Kodning i cancerregistret
2023

Arbetsdokument kodning i ICD-O/3 for personal vid
regionala cancercentra (RCC)

C
.9:2.. Socialstyrelsen



Skriften vander sig till den personal vid RCC som arbetar med att
overfora information fran A-anmalningar fran vardgivare samt B-an-
malningar fran laboratorier till poster kodade i ICD-O/3, det sér-
skilda kodverk som anvénds for cancerregistret.

Skriften utgor alltsa inte rekommendationer for hur tumérsjukdomar
skall diagnostiseras eller Klassificeras i kliniskt arbete, for detta hén-
visas till riktlinjer i till exempel nationella vardprogram och
KVAST-dokument.

Informationen i skriften kan déremot vara av varde for dig som 6ns-
kar bestalla informationsuttag ur cancerregistret.

Denna publikation skyddas av upphovsréattslagen. Vid citat ska kéllan uppges. For
att &terge bilder, fotografier och illustrationer krévs upphovsmannens tillstand.

Publikationen finns som pdf pd Socialstyrelsens webbplats. Publikationen kan ocksd
tas fram i alternativt format p& begdran. Frdgor om alternativa format skickas till al-
ternativaformat@socialstyrelsen.se

Artikelnummer 2023-5-8512

Publicerad www socialstyrelsen.se, maj 2023


http://www.socialstyrelsen.se/

Forord

I Sverige finns sedan 1958 ett nationellt cancerregister. Cancerregistret an-
vénds for att kartldgga cancersjukdomars forekomst i befolkningen och for
att folja forandringar Gver tid. Registret utgor &ven en bas for klinisk och epi-
demiologisk forskning samt mojliggoér internationella jamforelser. Uppgifts-
skyldigheten till cancerregistret omfattar alla som bedriver verksamhet inom
hélso- och sjukvarden och regleras i aktuell foreskrift fran Socialstyrelsen.

Cancerregistret ar ett incidensbaserat register och bygger pa registrering av
primartumorer. Det skall innehalla uppgifter om samtliga maligna samt vissa
benigna tumorer och tumdorliknande tillstand. Uppgifter fran vardgivaren rap-
porteras till Regionalt cancercentrum i respektive region for att kontrolleras,
kodas och registreras. Féregaende ars material skickas darefter till Socialsty-
relsen den 31 oktober varije ar for att inga i det nationella Cancerregistret. In-
formationen ligger till grund for Sveriges officiella statistik pa canceromradet
— Statistik om nya cancerfall — samt ligger till grund for manga utvarderingar
och forskningsprojekt.

Sedan 2005 kodas tumorer enligt International Classification of Diseases
for Oncology, 3:e utgdvan (ICD-0/3.2) utgiven av WHO. Det ar av stor vikt
att rapportering och registrering gors pa ett enhetligt satt éver hela landet och
detta avstdms kontinuerligt genom en arbetsgrupp knuten till Cancerregistret.
Foreliggande handledning for kodning till Cancerregistret &r framfor allt ett
arbetsdokument for personalen som arbetar med cancerregistrering vid Reg-
ionala cancercentrum. Den innehaller klassificering av tumorer enligt det kli-
niska laget (topografi), morfologisk diagnos samt instruktioner och kommen-
tarer som stod vid kodningen. Den innehaller flertalet koder som forekommer
i Cancerregistret men daremot innehaller den inte en komplett forteckning av
koder. For sadan forteckning hénvisas till WHO’s utgéva av ICD-0/3.2.

For att kunna félja utvecklingen over tid registreras och ¢versétts varje tu-
mor enligt tidigare géllande klassifikationer (ICD-0/2, ICD9 samt ICD7).
Slutligen kan denna handledning &ven vara till hjalp for den medicinska pro-
fessionen samt for forskare som anvander cancerregisterdata.

Som komplement till cancerregistret finns dven nationella kvalitetsregister
for flertalet tumoérsjukdomar. Dessa administreras av Regionalt cancercent-
rum.

Almir Cehajic
Enhetschef
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Sammanfattning

Sammanfattning

Dokumentet innehaller ett inledande kapitel med en sammanfattning av de
grundlaggande principer som applicerar pa arbetet med kodning i cancerre-
gistret inklusive en bakgrund om kodverket ICD-0/3.2, en sammanfattning
om uppgiftsskyldigheten och hur inrapporteringen gar till vaga, kortfattad tu-
morléara och en beskrivning av det kodverk som i nuldget anvénds for patolo-
gidiagnostik.

Majoriteten av dokumentet utgors av en genomgang av aktuella diagnoser
och koder inklusive 6versattning till aldre kodversioner som ocksa registreras
for att det skall vara mojligt att jamfora information over tid. Till varje stycke
finns forklaringar och kommentarer samt i férekommande fall information
om historik och forandringar. Dokumentet skall inte uppfattas som en vég-
ledning for hur tumortillstand skall klassificeras vid diagnostik utan &r en
oversikt dver de diagnoser som forvantas finnas pa ett lage och deras koder i
relevanta kodverk. Notera att dversikten inte visar alla tillatna koder eller
kombinationer mellan koder och lagen, utan &r en dversikt. Endast anmaél-
ningspliktiga tumortyper finns upptagna i dokumentet.

Dokumentet ger hjalp vid arbetet med att Gversatta innehallet i A- och B-
anmalningar till tilldtna och aktuella koder i ICD-0/3.2, men kan aven vara
informativt vid formulering av bestéllningar av registeruttag. Detta dokument
behandlar inte regelverket kring hantering av diagnosdatum och uppdate-
ringar av en registerpost.

Arbetsgruppen for kodning i Cancerregistret

KODNING | CANCERREGISTRET 2023
SOCIALSTYRELSEN



Grundldggande principer

GrundlGggande principer

Inledning

Cancerregistret och rapporteringsskyldigheten regleras i lagen om hélsodata-
register (1998:543) och Forordning (2001:709) om cancerregister hos Social-
styrelsen samt i Socialstyrelsens foreskrifter och allmanna rad om uppgifts-
skyldighet till Socialstyrelsens cancerregister (HSLF-FS 2016:7).

Cancerregistret ar tumorbaserat och bygger pa registrering av primartu-
morer. Dessa priméartumorer utvecklas inom olika organ och vavnader och
varje primartumor registreras var for sig en enda gang. Recidiv registreras ej
da det ej &r en ny primartumaér. Metastaser registreras endast om primartu-
moren ar okand.

En individ kan ha fler an en primértumér och individen kan darfor fore-
komma flera ganger i cancerregistret. Registrering ar grunden till incidensbe-
rakning — men antalet registrerade fall behover ej vara detsamma som antalet
incidenta fall i statistiken.

Samtliga tumorer i registret &r kodade och registrerade enligt ICD7 (Inter-
national Classification of Diseases). Dessutom finns diagnoserna kodade en-
ligt ICD9 fran och med ar 1987, ICD-0/2 och ICD10 fran och med ar 1993
och ICD-0/3 fran och med ar 2005 (Norra regionen 2004). Den histopatolo-
giska diagnosen kodas enligt en 3-stallig kod (C24). Fran och med 1993 ko-
das denna aven med en utférligare 5-stallig morf-kod. En versionsuppgrade-
ring, ICD-03.2 godkéandes under 2019.

1958 1987 1993 2005
ICD7
ICD9
ICD-O/2
ICD-O/3
1958 1993 2005
C24

Morf-kod/SNOMED

(ICD-0/2)
Morf-kod/SNOMED
(ICD-0/3)

ICD-O/3 - principer

Topografikoden (lageskoden) enligt ICD-0/3 bestar av fyra tecken och gar
fran C00.0 till C80.9. De tva inledande sifforna beskriver primarlokalen, me-
dan den sista siffran efter skiljetecknet definierar sublokalen inom primarlo-
kalen. I ICD-O anvénds samma uppséttning lageskoder oavsett om tuméren
ar malign, benign eller in situ. Detta till skillnad mot ICD, till exempel ICD-
10 som anvands i journalsystemen och som beskriver bade lage och

KODNING | CANCERREGISTRET 2023
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Grundldggande principer

malignitet. Dar betyder en C-kod en malign tumor (till exempel C34.9 — ma-
lign tumor i lunga), medan en D-kod beskriver en in situ-tumor (t ex D02.2 —
in situ-tumor i lunga).

Den fullstandiga morfologiska koden i ICD-0O/3 ar sexsiffrig och bestar av
tre delar. Koden innehaller information om vilken celltyp tumoren har, vilket
beteende/malignitet den har samt vilken grad, differentiering eller fenotyp.

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

/0 benign tumor

11 osékert om benign eller malign

2 in situ-tumor

/3 malign tumor

/6 malign tumor (metastas)

/9 malign tumor (osakert om primér eller metastas)

Observera att svenska cancerregistret anvinder /17 dven for missténkt ma-
ligna tumorer och att /6 och /9" inte anvénds alls. Morfologiska koder
med femte siffra ”6” och ”9” forekommer dock i patologisystemen.

I boken International Classification of Diseases for Oncology, first revis-
ion (’lila boken”) finns inte alltid alla varianter av de morfologiska koderna
med. Enligt generell kodningsregel (regel F enligt ICD-0/3) ska man dock
anvanda korrekt femte siffra i den morfologiska koden (beteende/malignitets-
kod) &ven om koden inte finns specificerad i ICD-O/3 i de fall diagnosen om-
fattas av anmalningsplikt till cancerregistret.

For morfologisk kod enligt C24 motsvaras beteendet/malignitetskoden i
stéllet av den tredje siffran i koden. I svenska cancerregistret forekommer
dessa;

/11 benign tumor

/3 tumaor, malignitet ej bestdmd eller diagnos ej slutférd

14 tumar, icke-infiltrerande (ex carcinom in situ)

/5 malign tumdr, infiltrerande men som séllan metastaserar

/6 malign tumor, infiltrerande och som vanligtvis metastaserar

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

Anmalningspliktiga diagnoser

Uppgiftsskyldighet till svenska cancerregistret géller for de diagnoser som
omfattas av cancerregistrets inklusionskriterier enligt gallande foreskrift.

1.  Maligna solida tumdorer
2. Maligna och premaligna sjukdomar i blodbildande organ

KODNING | CANCERREGISTRET 2023
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3. Premaligna férandringar av typen atypi eller dysplasi som &r grava
(starka)

Epiteliala och melanocytéra in situ-forandringar

Forandringar som inger stark misstanke om malignitet

Tumorer med endokrin aktivitet med undantag for tyreoideaadenom
Basalcellscancer (basaliom) med undantag for utvidgad excision och
lokalrecidiv.

No ok~

Rapporteringen av basalcellscancer gors direkt till Socialstyrelsen av patolo-
giverksamheterna, vilket gor att dessa fall inte handlaggs av Regionalt can-
cercentrum.

Utover de klart maligna tumérerna och in situ-tumorer (morfologisk kod
med femte siffra 3 eller 2 enligt ICD-0/3) ska &ven vissa tumdorer eller tu-
morliknande tillstdnd som &r godartade eller har en oklar malignitetspotential
(morfologisk kod med femte siffra 0 eller 1 enligt ICD-O/3) rapporteras om
de upptrader i foljande lagen;

Lage Diagnos/sjukdomistillstand
Bréss (tymus) Tymom

Samtliga diagnoser och sjukdomistillstdnd, med undantag
Endokrina kértlar av tyreoideaadenom och binjurebarksadenom utan

k&nd endokrin aktivitet

Kompletta och partiella druvbérder (mola hydatidosa)
Trofoblastiska tumérer som utgdr frdn moderkaksbddden

Nashdéla Inverterat n&spapillom (Schneidertumaér)

Moderkaka (placenta)

Skallh&la och ryggmargskanal Samtliga diagnoser och sjukdomistillst&nd
Teratom, med undantag av mogna teratom hos prepu-
bertala individer
Testiklar Sertolicellstumorer
Leydigcellstumorer
Sertoli-Leydigcellstumorer
Uroteliala papillom, med undantag av inverterade pa-
pillom och papillom utan atypi
Tumorer av borderlinetyp
Tekacellstumorer
Granulosa-tekacellstumorer
Aggstockar Luteom
Sertolicellstumorer
Leydigcellstumorer
Sertoli-Leydigcellstumorer

Ogonhdla Optikusmeningiom

Urinbldsa

Ovre svalgrummet (nasofarynx)  Juvenila angiofibrom

I svenska cancerregistret registreras endast nya priméra tumaorer. Recidiv och
metastaser av tidigare k&nda och rapporterade primértumarer inkluderas ej i
registret. Metastaser registreras enbart for de fall dar primértuméren ar
okand. Om primértumoren vid ett senare tillfalle klargors ska registreringen
andras vad galler lageskod och eventuellt morfologi oavsett tidsaspekt.
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Uppgiftsskyldighet och inrapportering

Uppgiftsskyldigheten till cancerregistret galler samtliga vardgivare vilket in-
nefattar regioner, kommuner och privata vardgivare. Nyupptackta tumorer
och tumérliknande tillstand som upptacks vid klinisk diagnostik (som &ven
innefattar bildundersékningar) och klinisk undersékning, morfologisk under-
sokning, annan laboratorieundersokning och klinisk obduktion ska rapporte-
ras. Om diagnosen stallts pa flera sétt, till exempel bade kliniskt och morfo-
logiskt, ska uppgifter lamnas fran alla diagnostiserande enheter.

Den vardgivare som ar ansvarig for den kliniska diagnosen kan rapportera
in uppgifter genom att anvénda Socialstyrelsens blankett for canceranmélan
och skicka in till Regionalt cancercentrum. 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 anmaélan till can-
cerregistret goras genom inrapportering till kvalitetsregistret under forutsatt-
ning att kvalitetsregisterinformationen uppfyller kraven pa canceranmalan
enligt Socialstyrelsens foreskrift (HSLF-FS 2016:7).

Uppgifter fran patologi- och cytologiavdelningar samt hematologi-, gene-
tik-, kemi- och 6vriga kliniska laboratorier bor lamnas genom att en kopia av
det diagnostiska utlatandet och en kopia av remissen fran den kliniska verk-
samheten skickas in till Regionalt cancercentrum. Det ar ocksa mojligt att
rapportera elektroniskt fran laboratoriernas informationssystem.

Canceranmalan ska skickas in sa snart diagnosen ar faststalld och den in-
formation som omfattas av uppgiftsskyldigheten finns tillganglig. Om nya
undersdkningar bekréftar eller fortydligar en diagnos ska tidigare lamnade
uppgifter till cancerregistret kompletteras eller rattas. Det samma galler om
nya undersokningar leder till att en diagnos andras eller om det visar sig att
det inte foreligger en tumor. Genom systemet med dubbla anmalningar fran
kliniker och laboratorier inkluderar registret en mycket hog andel av alla nya
tumarer.

Pa Regionalt cancercentrum granskas och bedéms anmalningarna och upp-
gifterna genererar nyregistrering eller uppdatering i tumérregistret. Kod-
ningen sker utifran denna kodinstruktion och ICD-0/3.2. Nationella cancer-
registret pa Socialstyrelsen uppdateras en gang per ar med data fran
respektive regions RCC.

Malign — benign
| registret markeras om tumaoren ar malign eller benign utifran angiven mor-
fologisk kod och/eller 1ageskod, se bilaga 1.

Misstanke
Stark misstanke om malign tumaér ar anmalningspliktig. Vid misstanke om in
situ foréandring finns ingen anmalningsplikt.

Observera att en kliniker alltid kan uppgradera en misstanke om malignitet
till faststalld malignitet i sin sammanlagda bedémning om ytterligare inform-
ation finns fran andra undersokningar.
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Grundldggande principer

Radikalitet

Information om primértumaren anses radikalt borttagen eller ej &r viktig in-
formation, framfor allt pa lage hud och brést. Om en ny primartumor pa
samma plats och med samma morfologi upptrader och en tidigare tumor an-
ses vara radikalt borttagen gors en ny anmalan.

Recidiv i sjukdom och recidiv av specifik tumor

Recidiv av tumor = aterfall av tumér som man trott var botad eller inaktiv.
Startar i cancerceller som inte var borttagna eller forstorda efter behandling.
Recidiv i sjukdom = en ny primar tumdr av samma morfologi som inte har
nagot samband med den forsta tumaoren.
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Grundldggande tumérléra - beskrivning av uppkomst, upptdckt och férlopp

Grundladggande tumorlara -
beskrivhing av uppkomst, upptackt
och forlopp

En kortfattad beskrivning som kan vara till nytta vid tolkning, 6versattning
och registrering av anmalningar.

Vad aren tumore

Tumor, pa samma satt som det gamla nordiska ordet svulst, betyder helt en-
kelt svullnad, knol eller knuta. Begreppet kommer av att manga tumorsjuk-
domar visar sig som just en knél av avvikande vavnad. Cellerna i en tumér
tillvaxer pa ett oandamalsenligt satt och kan darigenom paverka omgivande
vavnader och organ pa ett negativt satt. Tumadrer som ar godartade (benigna)
vaxer pa platsen for uppkomsten, medan tumorer som ar elakartade (maligna)
kan sprida sig till andra lokaler i kroppen med sa kallade dottersvulster (me-
tastaser).

Begreppet tumdrsjukdom har kommit att beteckna dven sjukdomar som
karakteriseras av en okontrollerad celltillvaxt men inte bildar en avgransad
knol, till exempel blodmaligniteterna.

Kort om tumaorsjukdomars namn och
huvudtyper

Indelningen av tumdrer i godartade och elakartade &r en praktisk uppdelning
som omedelbart ger en ledtrad till férvantad prognos. Ett annat satt att indela
tumorer &r solida tumdrer, det vill séga tumdérsjukdomar som bildar en fast
knol, jamfort med tumorsjukdomar vilka &r mera diffust fordelade i kroppens
vavnader, till exempel tumérsjukdomar i blodceller eller blodbildande organ
inklusive celler fran immunforsvaret.

Tumdrsjukdomar namnges traditionellt efter den mogna vévnad som de
uppkommer ifran eller fran den mogna vavnad som tumaorcellerna mest lik-
nar. Det har ocksa funnits en tradition av att namnge sjukdomar efter den
som forst beskrev tillstandet, och en rad sadana sa kallade eponymer lever
kvar i klassifikationerna. Manga tumaérsjukdomar har i moderna klassifikat-
ioner langa beskrivande namnsom kan innefatta beskrivningar av genetiska
awvvikelser.

De flesta av de i befolkningen vanligaste tumorsjukdomarna har sitt ur-
sprung i celltyper som beklader ytor i kroppen, sa kallat epitel, dessa epi-
teliala tumarer kallas carcinom. Aven kortelstrukturer utgors av epitel och
elakartade tumorer som utgar fran kortelceller kallas adenocarcinom eller
kortelcancer. Exempel pa carcinom ar skivepitelcarcinom som kan upp-
komma saval i huden, som i skivepitelbekladda slemhinnor, i mun och svalg
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Grundldggande tumérléra - beskrivning av uppkomst, upptdckt och férlopp

samt pa livmodertappen. Exempel pa adenocarcinom &r grovtarmscancer,
brdstcancer och prostatacancer. For dessa tumortyper vet man med stor sa-
kerhet att canceromvandlingen faktiskt startar i celler av den typ som tumo-
ren liknar.

Elakartade tumarer fran kroppens bind- och stodjevavnader sdsom mjuk-
vévnad och skelettet kallas for sarkom vanligen med ett prefix som anger vil-
ken vavnad som tumorcellerna liknar. For gruppen sarkom &r sambandet
mellan vavnadens utseende och tumérens ursprung svagare, och det anses
snarare att dessa tumortyper uppkommer fran primitiva stamceller. Exempel
pa sarkom ar osteosarkom (skelettsarkom), kondrosarkom (brosksarkom) och
liposarkom (fettsarkom). De svenska orden ar ovanliga i praktiskt bruk.
Ewings sarkom &r en tumor med primitiva celler som av tradition réknas till
sarkomgruppen, men som sannolikt inte alls har sitt egentliga ursprung i
stodjevéavnader.

Godartade tumorer bendmns ofta med ett prefix beskrivande ursprunget el-
ler utseendet och &ndelsen -om. Ett adenom &r en godartad forandring av kor-
teltyp och ett cystadenom ar en férandring av korteltyp med vidgade kortel-
strukturer, ibland bildande stora halrum. Ett lipom &r en godartad fettknuta.
Meningiom ar en godartad tumor som utgar fran celler i hjarnans hinnor. Ty-
varr & namngivningen inte helt konsekvent och vissa tumorer sdsom astrocy-
tom, tumorer fran hjarnans stodjeceller, kan vara bade godartade och elakar-
tade trots namnformen.

Blodmaligniteter namnges efter den celltyp eller de stamceller som tumaor-
cellerna liknar. Lymfom &r tumorsjukdom i vita blodkroppar, lymfocyter som
finns i lymfknutor. Leukemier & maligna proliferationer av cirkulerande vita
blodkroppar, men inbegriper ocksa den blodbildande benmargen.

Tumorer | cancerregistret ar inte bara
"cancer”

Ibland uppstar oklarheter vid kontakter med vardpersonal och patienter anga-
ende cancerregistret. Namnet cancer anvandes ursprungligen mer allmént for
att beskriva invasiva tumdorsjukdomar, men numera anvénds ordet inom den
medicinska professionen mer specifikt som ovan beskrivits. De tumérer och
tumorliknande tillstand som skall inga i cancerregistret innefattar saval can-
cer/carcinom som 6vriga elakartade tumorsjukdomar, men dven forstadier till
maligna tumdrer och tillstdind med oklar potential, samt nagra benigna till-
stand. Detta anges i Socialstyrelsens foreskrift som reglerar anmalningsplik-
ten. Registrets namn uppfattas ibland antyda att en registrering innebar att
man har eller har haft cancer, vilket kan vacka starka kénslor, &ven ur denna
synvinkel. En aterkommande uppgift inom arbetet med cancerregistret ar ut-
redningar och forklaringar om foreskriftens innebdrd for registrering av vissa
tumortyper eller tillstand.
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Grundldggande tumérléra - beskrivning av uppkomst, upptdckt och férlopp

SNOMED-kodning som anvands i
cytologi och patologi

Inom morfologisk diagnostik anvéands traditionellt koder for att kunna kate-
gorisera fall och gora nyckeltal och diagnosutfall. I Sverige anvénds sedan
l&nge varianter av ett system som kallas SNOMED, en forkortning som bety-
der Systematized Nomenclature of Medicine. De koder som anvands &r en
lokal uppgradering av éldre versioner av ett kodverk som Amerikanska Pato-
logfdreningen konstruerade.

Kodverket bestar av flera armar betecknade med bokstaver dar de viktig-
aste ar T for topografi, M for morfologi, och D for disease. Bokstaven f6ljs
sedan av fem siffror, dar O inte alltid skrivs ut i de senare positionerna. Det
ursprungliga kodverket underhalls inte langre och aven om vissa samord-
ningsforsok gjorts av Svensk forening for patologi finns vissa variationer i
anvanda koder mellan de olika laboratorierna. Anvanda koder for tumorsjuk-
domar &r dock i de flesta fall trots allt samstdmmiga med de morfologikoder
som anvands i WHO:s klassifikationer, och siffrorna i dessa ar korrelerade
med ICD-O. Grunden for kodverket &r att en kod for lokal, T-, kombineras
med en eller flera koder fér morfologiska fynd M-.

