arial ska anges med fyra sifror.

27 | Deagnosgrund 1 1 = irisk understkning

2 = ridnigen, scintigrafl, ulrajud, MR, CT eler
mtsvanande undersokning

3 = provexcision eler operation med hisiopalologisk
urdersdkning

4 = abduiktion med histopatclogisk undersiming

5 = oytologisk undersdkning

& = operation utan hisiopatniogisk undersSkning

T = obdukiion utan hisiopatcliogisk understilning

8 = annan diagnasgnnd &n 1-7
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28 | Obduksonstyrd 1 1 = tumir som inle var kind iore dodsdallen
2 = tumiren kiind fore dodsfaliet
28 | Sjuicdrdsregion 1 1 = Region Siockhalm-Gotand

2 = Uppsala-Orebro spovindsnegion
3 = Sydfsira sjulsardsregonen

4 = S56dra sjkvandsregionen

5 = Wasta sjukvardsregioren

T = Noma sjukvardsregiorsn

ki Andring av 1 4 = Uppgiht om tidigare rappoferad disgros elier
wppifier suikdomestilsiand som senane visat sig inle
foredigga
5 = KompleSeringar och rillekser o bdigare
lamnade uppgiher
k LSpramimes B Varje post ska ges of unik] Kprummen som ska

korsineeras pa jande ST
Presition 1 = sjulrdsregionFiOC

Position 2<3 = mpporieringsar
Position 48 = riknare
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HSLF-F5
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HSLF-F5 kan laddas ned eller bestillas via
Socialstyrelsens publikationsservice

webb: www socalstyrelsen.se/publikationer
e-post: publikationsservice(@socialstyrelsen.se

Elanders Sverige AB, Villingby 2023
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Bilaga 7. Arbetsgrupp

Denna handledning for kodning i Cancerregistret har utarbetats av en
arbetsgrupp bestaende av:

Gustav Arvidsson (Cancerregistret, Socialstyrelsen)
Johanna Jonsson (Cancerregistret, Socialstyrelsen)

Asa Persson (Cancerregistret, Socialstyrelsen)
Charlotte Orndal (foredragande likare, Cancerregistret)
Gabrielle Gran (Nationell koordinator, RCC)

Ingrid Mansson, Anne Norberg och Rebecca Torneld (RCC Stockholm
Gotland)

Carina Bodin och Andrea Back (RCC Mellansverige)
Yvonne Lindholm (RCC Sydost)

Anja Palmgqvist och Ida Ostman (RCC Syd)
Charlotta Briggman och Erika Strande (RCC Vist)

Katarina Ornkloo och Jenny Bellgran (RCC Norr)
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Kodning i Cancerregistret 2026 (artikelnr 2026-1-10005)
kan laddas ner fran socialstyrelsen.se/publikationer.
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