Notera:

Koderna ar inte avsedda som diagnoser, i synnerhet for patologi, och kon-

trolleras nagot mindre stringent an sjalva diagnostexten. Om text och kod

skiljer sig at ar det texten som géller. Om informationen ar signifikant

motsagelsefull kan kontakt med laboratoriet for fortydligande vara lamp-

lig.
Det &r vanligt att laboratorierna anvander SNOMED-koderna for att sortera
ut vilka fall som skall ga med i sandningen av anmalningar till RCC. Om ty-
per av fall systematiskt saknas bland anmalningarna fran ett laboratorium kan
detta bero pa felaktiga flaggor pa koder. | manga laboratoriers system ar det
svart att korrekt hantera anmalningar av fall dar en morfologisk diagnos skall
registreras for vissa lokaler men inte for andra da man oftast enbart tittar pa
M-koden, exempel pa detta & M-koden for adenom.

For mer information om SNOMED-CT i svensk sjukvard hanvisas till in-
formation pa Socialstyrelsens hemsida.
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Bron, Nésa och Hals omrédet

Oron, N&sa och Hals omr&det

Kliniskt Iage Klartext

CO00 Lapp

co1 Tungbas

Co02 Tunga

Co3 Tandkoft

Co4 Munbotten

CO05 Gom (Palatum)

Co0é6 Annan och icke specificerad del av munhdla

co7 Oronspottkdrtel (Parofis)

co8 Andra och ospecificerade spottkortlar

Cco9 Tonsill

Cci10 Mellansvalg (Orofarynx, Mesofarynx)

(o4 ]| Ovre svalgrum (Naso/Rhinofarynx, Epifarynx)

C12 Fossa piriformis

C13 Nedre svalg (Hypofarynx, Laryngofarynx)

Cl4 Annorl och ofullstandigt angiven lokalisation i [Gpp,
munhdla och svalg

C30 Nd&shdla och mellandra

c31 Nd&sans bindla

C32 Struphuvud (Larynx)

Lapp COO

Kliniskt IGdge C00 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Overléppens yttersida (Iappréoda) — C00.0 C00.0 C00.0 140.0 140.0
UnderlGppens ytfersida C00.1 C00.1 C00.1 140.1 140.1
(lGppréda)

LGppens yttersida (IGpproda). C00.2 C00.2 C00.2 140.9 140.9
|Gpp ej angiven

Overlappens insida (slemhinna) C00.3 C00.3 C00.3 140.3 140.0
Underldppens insida (slemhinna) C00.4 C00.4 C00.4 140.4 140.1
LGppens insida (slemhinna), C00.5 C00.5 C00.5 140.5 140.9
IGpp €] angiven

Lappkommissur eller mungipa C00.6 C00.6 C00.6 140.6 140.9
Overvaxt till/frén angrénsande

sublokal inom IGpp (C00) med C00.8 C00.9 C00.9 140.9 140.9
okdnt ursprung

L&pp UNS C00.9 C00.9 C00.9 140.9 140.9
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Bron, Nésa och Hals omrédet

Tungbas CO1

Kliniskt Iage CO1 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD¢ ICD7

Tungbasens dorsala sida, fungbas

UNS, bakre 1/3 av fungan C01.9 C01.9 CO1 141.0 141.0
Tunga CO02

Kliniskt Iage C02 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7

Tungans éversida, framre 2/3, medellinje C02.0 C02.0 C02.0 141.1 141.7

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

Tungans undersida, framre 2/3 co2.2 c022 co22 1413 1417

och tfungband

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

Tungtonisill C02.4 C02.4 C02.4 141.9 141.9

Overvaxt fill/frdn angrdnsande sublokal C02.8 C02.9 C02.9 141.9 141.9

inom funga (C02.0-C02.4) med ok&nt

ursprung

Tunga UNS C02.9 C02.9 C02.9 141.9 141.9
Tandkdtt CO3

Kliniskt Iage C03 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD¢ ICD7

Overkdkens tandkott (maxilliér gingiva) C03.0 C03.0 C03.0 143.0 144

Underk&kens tandkdtt C03.1 C03.1 C03.1 143.1 144

(mandibulér gingiva)

Tandkdtt (gingiva) UNS C03.9 C03.9 C03.9 143.9 144
Munbotten C04

Kliniskt Iage C04 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD¢ ICD7

Munbotten frédmre del C04.0 C04.0 C04.0 144.9 143

Munbotten lateral del C04.1 C04.1 C04.1 144.9 143

Overvaxt till/frén angrénsande sublokal C04.8 C04.9 C04.9 144.9 143

inom munbotten (C04) med

okdant ursprung

Munbotten UNS C04.9 C04.9 C04.9 144.9 143
Gom (Palatum) C05

Kliniskt Iage C05 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9¢ ICD7

HAarda gommen C05.0 C05.0 C05.0 145.2 144

Mjuka gommen C05.1 C05.1 C05.1 145.3 144

Uvula (gomsegel) C05.2 C05.2 C05.2 145.4 144

Qvervcxt fill/fr&n cmgrons"onde sublokal C05.8 C05.9 C05.9 145.5 144

inom gom (C05) med okdnt ursprung

Gom (muntak) UNS C05.9 C05.9 C05.9 145.5 144
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Annan och icke specificerad del av
munhdla C0é

Kliniskt Iage C06 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Kindslemhinna (buckalslemhinna) UNS C06.0 C06.0 C06.0 145.0 144
Kindféra, |&ppfara, alveolarféra C06.1 C06.1 C06.1 145.9 144
Retromoldr yta (bakom kindtdnderna) C06.2 C06.2 C06.2 145.6 144
Overvaxt till/frén angrénsande sublokal i

andra och ospecificerade delar av C06.8 C06.9 C06.9 145.9 144
munhdla (C06) med okdnt ursprung

Munhdla UNS inkl sma spottkdrtlar UNS C06.9 C06.9 C06.9 145.9 144

Oronspottkdrtel (Parotis) C0O7

Kliniskt Iage C07 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD¢ ICD7

Oronspottkoértel, inkl utférsgéng

. Co07.9 C07.9 Cco7 142.0 142.0
(Stensens gang)

Andra och ospecificerade spottkortlar
C08

Kliniskt Iage C08 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD¢ ICD7

Sut?mond.l.buloorlskor’rel, submox:llonskor— C08.0 C08.0 C08.0 142.1 142.6

tel inkl utférsgang (Whartons gang)

Sublingualiskértel inkl utférsgdng C08.1 C08.1 C08.1 142.2 142.5

Overvaxt till/frén angrénsande stora co08.8 C08.9 C08.9 142.9 142.9

spottkértlar (C07 + C08) med

okdant ursprung

Stora spofttkdrilar UNS C08.9 C08.9 C08.9 142.9 142.9
Tonsill C0O?

Kliniskt Iage C09 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9¢ ICD7

Fossa tonsillaris C09.0 C09.0 C09.0 146.0 145.0

Gombdagar, frdmre och bakre C09.1 C09.1 C09.1  146.0 145.0

Overvaxt till/frén angrénsande sublokal C09.8 C09.9 C09.9 146.0 145.0

inom fonsill (C09) med ok&nt ursprung

Gomtonisill och tonsill UNS C09.9 C09.9 C09.9 146.0 145.0
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Mellansvalg (Orofarynx, Mesofarynx) C10

Kliniskt Iage C10 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10  ICD?9 ICD7
vallecula epigloffica C100 C100 C100 1469 1457
(struplocksinsé&nkning)
Epiglottis frdmre yta och fria kanter Ci10.1 C10.1 C10.1 146.9 145.7
Lateral vagg Cl10.2 C10.2 C10.2 146.9 145.7
Bakre végg C10.3 C10.3 C10.3 146.9 145.7
Bronkl'olveck (g&lveck hos foster) samt C10.4 C10.4 C10.4 146.9 145.7
brankialcysta (lateral halscysta), dvs.
embryonala rester
Overvaxt till/frédn angrénsande sublokal C10.8 C10.9 C10.9 146.9 145.9
inom mellansvalg (C10) med okant
ursprung
Mellansvalg UNS C10.9 C10.9 C10.9 146.9 145.9
Ovre svalgrum (Naso/Rhinofarynx,
Epifarynx) C11
Kliniskt Iage C11 ICD-0/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Ovre végg (naso/rhino- eller epifarynxtak) C11.0 C11.0 C11.0 147.9 146
Bakre vagg inkl. adenoid, Cl1.1 C11.1 Cl1.1 1479 146
(svalgtonsill/farynxtonisill) ’ ’ ’ :
Sidové&gg inkl. Rosenmdllers ficka (fossa) Cl11.2 Cl1.2 Cl11.2 147.9 146
Fr&mre vagg inkl. bakre kant av nds-
septum, koaner och nasofaryngeal ytaav ~ C11.3 CI11.3 Cl11.3 147.9 146
mjuka gommen
Overvaxt fill/frén angrdnsande sublokal C11.8 C11.9 C11.9 147.9 146
inom 6vre svalgrum (C11) med okdnt
ursprung
Ovre svalgrum UNS C11.9 Ccl1.9 C11.9 147.9 146
Fossa piriformis C12
Kliniskt Iage C12 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD$ ICD7
Fossa (sinus) piriformis C12.9 C129 C12 148.1 146
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Bron, Nésa och Hals omrédet

Nedre svalg (Hypofarynx, Laryngofarynx)

C13

Kliniskt Iage C13 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Postkrikoidalt rum, (krikofarynx) C13.0 C13.0 C13.0 148.0 147
Aryepiglottiska veckets hypofa-
ryngeala del eller aryepiglottiska C13.1 C13.1 C13.1 148.9 147
vecket UNS
Bakre vagg C13.2 C13.2 C13.2 148.9 147
Overvaxt ill/frdn angrdnsande C13.8 C13.9 C139 148.9 147
sublokal inom nedre svalg (C13) med
okdant ursprung
Nedre svalg UNS C13.9 C13.9 C13.9 148.9 147
Svalg (laryngofarynx) i héjd med C13.9 C14.1 C14.1 149.9 148
stfruphuvudet
Annan och ofullstdndigt angiven
. . . oo o
lokalisation i [Gpp, munhala och svalg
Kliniskt Iage C14 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Svalg UNS C14.0 C14.0 C14.0 149.9 148
Waldeyers ring (lymfoid vé&vnad) Cl14.2 Cl14.2 Cl14.2 149.9 148
Overvaxt till/frén 1app, munhdla och C14.8 C14.8 C14.8 149.9 148
svalg (C00-C14) med okant ursprung
oo o oo
Nashala och Mellanéra C30
Kliniskt Iage C30 Anatomisk del ICD-O/3.2 ICD-0/2 ICD10 ICD9 ICD7
Nd&shala: Inre ndsrum C30.0 C30.0 C30.0 160.0 160.0
Nd&sbrosk C30.0 C30.0 C30.0 160.0 160.0
Nd&smusslor C30.0 C30.0 C30.0 160.0 160.0
Daevass cano C30.0 C300 1600 1600
Nd&svestibul C30.0 C30.0 C30.0 160.0 160.0
Eustachiska
Mellandra: roret C30.1 C30.1 C30.1 160.1 160.1
(6rontrumpe-
ten)
Innerdéra C30.1 C30.1 C30.1 160.1 160.1
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Nd&sans bihdlor C31

Kliniskt Iage C31 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Maxillarsinus (Sverkdkshdla) C31.0 C31.0 C31.0 160.2 160.2
Etmoidalsinus (silbenshala) C31.1 C31.1 C31.1 160.3 160.7
Frontalsinus (pannhdla) C31.2 C31.2 C31.2 160.4 160.7
Sfenoidalsinus (kilbenshdala) C31.3 C31.3 C31.3 160.5 160.7
Overvaxt fill/frén angrdnsande sublo- 318 C31.9 C31.9 160.9 160.9
kal inom n&sans bihdlor (C31) med
okdnt ursprung
Nasans bihdlor UNS C31.9 C31.9 C31.9 160.9 160.9
Struphuvud (Larynx) C32
g';"z's'd ldge  Anatomisk del  1CD-0/3.2 ICD-O/2  ICD10 ICD9 IcD7
Clottis Inre larynx C32.0 C32.0 C32.0 161.0 161
G\":TSO stamband - 35 g C32.0 C32.0 161.0 161
Supraglottis Aryepiglottiska
(larynx 6vre  veckets C32.1 C32.1 C32.1 161.1 161
del) laryngeala del
Epiglothis bakre - 4 | C32.1 C32.1 161.1 161
laryngeala del
Epiglottis
suprahyoidala C32.1 C32.1 C32.1 161.1 161
del
Epiglottis UNS C32.1 C32.1 C32.1 161.1 161
Falska st&m-
band/ fickband C32.1 C32.1 C32.1 161.1 161
ventriculusia- - a9 C32.1 Ca2.1 161.1 161
ryngis
Subglottis (larynx undre del) C32.2 C32.2 C32.2 161.2 161
Larynxbrosk C32.3 C32.3 C32.3 161.3 161
Overvaxt till/frén angrénsande
sublokal inom sfruphuvud {C32) - 35 g C32.9 C329 161.9 161
med okdant
ursprung
Larynx UNS C32.9 C32.9 C32.9 161.9 161
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Morfologisk typ C00-14, C30-32 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Skivepiteltumorer

Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146
Hornbildande skivepitelcarcinom 80713 80703 146
Icke-hornbildande skivepitelcarcinom 80723 80703 146
Icke-keratiniserande skivepitelcarcinom 80723 80703 146
Keratiniserande skivepitelcarcinom 80713 80703 146
Papillart skivepitelcarcinom 80523 80703 146
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-oberoende 80863 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-relaterat 80853 80703 146
Skivepiteldysplasi hdggradig/HSIL 80772/b 80702/b 144/b
Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Verrukdst skivepitelcarcinom 80513 80703 146
Adenocarcinom/carcinom

Acinic cell carcinoma 85503 85503 066
Adenocarcinom basalcellstyp 81473 81403 096
Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Carcinom acindrcellstyp 85503 85503 066
Carcinom med NUT proteinrearrangemang 80233 80203 196
Duktal cancer/duktalt carcinom 85003 85003 096
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
Heterotopi-associerat adenocarcinom 80103 80103 196
Lymfoepitelialt/ lymfoepiteliomlikt carcinom 80823 80823 166
Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Myoepitelialt carcinom (C02.4) 89823 85623 196
NUT-carcinom 80233 80203 196
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Papillar (kértel-)tumor aggressiv (C30.1) 82601 82601 093
Papilléart nasofaryngealt adenocarcinom 82603 82603 096
Polymorft adenocarcinom 85253 81403 096
Schneiders carcinom (C30, C31) 81213 81203 116
Sinonasalt odifferentierat carcinom SNUC 80203 80203 196

Tabellen fortsatter pa foljande sida
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Morfologisk typ C00-14, C30-32 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Neuroendokrina tumérer

Medelhdgt differentierat neuroendokrint carcinom 82493 82403 086
Merkelcellscarcinom nodalt/extrakutant 82473 82473 446
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Val-/hoégt differentierat neuroendokrint carcinom 82403 82403 086
Inverterade papillom

Inverterat Schneiderpapillom /C30, C31) 81211/b 80501/b 115/b
Inverterat sinonasalt papillom (C30, C31) 81211/b 80501/b 115/b
Onkocytiskt Schneiderpapillom (C30, C31) 81211/b 80501/b 115/b
Onkocytiskt sinonasalt papillom (C30, C31) 81211/b 80501/b 115/b
Melanocytdra tumérer

Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Ovriga tumérer

Estesioneuroblastom 95223 95003 416
Spottkorteltumérer och tumérer fran kértelutférsgangar C07-08

Acinic cell carcinoma 85503 85503 066
Adenocarcinom basalcellstyp 81473 81403 096
Adenocarcinom ex/ur pleomorft adenom 89413 89403 046
Adenocarcinom in situ ex/ur pleomorft adenom 89412/b 89402/b 044/b
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
pomTAOe e O T sy eon o
Carcinom acindrcellstyp 85503 85503 066
Carcinosarkom 89803 89803 896
T[;L;)I;’rol cancer in situ/ infraduktal cancer (spottkdrtel- 85002/b 85002/b 094/b
Duktal cancer/duktalt carcinom 85003 85003 096
Duktalt carcinom av spottkorteltyp 85003 85003 096
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Lymfoepitelialt/ lymfoepiteliomlikt carcinom 80823 80823 166
Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Malign blandad tumér av spofttkdrteltyp 89403 89403 046
Malignt myoepiteliom 89823 85623 196
Malignt pleomorft adenom 89413 89403 046
Mixed tumour (spottkdrteltyp) malign 89403 89403 046
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Myoepitelialt carcinom/ malignt myoepiteliom 89823 85623 196
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Onkocytdrt carcinom 82903 82903 096
Polymorft adenocarcinom 85253 81403 096
Sebacedst adenocarcinom 84103 84103 046
Sekretoriskt carcinom 85023 81403 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Spottkértelgdngscarcinom/ salivary duct carcinoma 85003 85003 096
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Oron, Nasa och Hals omradet

Att ténka pad vid registrering C00-C 14,
C30-C32

Multipla tumadrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

+ Det &r inte ovanligt att sjukdomen debuterar med lymfkortelmetastas. Det
ar ocksa relativt vanligt med saval recidiv av tidigare tumor som uppkomst
av ny tumoér med samma morfologi.

Overs&ttning multifokal

 For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registreras
med aktuell lageskod och med féljande 6versattningar:
— C00: ICD-0/2 C00.8, ICD9 140.8, ICD7 140.8
— CO02: ICD-0/2 C02.8, ICD9 141.8, ICD7 141.8
— CO04: ICD-0/2 C04.8, ICD9 144.9, ICD7 143
— CO05: ICD-0/2 C05.8, ICD9 145.8, ICD7 144
— C06: ICD-0/2 C06.8, ICD9 145.8, ICD7 144
— C08: ICD-0/2 C08.8, ICD9 142.8, ICD7 142.8
— C09: ICD-0/2 C09.8, ICD9 146.0, ICD7 145.0
— C10: ICD-0/2 C10.8, ICD9 146.8, ICD7 145.8
— C11: ICD-0/2 C11.8, ICD9 147.9, ICD7 146
— C13:I1CD-0/2 C13.8, ICD9 148.8, ICD7 147
— C31:1CD-0/2 C31.8. ICD9 160.8, ICD7 160.8
— C32: ICD-0/2 C32.8, ICD9 161.8, ICD7 161
« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokaloversattning ska goras.

Sidoangivelse

 For pariga organ eller strukturer bor sida anges om uppgiften finns. For ett
flertal av de hér aktuella lagena &r uppgiften obligatorisk: C06, C07.9,
C08, C09, C30.1, C31.0 och C32.0. 1 = hdger, 2 = vanster, 9 = okand sida.

Att ténka pad vid val av Idge

 Lapp: Lapproda (lappstiftsomradet) registreras pa lage C00.0-C00.2. Den
hudbekladda delen av lappen registreras pa lage C44. Om lapproda inte
tydligt anges i anmélan ska i forsta hand hudlaget véljas. For diagnosen
aktinisk cheilit skall l&get for l&ppréda anvandas.

+ Periodontal vavnad: Tumorer fran periodontal vavnad och tandfickor in-
Kluderas i lage C03, tandkdétt/gingiva.

+ Foljande ingar inte i gommen: Tumdrer som utgar fran tandkott, lappar-
nas insida, underliggande ben och mjuka gommens 6vre, nasofaryngeala
yta registreras inte pa lage C05 gom/palatum.

+ Tandtumérer: Tumorer fran tander registreras pa respektive benlage
Overkake/maxill C41.0 eller underké&ke/mandibel C41.1.
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Oron, Nasa och Hals omradet

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

 Tonsiller: Tonsillerna &r anhopningar av lymfoid vavnad som sitter i en
ringformig bildning i bakre svalget. Gomtonsillerna (“halsmandlarna”) och
en mindre tonsill i gomseglet hor till Tonsillaget C09, medan tungtonsillen
som &r bel&gen i tungans bakre del hor till 1age C02.4, medan svalg/fa-
rynxtonsillen (adenoiden) hor till 1age C11.1.

 Spottkdrtlar: Tumdorer i 6ronspottkdrteln (parotis) och 6vriga stora spott-
kortlar (submandibularis, submaxillaris och stora spottkortlar UNS) regi-
streras pa lage CO7 och C08. Sma, sa kallade accessoriska, spottkortlar
finns utbrett i slemhinnan i munhalan och tumorer utgangna fran dessa re-
gistreras pa respektive faktiskt lage, i forsta hand C01, C03, C04, C05 och
CO6.

« Stamband: Det finns lagen for “dkta” och “falska” stimband. Om endast
stamband anges i anmalan far det forutsattas att det ar de dkta som avses.

« Vaxkdrtelcarcinom/cerumindst adenocarcinom forekommer i ytterérat
men registreras pa lage C44.2.

+ Skelettumorer: Tumorer som utgar fran ndgon del av skelettet registreras
pa sedvanligt sétt pa ratt benlage, se C41.

Att ténka pad vid val av morfologi

» Pleomorft adenom &r en godartad tumér som har en epitelial och en me-
senkymal komponent. Den epiteliala komponenten kan malignifiera och
endast sadana varianter ska registreras. Detta kan bendmnas carcinom
ur/ex pleomorft adenom, pleomorft adenom med adenocarcinom, malignt
pleomorft adenom och pleomorft adenom med cancer in situ.

« Whartins tumdr/adenolymfom &r en benign tumor som inte ska registre-
ras.

« Enligt gallande foreskrift skall for lage Nashala C30 inverterat nispa-
pillom (Schneider-tumér)” registreras. Det finns saval flera varianter av
Schneidertumdrer som av inverterade papillom beskrivna i ICD-0/3.2 och
I WHO-klassifikationen. ICD-0/3.2 listar dessa fordelade éver morf-ko-
derna 8121/0 samt 8121/1 och med olika klartexter, varav ett antal &r hén-
visade till lage C30.0 samt C31. Detta tolkas som att enbart varianten av
Schneidertumdér som ar inverterade eller onkocytara och som har kod
8121/1 i ICD-0/3.2 samt i aktuell WHO-klassifikation och som har en viss
malignifieringsrisk beskriven med rékning och hdgrisk HPV angivet som
riskfaktorer avses som registreringspliktig.

« Skivepitelcarcinom kan delas in i HPV-positivt och HPV-negativt. HPV-
analys skall enligt vardprogram utféras pa primara skivepitelcancrar i ton-
sill, tungbas och epifarynx. Ofta anvands i stdllet analys med antikropp
for p16, dér positivitet for p16 i dver 70 % uppfattas tyda pa HPV-positivi-
tet. I B-anmélningar saknas ofta uppgift om HPV-status men informat-
ionen han hamtas i kvalitetsregistret.

« Skivepitelcarcinom HPV-positiv: Om information om HPV-positiv/bero-
ende finns ska den specifika morf-koden 80853 véljas. Information om
HPV-positivitet hamtas fran kvalitetsregistret for tumorer i huvud och
halsregionen.
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Oron, Nasa och Hals omradet

« Skivepitelcarcinom HPV-negativ: Om information om HPV-nega-
tiv/oberoende finns ska den specifika morf-kod 80863 endast valjas om
ingen annan specificerad variant av skivepitelcarcinom finns i anmalan.

Historik

» Estesioneuroblastom med morf-kod 95223 och 6vriga “estesiotumdrer”
har tidvis registrerats pa lage C72, men ska enligt ICD-O registreras pa
lage C30.0.

Klinisk dverblick CO0-C14, C30-C32

Anatomi

Omradet innehaller en rad olika lagen i munhala och svalg samt 6vre delen
av luftvégarna ovan struphuvudet, inklusive spottkortlar och tonsill. Av-
gransningen mellan nagra av lagena och korrelationen till den kliniskt an-
givna lokalen kan vara lite vansklig. WHO-Kklassifikationen som innefattar
dessa lagen anvéander sig av en mer évergripande indelning av de anatomiska
lokalerna.

» Lappcancer

 Munhalecancer

« Orofarynxcancer (cancer i mellansvalget)

 Nasofarynxcancer (cancer i nassvalget)

» Hypofarynxcancer (cancer i nedre svalget)

« Larynxcancer (cancer i struphuvudet)

* Spottkortelcancer

« Nas- och bihalecancer (inkluderar cancer i mellanérat)

+ Lymfkdrtelmetastas pa halsen med okand primartumor, CUP-HH

Tumo&rer
De flesta lagena domineras starkt av skivepitelderiverade tumorer utgangna
fran slemhinneytor. Férekomst av humant papillomvirus (HPV) &r viktigt for
saval uppkomst, prognos och diagnostik for vissa lagen. Skivepitelcancer grad-
eras ofta med en tregradig skala, men ibland anvands numera i stéllet indelning
i morfologiska undertyper. Vid skivepitelcancer utgangen fran slemhinnan i
munhalan eller svalget kan primartumaéren ibland vara mycket liten och svar att
hitta, och det ar inte ovanligt att sjukdomen debuterar med en forstorad lymf-
kortel pa halsen som visar sig innehalla en metastas. Det finns olika premaligna
forstadier till skivepitelcancer i munhalan, dessa har kliniska beteckningar som
leukoplaki och erytroplaki och hittas ofta av tandlakare. Vid provtagning fran
dessa géller sedvanliga regler; hoggradig skivepiteldysplasi registreras.
Skivepiteltumorer ar den vanligaste diagnosen aven i omradet for det lapp-
roda. FOr storre tumorer kan det vara vanskligt att avgora vilken som &r pri-
mérlokalen, och det kan ibland vara otydligt i anmalningarna om tumdérer i
ldpparna har sitt priméra ursprung i det lapproda eller i lapphuden. Om inte
det lapproda tydligt anges som lokal i klinikanmalan eller PAD (patologisk
anatomisk diagnos) anvands i forsta hand hudlagena.
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Oron, Nasa och Hals omradet

I lapparna kan en sarskild form av starkt inflammerad solskada, aktinisk
cheilit, forekomma. Retningen kan ge dysplasi och 6kar risk for skivepitel-
cancer. Sadana lesioner skall endast registreras om det foreligger 6vergang i
hdggradig skivepiteldysplasi, och registreras som detta.

Aven andra typer av carcinom inklusive olika typer av adenocarcinom/kor-
telcancrar jamte neuroendokrina tumdrer, lymfom och mesenkymala tumérer
férekommer i regionen.

Spottkortlarna har en egen och komplex tumorflora med flera varianter av
korteltumdrer med utseende av kortlarnas olika epiteliala celltyper, med vari-
erande vaxtmonster men ocksa blandtumarer. Skivepitelcancer forekommer i
de stora spottkortlarna saval som primar tumor utgangen fran utforsgang-
strukturer, som metastatisk véxt fran narliggande tumérutgangen fran slem-
hinneytan.

P& lage C30.0 finns en sarskild form av neuroblastom som anses upp-
komma i anslutning till luktnerven, som har lite sérskilda strukturella egen-
skaper. Denna morfologiska diagnos har tidvis dven registrerats pa lage C72,
men ska enligt ICD-O hora till lage C30.0.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Manga utredningar av misstankt tumaér i omradet har en finnalspunktion/ cy-
tologisk diagnos som forsta morfologiska utredning. Om lymfom finns som
differentialdiagnos opereras ofta lymfkorteln/knutan ut i stéllet.

Misstankta tumaorer i munslemhinnan ses ofta kliniskt som sarbildningar
som inte laks och forsta underskningen &r i sa fall en slemhinnebiopsi, men
aven cytologiska prov fran ytan anvéands. Provtagning djupare ner i svalget
och i nashalorna gors med hjalp av skopi.

| samband med operation av tumor i omradet gors ofta en lymfkortelut-
rymning pa halsen enligt sarskilda direktiv, for att gora en korrekt stadiein-
delning. Preparatet kallas ibland neck-preparat, lateral hals eller halsutrym-
ning. Antalet lymfkdrtlar och antalet lymfkortlar med tumér rdknas noga.

Notera att det ar relativt vanligt for laget saval med recidiv av en opere-
rad/behandlad tumdér som uppkomst av ny tumor, ofta med samma morfologi
(frémst skivepitelcancer) inom laget. Man behover darfor alltid vara vaksam
vid inkomna anmaélningar och vara frikostig med att eftersoka ytterligare in-
formation for att faststélla om det ror sig om fornyad manifestation av tidi-
gare tumor eller en ny primartumor.

Manga tumorer gar inte att operera radikalt vid upptackten och behandlas
da i stallet ofta med stralbehandling. Misstankta recidiv kan biopsieras flera
ganger Over tid.
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Gastrointestinalkanalen

Gastrointestinalkanalen

Kliniskt Iage Klartext

C15 Matstrupe (Esofagus)
C1é Magsdck (Ventrikel)
c17 Tunntarm (Duodenum, lleum, Jejunum)
ci18 Tjocktarm (Kolon)
c19 Overgdng éndtarm-tjiocktarm (Rektosigmoidala évergéngen)
C20 Andtarm (Rektum)
C21 Andtarmsdppning (Anus) och analkanalen
C22 Lever (Hepar) och intfrahepatiska gallvagar
c23 Gallblésa (Vesica Fellae)
C24 Andra och ospecificerade delar av gallvégssystemet
C25 Bukspottkdrteln (Pankreas) inklusive exokrin och endokrin del
C26 Andra och ospecificerade delar av matsmdltningsorganen
Esofagus C15
Oesophagus
Matstrupe Cardia C16.0
Ovre magmunnen
PylorusC16.4  Curvatura L Fundus C16.1
Nedre magmunnen ~ Minor €16.5 Fundus ventriculi

Corpus €16.2 Ventrikel C16

Duodenum C17.0 Corpus ventriculi  Magsdck

Tolvfingertarm Curvatura major C16.6

Colon hoger flexur C18.3 Antrum C16.3
Flexura hepatica

Jejunum C17.1 *1
L

Colon vénster flexur C18.5
Flexura lienalis

Tunntarm C17

Colon transversum C18.4

Colon descendens C18.6
Colon C18
lleum C17.2 Colon ascendens C18.2 Tjocktarm
Colonsigmoideum C18.7 Groviarm
lleocekalvalveln/
lleocekalomradet C18.0
Rektosigmoidal-
Caecum C18.0 Overgangen C19.9
Appendix C18.1 Rektum C20
Appendix vermiformis .
Maskformiga bihanget Andtarmen
Anus och analkanalen C21
t Andtarmséppningen
K&lla: Cancerregistret
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Gastrointestinalkanalen

Mikroanatomi och T-stadium
gastrointestinalkanalens rérformiga delar

Magtarmkanalens kortelslemhinnebekl&dda rorformiga delar har en gemen-
sam grundlaggande struktur som ligger till grund for hur precancerésa och
cancerosa forandringar bendmns och hur stadierna av djupvaxt definieras.
Mot lumen finns sjalva slemhinnan, mukosan, som bestar av ytepitel, kortel-
strukturer och mellanliggande bindvév, den sa kallade lamina propria. Muko-
san avgransas mot djupet av ett tunt muskellager, lamina muscularis, under
vilken submucds bindvav foljs av de tjocka muskellagren. Utsidan av roret”
ar till storsta delen bekladd med serosayta, till exempel &r stora delar av-
magsacken och tarmen beklddda med bukhinna, men vissa delar &r retroperi-
toneala.

—— Epitelyta

L Lamina propria

—— Mucosa

— Kortelstrukturer

—— Muscularis mucosae

P ) ! e 2
b '; ~
Submucosal e =

Kalla: Cancerregistret

Intraepitelial dysplasi; laggradig (icke-registreringspliktig) och hoggradig,
epitelcellsdysplasi vilken ar begrénsad till preformerade kortelstrukturer.
Intraepitelial dysplasi motsvarar cancer in situ men begreppet foredras ofta
har da det kan vara missledande ur ett kliniskt perspektiv—TiS.

Intramukosal cancer; neoplastisk korteltillvaxt i mukosaskiktet som inte
ar begransad till preformerade kortelstrukturer utan bryter igenom till bindva-
ven i lamina propria, men som inte helt bryter igenom slemhinnans avgran-
sande muskelskikt-T1a.

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

Indelningen ar aven 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.

Lesionerna namnges efter sin struktur eller form:

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

» Polyp: foréandring som inféster med en stjalk mot underlaget.
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Gastrointestinalkanalen

 Flack forandring: fordndring som infaster bredbasigt mot underlaget.
+ Sessile: samma som flack foréndring.

+ Sagtandsmonstrad: mucinrikt spetsliknande monster.

+ Serrated: sagtandsmaonstrad.

* Intraepitelial glandul&r neoplasi: cancer in situ i kortelepitel, anvands
for “’platta” fordndringar, det vill sdga som inte har en adenomatds utbukt-
ning. Detta ar i tjocktarmen ofta kopplat till dysplasi i kronisk inflammato-
risk tarmsjukdom.

* DALM: "dysplasia associated lesion or mass” endoskopisk bestimning pa
icke-polypds lesion relaterad till kronisk inflammatorisk tarmsjukdom, be-
greppet skall utga!

FOr T1-carcinom, vilka ofta beskrivs som adenom eller polyper med 6ver-
gang i invasivt carcinom, anvands ytterligare uppdelningar av stadiet bero-
ende pa hur djupt i submukosan tumoren nar. Olika bedomningsskalor an-
vénds for flacka och polypdésa lesioner.

Flacka lesioner; Kikuchi-nivaer/sm-typ;

« sml infiltration i submukosans 6vre tredjedel
« sm2 infiltration i submukosans mellersta tredjedel
« sm3 infiltration i submukosans djupa tredjedel

Polyposa lesioner; invasionsniva 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 polypstjalken men inte i muskularis pro-
pria

Samtliga lesioner som har en sm-typ eller en Haggittniva angiven ar alltsa,
om &n ytligt, invasiva carcinom.

Ytliga adenocarcinom uppkomna i en tydlig adenomstruktur kallas ibland
fortfarande for det mera gammaldags adenocarcinom ex/ur adenom. Ut-
trycket anvands alltmer sallan, och ar narmast obsolet da det ar biologiskt
fastlagt att alla adenocarcinom i tarmkanalen uppkommer ur adenomatésa
forstadier i nagon grad.
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Gastrointestinalkanalen

Morfologitabell neuroendokrina tumaorer
I gastrointestinalkanalen

Beteckning Forkortning  Differentiering Grad Ki-67 index
Neuroendokrin fumor UNS NET Hogt diff Okand <3%
Neuroendokrin tumér G1 NET G1 Hogt diff L&g/G1 <3%
Neuroendokrin tumér G2 NET G2 Hogt diff Intermedidr/G2  3-20%
Neuroendokrin tumoér G3 NET G3 Hogt diff H&9/G3 >20%
Neuroendokrin cancer UNS NEC LAgt diff H6g/G3 >20%
Smacellig neuroendokrin SCNEC Lagt diff H5g/G3 >20%
cancer

Storcellig neuroendokrin LCNEC Lagt diff Hég/G3 >20%
cancer

Mixed Neuroendokrin-Non MiINEN Hogt eller lagt Varierande Varierande

neuroendokrin neoplasi

diff

Att ténka pad vid val av morfologi neuroendokrina tumérer

Neuroendokrina tumarer (neuroendokrina neoplaiser/NEN) kan ha lite
olika beteckningar i olika lagen men sedan 2019 ars WHO klassifikation
for gastrointestinalkanalen &r beteckningarna homogeniserade for hela Gl-

kanalen i enlighet med tabellen.

Den aktuella indelningen inbegriper savil grad (“grade”) som differentie-
ringsgrad (“differentiation”) vilket i synnerhet i svensk nomenklatur kan

vara lite svaréverskadligt.

For MiNEN finns lagesspecifika varianter av blandning for flera anato-

miska lokaler.

Den tidigare vanliga beteckningen “carcinoid” for hogt differentie-

rade/laggradiga neuroendokrina tumdrer i gastrointestinalkanalen rekom-

menderas inte.

Hogt differentierade rena neuroendokrina lesioner fran Gl-kanalen har en
egen TNM-stadieindelning, medan NEC stadieindelas enligt carcinom pa

aktuell lokal.
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Gastrointestinalkanalen

Morfologitabell mjukdelstumorer,
groddcellstumorer och
slemhinnemelanom i
gastrointestinalkanalen

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

Alveolart rhabdomyosarkom 89203 89203 676
Angiosarkom 91203 91203 506
Embryonalt rhabdomyosarkom UNS (inkl botryoid typ) 89103 89103 676
Embryonalt sarkom (i levern) 89913 88003 796
Epitelioitt hemangioendoteliom 91333 91303 506
GIST (gastrointestinal sfromal fumor/stromacellssarkom) 89363 88003 796
Kaposis sarkom 91403 91403 566
Klarcellssarkom UNS 90443 90443 796
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Malign glomustumaor 87113 86803 446
Malign granularcellstumor 95803 95803 686
Malign solitér fibrds fumaor (SFT) 88153 88003 796
Myofibroblastiskt (pseudo)sarkom, inflammatoriskt epi- 88251/b 88001/b 793/b
telioitt

Perivaskuldr epitelioid tumér (PECom), malign 87143 90443 796
Rhabdomyosarkom UNS 89003 89003 676
Spolcelligt rhabdomyosarkom 89123 89003 676
Synovialt sarkom UNS 90403 90403 776
Groddcells-/germinalcellstumorer

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

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

Att t&nka pd vid val av morfologi
mjukdelstumorer, groddcellstumorer och
slemhinnemelanom

+ | tabellen listas de tumortyper som har vanliga eller lokaltypiska manifes-
tationer i framst den rorformiga delen av gastrointestinalkanalen. For en
komplett 6versikt 6ver mjukdelstumdrer hanvisas till l1age C49.

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

» Godartade mjukdelstumdrer som inte ar registreringspliktiga som
leiomyom och lipom &r relativt vanliga.

» Majoriteten av solitéra fibrosa tumaorer i gastrointestinalkanalen ar godar-
tade, endast 10 % har en mer aggressiv profil med lokala aterfall och
fjarrmetastaser. | WHO-klassifikationen for gastrointestinalkanalen re-
kommenderas att dessa skall bendmnas malign SFT med morf-kod 88153.

» SFT skall har endast registreras om det tydligt anges att det ror sig
om en malign variant enligt PAD eller klinisk anmalan. Beteckningen
hemangiopericytom som for vissa lagen betraktas som mer eller mindre
6verlappande rekommenderas inte for gastrointestinalorganen.

+ Slemhinnerelaterade melanom &r primara melanom som kan uppkomma i
hela langden av kanalen, men &r vanligast anorektalt.

Historik

« Misstéankt malign/borderline GIST-tumor registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014 regi-
streras 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.

KODNING | CANCERREGISTRET 2023
SOCIALSTYRELSEN



36
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Matstrupe (Esofagus) C15

Kliniskt Iage C15 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
gri’)";kfg’cﬁomgus (ractus super- 5 C150 C150 150.3 150.0
Lﬁ’é?é‘;’:fezfgg;?f;_%‘ﬁr&frox' Cl153 C150 C150 150.3 150.0
Torakala esofagus mellersta tredje- Cl5.4 C15.1 C151 150.4 150.0
del 25-32 cm

L‘gggﬂ?ﬁgfg{ f&?:ﬁg?ﬂgﬁg c155 Cl15.2 Cl15.2 150.5 150.0
Overvaxt ill/frdn angrdnsande C15.8 C15.9 C15.9 150.9 150.9
sublokal inom matstrupe (C15)

med okdnt ursprung

Matstrupe UNS C15.9 C15.9 C15.9 150.9 150.9
Morfologisk typ C15 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Carcinom och héggradig epitelcellsdysplasi

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

Esofageal infraepitelial skivepitelneoplasi, hdggradig 80772/b 80702/b 144/b
(skivepitelderiverad) (skivepitelcancer in situ; TiS)

Hoggradig Barrett dysplasi C15.5 (kértelcancer in situ; Tis) 81482/b 81402/b 094/b
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt carcinom 80823 80823 166
Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Verrukdst skivepitelcarcinom 80513 80703 146
Esofageala 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
Smécelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumérer

Blandform smdécelligt neuroendokrint carcinom — 80453 80413 196
adenocarcinom

Blandform smdécelligt neuroendokrint carcinom — 80453 80413 196
skivepitelcarcinom

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumaor 81543 81503 096

(MINEN)
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Gastrointestinalkanalen

Att tanka pd vid registrering C15
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.

« Vid sa kallad mappning (systematisk provtagning) vid kand Barretts kan
flera hoggradiga dysplasier hittas vid samma biopsitillfalle. Endast en regi-
strering gors.

+ Vid invasiv tumor och tidigare hoggradig dysplasi finns registrerad gors en
ny tumor. Detta forutsatt att det inte ar under utredningens gang. Da upp-
dateras tidigare registrering.

Overs&ttning multifokal

 For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor registre-
ras med aktuell l&geskod och med 6éversattning till ICD-O/2 C15.8,
ICD9 150.8, ICD7 150.8.

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tuma-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokaloversattning ska goras.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.
Att ténka pad vid val av Idge

« Tumorer som utgar fran gastro-esofageala évergangen (GEJ), dvs. inom 2
cm upp fran och 2 cm ner fran Gvre magmunnen, ska registreras pa lage
C16.0

Att tdnka pad vid val av morfologi

« Barretts esofagus ar ett tillstand med metaplastiskt kortelepitel i nedre de-
len av esofagus, just ovan dvre magmunnen. Tillstandet predisponerar for
dysplasi och adenocarcinom men &r inte i sig sjalv registreringspliktigt.

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

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

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

Historik

« Tidigare anvandes lageskod C15.1 for de ¢vre delarna av torakala esofa-
gus, och C15.2 for den nedre delen av torakala esofagus.

« Tidigare radde uppfattningen att adenocarcinom i nedre delen av esofagus
alltid utgjorde 6vervaxt av adenocarcinom fran magséackens 6vre del, car-
dia, vilket framgar fran aldre litteratur och kodningsinstruktioner. Sedan
borjan av 1990-talet ar dock konceptet att adenocarcinom uppkomna i
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Gastrointestinalkanalen

Barrett-forandringar ar priméara pa platsen valbelagt och dessa skall kodas
pa sitt faktiska lage.

» Misstankt malign/borderline GIST-tumor registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014 regi-
streras 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.

Klinisk overblick C15

Anatomi

Matstrupen ar ett kanalformigt organ som stracker sig fran svalget med 6vre
esofagussfinktern till nedre esofagussfinktern/dvre magmunnen. Liksom tar-
men bestar de yttre lagren av muskel och bindvavsskikt. En frisk matstrupes
lumen &r bekladd med ett tjockt oférhornat skivepitel. Overgangen till mag-
sackens kortelepitel ar skarp, men bildar ett vagigt monster Gver matstrupens
cirkumferens. Overgangen syns till exempel vid endoskopisk undersokning
och brukar da kallas Z-linjen.

Matstrupen indelas av praktiska skl i delar definierade av avstandet fran
tandraden (6verkédkens framténder) och indelningen speglar egentligen inte
nagra vasentliga anatomiska skillnader mellan organets olika delar.

Enligt géllande riktlinjer skall gastro-esofageala dvergangen (GEJ) som in-
gar i lage C16.0 uppfattas som ursprunget for tumaorer inom 2 cm upp fran
och 2 cm ner fran 6vre magmunnen. Detta stammer ibland daligt med hur tu-
morerna kodas i patologiutlatanden da dessa tumorer vanligen ingar i nyckel-
talen for esofagus enligt gallande riktlinjer. FoOr ytterligare detaljer se resone-
manget om Barretts esofagus under morfologiska kommentarer.

Tumo&rer
Godartade, icke registreringspliktiga, tumorer fran de yttre bindvéavsskikten
ar vanliga (lipom, leiomyom).

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

Kronisk reflux av magsafter och andra retningstillstand kan ge en omvand-
ling av skivepitelet i esofagus just ovan 6vre magmunnen till korteldifferenti-
erad slemhinna. | forsta skedet ses gastrisk slemhinna, det vill s&ga liknande
den i ventrikeln, krypa uppat i matstrupen. Nar retningen fortsatter uppkom-
mer en omvandling av epitelet till tunntarmsliknande epitel, sa kallad intest-
inal metaplasi. Detta kallas Barretts esofagus och okar risken for kortel-
cellsdysplasier och adenocarcinom signifikant.

Patienter med kand Barretts foljs kontinuerligt med endoskopiska under-
sokningar med systematisk provtagning, sa kallad mappning, med ett stort
antal biopsier fran varje provtagningstillfille. Aven om héggradig 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
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motiverade. Vid fynd av invasiv cancer i senare prov uppdateras registre-
ringen pa vanligt sétt.

Adenocarcinom av olika typer kan ocksa upptrada i hela esofagus langd,
men det ar ovanligt. Aven har dominerar en etiologi med retningstillstand
(relaterat till reflux, livsstilsfaktorer samt Gvrigt som ger esofagit).

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

Primara neuroendokrina neoplasier kan uppkomma i hela esofagus langd.

Utredningsgdng och provtagning/preparat
Kortfattad beskrivning av atgarder som kan generera en morfologisk diagnos
vid misstanke om malignitet i esofagus:

+ Gastroskopi och biopsitagning for histologisk undersokning.

+ Eventuellt endoskopiskt ultraljud (EUS) med finnalspunktion for cyto-
logisk undersokning, men detta anvands inte for misstankta primértumérer
utan for att undersoka metastasmisstankta periesofageala lymfkortlar.

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

» Esofagusresektat med histologisk undersokning.
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Gastrointestinalkanalen

Magsack (Ventrikel) C16

Kliniskt Iage C16 ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Cardia UNS (&vre magmun,

gastroesofageal grdnszon, 2 cm ovan C16.0 C16.0 C16.0 151.0 151.1
och nedan évergéngen)

Fundus (6vre del av magséck) C16.1 C16.1 C16.1 151.3 151.0
Corpus (mellersta delen) C16.2 C16.2 C16.2 151.4 151.0
Antrum (nedre del) C16.3 C16.3 C16.3 151.1 151.0
Pylorus (nedre magmun) Clé6.4 Clé6.4 Clé6.4 151.1 151.0
Curvatura minor UNS C16.5 C16.5 C16.5 151.4 151.0
Curvatura major UNS C16.6 C16.6 C16.6 151.4 151.0
8;?@222&??&?%?gﬁg:ﬁb'o'@' C168 Cl69  C169 1519 1519
ursprung

Magséck UNS C16.9 C16.9 C16.9 151.9 151.9
Morfologisk typ C16 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Hoéggradig epitelcellsdysplasi/cancer in situ (TiS)

Adenocarcinom in situ (Tis) 81402/b 81402/b 094/b
Adenom foveoldr typ med hdéggradig dysplasi HGD  82102/b 81402/b 094/b
Adenom gastrisk typ med héggradig dysplasi HGD 82102/b 81402/b 094/b
ﬁggg%rgigudv»ic;i:oililsH/géynhsk korteltyp med 82102/b 81402/b 094/b
Adenom intestinal typ med héggradig dysplasi HGD ~ 81442/b 81402b 094/b
Adenom UNS med héggradig dysplasi HGD 81402/b 81402/b 094/b
Adenomatds polyp med héggradig dysplasi HGD 82102/b 81402/b 094/b
Glandular/kértelderiverad intraepitelial neoplasi 81482/b 81402/b 094/b
héggradig dysplasi HGD

f%g%%;ﬁ?&ggTH(ggnom/leS'on med 82132/b 81402/b 094/b
Tubulovilldst adenom med hdggradig dysplasi HGD ~ 82632/b 82632/b 094/b
Tubulart adenom med héggradig dysplasi HGD 82112/b 82112/b 094/b
Villést adenom med hdéggradig dysplasi HGD 82612/b 82612/b 094/b

Tabellen fortsatter pa foljande sida
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Morfologisk typ C16 ICD-0/3.2 ICD-0O/2 C24/hist
Adenocarcinom

Adenocarcinom blandad typ 82553 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Carcinom med osteoklastliknande jatteceller 80353 80103 196
Hepatoitt carcinom 85763 81403 096
Medullart carcinom med lymfoitt stroma 85123 85103 096
Mikropapillédrt adenocarcinom 82653 81403 096
Mucindst adenocarcinom 84803 84803 096
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Papillért adenocarcinom 82603 82603 096
Parietalcellscarcinom 82143 81403 096
Pleomorft carcinom 80223 80103 196
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Pseudosarkomatdst 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
Tubulért adenocarcinom 82113 82113 096
Gastriska neuroendokrina tumérer

Gastrinproducerande (G-cells) NET/gastrinom 81533 81533 446
giesltloNrEiTr;produceronde ECL-NET (enterokromaffinlik 80423 80463 444
Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumaér 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 (enterokromaffin 82413 81503 096
cell NET)

Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Somatostatinproducerande (D-cells) NET/soma- 81563 81503 096
fostatinom

Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumorer

E}\?':\éjNod neuroendokrin non-neuroendokrin fumaor 81543 81503 096
Svriga tumorer

GIST (gastrointestinal sfromal tumor/ 89363 88003 796

stromacellssarkom)

Att tanka pd& vid registrering C16

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.

» Vid ECLom i magsacken &r det vanligt med flera primé&rtumarer éver tid.
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Gastrointestinalkanalen

Oversé&ttning multifokal

» FOr diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumérer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor registre-
ras med aktuell lageskod och med 6versattning till ICD-O/2 C16.8,

ICD9 151.8, ICD7 151.8.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokalOversattning ska goras.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyf)
« Inte aktuellt pa detta lage
Att tdnka pd vid val av Idge

« Tumorer som utgar fran gastro-esofageala dvergangen (GEJ), dvs. inom 2
cm upp fran och 2 cm ner fran évre magmunnen, ska registreras pa lage
C16.0.

Att ténka pad vid val av morfologi

» Koden 82102 rekommenderas i WHO-klassifikationen for adenom av flera
olika typer med hoggradig dysplasi; inklusive foveolar typ, gastrisk py-
loruskorteltyp, oxyntic korteltyp.

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

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

Historik

« Misstankt malign/borderline GIST-tumor registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014 regi-
streras 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.

Klinisk overblick C16

Anatomi
Magsécken &r ett sdckformat organ bildat som en vidgning av den rérformiga
magtarm-kanalen, och avgransas av évre och nedre magmunnen. Formen &r
asymmetrisk och den nedre, langre langsidan bendmns curvatura major, och
den dvre, kortare kallas curvatura minor. For indelningen hanvisas till den
schematiska bilden i kapitelinledningen. Utsidan ar bekladd med buk-
hinna/peritoneum. Fran curvatura major hanger omentet ner, en gardinlik-
nande struktur av lucker fettrik bindvav med tdmligen rikliga lymfoida struk-
turer.

Magséckens slemhinna har hogt specialiserade funktioner for att producera
magsaft, peptidhormoner samt kraftigt slem som skyddar mot magsaftens
fratande verkan.
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Tumorer
Pa laget dominerar epiteliala tumorer vilka utvecklas ur en sekvens av prene-
oplastiska lesioner som vanligen har sitt ursprung i nagon form av kronisk
retning (relaterad till fodointag, kroniskt inflammatoriska sjukdomar inklu-
sive atrofi samt inflammation med Helicobacter pylori, magsarsbakterier).
Neoplasier i magsacken finns ocksa som en del i hereditara tillstand med fal-
lenhet for bildning av polyper.

Funduskartelpolyper och hyperplastiska polyper ar godartade och skall
inte registreras.

Utredningsgdng och provtagning/preparat
Kortfattad beskrivning av atgarder som kan generera en morfologisk dia-
gnos vid misstanke om malignitet i ventrikeln:

» Gastroskopi och biopsitagning for histologisk undersokning.

 Polyp/adenomresektat for histologisk undersokning, vid gastroskopisk
undersokning.

« Vavnadsresektat for histologisk undersokning av delar av ventrikelvag-
gen, innehaller hela tjockleken av vaggen.

» Ventrikelresektat, komplett eller partiellt, behandling och diagnostik for
histologisk undersokning.
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Tunntarm (Duodenum, lleum, Jejunum)
C17

Kliniskt Iage C17 ICD-O0/3.2 ICD-O/2 ICD10  ICD? ICD7

Duodenum/ Bulbus duodeni
(tolvfingertarm)

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

lleum (nedre del av funntarm)
(exkl. ileocekal grénszon/valvula Bauhini)

Meckels divertikel C17.3 C17.3 C17.3 1522 152.7
Overvaxt till/frédn angrénsande sublokal

C17.0 C17.0 C17.0 1520 152.0

C17.2 C17.2 C172 1522 152.7

inom tunntarm (C17) med okdnt ursprung c17.8 C17.9 C17.9 1529 1529
Tunntarm UNS C17.9 C17.9 C17.9 152.9 152.9
Morfologisk typ C17 ICD-O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Hoggradig epitelcellsdysplasi/cancer in situ TiS

Adenom, intestinal typ med héggradig dysplasi HGD 81442/b 81402/b 094/b
Adenomatds polyp med héggradig dysplasi HGD 82102/b 81402/b 094/b
Zi;rsl’i?ﬁggtondof adenom/lesion med héggradig 82132/b 81402/b 094/b
Tubuldrt adenom med héggradig dysplasi HGD 82112/b 82112/b 094/b
Adenocarcinom

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096
Tubulért adenocarcinom 82113 82113 096
Carcinom av pankreatikobilidr typ (C24.1) 81633 81403 096
Medullart carcinom UNS 85103 85103 096
Mucin&st adenocarcinom 84803 84803 096
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Neuroendokrina tumérer

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
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Somatostatinproducerande NET/ somatostatinom 81563 81503 096
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumorer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumor MINEN 81543 81503 096

Svriga tumérer

GIST (gastrointestinal stromal tumor/stromacellssarkom) 89363 88003 796
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Att tanka pd& vid registrering C17
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.

* Vid neuroendokrin tumor ar det vanligt med multipla primértumaorer men
de upptéacks i regel samtidigt. Vid ny anmélan 6vervags om aktuell tumor
ar ny tumor eller recidiv

Oversé&ttning multifokal

» FOr diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor registre-
ras med aktuell lageskod och med 6versattning till ICD-0/2 C17.8,

ICD9 152.8, ICD7 152.8.

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokaloversattning ska goras.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.
Att ténka pad vid val av Idge

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

« LAMN (low-grade appendiceal mucinous neoplasm) ska registreras pa
l&ge C18.1, appendix vermiformis.

« Tarmkanalen, icke specificerad lokalisation, ska registreras pa lage C26.0.

Att tédnka pd vid val av morfologi

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

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

« GIST, UNS oklar/lag malignitetspotential: Morf-kod 89361/b som tidi-
gare anvandes ar borttagen i ICD-0/3.2 och alla GIST registreras som ma-
ligna oavsett vilken grad som anges i anmélan. Misstankt malign/border-
line GIST-tumor registrerades tidigare enligt ICD-O/2 med morf-kod
88001, C24/hist 793/b.

Klinisk overblick C17

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

| duodenums nedatstigande led mynnar den stora gallgangen (ductus
choledochus) samt gangen fran bukspottkdrteln. Det finns flera anatomiska
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varianter pa detta, men den vanligaste innebar att de bada gangarna konflue-
rar och mynnar tillsammans i en liten upphdjning i duodenum, papilla Vateri.
De konfluerande gangarna ar ofta vidgade foére mynningen och bildar en sa
kallad ampulla.

Meckels divertikel ar en embryonal rest bestaende av en liten bracksack i
tunntarmens vagg i ileum. Slemhinnan undergar ofta metaplasi till gastrisk
slemhinna och priméra tumdorer kan uppkomma i strukturen, Meckels diverti-
kel har ett eget l&ge C17.3.

Tumorer

Tumodrer i tunntarmen ar ovanligt jamfort med tjocktarmscancer, och ar van-
ligen adenocarcinom men det férekommer dven neuroendokrina tumérer och
GIST. Det ar vanligt att tumorer som egentligen uppkommer i utférsgangarna
till pankreas och/eller gallgangen vaxer in i sjalva tarmen, men dessa regi-
streras pa ett annat lage som ses i tabellen ovan.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Skopering av tunntarmen &r mer krédvande an skopering av magsack eller
tunntarm, men kan utforas, och biopsier och/eller polypresektat kan goéras.
Vid pavisad 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 Iage C18 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Caecum (blindtarm) C18.0 C18.0 C18.0 153.4 153.0
Valvula Bauhini (ileocekal grénszon)  C18.0 C18.0 C18.0 153.6 153.0

Appendix vermiformis (blindtarmens

maskformiga bihang) C18.1 ci18.1 ci18.1 153.5 153.4
Ascendens (hdger kolon) Ci18.2 Ci18.2 Ci18.2 153.6 153.0
Flexura hepatica (héger flexur) Ci18.3 ci18.3 ci18.3 153.0 153.1
Transversum Ci184 Cl18.4 Cl18.4 153.1 153.1
Flexura lienalis (vanster flexur) Ci18.5 C18.5 C18.5 153.7 153.1
Descendens (vanster kolon) C18.6 C18.6 C18.6 153.2 153.2
Sigmoideum ci18.7 ci8.7 ci8.7 153.3 153.3
Overvaxt till/frdn angrénsande c18.8 C18.9 C18.9 153.9 153.9
sublokal inom tjocktarm (C18) med

okdnt ursprung

Tjocktarm familjér polypos C18.9 ci18.8 ci18.8 153.8 153.8
Tjocktarm UNS C18.9 c18.9 Cc18.9 153.9 153.9

Overgdng dndtarm-tjocktarm C19

Kliniskt Iage C19 g/gjz ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
ﬁgﬁg‘fggsggr Z’r’g:sjfg:;orm C19.9 C19.9 19 1540 1540
Morfologisk typ C18 och C19 (utom Appendix) ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Hoggradig epitelcellsdysplasi/cancer in situ TiS

Adenomatds polyp med héggradig dysplasi HGD 82102/b 81402/b 094/b
Glandular/kértelderiverad infraepitelial neoplasi hdggro- 81482 81402/b 094/b
dig dysplasi HGD

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

Tubulovillést adenom med hdggradig dysplasi HGD 82632/b 82632/b 094/b
Tubulart adenom med héggradig dysplasi HGD 82112/b 82112/b 094/b
Villést adenom med hdéggradig dysplasi HGD 82612/b 82612/b 094/b
Adenocarcinom

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenomliknande adenocarcinom 82623 81403 096
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Carcinom med sarkomatoid komponent 80333 80103 196
Medullért carcinom UNS 85103 85103 096
Mikropapillédrt adenocarcinom 82653 81403 096
Mucinést adenocarcinom 84803 84803 096
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Serrated/sdgtandat adenocarcinom 82133 81403 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Villést adenocarcinom 82623 81403 096

Tabellen fortsatter pa foljande sida
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Morfologisk typ C18 och C19 (utom Appendix) ICD-0/3.2 ICD-0O/2 C24/hist
Tumorsyndrom

Adenocarcinom i familjér polypos (OBS! ICD-O/2 C18.8) 82203 82203 096
i b TR
Neuroendokrina tumérer

Enterokromaffincellscarcinoid 82413 81503 096
Glukagonlik pepftidproducerande tumar NET 81523 81523 446
L-cellstumor NET 81523 81523 446
Neuroendokrin tum&r NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tum&r NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
PP/PYY-producerande tumaor NET 81523 81523 446
Serotoninproducerande tumaor NET 82413 81503 096
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumérer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumér MINEN 81543 81503 096
Ovriga tumérer

GIST (gastrointestinal stromal tumor/stromacellssarkom) 89363 88003 796
Morfologisk typ C18.1 ICD-O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Hoggradig epitelcellsdysplasi/cancer in situ TiS

:ggﬁ)l;lo(smg;h—grode appendiceal mucinous 84802/b 84802/b 094/b
LAMN (low-grade appendiceal mucinous neoplasm) 84801/b 84801/b 093/b
Z?/rsrsl‘zi?l{'sggtondof adenom/lesion med héggradig 82132/b 81402/b 094/b
Adenocarcinom

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

Tabellen fortsatter pa foljande sida
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Morfologisk typ C18.1 ICD-O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Neuroendokrina tumérer

Enterokromaffincellscarcinoid 82413 81503 096
Glukagon-lik peptidproducerande tumaor NET 81523 81523 446
L-cellstumor NET 81523 81523 446
Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82402 086
Neuroendokrin tum&r NET G2 82493 82402 086
Neuroendokrin tum&r 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 tumaor NET 82413 81503 096
Smdccelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196

Blandade tumoérer
Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumor MINEN 81543 81503 096

Svriga tumorer
GIST (gastrointestinal stromal tumor/stromacellssarkom) 89363 88003 796

Att tanka pd vid registrering C18-C19

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

Varje primartumor registreras var for sig.

Vid syndromet familjar polypos (FAP) registreras endast en premalign tu-
mor med morf-kod 82200/b samt en malign tumdér med morf-kod 82203
oavsett antal tumaorer och lokalisation. Om den forsta registrerade tumoren
ar malign registreras bara den.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

LAMN, low-grade appendiceal mucinous neoplasm, far endast registre-
ras pa lage C18.1, appendix vermiformis.

Vid syndromet familjar polypos (FAP) ska lage C18.9 med 6éverséttning
till ICD-0/2 C18.8 vdljas.

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

Tarmkanalen, icke specificerad lokalisation, registreras pa lage C26.0.
Vid oklar angiven lokalisation antas kolon bérja vid 16 cm upp fran anal-
Oppningen.

Att tdnka pad vid val av morfologi

LAMN kan, trots sin karaktar, finnas med utbredd spridning, saval T3 som
T4a. Tillstandet far inte forvaxlad med spridning av annan mucinds tumor-
vaxt i bukhalan med annan primérlokal.
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» Beteckningen HAMN (high grade appendiceal mucinous tumour) har bor-
jat anvandas for en likartad tumorvaxt, men med mer uttalad atypi. For
denna rekommenderas koden med ICD-03.2 klartexten mucindst
adenocarcinom in situ.

« Misstankt carcinoid kan ej registreras pa lage C18.1. Efterhér om diagno-
sen blivit faststalld, om inte avskrivs fallet.

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

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

Historik

« Misstankt malign/borderline GIST-tumor registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014 regi-
streras 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.

Klinisk Overblick C18-C19

Anatomi

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

Valvula bauhini C18.0

Caecum C18.0

* Appendix vermiformis C18.1

Kdlla: Cancerregistret

I vrigt borjar tjocktarmen med en del som gar kranialt fran caecum, vid ho-
ger sidas flexur finns en ndrmast 90 grader bgj, den transversala delen har en
individuell variation och gar mer eller mindre rakt mellan flexurerna. Den
nedatstigande delen borjar vid vanster flexur och gar ner och 6vergar i en
bdjd del som bendmns sigmoideum. Tarmen faster stramt i flexurerna men &r
i Ovrigt nagot forskjutbar ovan rektum.

Tumorer

Grovtarmens tumdrflora domineras helt av adenocarcinom och dess forsta-
dier adenom och polyper. Adenocarcinom UNS &r vanligast men mucingst
carcinom ar viktigt att urskilja for prognos och anges i diagnostiken. Det
finns en rad varianter av adenocarcinom som kan férekomma, men detta ses
sallan i praktiken. Pa laget forekommer neuroendokrina tumorer.
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Appendix har en egen tumdrflora vilket ses i den separata tabellen ovan.

Utredning och provtagning/preparat

Vid operationer for koloncancer &r det vanligt att halva tarmen tas bort, ho-
ger- eller vénstersidig 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 under-
sOks avseende djupvéxt i tarmens vagglager samt om tumaorvaxt finns i reg-
ionala lymfkortlar. Forstadier eftersoks med screeningprogram eller hittas vid
symtom och tas bort for diagnostik och prevention. Vid histopatologisk
undersokning av dessa undersoks noggrant om tumoren dvergar i invasivt
carcinom.

Vid preoperativ provtagning av misstankt adenocarcinom innehaller ibland
inte materialet nagra djupare delar av tarmvaggen varfor man inte histopato-
logiskt kan stélla 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 handlaggningen. 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 angi-
vande av anatomiskt lage.
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Andtarmen (Rektum) C20

Kliniskt Iage C20 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Andtarm UNS C20.9 C20.9 C20 154.1 154.0
Morfologisk typ C20 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Hoggradig epitelcellsdysplasi/cancer in situ TiS

Adenomatds polyp med hdggradig dysplasi HGD 82102/b 81402/b 094/b
Glanduldar/kortelderiverad intraepitelial neoplasi 81482 81402/b 094/b
hoéggradig dysplasi HGD

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

Tubulovillést adenom med héggradig dysplasi HGD 82632/b 82632/b 094/b
Tubulért adenom med héggradig dysplasi HGD 82112/b 82112/b 094/b
Villést adenom med héggradig dysplasi HGD 82612/b 82612/b 094/b
Adenocarcinom

Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenomliknande adenocarcinom 82623 81403 096
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Carcinom med sarkomatoid komponent 80333 80103 196
Odiifferentierat carcinom 80203 80203 196
Medullart carcinom UNS 85103 85103 096
Mikropapillért adenocarcinom 82653 81403 096
Mucinést adenocarcinom 84803 84803 096
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Serrated/sdgtandat adenocarcinom 82133 81403 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Villést adenocarcinom 82623 81403 096
Tumorsyndrom

Adenocarcinom i familjér polypos (OBS! ICD-O/2 C18.8) 82203 82203 096
Senomatos (0B 10O/ C168) e g0 82200/ 094
Neuroendokrina tumérer

Enterokromaffincellscarcinoid 82413 81503 096
Glukagon-lik peptidproducerande fumaor NET 81523 81523 446
L-cellstum&r 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 tumaor NET 82413 81503 096
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumérer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumor MINEN 81543 81503 096
Svriga tumérer

GIST (gastrointestinal stromal tumor/stromacellssarkom) 89363 88003 796
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Att tanka pd vid registrering C20
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.
* Vid ny anmalan dar patient tidigare haft tumor i lokalen 6vervégs om aktu-
ell tumor &r ny tumor eller recidiv.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.
Att ténka pad vid val av Idge

+ Tarmkanalen, icke specificerad lokalisation, skall registreras pa lage
C26.0.

* Vid syndromet familjar polypos (FAP) ska lageskod C18.9 med 6versatt-
ning till C18.8 i ICD-0O/2 valjas.

« Vid oklar angiven lokalisation antas rektum vara 15 cm lang fran anal6pp-
ningen.

Att ténka pad vid val av morfologi

« Skivepitelcarcinom kan forekomma i mycket séllsynta fall, men laget bor
kontrolleras noggrant for att utesluta att det inte &r fragan om overviéxt fran
analkanalen (C21).

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

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

Historik

« Misstankt malign/borderline GIST-tumor registrerades tidigare enligt
ICD-0/2 med morf-kod 88001, C24/hist 783/b. Fran och med 2014 regi-
streras 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.

Klinisk overblick C20

Anatomi

Rektums véggstruktur och slemhinna har samma uppbyggnad som redovisas
i inledningen av avsnittet om gastrointestinalkanalen. Till skillnad fran tjock-
tarmen &r delar av rektum retroperitonealt beldgen.

TumOorer
Laget domineras helt av adenocarcinom, vanligen av UNS typ.

Utredning och provtagning/preparat
Rektum har i allt vasentligt samma tumorflora som 6vriga grovtarmen.
Denna domineras helt av adenocarcinom och dess forstadier adenom och po-

lyper.
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Vid pavisad cancer opereras ett storre stycke av tarmen bort, och under-
sOks avseende djupvéxt i tarmens vagglager samt om tumaorvéxt finns i reg-
ionala lymfkortlar. Forstadier eftersoks med screeningprogram eller hittas vid
symtom och tas bort for diagnostik och prevention. Vid histopatologisk
undersokning av dessa undersoks noggrant om tumoren évergar i invasivt
carcinom.

Vid preoperativ provtagning av misstankt adenocarcinom innehaller ibland
inte materialet nagra djupare delar av tarmvéggen varfor man inte histopato-
logiskt kan stélla 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 angi-
vande av anatomiskt lage.

Se dversikt i kapitelinledningens indelning av in situ-forandringar/precan-
cerésa lesioner samt hur tarmvéaggens anatomiska uppbyggnad paverkar sta-
dieindelningen.
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Anus (Andtarmsdppning) och
analkanalen C21

Kliniskt Iage C21 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Anus UNS C21.0 C21.0 C21.0 154.2 154.1
m‘gr‘i}ou’;‘k’;el:)mk' analsfinkfern c21.1 c21.1 C21.1 1542 154.]
Kloakogen zon C21.2 C21.2 C21.2 154.2 154.1
Overvaxt fill/frdn angrénsande sublokal inom c21.8 C26.0 C21.9 159.0 153.9
rektum/anus (C20-C21) med okdnt

utgdngslége i rektum/anus

Morfologisk typ C21 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
HSIL/ H6ggradig skivepiteldysplasi 80772/b 80702/b 144/b
AIN lll/ Anal infraepitelial skivepitelneoplasi grad I 80772/b 80702/b 144/b
Epiteliala tumoérer

Adenocarcinom 81403 81403 096
Basaloid cancer/ basaloitt carcinom (C21.1) 81233 81233 126
Pagets sjukdom/ Morbus Paget extramammar 85423 85423 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Verrukodst skivepitelcarcinom 80513 80703 146
Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tum&r 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
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumérer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumar MINEN 81543 81503 096
Svriga tumorer

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

Att tdnka pd vid registrering C21

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

Varje primartumor registreras var for sig.

Overs&ttning multifokal

For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor registre-
ras med aktuell lageskod och med 6versattning till ICD-0/2 C21.8,

ICD9 154.8, ICD7 154.8.
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« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tuma-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokalOversattning ska goras.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyft)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att tdnka pd vid val av Idge

« Vid oklar lokalisation registreras adenocarcinom pa lage C20.9 (rektum)
och skivepitelcarcinom pa lage C21.0 (anus).

« Perianal tumor belagen inom ett omrade med diameter 5 cm fran analopp-
ningen, dvs. inom 2,5 cm radie, registreras pa lage C21.0.

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

Att tdnka pad vid val av morfologi

+ Aven for detta lige har begreppet HSIL tagit ver, men “dubbelgradering”
kan férekomma. Om en lesion beskrivs som endast AIN2 skall den inte re-
gistreras.

« Basaloid cancer i analregion far ej forvaxlas med basalcellscarcinom i hu-
den.

» Morbus Paget betraktas alltid som malign i cancerregistret.

Historik

 Kloakogen cancer med morf-kod 81243 ar markerad som obsolet i ICD-
0/3.2 och ska inte langre anvéandas.

Klinisk Overblick C21

Anatomi

Analkanalen &r en ett par centimeter lang kanal som avslutas med anus. Ka-
nalen ar omgiven av ringmuskler som bidrar till sdval tomning av tarmen
som att halla tatt genom att ringmusklerna i den yttre sfinktern ar viljestyrda.
Insidan &r bekladd med slemhinna som 6vergar fran kortelepitel till skivepi-
tel.

TumOorer
Lokalen domineras helt av skivepiteltumérer, vilka till stor del & HPV-bero-
ende. Invasiv skivepitelcancer foregas av intraepiteliala forstadier pa likartat
sétt som for cervix och vulva; AIN. Detta ar en ovanlig tumorsjukdom, &ven
om den nagot har dkat, med cirka 200 nya fall per ar i riket.

I lokalen férekommer &ven andra tumdrer, till exempel melanocytéra och
neuroendokrina men dessa &r &nnu ovanligare.

Utredning och provtagning/preparat
Tumorer upptacks ofta genom knol, obehag och sar eller bolder samt paver-
kan pa kontinens. Provtagning med biopsier samt bilddiagnostik ingar i
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utredningen, men de flesta patienter med invasiv tumor behandlas i forsta
hand med radioterapi och onkologisk behandling i forsta steget.
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Lever (Hepar) C22

Kliniskt Iage C22 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Lever C220 C22.0 C22.0 155.0 155.0
Intrahepatiska gallvégar C22.1 C22.1 C22.1 155.1 155.0
Lever UNS (oklar primdr/sekunddr) C80.9 C22.9 C22.9 155.2 156
Morfologisk typ C22 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Hepatocellulldra tumérer C22.0

Hepatocellullart carcinom/levercellscancer UNS 81703 81703 066
Hepatocellullart carcinom fibrolamelldr typ 81713 81703 066
Hepatocellullart carcinom skirrds typ 81723 81703 066
Hepatocellullért carcinom klarcellig typ 81743 81703 066
Hepatocellullart carcinom utan PAD, diagnosgrund 8 81703 81703 066
Levercellsadenom med oklar malignitetspotential 81701/b 81701/b 063/b
Intrahepatiska gallvégstumorer C22.1

Biliart infrahepatiskt carcinom 81603 81603 076
Intrahepatiskt gallgéngscarcinom 81603 81603 076
Infrahepatiskt kolangiocarcinom 81603 81603 076
Klatskintumor 81623 81623 076
Kolangiocellullar/bilidr intfraepitelial neoplasi (BilIN3) intra- 81482/b 81402/b 094/b
hepatisk

Perihilért kolangiocarcinom 81623 81623 076
Blandade och odifferentierat carcinom

Hepatocellullart och kolangiocarcinom kombinerat/blan- 81803 81803 096
dad typ (C22.0)

Odifferentierat primart carcinom i levern 80203 80203 196
Svriga levertumérer

Hepatoblastom (C22.0) 89703 89703 886
I(;Lrg;ysﬁsk papillédr neoplasi med associerat invasivt car- 85033 82603 096
gw;ggijotili(njggfrocysﬁsk papilléar neoplasi med héggradig 85032/b 82602/b 094/b
Icni:gr?]uk’rol papillér neoplasi med associerat invasivt car- 85033 82603 096
Infraduktal papillédr neoplasi med héggradig dysplasi HGD  85032/b 82602/b 094/b
Mucings cystisk neoplasi med associerat adenocarcinom 84703 84703 096
Mucin&s cystisk neoplasi med héggradig dysplasi HGD 84702/b 84702/b 094/b
Mucinds cystisk neoplasi med associerat adenocarcinom 84703 84703 096

Neuroendokrina tumoérer

Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumér 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
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandade tumérer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumar MiINEN 81543 81503 096
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Att t&nka pé vid registrering C22
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

« Varje primartumor registreras var for sig.
« Hepatocellullart carcinom registreras endast en gang per individ och alltid
pa lage C22.0.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

» Hepatocellulart carcinom som enbart ar kliniskt diagnostiserad registre-
ras med morf-kod 81703 och diagnosgrund 8.

Att tdnka pd vid val av Idge

« Tumor i levern som ar oklar om primaér eller sekundar registreras pa
l&ge C80.9 med dverséttning till C22.9 i ICD-0O/2 (lever UNS).

« Levermetastas med okand primartumor registreras pa lage C80.9 med
Oversattning till C78.7 i ICD-O/2 (metastas i lever).

« Tumorer i levern och de gallgangar som gar inne i levern registreras pa
lage C22.

« Tumorer i gallblasan registreras pa lage C23.

« Tumorer i gallgdngarna utanfor levern, omradet for utflodet i tolvfingertar-
men och gallvéagar av oklart lage registreras pa lage C24.

Att ténka pad vid val av morfologi

« Palage C22.0 far inte morf-kod 80001 eller 80003 registreras.
 Hepatocellulart carcinom: Det finns flera subtyper med egna morf-koder
enligt tabell ovan. Det finns dven nagra andra subtyper som saknar egna
koder, sasom lymfocytrikt, spolcelligt och pleomorft HCC. Dessa begrepp

registreras som hepatocellull&rt carcinom UNS.

« Fokal nodular hyperplasi i lever ar benignt och ska inte registreras.

» Hepatocellullart adenom ar en dkta neoplasi med viss potential for ma-
lignifiering. Ska registreras med morf-kod 81701, om histologisk bedém-
ningen eller klinisk anmalan uttrycker att malignitetspotential finns.

« Om en klinisk anmélan om Klatskintumér inkommer och ett lage finns
klart beskrivet kan tumoren registreras pa sitt Iage med morf-kod 80003
och C24/hist 996. Se text under Tumdrer nedan.

+ Blandform av kolangiocarcinom och hepatocellullart carcinom ar en
egen tumortyp pa lage C22.0, och inte en kollisionstumor. Registreras som
en tumor.

Historik

 Hepatocelluldrt carcinom utan mikroskopisk undersékning registrerades
med morf-kod 80003 och pa lage C80.9 t.0.m. 2007-12-31.
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Klinisk overblick C22

Anatomi

Levern &r belagen under hoger diafragmakupol och nar hos en person med
ordinar leverstorlek knappt nedanfor skyddet av den nedersta revbensbagen.
Gallblasan sitter pa leverns undersida. Levern ar kroppens nast storsta organ
och kroppens storsta kortel. Parenkymet bestar av leverceller (hepatocyter),
ett invecklat karlsystem samt de intrahepatiska gallgangarna. Det finns dess-
utom gott om celler med immunologiska uppgifter. Levern &r en viktig del i
amnesomsattningen av alla huvudtyper av ndringsamnen, och producerar
gallsyror, plasmaproteiner och koagulationsfaktorer. Organet fungerar ocksa
som depa for vitaminer, jarn- och kopparjoner samt glykogen. Kroppsegna
hormoner och manga ldkemedel metaboliseras i levern.

TumOorer

I levern férekommer tumérer utgangna fran leverceller, hepatocyter, tumorer
utgangna fran de intrahepatiska gallvagarnas bekladnader samt neuroendo-
krina tumorer. Pa lokalen forekommer dven tumorer utgangna fran stodje-
vavnader, hematolymfatiska celler och groddceller. Dessa behandlas i den
gemensamma Oversikten 6ver mesenkymala och évriga tumdrer for gastroin-
testinalkanalen i kapitlets borjan.

Den biologiska insikten om hepatocellulldr cancer har 6kat i och med mo-
lekylargenetiska framsteg och det finns nu valdefinierade genférandringar
som ger underlag for uppdelning i flera undervarianter. De molekylédra land-
vinningarna har dven gett underlag for en uppdelning av intrahepatiskt kolan-
giocarcinom i tva typer; en utgaende fran grévre gangar som liknar extrahe-
patiskt kolangiocarcinom och en deriverad fran finkalibriga gangar som har
mera likheter med hepatocellull&r cancer.

Levercellscancer ar relativt ovanlig i befolkningen i Sverige med cirka 500
diagnostiserade fall pa ett ar. Sjukdomen ar vanligare hos man. | ett internat-
ionellt perspektiv &r levercellscancer daremot en av de vanligare tumdrfor-
merna. Leverfibrosering (cirrhos) orsakad av virushepatit B eller C, alkohol-
skador eller metabola sjukdomar &r viktiga riskfaktorer. Levercellscancer
finns ocksa som komplikation till kroniska inflammatoriska sjukdomar i
magtarm-kanalen med sarskilda varianter som angriper levern.

Fokal nodular hyperplasi i lever ar ett benignt tillstand som inte uppfattas
vara en neoplasi. Férandringen kan utgora ett differentialdiagnostiskt pro-
blem gentemot tumdrsjukdom vid radiologiska undersokningar.

Carcinom som utgar fran intrahepatiska gallvagar kan huvudsakligen delas
in i tumorer utgangna fran storre respektive mindre gallgangar. De forra ar
belagna narmare leverhilus och har gemensamma drag med extrahepatiska
gallgangscarcinom och utgar fran intraepiteliala forstadier som BilIN3 eller
intraduktal papillar gallgangsneoplasi.

Klatskintumdr ar en ursprungligen Kliniskt beskriven specialvariant av
gallgangscancer som egentligen endast definieras av ett lage ndgonstans i
konfluensen av den hogra och vanstra hepatiska gallgangen. Den morfolo-
giska termen perihilart kolangiocarcinom dar att rekommendera. Men om an-
mélan gors med begreppet Klatskintumor finns det en egen giltig kod for
detta i ICD-0/3.2 som kan anvéandas. Egentligen ror det sig enligt den
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moderna klassifikationen om ett kolangiocarcinom av grévre gallgangstyp,
och fall dar histologisk undersokning finns kommer sannolikt oftast att be-
namnas sa. Tumoren kan, beroende pa variationer i anatomin, vara saval
intra- som extrahepatisk och kan alltsa forekomma pa savil lage C22.1 som
C24. Dessa tumorer kan vara inoperabla da laget gor att symtom upptrader
sent i forloppet och om histologisk diagnos saknas kan inte den specifika ko-
den anvandas. Om ett lage finns klart beskrivet i anmélan kan tuméren regi-
streras pa sitt Iage men med morf-kod 80003 och C24/hist 996.

Hepatoblastom &r en blastomatds (primitiv) tumor som upptrader hos sma
barn. Tumaren kan vara saval rent epitelial som innehalla mesekymala kom-
ponenter. Den epiteliala komponenten kan vara embryonalt praglad.

Levern &r dessutom den vanligaste lokalen for fjarrmetastaser av adenocar-
cinom utgangna i tarmen och dven manga andra frekvent forekommande ma-
ligna tumarer har levern som vanlig eller mojlig metastaslokal. Da saval he-
patocellullar cancer som intrahepatisk gallvagscancer &r mera ovanligt i var
befolkning kommer de flesta maligna tumdorer i levern att vara metastaser.

Utredning och provtagning/preparat

Vanliga debutsymtom for all sjukdom i levern &r gulsot, trotthet, av-
magring och cirkulationsproblem. Det kan vara vanskligt att radiologiskt av-
g6ra om tumor foreligger i levervavnad som ar fibroserad, i synnerhet de va-
rianter av fibros som &r nodulért formad. En fem-gradig skala med
sannolikhetsgrader for att det ror sig om levercellscancer, sa kallade LI-
RADS anvands for den radiologiska beddmningen. Som diagnostik kan
finnalspunktion anvandas men vanligare ar mellannélsbiopsier.
All provtagning ar vansklig pa grund av blodningsrisk och risk for spridning
av tumor. Vid tumar i gangstrukturer kan endoskopiska biopsier férekomma.
Vid avgrénsade fordndringar kan resektat av forandringen forekomma. Vid
avancerad tumar eller tillstand som gor kirurgi vansklig forekommer behand-
ling med enbart radiologisk diagnos med eller utan biomarkdorer i blodet
(AFP). Se registrering med diagnosgrund 8 ovan.
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Gallbldsa C23 och Andra och ospeci-
ficerade delar av gallvagssystemet C24

Kliniskt Iage C23 ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD¢ ICD7
Gallblésa C23.9 C23.9 C23 156.0 155.1

Kliniskt Iage C24 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD¢ ICD7
Extrahepatiska gallvégar (ductus

hepaticus, ductus choledochus, C24.0 C24.0 C24.0 156.1 155.2
ductus cysticus)

Ampulla/papilla Vateri C24.1 C24.1 C24.1 156.2 155.3
Ampull@r zon/periampull@ra regionen C24.1 C17.0 C17.0 152.0 152.0
Overvaxt fill/frdn angrdnsande sublokal

inom infrahepatiska och extrahepa- C248 C24.9 C24.9 156.9 155.9
fiska gallvagar (C22.1-C24) med okant

ursprung

Gallvagssystemet UNS C24.9 C24.9 C24.9 156.9 155.9

(infra- och extrahepatiska delar)

Morfologisk typ C23 och C24 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Epiteliala tumoérer

Adenocarcinom intestinal typ 81443 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
aiigjé}réitlrlﬂipifeliol neoplasi med héggradig dysplasi 81482/b 81402/b  094/b
Biliart extrahepatiskt carcinom (C24.0) 81603 81603 076
Extrahepatiskt gallgéngscarcinom (C24.0) 81603 81603 076
Extrahepatiskt kolangiocarcinom (C24.0) 81603 81603 076

Intfraduktal/Intracystisk papilldr neoplasi med asso-

. . . . 85033 82603 096
cierat invasivt carcinom

Intfraduktal/Intracystisk papilldr neoplasi med
héggradig dysplasi HGD

Intraduktal papillér neoplasi med associerat invasivt
carcinom

85032/b 82602/b  094/b

85033 82603 096

Infraduktal papillér neoplasi med héggradig 85032/b 82602/b  094/b

dysplasi HGD

Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Klatskinfumor (C24.0) 81623 81623 076
Ig/i\rL:glrgos cystisk neoplasi med associerat adenocar- 84703 84703 096

Mucin®s cystisk neoplasi med héggradig dysplasi 84702/b 84702/b  094/b

HGD

Mucindst adenocarcinom 84803 84803 096
Cinom/Monings! cyadencearcinom ONS. syt 84703 84703 0%
Odiifferentierat carcinom 80203 80203 196
Perihilért kolangiocarcinom 81623 81623 076
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146

Tabellen fortsatter pa foljande sida
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Morfologisk typ C23 och C24 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tum&r NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor UNS 82403 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196

Blandade tumoérer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumaor
MINEN

Att tdnka pd vid registrering C23-C24

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

81543 81503 096

 Varje primartumor registreras var for sig.
Overs&ttning multifokal

 For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal pa lage C24 ska varje tu-
mor registreras med aktuell lageskod och med 6versattning till ICD-0/2
C24.8, ICD9 156.8, ICD7 155.8.

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tuma-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokaloversattning ska goras.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

Att tdnka pad vid val av morfologi

 For Klatskintumor se text under lage C22.

Historik
Klinisk Overblick C23-C24

Anatomi

Gallblasan sitter pa leverns undersida med ena ytan fast mot levern med ett
tunt lager bindvav och den fria ytan bekladd med bukhinna. Gallgangarna
borjar mellan levercellerna och konfluerar till allt grovre strukturer vilka har
tva huvudgrenar, en fran vardera leverloben. Dessa gar samman till en hu-
vudgang vilken tommer sig i tolvfingertarmen. Gangen till och fran gallbla-
san faste vanligen cirka mitt pa denna huvudgang. Utflodena i tolvfingertar-
men ar ibland gemensamt dven med bukspottkortelns gang, men flera
anatomiska varianter finns.
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Tumorer

Lagena domineras helt av epiteliala tumdrer utgangna fran gangarnas epitel,

men det finns &ven neuroendokrina primdra tumorer. En rad premaligna for-
andringar som betraktas som forstadier till de maligna tumérerna finns defi-

nierade. Dessa ar pa ett eller annat satt val avgransade fran omgivande struk-
turer, och kan vara intraepiteliala, intraduktala eller intracystiska.

| de extrahepatiska gallvégarna ses aven i ovanliga fall skivepitelcancer
och adenoskvamas cancer.

Gallblase- och gallgangscancer ar relativt ovanliga tumorer som framst
drabbar &ldre personer. Prognosen ar tamligen dalig med hog dodlighet och
lag 5-arsoverlevnad. Forloppet paverkas av vilket exakt underlage som tumo-
ren uppkommer i, tumdrer som ar mer perifert beldgna kan lattare avlagsnas
kirurgiskt och har darfor nagot battre prognos. Metastasering sker oftast lo-
kalt, till omgivande strukturer och till leverns parenkym.

Riskfaktorer for gallvagscarcinom &r i likhet med levercellscancer olika
tillstdnd som ger inflammation som icke-opererad gallstenssjukdom med kro-
nisk inflammation, hepatit, kroniskt inflammatoriska sjukdomar och vissa pa-
rasiter, men dven medfédda anlaggningsrubbningar i galltrédets perifera de-
lar &r en viktig riskfaktor for perihilart gallgangscarcinom.

Utredning och provtagning/preparat

Vid misstanke om tumér i gallvagarna anvands borstcytologi, det vill sdga ett
cellprov taget vid endoskopisk undersokning. Provmaterialet tas som vétske-
baserad cytologi, vilket m6jliggér immunhistokemi och molekylérpatolo-
giska tillaggsanalyser, i synnerhet FISH-analys (fluorescence in situ hybri-
dization) for att pavisa celler med avvikande mangd arvsmassa (aneuploidi).
Endast ett fatal celler med avvikande antal kromosomer ger starka indicier
for att malignitet foreligger och informationen kan anvéndas for behandlings-
grundande beslut. En negativ borstcytologi utesluter daremot i regel inte ma-
lignitet.

Pavisade polyper i gallblasan opereras bort i diagnostiskt och preventivt
syfte, da dessa kan vara eller utvecklas till forstadier till cancer. Den autoim-
muna sjukdomen primér 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 misshildningar i gallgangen, choledocus, har en sa hdg
risk for gallgangsmalignitet att samtliga pavisade fall skall utredas for pre-
ventiv operation, vilken beroende pa anatomin kan bli omfattande.
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Bukspottkdrtel (Pankreas) C25 inklusive
exokrin och endokrin del

Kliniskt IGge C25 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Caput (huvud) C25.0 C25.0 C250 157.0 157
Corpus (kropp) C25.1 C25.1 C25.1  157.1 157
Cauda (svans) C25.2 C25.2 C252 1572 157
Ductus (pankreasgdng) C25.3 C25.3 C25.3 1573 157
tﬂ”ﬁ:ﬂ‘r’e";g’ 6ama (endokrin del C25.4 C25.4 C25.4 1574 1955
Overvaxt till/frédn angrénsande sublokal C258 C25.9 C25.9 157.9 157
inom bukspottkdrtel (C25) med

okdant ursprung

Bukspottkdrteln UNS C25.9 C25.9 C25.9 1579 157
Morfologisk typ C25 Exokrin del ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Acinic cell carcinoma 85503 85503 066
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Carcinom acindrcellstyp 85503 85503 066
Carcinom av blandtyp acindr/ duktal 85523 85503 066
Carcinom med osteoklastliknande jatteceller 80353 80103 196
Cystadenocarcinom acindrcellstyp 85513 85503 066
Duktalt adenocarcinom/pankreascancer 85003 85003 096
Hepatoitt carcinom 85763 81403 096
:mrgg\;klzlrgigi:qdr mucinds neoplasi med associerat 84533 81403 096
okl pOplcr e PR MSaASOuTI0 sy ovaoaro onao
:mrgs(i:l\;klzlrgic:girllgr onkocytér neoplasi med associerat 84533 81403 096
Intfraduktal papilldr onkocytdr neoplasi* 84532/b 81402/b 094/b
Intraduktal tubulopapillér neoplasi 85032/b 82602/b 094/b
:zirggﬁk;ﬂ;ﬁgzgi?npz”ﬁr neoplasi med associerat 85033 82603 096
Kolloitt adenocarcinom 84803 84803 096
Medullért carcinom UNS 85103 85103 096
i\:/i\gé:irzés cystisk neoplasi med associerat adenocar- 84703 84703 096
Mucinds cystisk neoplasi med héggradig dysplasi HGD  84702/b 84702/b 094/b
Mucindst cystadenocarcinom UNS 84703 84703 096
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Pankreascancer UNS 85003 81403 096
Pankreatisk infraepitelial neoplasi hdggradi

(PoniN HGD) P P goraclg 81482/b 81402/b  094/b
Pankreatoblastom 89713 80103 196
Poorly cohesive carcinoma 84903 84903 096

Tabellen fortsatter pa foljande sida
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Morfologisk typ C25 Exokrin del ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Serdst carcinom 84413 84413 096
Ser6st cystadenocarcinom 84413 84413 096
Signetringcellscarcinom 84903 84903 096
Solid pseudopapilldr pankreasneoplasi 84523 81403 096
Storcelligt carcinom med rhabdoid fenotyp 80143 80123 196

‘Intfraduktal papillér onkocytdr neoplasi och intraduktal onkocytdr neoplasi med associerat invasivt
adenocarcinom har f&att nya koder i aktuell WHO-klassifikation, 84552 respektive 84553. Dessa finns inte i
ICD-O/3.2 &nnu och kan inte anvandas.

Morfologisk typ C25.4 Endokrin/neuroendokrin del ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Tumorer utan angiven hormonproduktion

Icke-hormonproducerande neuroendokrin tumor 81503 81503 096
Neuroendokrin tum&r 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

Neuroendokrint mikroadenom i pankreas

(6-cellsadenom) 81500 81500 091
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Tumorer med angiven hormonproduktion

ACTH-producerande neuroendokrin fumér/NET 81583 81503 096
Gastrinproducerande NET/gastrinom 81533 81533 446
Glukagonproducerande NET/glukagonom 81523 81523 446
Insulinproducerande NET/insulinom 81513 81513 096
Serotoninproducerande NET 82413 81503 096
Somatostatinproducerande NET/somatostatinom 81563 81503 096
VIP-producerande NET/vipom 81553 81533 096
Blandade tumorer

Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumor MINEN 81543 81503 096

(tidigare MANEC)

Att t&nka pd vid registrering C25
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid
 Varje primartumor registreras var for sig.
Overs&ttning multifokal

« FOr diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdrer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor registre-
ras med aktuell lageskod och med 6versattning till ICD-0/2 C25.8,

ICD9 157.8, ICD7 157.

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumdr registre-
ras. Ingen multifokaloversattning ska goras.
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Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyf)
« Inte aktuellt pa detta lage.
Att tdnka pd vid val av Idge

» Endokrina pankreastumérer, inklusive MiNEN (blandad neuroendokrin
non-neuroendokrin tumor) registreras pa lage C25.4.

Att tédnka pad vid val av morfologi

» Pankreascancer UNS registreras med morf-kod 85003.

» Primdrt serdst carcinom i pankreas ar ovanligt. Bevis for fjarrmetasta-
sering krévs for att en serds pankreatisk lesion skall klassificeras som cys-
tadenocarcinom 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
hdggradig dysplasi samt varianterna med associerat invasivt carcinom
skall registreras.

« Blandformer mellan endokrina/neuroendokrina och epiteliala/carcinoma-
tosa tumorer kodas alla under samlingsbegreppet MiNEN (Mixed neuroen-
dokrin och non-neuroendokrin neoplasi), tidigare kallad MANEC (C25.4).

 Neuroendokrint mikroadenom pankreatiskt/6-cellsadenom ska registreras
och pa lage C25.4.

« Endokrin tumor med kand hormonproduktion ska registreras med
morf-kod for det hormon som produceras.

Historik

« Fran 2019 anvands kliniskt PanIN HGD, hoggradig dysplasi i en tvagradig
skala dar PanIN HGD motsvarar PanIN-111, vilket anvandes 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.

» Fore 2020-01-01 registrerades adenocarcinom i pankreas med morf-kod
81403.

+ Neuroendokrina tumorer pa laget som var del av tumorsyndrom MENT1 re-
gistrerades (i de fall syndromet framgick i anamnesen) fram till 2022-12-
31 pa lage C75.8 med morf kod 83601.

Klinisk Overblick C25 inklusive C25.4

Anatomi

Bukspottkdrteln (pankreas) ar en stor, avlang kortel som ar belagen bakom
magsacken och under bukhinnan. Korteln har bade en endokrin, inséndrande,
och en exokrin, utséndrande del. For generell bakgrund avseende kortlar, in-
sondring och utsondring hanvisas till Inledningen fér huvudstycket for Endo-
krina organ.
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Volymmassigt domineras bukspottkdrteln av just spottkérteldelen, vilken
producerar pankreassaften, &mnen som deltar i matsmaltningen, som utsond-
ras genom en utforsgang till tunntarmen. Insprangt som sma bollar av celler
utan kontakt med utforsgangssystemet finns de endokrina “darna”, insulae”
pa latin. Dessa kunde tidigt i histologins historia utskiljas som stora prickar
av celler med avvikande utseende i den évriga vavnaden. O-cellerna produ-
cerar sma peptidhormoner som &r av betydelse for &mnesomséattningen, dar
det mest allmant kanda fatt sitt namn av 6n, insulin!

Tumorer

Exokrina pankreas har en tumorflora som domineras av epiteliala tumdrer,
vilka indelas beroende pa ingaende celltyps differentiering som i forsta hand
duktala (utgaende fran gangar) och acinara (utgaende fran kortelenheten)
adenocarcinom. Duktal pankreascancer ar den numerart helt dominerande ty-
pen, och den tumérform som vanligen avses om begreppet “pankreascancer”
anvands. Duktal pankreascancer ar ofta tydligt kortelbildande och mucinpro-
ducerande, men kan ocksa vara papillara och i ovanliga fall serésa eller odif-
ferentierade. Acinédra tumorer utmérks av att produktion av enzymatiska
proteiner kan pavisas med till exempel immunhistokemi.

For solid pseudopapillar neoplasi har man inte kunnat pavisa nagon saker
differentiering som duktal eller acinar.

Det finns premaligna duktala lesioner, PanIN, dessa indelas numera i en
tvagradig skala avseende dysplasigrad dar 1ag och mattlig dysplasi motsvarar
laggradiga lesioner och hog grad av dysplasi motsvarar hoggradiga lesioner.

Manga sma och tidiga lesioner &r cystbildande, genom att gangar tapps till,
men &ven solid pseudopapillar tumoér utmérks, trots sitt namn, av cystbild-
ningar.

| pankreas kan ocksa mesenkymala och hematologiska neoplasier fore-
komma, men detta &r ovanligt.

Pankreatoblastom &r en ovanlig tumérform som kan férekomma hos barn.

Solid pseudopapillar pankreasneoplasi ar en laggradig men malign pankre-
astumaor som inte kan hanforas till nagon specifik differentieringslinje.

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

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

Vidare anvéands for NET en gradering, G1-3 baserad pa cellernas vaxt-
sétt/cellmorfologi samt proliferationsindex matt genom rékning av Ki-67 po-
sitiva celler vid immunfargning samt mitoshalt/mitosindex. Rékningen av Ki-
67 positiva celler sker i ett stort antal celler och helst med hjélp av digital
bild och/eller bildigenk&nningsmjukvara.
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. . . . Morf-kod
Tumortyp Diff-grad Grad  Ki-67 Mitosindex ICD-0/3.2
Neuroendokrin fumar Hogt differentierad G <3%  <2/10HPF 82403
NET/ Pan-NET 9 °
Neuroendokrin tumaor .. . .

NET/ Pan-NET Hogt differentierad G2 3-20%  2-10/10HPF = 82493
Neuroendokiin fumor Hogt differenfierad  G3 ~ >20%  >20/10HPF 82493

NET/Pan-NET

Neuroendokrin cancer

NEC/Pan-NEC Lagt differentierad  G3

Neuroendokrin cancer NEC/
Pan-NEC smacellig

Neuroendokrin cancer NEC/
Pan-NEC storcellig

>20%  >20/10HPF 82463
L&gt differentierad G3 >20%  >20/10HPF 80413

L&gt differentierad G3 >20%  >20/10HPF 80133

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

For bukspottkorteln skall enligt senaste WHO-klassifikationen och det nya
vardprogrammet begreppet MANEC ersattas med MiNEN (Mixed neuroen-
dokrin och non-neuroendokrin neoplasi). For att en tumor skall uppfylla kri-
terierna for blandform maste den minsta tumoérkomponenten vara minst 30
%, oavsett om det &r den neuroendokrina eller icke-neuroendokrina, annars
bortses fran inslaget av annan differentiering vid klassificeringen.

Tumorerna delas ocksa in i icke hormonproducerande (icke-funktionella)
och hormonproducerande (funktionella) samt vilket hormon som i sa fall pro-
duceras. | de fall dar tumoren har en k&nd hormonproduktion skall tumdéren
kodas med den specifika koden.

Utredning och provtagning/preparat

Tumdrer i bukspottkorteln upptacks ofta tidigare om de sitter i pankreas hu-
vud och ger symtom genom att tappa till utférsgangarna. Tumorer i distalare
delar &r a andra sidan ofta lattare att operera bort. Radiologisk undersokning
inleder ofta utredningen. Prov kan tas genom endoskopisk undersékning, an-
tingen som biopsi eller borstprov. Endokrina tumdrer ar ofta véalagrdnsade
och kan beroende pa lokalisationen i organet tas bort som resektat. Vid ma-
lign tumar i pankreas huvud gors ibland det omfattande ingreppet Whipples
resektion dar delar av tolvfingertarmen, pankreas och gallblasa och gallvagar
tas bort i ett stycke.
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Matsmaltningsorgan C26

Kliniskt IGdge C26 ICD-0/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Tarmkanalen (C17-C21) UNS C26.0 C26.0 C26.0 159.0 153.9
Overvaxt till/frédn angrénsande organ C26.8 C26.9 C268 1599 1993

med okdnt ursprung, som inte kan
Klassificeras pé& (C15-C26)

Gastrointestinalkanalen (C15-C21) UNS C26.9 C26.9 C26.9 159.9 199.3

Digestionsorganen (C22-C25) UNS C26.9 C26.9 C26.9 159.9 199.3

Att tanka pd vid registrering C26
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid
 Varje primartumor registreras var for sig.
Overs&ttning multifokal

» FOr diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdrer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor registre-
ras med aktuell lageskod och med 6versattning till ICD-0/2 C26.8,

ICD9 159.9, ICD7 199.3.

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokalOversattning ska goras.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyft)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Ospecifikt lage ska i mojligaste man undvikas. Lageskoder under C26 an-
vénds sparsamt och endast for tumdrer med oklart ursprung, men dér delar
av gastrointestinalkanalen anges som mojligt ursprung.

« Om ospecifikt 1age anvénds for registrering av tumdrer dar man i B-anma-
lan anger ett ursprung som kan hanforas till flera olika lagen, till exempel
”pankreatobilidr tumor”, bor man i efterhand eftersdka mer specifik in-
formation via A-anmélan.

+ Munhdla och svalg C01-C14 ingar inte i C26.

« Forandringar utgaende fran analhuden registreras inte pa detta lage.

« Forandringar utgaende fran gallvagar UNS registreras pa lage C24.9.

Att tdnka pad vid val av morfologi

+ Om specifik diagnos finns men laget &r oklart anvands kod fran morfologi-
tabellerna for ldgena C15-C25.
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Historik
Klinisk Overblick C26

Anatomi

Ldaget tacker ospecifik lokal eller ospecificerad dvervéxt i hela den rorfor-
miga delen av mag-tarmkanalen.

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

Ufredning och provtagning/preparat
Utredning och tillganglig information ar att férvanta som sparsam da aktuella
sjukdomstillstand ar spridd tumor och/eller sent stadium.
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Andningsorgan och Brésthalans organ

Andningsorgan och Brosthdlans
organ

Kliniskt Iage Andningsorganens Idgen

C33 Luftstrupe (Trakea)

C34 Luftrér (Bronk) och Lunga

Cc37 Brdss (Tymus)

C38 Hjarta (Cor), Lungmellanrum (Mediastinum) och Lungsdck (Pleural)
C39 Annan och ofullstédndigt angiven lokalisation i andningsorgan och

brésthdlans organ

Luftstrupe (Trakea) C33

Kliniskt Iage C33 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD? ICD7

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

Att t&nka pd vid registrering C33

Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

« Varje primartumor registreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Lé&get &r ovanligt som primér tumérlokal.

Att tédnka pd vid val av morfologi

 FoOr koder se morf-tabell for lage C34.

« Vanligast som primar lesion pa laget ar skivepitelcancer, men aven ade-
noidcystisk cancer, adenocarcinom och neuroendokrina tumérer finns be-
skrivna.

Historik
Klinisk Overblick C33

Anatomi
Luftstrupen ar ett slemhinnebeklatt ror som halls 6ppet av hastskoformade
broskringar och som stracker sig fran larynx till delningen i huvudbronkerna.

Tum&rer
Det ar mycket ovanligt med tumorer som uppkommer i trakeas slemhinna,
men skivepitelcancer, adenoidcystisk cancer och adenocarcinom finns
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beskrivet. Sekundar véxt fran andra struktuer i brésthalan som lunga/bronk
eller matstrupe férekommer.

Ufredning och provtagning/preparat
Radiologisk undersdkning och provtagning via bronkoskop eller thorakoskop
kan forekomma.
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Luftror (Bronk) och Lunga C34

Kliniskt Iage C34 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD¢? ICD7
Huvudbronk (stambronk) inkl.

caring, lunghilus C34.0 C34.0 C34.0 162.2 162.1
chﬁrlt’fggc“ lingula, inkl. bade bronk C34.1 C341  C341 1623 162.1
Melaniob gggfgffﬁig;do)' C34.2 C342  C342  162.4 162.1
Underlob, inkl. b&de bronk och lunga C34.3 C34.3 C34.3 162.5 162.1
Overvaxt till/fran angrénsande sublokal inom  C34.8 C34.9 C34.9 162.9 162.1
bronk eller lunga (C34) med okd&nt ursprung

Bronk eller lunga UNS C34.9 C34.9 C34.9 162.9 162.1
tg;gf;ﬁ:o‘?'/fggr:’;;ﬂ C80.9 C398  C39.8 1659 163
Morfologisk typ C34 ICD-0O/3.2 ICD-O/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-mucindst adenocarcinom 82563 82503 076
Minimalinvasivt mucindst adenocarinom 82573 82503 076
Mucindst adenocarcinom in situ 82532 82503 076
Adenocarcinom invasiva

Acindrt adenocarcinom (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 mucindst adenocarcinom 82533 82503 076
Invasivt mucindst adenocarcinom kombinerat/blandat = 82543 82503 076
Kolloitt adenocarcinom 84803 84803 096
Lepidiskt adenocarcinom 82503 82503 076
Mikropapillért adenocarcinom 82653 81403 096
Papillért adenocarcinom UNS 82603 82603 096
Solitt adenocarcinom 82303 80103 196
Skivepitelcancer

Basaloitt skviepitelcarcinom 80833 80703 146
Icke-keratiniserande skivepitelcarcinom 80723 80703 146
Kerafiniserande skivepitelcarcinom 80713 80703 146
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Skivepitelcarcinom in situ SIS 80702/b 80702/b 144/b

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C34 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Ovriga carcinom/blastom

Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
gg;crir:wom med NUT-proteinrearrangemang/ NUT-car- 80233 80203 196
Carcinosarkom 89803 89803 896
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
Jattecellscarcinom 80313 80313 196
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt carcinom 80823 80823 166
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-smdcellig cancer (cytologi) 80123 80123 196
NUT-carcinom 80233 80203 196
Pleomorft carcinom 80223 80103 196
Pulmonellt blastom 89723 89723 896
Spolcelligt carcinom 80323 80103 196
Storcellig cancer 80123 80123 196
Neuroendokrina tumérer

Atypisk carcinoid 82493 82403 086
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80433 186
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Typisk carcinoid 82403 82403 086

Att t&nka pd vid registrering C34

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.

Overs&ttning multifokal

 For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registreras

med aktuell l&geskod och med Oversattning till ICD-0O/2 C34.8,

ICD9 162.8, ICD7 162.1.

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumér registre-
ras. Ingen multifokalOversattning ska goras.
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Sidoangivelse

 For lagena C34.0, C34.1, C34.2, C34.3 och C34.9 &r sidoangivelse obliga-
toriskt: 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okénd.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.
Att ténka pad vid val av Idge

+ Cytologi med maligna celler i pleuravatska kan i regel preliminérregistre-
ras pa lage C34, men detta ar ocksa en vanlig spridningslokal och pleura-
vétska med maligna kortelceller &r inte sdllan det forsta fyndet vid till ex-
empel ovarialcancer som upptécks i sent stadium.

« Intrapulmonellt tymom registreras pa lage C37.

Att tdnka pad vid val av morfologi

» Tumorlet ska inte registreras.

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

» For morfologiska kommentarer avseende spottkortelassocierade tumorer
se lagen C0O7 och CO08.

« Diagnosen icke smacellig cancer skall numera i forsta hand vara forbehal-
len cytologiska undersokningar, men den kan férekomma &ven for histopa-
tologi. Det kan da vara rimligt att vélja koden for storcellig cancer morf-
kod 80123 om ingen ytterligare information finns i utlatandet.

Historik

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

« Det tidigare begreppet bronkioalveolar cancer (BAC) med morf-kod
82503 indelas numera som olika adenocarcinom i mucinésa och icke-mu-
cingsa former, in situ former, minimalinvasiva former och invasiva former
samt tumorer med sa kallat lepidiskt vaxtsatt.

» Begreppet MANEC for blandformer mellan endokrin cancer och adenocar-
cinom har frangatts for detta lage.

« ”Tumorlet”, en liten svulst, anvandes for en liten noduldr anhopning/hy-
perplasi av endokrina celler, mojligen ett forstadium till carcinoid. Begrep-
pet avgransas av att lesionen maste vara under 0,5 cm, och upptécks ofta
som bifynd. Forandringen registrerades tidigare med 80401/b; 80401/b;
993/b, men detta har varit tveksamt och svartolkat och registreringen upp-
hor fran diagnosdatum 2019-12-31.

Klinisk Overblick C34

Anatomi

Fran de bada huvudbronkerna utbreder via en huvudgren till varje lob ett trad
av allt smalare luftvégar bronkioli. Varje andgren slutar i en liten grupp av
luftforande blasor, alveoli. Tumdrer uppkommer i saval luftvagar som and-
strukturerna.
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Tumorer

Strax 6ver 4 000 nya fall av lungcancer upptacks varje ar i riket. Medianal-
dern vid insjuknande ar 69 ar. Trots framsteg inom diagnostik och behand-
ling ar 5-ars6verlevnaden Iag, cirka 20 %. Fler kvinnor dor av lungcancer per
ar an av brostcancer. Lungcancer &r i ett internationellt perspektiv en vanlig
och 6kande tumdrsjukdom.

Den helt dominerande riskfaktorn for lungcancer ar tobaksrékning, men
aven yrkesexponering samt bostadsradon &r av betydelse. Emellertid finns
aven lungcancer hos personer som aldrig varit tobaksrokare, detta ar vanligen
adenocarcinom med en nagot annorlunda tumdérbiologi &n annan lungcancer.

Forberedelser for screening for att ge tidig upptackt pagar.
Bronkioalveoldr cancer har ersatts som begrepp och en uppdelning i mu-
cindsa och icke-mucindsa former, in situ former, minimalinvasiva former och
invasiva former samt tumorer med sa kallat lepidiskt véxtsatt.

Indelningen ar delvis beroende av samlad tumdrstorlek, och for dessa tu-
morer, i likhet med flera andra diagnoser aktuella pa laget, kan definitiv dia-
gnos endast stéllas pa operationspreparat innehallande hela tumaren.

Pa grund av detta, men dven traditionellt, anvands for biopsimaterial och
cytologiska prover fran lokalen en lite annan terminologi, dér en indelning i
smacelliga och icke-smacelliga (NSCC) tumarer 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 alltsa kan vara flera
andra typer.

Laget domineras av epiteliala tumdorer dar skivepitelcancer ar vanligt, men
aven sdrskilda varianter av adenocarcinom, neuroendokrina tumarer och tu-
morer av spottkortelliknande typ férekommer. Diffus idiopatisk pulmonell
neuroendokrincellshyperplasi, DIPNECH, &r en proliferation av neuroendo-
krina celler som kan uppfattas som forstadium till carcinoid, men detta be-
doms inte uppfylla kriterierna for registrering.

Utredning och provtagning/preparat
Typiska symtom pa lungtumor &r hosta, hosta med blodigt inslag, andnings-
paverkan/anfaddhet samt smarta. Sekundéra symtom fran tryck pa centrala
mediastinala strukturer forekommer ocksa. Paramaligna symtom beroende pa
nagon form av endokrin aktivitet i tumércellspopulationen ar inte ovanligt.

Provtagning vid utredning kan gdéras med cytologi, genom skdljning av
luftvagar eller material fran djupa upphostningar (sputumcytologi). Finnals-
punktion genom skopi eller transtorakalt forekommer. Mellannalsbiopsier &r
vanligt, sa aven biopsier tagna vid bronkoskopi. Mindre forandringar i perifer
lungvavnad kan tas bort i sin helhet. Mer centralt beldgna férandringar kréver
att hela den aktuella sidans lunga opereras bort. Tumdrer som ligger vid eller
omfattande delningen av huvudbronkerna ar inte méjliga att behandla kirur-
giskt.

Modern behandling skraddarsys efter tumérens molekylérbiologiska egen-
skaper, varfor omfattande karakterisering av tumoren gors med hjélp av im-
munhistokemi, i viss man FISH samt NGS (next-generation sequencing).
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Andningsorgan och Brésthalans organ

Brdss (Tymus) C37

Kliniskt Iage C37 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Brdiss C37.9 C37.9 C37.9 1640 195.2
Morfologisk typ C37 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Tymom

Atypiskt tymom typ A 85813 85803 841
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
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146
Carcinom med NUT-rearrangemang 80233 80203 196
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Lymfoepitelialt/ lymfoepiteliomlikt carcinom 80823 80823 166
Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
NUT-carcinom/carcinom med NUT-rearrangemang 80233 80203 196
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196
Papillart adenocarcinom 82603 82603 096
Sarkomatoitt carcinom 80333 80103 196
Skivepitelcancer i tymus 80703 80703 146
Tymiskt carcinom UNS 85863 85803 846

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Andningsorgan och Brésthalans organ

Morfologisk typ C37 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tum&r 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
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumaor 81543 81503 096
MINEN

Blandform smdcelligt neuroendokrint carcinom 80453 80413 196
SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC och annat carcinom

Teratom

Omoget teratom G2 90801/b 90801/b  823/b
Malignt teratom G3 90803 920803 826

Att t&nka pd vid registrering C37

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Tymom registreras alltid pa lage C37.9. Detta galler aven ektopisk tu-
musvavnad, tymus utanfor det egentliga laget.

« Intrapulmonellt tymom registreras pa lage C37.9 trots hanvisning till lage
C34i1CD-0/3.2.

Att tdnka pad vid val av morfologi
« Tymom: | forsta hand anvénds typ for val av morf-kod.
Historik

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

» Begreppet lymfocytiskt tymom anvéndes tidigare for tymom typ B1.

 Begreppet kortikalt tymom anvéndes tidigare for tymom typ B2.
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Andningsorgan och Brésthalans organ

Klinisk overblick C37

Anatomi

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

TumOorer

I tymus forekommer epiteliala tumérer inom grupperna tymom, tymiska car-
cinom samt neuroendokrina tumorer och nagon gang teratom. Tymomen
uppkommer endast pa laget for tymus eller i ektopisk tymusvéavnad och lik-
nar pa ett eller annat satt tymusvavnad. Trots att tymus endast finns som en
rest hos vuxna personer sa ar tymom vanligast i 50-60-arsaldern. Carcinom i
tymus ar mycket mer séllan férekommande &n tymom. Neuroendokrina tu-
morer &r ovanliga.

Utredning och provtagning/preparat

Tumorer i tymus ger pa samma satt som andra tumorer i mediastinum ofta sym-
tom genom tryck pa ovriga strukturer pa laget. Tymom kan ge immunologisk
sjukdom, vanligast som myastenia gravis.

Histologi kravs for faststallande av tymom, pa grund av hur klassifikationen &r
uppbyggd kan det vara svart att faststalla tumortyp i sma biopsier.
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Andningsorgan och Brésthalans organ

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

C38

Kliniskt Iage C38 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD?¢ ICD7
Hjarta, perikardium C38.0 C38.0 C38.0 164.1 197.5
Frédmre mediastinum C38.1 C38.1 C38.1 164.9 164
Bakre mediastinum C38.2 C38.2 C38.2 164.9 164
Mediastinum UNS C38.3 C38.3 C38.3 164.9 164
Lungséck UNS (parietal, visceral) C38.4 C38.4 C38.4 163.9 162.2
Overvaxt till/frédn angrénsande sublokal

inom hjarta, lungmellanrum, lungsdck C38.8 C39.9 C39.9 165.9 199.9
(C38) med okdnt ursprung

?;’Bgf&ﬁ:of'/‘jggfgjr) C80.9 C38  C39.8 165.9 163
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
HjartsGck C38.0 och Lungsdck C38.4

Bifasiskt malignt mesoteliom 90533 90503 776
Blandat malignt mesoteliom 90533 90503 776
Epitelioitt malignt mesoteliom 90523 90503 776
Malignt mesoteliom UNS 90503 90503 776
Sarkomatést mesoteliom 90513 90503 776
Mediastinum C38.3

Blandad germinalcellstumor 90853 90853 826
Choriocarcinom UNS 91003 91003 806
Embryonalt carcinom UNS 90703 90703 826
Guleséckstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Malignt teratom G3 90803 90803 826
Omoget teratom G2 90801/b 90801/b 823/b
Seminom UNS 90613 920613 066

Att t&nka pd vid registrering C38

Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse &r obligatorisk for Lungsack C38.4; 1 = hdger, 2 = vénster

och 9 = okand.
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Andningsorgan och Brésthalans organ

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyf)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att tdnka pd vid val av Idge

 Cytologiskt fynd av maligna celler i pleuravatska registreras i regel lampli-
gen pa lage C34, det vill saga att man utgar fran att det rér sig om cancer
primar i lungan. Det kan emellertid ocksa rora sig om spridning av annan
tumor till exempel ovarialcancer.

+ | medellinjen, har mediastinum, kan germinalcellstumérer uppkomma,
dessa registreras pa lage C38.3.

 Tumorer uppkomna fran ektopisk tymusvavnad registreras pa lage 37.9
tymus.

+ Teratom kan forekomma i mediastinum, men ocksa specifikt i tymus.

Att ténka pad vid val av morfologi

« | hjartat kan maligna mesenkymala tumorer forekomma. Forutom de typer
som listas ovan kan &ven andra typer av sarkom férekomma.

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

Brosthalan begransas av revbenen och ryggraden samt bréstbenet, sternum.
Insidan ar bekladd med det yttre bladet av lungsécken. Lungornas utsida ar
beklddda med det inre bladet av lungsacken. Hjartsécken &r ett eget omslags-
veck av mesotelbekladd tunn vavnad. Hjartat vilar nagot vanster forskjutet
med basen mot mellangardesmuskeln och de grova kérlen som smiter in i
hjartsacken mellan omslagsvecken. I mitten av brésthalan gar kroppspulsa-
dern, luftstrupen och matstrupen jamte grova nervgrenar. Dessa strukturer
omges av mediastinal mjukvévand vilken innehaller rikligt med lymfkértlar,
Tymus ligger framom de mediastinala strukturerna.

Tumo&rer

Det ar ovanligt med priméra tumdrer i hjartat men det som vanligast fore-
kommer &r nagra typer av sarkom, vanligast rhabdomyosarkom och
leiomyosarkom, men dven angiosarkom samt évriga typer. Diffust B-cells-
lymfom kan forekomma som diffus vaxt i hjartmuskel. Carcinom kan sprida
sig som sekundar véxt via hjartsdcken och kan i ovanliga fall vaxa in i hjart-
muskeln.

I mediastinum férekommer germinalcellstumérer, hematolymfoida tumo-
rer och nagon gang mjukdelstumdorer. For de senare hanvisas till mjukdelsla-
get och blodkapitlen.

I hjartsack och lungséck kan mesoteliom uppkomma.
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Andningsorgan och Brésthalans organ

Overvaxt av framst carcinom fran lunga/luftvigar och esofagus férekom-
mer till mediastinala strukturer. Aggstockscancer sprider sig relativt ofta till
lungsackarna.

Utredning och provtagning/preparat

Som vanligen vid misstanke om tumor i djupa strukturer &r bilddiagnostik
vanligen forsta steget. For provtagning kan cytologi goras pa aspirerad vatska
fran lungséck eller hjartsack. Prov for histologi eller finnalscytologi kan tas
vid skopi-undersokning. Diagnostik av mesoteliom &r vansklig med cytologi.
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Andningsorgan och Brésthalans organ

Annan och ofullstandigt angiven
lokalisation i andningsorgan och
brésthdlans organ C39

Kliniskt Iage C39 ICD-O/3.2  ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Ovre luftvéigar UNS (néshdla, svalg, C390 C390 C390 1659 16]
struphuvud) ’ ’ ’ ’

Overvaxt fill/frdn angrdnsande sublokal 39 8 C39.9 C39.9 1659 199.9

inom andningsorgan resp brésthdlans
organ (C30-C39.0) med okdnt ursprung

Andningsorgan UNS C39.9 C39.9 C39.9 1659 199.9

Lunga och pleura UNS

(oklar primar/sekunddr) C80.9 C39.8 C39.8 165.9 163

Att t&nka pd vid registrering C39

Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« For Ovre luftvagar UNS C39.0 finns ingen gemensam kod i ICD7, utan
koden for struphuvud, 161 anvands.

» Tumor som &r definierad som primadr men har oklart ursprung inom brost-
halan registreras pa lage C76.1 Icke narmare specificerad lokalisation i
brosthalan eller pa brostkorgen.

Att tdnka pad vid val av morfologi
« Se i forsta hand morfologitabeller for 1agena C33, C34, C37 och C38.
Historik

Klinisk Overblick C39

Anatomi
Laget innefattar en grov indelning av samtliga organ och strukturer som &r
belagna inom brosthalan.

Tumo&rer

I princip kan samtliga tumortyper som kan férekomma i brosthalans organ
och strukturer komma i fraga for dessa lagen, men i praktiken kommer sena
stadier av carcinom att i forsta hand komma i fraga.

Utredning och provtagning/preparat
For lagena kommer sena stadier av tumdérer med ofullstandig utredning i
forsta hand att vara aktuella.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

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

Kliniskt Iage Klartext

C40 Extremitetsskelettets ben, leder och ledbrosk

C41 Ben, leder och ledbrosk i dvriga och ospecificerade ldgen
C47 Perifera nerver, ganglier och autonomt nervsystem

C48 Retroperitoneala rummet och bukhinna

C49 Bindvdyv, underhuds- och annan mjukvavnad

Extremitetsskelettets ben, leder och
ledbrosk C40

Kliniskt Iage C40 Ingdende ICD- ICD-
ICD10 ICD9 ICD7
strukturer 0/3.2 0/2
Armarnas I&dnga rérben, Humerus, radius, ulna,
skulderbladet samt dess skapula, okromlolflow- C40.0 C400  C400 170.4 196.4
leder kularleden, armbagsle-
den, skulderleden
Handemnas (fingrarnas Falanger,
och mellanhandens) samt = metakarpalben,
handledens ben och karpalben, fingerleder, C40.1 C40.1 C40.1 170.5 196.5
leder handledens leder
Benens l&nga rérben samt  Femur, tibia, fibula,
fillhérande leder kndleden inklusive C40.2 C40.2 C40.2 1707 196.7
menisken
Fotens (t&ma, mellanfoten = Falanger, metatarsal-
och hélen) samt fotledens = ben, tarsalben, talus, C40.3 C40.3 C40.3 170.8 196.8
ben och leder, kndskalen calcaneus, patella
Overvaxt till/fr&n angrén-
sande sublokal inom ben,
leder och ledbrosk (C40) C40.8 C40.9 C40.9 1709 196.9
med okdnt ursprung
Ospecificerade ben, leder  Lokalisation i armar
och ledbrosk i armar och eller pen inklusive ovan C40.9 C409  CA40.9 170.9 196.9
ben UNS beskrivna leder utan
ndrmare beskrivning
Plasmocytom kodas i rele-
vant [age enligt ovan i €902  C902 2039 203

ICD-0O/3 men har avvi-
kande oversattning.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Ben, leder och ledbrosk i dvriga och

ospecificerade ldgen C41

AT Ingdende ICD- ICD-
Kliniskt IGge C41 strukturer 0/32 0/2 ICD10 ICD9 ICD7
Kalvarium, kranial-
ben, etmoidben,
frontalben, hyoid-
Skallens, ansiktets och 6verka- bfen, maxl, occl-
kens ben och filhérande leder pnolben,. orbital- C410 C410 C41.0 170.0 196.0
ben, parietalben,
sfenoidben, tem-
poralben, os zygo-
mafticus.
.. Mandibel och
Egg:;kg:ens ben och temporo-mandi-  C41.1  C41.] C41.1 170.1 196.1
buldrled
Columna verte-
bralis inklusive
Kotpelaren aflas och axis. C412 C412  C412 1702 196.2
Intervertebraldis-
kar, nukleus pul-
POsuUsS.
Costae, sternum,
.. klavikel,
R OO O ooy SlEMocosialleder,  C413  C413  C413 1703 1963
¥ costovertebral-
leder
Osae pelvis, ilium
.. och ischium,
g‘;ﬁﬁig@iw{h’ggﬁg IZZZ:VO”S' coccyx.sacrum,  CAl4 CAl4  C4l4 1706 1966
symfys, hoftled,
acetabulum.
Overvéxt till/frdn angrénsande
?gf';’:g'ei‘?ag‘_’éf?2)k§;5g'°e' C41.8 C419  C419 1709 1969
okdnt ursprung
Ospecificerat Iage
ooy EdRrOs IS indgon avdessa  c419 cal9 cals 1709 1969
’ strukturer
Plasmocytom kodas i relevant
ldge enligt ovan i ICD-O/3 men C90.2 C90.2 203.9 203
har avvikande &versattning.
Morfologisk typ C40 och C41 ICD-0/3.2 ICD-0O/2 C24/hist
Kondrogena tumérer (brosktumaorer)
Atypisk kartilagindr fumor 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
Periostealt kondrosarkom 92213 92203 736
Synovial kondromatos 92201/b 92201/b 733/b

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Morfologisk typ C40 och C41 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Osteogena tumoérer (bentumorer)

Cenfralt (infraossést) IGggradigt osteosarkom 91873 921803 766
Hoggradigt ytligt osteosarkom 91943 91803 766
Konventionellt osteosarkom 91803 921803 766
Osteosarkom UNS 91803 91803 766
Parostealt osteosarkom 91923 921803 766
Periostealt osteosarkom 91933 921803 766
Sekunddrt osteosarkom (frén Pagets sjukdom i ben) 91843 921803 766
Smdcelligt osteosarkom 91853 91803 766
Telangiektatiskt osteosarkom 91833 921803 766
Karltumorer

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

Jattecellstumoriben UNS 92501/b 92501/b 741/b
Malign jattecellstumor i ben 92503 92503 746
Notokordala tumérer

Kondroitt kordom 93713 93703 886
Kordom UNS 93703 93703 886
Konventionellt kordom 93703 93703 886
Odiifferentierad kordom 93703 93703 886
Dedifferentierat kordom 93723 93703 886
Avriga mesenkymala tumérer i ben

Adamantinom i ldnga rérben (C40) 92613 92613 866
Dedifferentierat adamantinom i ldnga rérben (C40) 92613 92613 866
Fibrosarkom i ben 88103 88103 706
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Odifferentierat pleomorft sarkom UPS 88023 88003 796
Odifferentierade sma-rundcellstumérer i ben och mjukdelar

Ewings sarkom 93643 92603 756
Tandtumorer (odontogena) 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 gjildnga rérben) 93103 93103 866
Malignt ameloblastom 93103 93103 866
Metastaserande ameloblastom 93103 93103 866
Odontogent carcinosarkom 93423 92703 866
Odontogent sarkom 93303 93103 866
Primdart infraossést carcinom UNS/PIOC 92703 92703 866
Skleroserande odontogent carcinom 92703 92703 866

Att t&nka pd vid registrering C40-C41

Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Sidoangivelse

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

Diagnosgrund 8 (specificerad orf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.
Att ténka pad vid val av Idge

« Skelettmetastaser far inte registreras pa lage C40—C41 utan registreras pa
lage C80.9 i det fall priméartumdren ar okéand.

+ Foljande morf-koder far inte registreras pa lage C40-C41;
— Morf-kod 80003, registreras i stallet pa lage C80.9.
— Morf-kod 8010385893, dessa carcinom kan ej forekomma primart i

skelett.

— Malignt melanom, morf-kod 87203, registreras pa respektive lage (RL).
— Extraskelettalt plasmocytom, morf-kod 97343, registreras pa RL.

« Extraskelettala former av kondrosarkom, Ewings sarkom och osteosar-
kom registreras pa lage C49 eller respektive lage.

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

Att ténka pad vid val av morfologi

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

« Jattecellstumor UNS registreras om tumdren ar primar i skelett, men inte
om primér i mjukdelar.

« Benigna tumorer ska registreras om de vaxer in i skallhalan (C41.0) eller
ryggmargskanal (C41.2).

+ Plasmocytom i skelett registreras primart pa lage C40—C41, men med av-
vikande Oversattning (se avsnittet gallande hematologi).

« Adamantinom forekommer bade som benign och malign variant och end-
ast den maligna ska registreras. De flesta patologisystem anvander samma
kod for bada varianterna, sa det ar viktigt att lasa klartexten i PAD och vad
Kliniker anger for diagnos.

« Osteoblastom ar trots sitt namn en godartad tumér, bendmndes tidigare ag-
gressivt osteoblastom, och ska inte registreras.

Historik

» Ewings sarkom registrerades med morf-kod 92603 fram till registrerings-
datum 2019-01-01.

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

» Kondrosarkom grad 1 kan tidigare ha registrerats med morf-kod 92203,
kondrosarkom UNS.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Klinisk Overblick C40-41

Anatomi

Skelettet hos en vuxen individ bestar av éver 200 ben. Benen har tre olika ty-
per; rérben (langa rorben), korta (oregelbundna) ben och platta ben. Varje
ben tacks ytterst av benhinnan, periostet och har sedan ett yttre mycket hart
holje av kortikalt, kompakt ben som innehaller blodkérl, nerver och lymfkarl.
Innanfor finns svampigt (spongidst) ben och i manga ben finns ett centralt
halrum som innehaller benmarg. | de ytor som ingar i leder finns en broskyta.
I vissa leder finns ytterligare en yta, synovialytan, en tunn bindvév som pro-
ducerar den smorjande ledvatskan, synovia.

Skelettets ben bildas genom att broskoar kondenserar i den mesenkymala
embryonala vavnaden, dessa bildar grundformerna for benen och omvandlas
till ben genom en forbeningsprocess som innefattar inlagring av mineraler.
Skelettet ar inte statiskt hos en vuxen utan det sker en langsam omsattning av
materialet, delvis med hjalp av en sarskild sorts flerkarniga jatteceller, os-
teoklaster.

TumOorer

Det ar epidemiologiskt ovanligt med primara tumorer i skelettet. Ungefar 120
elakartade primara skelettumaorer upptéacks per ar i riket. Det finns ocksa ett
stort antal typer av godartade skelettforandringar som vanligen uppkommer
hos barn, men dessa ar inte registreringspliktiga, utom i sarskilda fall dar in-
vaxt i skallhala eller ryggmargskanal uppkommer.

Tumortyperna namnges efter de mogna celltyper som tumoércellerna liknar
snarare dn den vavnad de utgar fran. Det anses att sarkom i forsta hand upp-
kommer fran enstaka primitiva celler med forvarvade mutationer i stéllet for
en sekvens med premaligna stadier som &r vanligt for carcinom. Redan tidigt
under tumorgenetiken fastslogs att specifika genetiska forandringar, pavis-
bara som kromosomavvikelser vanligen translokationer med utbyte av
material mellan kromosomer, &r typiskt for sarkom. I modern diagnostik ar
pavisande av muterade proteiner antingen genom immunhistokemi eller mo-
lekyldrpatologiska metoder av storsta vikt for diagnostiken.

Osteogena tumorer domineras av morfologi som liknar ben eller benbild-
ning.

Kondrogena tumérer liknar brosk med varierande grad av mognad.

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

| Gvrigt finns varianter av sarkom som ocksa finns i mjukvéavnad. Pa laget
forekommer ocksa hematolymfoida tumorer som primarmanifestation.

Tumarer fran tandbildning eller tumdrer som liknar tandbildande vavnad
fortjanar sarskild uppmarksamhet. Dessa finns i klassifikationerna for Huvud
och Halstumarer, men skall kodas pa lagena for 6ver- och underkake nar de
uppkommer i anslutning till tinderna. Det finns ocksa tandbildningsliknande
tumorer med primarlokal i langa rérben. Dessa tumdrer benamns med forle-
det amelo-. Tidigare anvandes oftast bendmningen adamantinom, men detta
ar gammaldags. Det finns en variant av kraniofaryngeom, en tumér som
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vanligen utgar fran sella i skallhdlan (C75.2), som benamns adamantinoma-
tost kraniofaryngeom pa grund av att morfologin liknar tandbildande véavnad.

Elakartade priméra sarkom i skelettet behandlas i forsta hand med kirurgi,
ofta i kombination med cellgift och/eller radioterapi. Kombinationen av om-
fattande kirurgi med amputation av hela eller delar av extremiteter tillsam-
mans med cytostatika med flera preparat har gjort att 5-arsoverlevnaden se-
dan 1970 har 6kat fran mindre an 20 % till numera Gver 60 %.

En del bensarkom uppkommer hos individer med genetisk predisposition
for tumaorutveckling. | ovrigt ar fa riskfaktorer kanda forutom tidigare ge-
nomgangen stralbehandling.

Ufredning och provtagning/preparat

Tumorer i skelettet debuterar ofta med smarta eller svullnad pa platsen for tu-
maoren. Radiologisk undersokning med konventionell rontgen, klinisk under-
sokning, vid behov MRT samt provtagning av tumdren inleder utredningen.
Det &r viktigt att denna typ av tumarer utreds pa sarkomcentrum sa att inte
provtagningen okar risken for spridning. Som provmaterial kan olika typer av
borrbiopsier och aspirationsmaterial fran omraden dar tumor har brutit ner
det kortikala benet forekomma tidigt i utredningen. For vissa tumdrtyper ges
behandling fore kirurgisk resektion.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Perifera nerver, ganglier och autonomt
nervsystem C47

Kliniskt Iage C47 ICD-0/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7

Huvud inkl. ansikte samt hals
(exkl. perifera nerver och

autonoma nervsystemet i C47.0 C47.0 C47.0 171.0 193.3
orbita C69.6)

Ovre exiremitet och skuldra C47.1 C47.1 C47.1 171.2 193.3
Nedre extremitet och hoft C47.2 C47.2 C47.2 171.3 193.3
F;?;t%gn“h brésthdlons c473 C473  C473 171.4 1933
Bukvaégg och bukhdlans organ C47.4 C47.4 C47.4 171.5 193.3
Backenvagg inkl. sate och

ljumske samt b&ckenhdlans C47.5 C47.5 C47.5 171.6 193.3
organ

"Sate” 171.3

BA&I UNS C47.6 C47.6 C47.6 171.7 193.3
Overvaxt till/frédn angrénsande

sublokal med ok&nt ursprung C47.8 C47.9 C47.9 171.9 193.9
inom C47

Eﬂgero nerver och gangfier C47.9 C479  C479 171.9 193.9
Morfologisk typ C47 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Epitelioid malign perifer nervskidetumdar (MPNST) 95423 95403 456
Ganglioneuroblastom 94903 94903 406

Malign granularcellstumor 95803 95803 686

Malign perifer nervskidetumaér (MPNST) med 95613 95603 456
rhabdomyoblastisk differentiering

Malign perifer nervskidetumor (MPNST) UNS 95403 95403 456
Malignt perineuriom 95713 95603 456
Melanofisk malign perifer nervskidetumaor (MPNST) 95403 95403 456
Neuroblastom UNS 95003 25003 416
Neuroblastom UNS utan PAD, diagnosgrund 8 95003 95003 416
Neurofibrosarkom 95403 95403 456
Neurogent sarkom 95403 95403 456
Neurosarkom 95403 95403 456

Perifer neuroektodermal tumor (PNET) 93643 93643 416
Perineural malign perifer nervskidetumor (MPNST) 95713 95603 456

Att t&nka pd vid registrering C47
Multipla tumérer samtidigt och &ver tid
 Varje primartumar registreras var for sig.
Overs&ttning multifokal

» FOr diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdrer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor
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registreras med aktuell 1ageskod och med 6versattning till ICD-O/2 C47.8,
ICD9 171.8, ICD7 193.8.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokalOversattning ska goras.

Sidoangivelse

« For pariga lokaler, C47.1 och C47.2, &r sidoangivelse obligatoriskt;
1 = hdger, 2 = vanster, 9 = okand sida.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
streras med morf-kod 95003 och diagnosgrund 8.

Att ténka pad vid val av Idge

« Morf-kod 80003 far ej forekomma, registreras pa lage C80.

« Intrakraniella och intraspinala tumorer registreras pa respektive lage, C70—
C72.

 Léget ”Séte” under C47.5 dversatts i ICD-9 till 171.3.

Att tdnka pad 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
galler for centrala nervosa strukturer (i skallhala och ryggmargskanal).

Historik

+ Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
strerades med morf-kod 80003 t.0.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 saval skickar information mot
CNS som tar emot och skickar vidare information fran CNS. Den perifera de-
len av nervsystemet kan indelas i den somatiska delen och den autonoma de-
len. Den somatiska delen styr rérelseapparaten (alla viljestyrda muskler) och
tar emot kanselimpulser fran kanselkroppar i hud och muskler. Den auto-
noma delen styr kroppens basala funktioner, som ett slags operativsystem.
Systemet har tva delar som skapar balans eller uppnar den verkan som be-
hovs i dgonblicket genom att slas av och pa i ett slags dragkamp. Den sympa-
tiska delen star for hastiga reaktioner som brukar kallas kamp och flykt och
den parasympatiska delen star for aterhamtning och hantering av matspjalk-
ning samt restprodukter.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

TumOorer

Till dessa lite diffusa lagen hor tumorer utgangna fran eller liknande olika
delar av de nervisa strukturerna, ofta de olika specifika stodjecellerna som
finns i de olika delarna. Andra tumorer hérror fran primitiva celler. Perifert
belédgna tumdrer kan i regel tas bort med kirurgiskt ingrepp, medan djupare
belagna upptéacks senare och ar svarare att bota.

Utredning och provtagning/preparat

Smarta, knol pa platsen och sensoriska forandringar kan vara kliniska sym-
tom. Bilddiagnostik och finnalspunktion kan vara forsta steg. Vid pavisad tu-
mor i operabelt 1age efterstrévas radikal kirurgi med god marginal om malig-
nitet kan misstankas. Tumorer som kan vara maligna, enligt kriterier uppsatta
i nationellt vardprogram, skall hanteras pa centrum for ben- och mjukdelstu-
morer.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Retroperitoneala rummet och Bukhinna
(Peritoneum) C48

Kliniskt Iage C48 ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Retroperitonealt rum C48.0 C48.0 C48.0 158.0 197.4
Bukhinna, specificerad del

(t.ex. oment och fossa Douglasi) C48.1 c48.1 C48.1 158.8 158
Bukninna, cke specificerad el c4g.2 C482  C482 1589 158
Overvaxt till/frén angrénsande
sublokal inom C48 med okdnt C48.8 C48.2 C48.9 158.9 158
ursprung
Morfologisk typ C48 e ICD-O/2 C24/hist
0/3.2
Tumorer i mesotelial/peritoneal yta C48.1 och C48.2
Bifasiskt mesoteliom 90533 90503 776
Epitelioitt mesoteliom 90523 90503 776
Ho&ggradigt serdst carcinom, primdrt i perifoneum 84613 84603 096
Laggradigt serést carcinom, primdr i peritoneum 84603 84603 096
Mesoteliom UNS 90503 90503 776
Sarkomatdst mesoteliom 90513 90503 776
Ser®s borderlinetumaér primdr i peritoneum 84421/b 84423/b 094/b
Tumorer i retroperitonealt rum C48.0
Atypiskt lipom 88501/b 88501/b 721/b
Atypisk lipomatds tumaor 88501/b 88501/b 721/b
Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Epitelioitt leiomyosarkom 88913 88903 666
Gastrointestinal stromacellstumaor (GIST) 89636 88003 796
Glattmuskeltumér av oséker malignitetspotential 88971/b 88901/b 661/b
STUMP
Hogt differentierat liposarkom 88513 88503 726
Inflammatoriskt liposarkom 88513 88503 726
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Lipomliknande liposarkom 88513 88503 726
Liposarkom, blandat 88553 88503 726
Liposarkom, UNS 88503 88503 726
Malign solitdr fibrds 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
Yiligt 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-0O/3.2
annu och kan darfér inte anvandas.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Att tanka pd vid registrering C48

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

+ Morf-kod 80003 far inte registreras pa C48, utan registreras pa lage C80.9
och endast i de fall prim&rtumoren &r okéand.

« Gynekologiska tumorer med oklart priméart lage registreras pa C57.9,
Kvinnliga konsorgan UNS.

« Hoggradig serds cancer kan ha tuba, aggstock, eller bukhinna som ur-
sprung. Vid diagnostik gors forsok att faststélla priméarlokalen enligt nedan
regelverk enligt KVAST-dokumentet. Sammanfattningsvis kan man sdga
att om tumaorvaxt finns i tuba betraktas detta som priméarlokal, om tuborna
ar fria men &ggstockarna &r engagerade anses dessa vara primarlokal och
om bade tubor och ovarier ar tumérfria anses bukhinnan som primérlokal.
— Ursprung i tuba: om STIC (ser6st tubalt intraepitelialt carcinom) fore-

kommer eller om det finns invasiv hdggradig seros cancer eller annat
tumorengagenang i tuban oavsett tumorférekomst i dggstock eller ova-
rium, registrera pa lage C57.0.

— Ursprung i aggstock: om ingen STIC eller hdggradig serés cancer i
tuborna forekommer, men om cancer forekommer i ena eller bada ova-
rierna, oavsett om engagemang av bukhinna finns, registrera pa lage
C56.9.

— Ursprung i bukhinna: om bada tubor och aggstockar ar fria fran tumor-
vaxt vid provtagning fore behandling, registrera pa lage C48.1 eller
C48.2.

« Malign perifer nervskidetumor (MPNST) registreras pa lage C47.

Att tdnka pad vid val av morfologi

« Priméara tumorer utgangna fran peritoneum ar ovanligt. Adenocarcinom
fran urogenitalorgan och gastrointestinalkanalen kan metastasera till peri-
toneum, och detta &r epidemiologiskt vanligare. Kontrollera att det ror sig
om en prim&r tumor fore registrering.

Historik

« Mesoteliom registrerades tidigare endast en gang per individ t.0.m. 2015-
12-31. Fran 2016-01-01 registreras varje tumor var for sig.

Klinisk Overblick C48

Anatomi
Peritoneum, bukhinnan, ar bekladnaden av bukhalan. Halan &r inte ett tomt
halrum, utan bukorganen doppar in i och fyller ut kroppshalan med delar av
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sina ytor bekladda med ett av peritoneums blad, pa samma sétt som lung-
séckens blad dar ena beklader brostkorgens insida och den andra lungornas
utsida. Retroperitoneum &r det mestadels fettfyllda omradet som ligger under
peritoneum i bukhalans baksida lateralt om ryggraden. | retroperitoneum gar
de abdominala delarna av kroppspulsadern och stora hélvenen. Aven binju-
rarna, njurarna och urinledarna samt en del av tolvfingertarmen och analka-
nalen har sin plats i retroperitoneum.

TumOorer

Sjalva bukhinnan/peritoneum och det retroperitoneala rummet har helt olika
tumorflora. | bukhinnan uppkommer tumadrer som tros harréra fran det speci-
ella plattepitelet, mesotel, som bildar hinnan. Huvudtyperna ar mesoteliom
och serds cancer av samma typ som ocksa kan ha sin primarlokal i ytepitel pa
tubas distala del samt ovarieyta. Adenocarcinom fran gastrointestinalkanalen
kan metastasera till peritoealytorna, detta &r vanligare an priméara tumarer i
peritoneum.

Retroperitonealt upptrader framst mjukdelstumarer, saval benigna som
elakartade eller av intermedidar malignitetsgrad. De ovan listade typerna &r
vanligast férekommande, men dven andra typer av mjukdelstumérer, hema-
tolymfoida sjukdomar, germinalcellstumdrer och teratom kan forekomma.

Utredning och provtagning/preparat

Tumor i peritoneum debuterar ofta med vétska i bukhalan, ascites. Ett vanligt
forsta prov ar cytologi fran aspirerad vatska. Beroende pa dvriga kliniska
fynd och laget av tumorvéxten kan sedan mellannalsbiopsier eller biopsier
folja.

Tumarer i retroperitoneum kan uppna stor storlek innan de genom tryck pé
omgivande strukturer eller 6kat bukomfang ger symtom som féranleder pati-
enten att soka vard. Bilddiagnostik foljt av framst mellannalsbiopsier ar van-
ligen forsta utredningen.
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Bindvayv, underhuds- och annan

mjukvavnad C49

Kliniskt Iage C49 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Ol orbic (C69.6] ach nésrosk [C300) | C4P0 G420 CAO M0 1970
Ovre exiremitet och skuldra C49.1 C49.1 C49.1 171.2 197.2
Nedre extremitet och hoft C49.2 C49.2 C49.2 171.3 197.3
Brostkorg, exkl. mediastinum (C38) C49.3 C49.3 C49.3 171.4 197.7
Buk UNS C49.4 C49.4 C49.4 171.5 197.7
Bdcken inkl. sate, ljumskar och perineum C49.5 C49.5 C49.5 171.6 197.7
"Sate” 171.3

BA&I UNS C49.6 C49.6 C49.6 171.7 197.1
fg;fnwg:; e ?gfgﬂ%ﬁg;ﬁgﬁg sublokal 040 8 C49.9  C49.9 171.9 197.9
Icke specificerat ldge inom C49 C49.9 C49.9 C49.9 171.9 197.9
Morfologisk typ C49 ICD-O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Fettcellstumorer (adipocytic tumours)

Atypiskt lipom 88501/b 88501/b  721/b

Atypisk lipomatds 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

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
Glattmuskeltumorer (smooth muscle tumours)

EBV-associerad glattmuskeltum&r av osGker ma-  88971/b 88901/b 661/b
lignitetspotential

Epitelioitt leiomyosarkom 88913 88903 666
Glattmuskeltumor av osdker malignintetspot- 88971/b 88901/b 661/b

ential STUMP

Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C49 ICD-0O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Skelettmuskeltumorer

Alveolart rhabdomyosarkom 89203 89203 676
Ektfomesenkymom 89213 89003 676
Embryonalt rhabdomyosarkom pleomorf typ 89103 89103 676
Embryonalt rhabdomyosarkom UNS 89103 89103 676
Pleomorft rhabdomyosarkom adult typ 89013 89003 676
Pleomorft rhabdomyosarkom UNS 89013 89003 676
lr?i:gbdomyosorkom med ganglielik differentie- 89213 89003 676
Rhabdomyosarkom UNS 89003 89003 676
Skleroserande rhabdomyosarkom 89123 89003 676
Spolcelligt rhabdomyosarkom 89123 89003 676
Fibroblastiska och myofibroblastiska tumorer

Abdominal fibromatos 88221/b 88211/b 701/b
Aggressiv fibromatos 88221/b 88211/b 701/b
Dermatofibrosarkoma protuberans DFSP (C44) 88321 88323 715
Desmoid typ fibromatos UNS 88211/b 88211/b 701/b
Epitelioid inflammatorisk myofibroblastisk tumor 88251/b 88001/b 793/b
Epitelioitt myxofibrosarkom 88113 88113 716
Extra-abdominal desmoid 88211/b 88211/b  701/b
Fibromyxosarkom 88113 88113 716
Fibrosarkom UNS 88103 88103 706
ggﬁsgggr:sog;g:o(lgm?toﬂbrosorkomo 88323 88323 715
Infanfilt fiorosarkom 88143 88103 706
Inflammatorisk myofibroblastisk tumaor 88251/b 88001/b 793/b
Jattecells fibroblastom 88341/b 88211/b  701/b
Laggradigt fibromyxoitt sarkom 88403 88403 716
Malign solitdr fibrés tumor SFT 88153 88003 796
Malignt hemangiopericytom 88153 88003 796
Myofibroblastiskt sarkom 88253 88003 796
Myxofibrosarkom 88113 88113 716
Myxoinflammatoriskt fibroblastiskt sarkom (MIFS)  88111/b 88111/b 713/b
Myxosarkom 88403 88403 716
Ossifierande fibromyxoitt sarkom 88423 88003 796
Palmar fibromatos 88131/b 88211/b  701/b
;’icg‘tn;)en’rero’r dermatofibrosarkoma protuberans 88331 88323 715
Plantar fioromatos 88131/b 88211/b 701/b
Skleroserande epitelioitt fibrosarkom 88403 88403 716

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Morfologisk typ C49 ICD-O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Fibrohistiocytdra tumorer

Atypiskt fibrost histiocytom 88301 88301 715
Malign jattecellstumor i mjukvavnad 92513 88023 796
Malign tenosynovial jattecellstumor 92523 88023 796
Plexiform fibrohistiocytéar tumaor 88351 88301 715
Osseo6sa (benliknande) extraskeletala tumorer

Extraskelettalt osteosarkom 21803 21803 766
Karltumorer

Angiosarkom 91203 91203 506
Epitelioitt hemangionteliom 91333 91303 506
Hemangiosarkom 921203 921203 506
Kaposiformt hemangioendoteliom 921301/b 921301/b  505/b
Kaposis sarkom 921403 921403 566
Klarcellssarkom UNS 90443 90443 796
Komposit (sammansatt) hemangioendoteliom 91361/b 921301/b 505/b
Lymfangiosarkom 91703 91703 546
Malignt hemangioendoteliom, 91303 91303 506
Papillart intralymfatiskt angioendoteliom 91351/b 91301/b 505/b
Pseudomyogent hemangioendoteliom 921381/b 91301/b 505/b
Retiformt hemangioendoteliom 921361/b 921301/b  505/b
Pericytdra (perivaskuldra) tumérer

Malign glomustumor 87113 86803 446
Gastrointestinal stromacellstumor

Odifferentierade smarundcells-tumérer i ben och mjukdelar

Ewings sarkom 93643 92603 756

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Morfologisk typ C49 ICD-O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Tumorer av osdker differentiering

Alveolart mjukdelssarkom 95813 95813 796
Angiomatoitt fibrést histiocytom 88361 88301 715
Atypiskt fibroxantom 88301 88301 715
Bifasiskt synovialt sarkom 90433 90403 776
Desmoplastic small round cell fumour (DSRCT) 88063 88003 796
Epitelioitt synovialt sarkom 90423 90403 776
Epitelioidcellssarkom 88043 88043 796
Extraskelettalt myxoitt kondrosarkom 92313 92203 736
Fosfaturisk mesenkymal tum&r, malign 89903 88003 796
Infimalt sarkom 91373 88003 796
Jattecellssarkom i mjukdelar 88023 88023 796
Klarcellssarkom UNS 90443 90443 796
Malignt melanom i mjukdelar (C49) 90443 90443 796
Malign mesenkymom, 89903 88003 796
Malign mesodermal blandtumér, 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
Qdifferentierat smdcelligt sarkom 88033 88003 796
Odifferentierat spolcelligt sarkom 88013 88013 796
Ossifierande fibromyxoid tumér malign 88423 88003 796
Perivaskuldr epitelioid tumér (PECom), malign 87143 90443 796
Malign rhabdoid tumoér (exirarenal) 89633 89003 676
Sarkom UNS 88003 88003 796
Spolcelligt synovialt sarkom 90413 90403 776
Synovialt sarkom UNS 90403 90403 776
Sarkomatés hematolymfoid tumor

Granulocytiskt sarkom 99303 99303 226
Klorom 99303 99303 226
Myeloitt sarkom 99303 99303 226

"Myxoitt pleomorft liposarkom har ny kod i aktuell WHO-klassifikation, 88593. Koden finns inte i ICD-0O/3.2

annu och kan darfér inte anvandas.

Att tanka pd& vid registrering C49

Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.

« Kaposis sarkom registreras endast en gang enligt regel 4.1 for multipla pri-

martumorer enligt WHO 1CD-0/3.2.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Oversé&ttning multifokal

» FOr diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumérer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumor registre-
ras med aktuell lageskod och med 6versattning till ICD-0/2 C49.8,

ICD9 171.8, ICD7 197.8.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokalOversattning ska goras.

Sidoangivelse

« FOr pariga lagen, C49.1, C49.2 och C49.5 &r sidoangivelse obligatorisk;
1 = hdger, 2 = vanster, 9 = okand sida.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage
Att ténka pad vid val av Idge

+ Mjukdelstumdr med okand primarlokalisation registreras pa lage C49.9
och inte pa lage C80.9

« Sarkom och dvriga mjukdelstumérer i angivet organ (inklusive hud) regi-
streras pa respektive lage (RL).

« Sarkom och dvriga mjukdelstumorer i subkutan fettvav registreras pa
lage C49.

« Underlokalen “site” pa C49.5 registreras pa lage ICD/9 171.3.

« GIST registreras i regel pa lage inom Gl-kanalen, men kan aven fore-
komma pa lage C48. Registreras pa RL.

+ Sarkomatds hematolymfoid tumor kodas pa RL dock ej blodbildande or-
gan enligt regel E ICD-0/3.2. Vanligast pa C49.

+ Extraskelettala former av kondrosarkom, Ewings sarkom och osteosar-
kom registreras pa lage C49 eller RL.

« Morf-kod 80003 far inte registreras pa lage C49, registrera pa lage C80.9

Att tdnka pad vid val av morfologi

» Myxoitt pleomorft liposarkom &r en ny entitet i klassifikationen dér den
specifika koden &nnu inte ar godkand i ICD-0/3.2, registreras tills vidare
med morf-kod 88543.

« Jattecellstumdr UNS ska inte registreras om primdr i mjukdelar, registreras
endast om malign. Jattecellstumor UNS ska registreras om primar i skelett,
se lage C40-CA41.

Historik

+ Den tidigare relativt vanliga diagnosen malignt fibrdst histiocytom med
morf-kod 88303 ingar numera i diagnosgruppen odifferentierat sarkom,
som i princip utgors av uteslutningsdiagnoser.

 Atypiskt fibrost histiocytom/fibroxantom ar i granslandet for att upp-
fylla registreringsplikten, den premaligna potentialen vérderas olika i
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

kéllorna. Registrerades inte fran och med 2015-01-01, registrering aterin-
ford 2017-01-01.

» Ewings sarkom registrerades med morf-kod 92603 fram till registrerings-
datum 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 hemangiope-
ricytom for dessa tumortyper ar helt pa vég att ersattas av solitar fibros tu-
mor UNS och malign.

» Malignt PECom registrerades med morf-kod 90443 fram till registre-
ringsdatum 2019-01-01.

Klinisk Overblick C49

Anatomi
Kroppens stodjevavnader som bildar roérelseapparaten och skyddet for
kroppshalorna samt underhuden delas grovt in i mjukvavnad och ben-och
broskvéavnad. Stodjevavnad finns dels som stora, l&tt urskiljbara struktuer
som skelettmuskler och underhud, men finns ocksa som makro- eller mikro-
skopiska stodstrukturer som ger form och stadga till kroppens parenkymatdsa
organ. | det 6vergripande begreppet mjukvéavnad och litteraturen kring tumo-
rer i mjukvavnad, ingar av havd forutom muskelvavnad, fettvavnad och fi-
bros bindvav perifera nerver och kérl. Indelningen kommer sannolikt histo-
riskt fran vilka tumorlagen som faller under ortopedisk tumérkirurgi.
Mijukvavnad finns alltsa fordelat i hela kropppen, utom i CNS parenkym om
man bortser fran karlforsorjningen, och teoretiskt kan mjukdelstumorer upp-
komma 6verallt.

For vavnader, strukturer och tumdrer som hor till ben- och mjukvévnad an-
vénds ofta epitetet "mesenkymala” vilket kommer av att strukturerna hérror
fran det tredje groddbladet, mesenkymet i den embryonala utvecklingen.

TumOorer

Mjukdelstumorer uppkommer inte som adenocarcinom genom sekventiell tu-
morutveckling i premalignt omvandlade vavnader, utan uppkommer genom
specifika forvarvade genetiska avvikelser sannolikt i mesenkymala stamcel-
ler som finns vilande i de mogna vavnaderna. De genetiska avvikelserna,
som ofta ar enkla kromosomavvikelser med definierade forandrade protein-
produkter, &r av stor betydelse for tumorklassifikationen och det sker konti-
nuerligt en forandring, och en 6kning av morfologiska typer inom omradet.
Namnen ar ofta langa och beskrivande och dldre begrepp ersétts kontinuerligt
av nya mer detaljerade undertyper. Nomenklaturen med likartade namn dar
tumorerna trots detta hor till olika undergrupper ar svaréverskadlig och
stundtals forvirrande. Paralellt lever traditionella namn med hanvisning till
den mogna celltyp som tumoren har drag av kvar. Det ar sannolikt att de
flesta patologilaboratorier inte har uppdaterat sin SNOMED-lista i laboratori-
einformationssystemet pa ett sadant satt att samtliga enligt WHO-klassifikat-
ionen relevanta koder finns. Sarkom &r generellt ovanligt, och manga av de
beskrivna tumortyperna ar extremt sallsynta.
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Ben, Mjukdelar, Perifera nerver och Retroperitoneala rummet och bukhinna (Peritoneum)

Tumorer fran perifera nerver och deras stodjestrukturer som i WHO-klas-
sifikationen finns under mjukdelstumarer aterfinns har under lage C47.

Gruppen odifferentierade smarundcellstumorer dar Ewings sarkom ingar
finns med saval skelett som mjukdelar som primér lokal.

Gruppen tumorer med osaker differentiering &r stor.

Utredning och provtagning/preparat
Symtom och primar utredning skiljer sig at beroende pa om det ror sig om en
djup eller en ytlig tumor. Ytliga tumorer upptacks ofta vid relativt liten storlek
av patienten sjalv, medan djupare belagna tumdérer i djupa muskelloger eller i in-
terna organs stodjevavnader ger symtom genom tryck eller vdvnadsdestruktion.
Det ar av stOrsta vikt att utredning av potentiellt maligna mjukdelstumorer
sker vid ett sarkomcentrum for prognosen skall bli sa god som mojligt. Ut-
redning med MRT och eventuell finnalspunktion &r forsta steget. Om punkt-
ion utfors skall punktionskanalen tatueras sa att den kan excideras tillsam-
mans med tumaren vid efterfoljander resektion. Mellannalsbiopsier med
samma forfarande kan ocksa forekomma. Karakterisering av tumoren inne-
fattar ofta pavisande av muterat protein, antingen med hjalp av immunhisto-
kemi eller molekylarpatologisk undersokning.

KODNING | CANCERREGISTRET 2023
SOCIALSTYRELSEN

103



Hud

Hud

Hud C44

Kliniskt Iage C44 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9? ICD7
Hud med melanom C43.0 C43.0 1720 190.3
Hud, I1&pp, dver- och un-
der (utom det |Gppréda) C44.0
Hud &vriga tumorer C44.0 C440 1731 191.3
Hud med melanom C43.1 C43.1 1721 190.1
Hud, 6gonlock 6vre och
. . C44.1
nedre samt 6gonvrd
Hud &vriga tumorer C44.1 C44.1 173.1 191.1
Hud med melanom C43.2 C43.2 1722 1902
HEJd yt‘r(?roro, inkl. yﬁr§ C442
hoérselgang och vaxkortel
Hud &vriga tumérer C44.2 C44.2 1732 191.2
Hud med melanom C43.3 C433 1723 1903
Hud, annan eller ospecifi-
cerad del av ansiktet C44.3
Hud &vriga tumorer C44.3 C443 1733 1913
Hud, skalp, hals och Caaa Hud med melanom C43.4 C43.4 1724 190.4
nacke ' Hud 6vriga tumdrer C44.4 C44.4 1734 1914
Hud, bdlinkl. anus/peri- Hud med melanom C43.5 C43.5 1725 190.5
analt, axill, ljlumske, sate, C445
skulderblad och perineum ’
(ifr vulva) Hud &vriga tumérer C44.5 C44.5 1735 191.5
Hud, &vre exiremitet och Cans Hud med melanom C43.6 C43.6 1726 190.6
axel/skuldra ’ Hud &vriga tumdrer C44.6 C44.6 1736  191.6
Hud, nedre extremitet och Caa7 Hud med melanom C43.7 C43.7 1727 190.7
hoft ' Hud &vriga tumérer  C44.7 C44.7 1737 1917
Hud, évervaxt till/frén an- Hud med melanom C43.9 C43.9 1729 1909
grq‘nsonde sublokal med C448
okant
ursprung inom (C44) Hud 6vriga tumdrer C44.9 C449 1739 1919
Hud med melanom C43.9 C43.9 1729 190.9
Hud UNS C44.9
Hud &vriga tumorer C44.9 C449 1739 1919
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Hud

Morfologisk typ C44 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Melanocytdra tumérer/melanom

Akralt (lentigindst) melanom (ALM) 87443 87443 176
Amelanotiskt melanom 87303 87303 176
Atypisk Spitznevus 87701/b 87201/b 173/b
Desmoplastiskt melanom 87453 87453 176
Dysplastiskt nevus (histologiskt) hdggradig lesion 87270/b 87202/b 174/b
Epitelioitt bl&tt nevus 87801/b 87801/b 173/b
Lentigo maligna (LM) in situ-form 87422/b 87422/b 174/b
Lentigo maligna melanom (LMM) invasivt 87423 87423 176
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 jattenevus 87613 87203 176
Malign Spitztumor 87703 87203 176
Melanocytdr nevus/dysplastiskt nevus med histopatologisk 87270/b 87202/b 174/b
grav/stark atypi/dysplasi

Melanocytar tumaor av osdker malignitetspotential MEL- 87701/b 87201/b 173/b
TUMP

Melanom i hud med I&g solexponering 87433 87433 176
Melanom ur bléatt nevus 87803 87803 176
Nevoitt melanom 87203 87203 176
Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176
Pigmenterat epitelioidcellsmelanocytom 87801/b 87801/b 173/b
Spitz melanom 87703 87203 176
Spitzoid fumér av osdker malignitetspotential STUMP 87701/b 87201/b 173/b
Blandat spolcelligt och epitelioitt melanom 87703 87203 176
Superficiellt/ytspridande melanom (SSM) 87433 87433 176
Superficiellt/ytspridande melanom (SSM) in situ 87432/b 87432/b 174/b
Skivepitel/epidermala tumorer

Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 146
Akanftolytiskt skivepitelcarcinom 80753 80703 146
Aktinisk keratos med hdéggradig dysplasi 80702/b 80702/b 144/b
Keratoakantom 80713 80703 146
Klarcelligt skivepitelcarcinom 80843 80703 146
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt carcinom 80823 80823 166
Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Merkelcellscarcinom 82473 82473 446
Morbus Bowen 80702/b 80702/b 144/b
Primart neuroendokrint carcinom i hud 82473 82473 446
Pseudovaskuldrt 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 osteoklastliknande jatteceller 80353 80703 146
Skivepitelcarcinom med sarkomatoida drag 80743 80703 146
Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Verrukost skivepitelcarcinom 80513 80703 146

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Hud

Morfologisk typ C44 ICD-O/3.2 ICD-0O/2 C24/hist
Adnexala tumoérer med apokrin eller ekrin differentiering

Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adnexalt adenocarcinom UNS 83903 83903 046
Apokrint carcinom 84013 84003 046
Digitalt papillért adenocarcinom 84083 82603 096
Ekrint porocarcinom 84093 83903 046
Endokrint mucinproducerande svettkdrtelcarcinom 85093 83903 046
Hidradenocarcinom 84023 83903 046
Kribriformt carcinom UNS 82013 82013 096
Malign blandad tumdor av spottkdrteltyp 89403 89403 046
Malign tumér utgéngen frdin cylindrom 84033 83903 046
Malign tumér utgdngen frdn spiradenocylindrom 84033 83903 046
Malign tumér utgdngen frdn spiradenom 84033 83903 046
Mikrocystiskt adnexalt carcinom 84073 84003 046
Mixed tumour (spofttkoérteltyp) malign 89403 89403 046
Mucindst carcinom 84803 84803 096
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 follikuldr differentiering

Harfollikelcarcinom 81023 83903 046
Pilomatrixalt carcinom 81103 81103 046
Prolifererande trichilemmal fumor 81031/b 83901/b 043/b
Trichilemnmailt carcinom 81023 83903 046
Trichoblastiskt carcinom 81003 83903 046
Trichoblastiskt carcinosarkom 81003 83903 046
Tumorer med sebaceos differentiering

Sebacedst carcinom 84103 84103 046
Talgkdrtelcarcinom 84103 84103 046
Lagesspecifika tumorer

Cerumenoitt adenocarcinom (C44.2) 84203 83903 046
Pagets sjukdom/Morbus Paget extramammar 85423 85423 096
Vaxkortelcarcinom (C44.2) 84203 83903 046

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Hud

Morfologisk typ C44 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Mjukdelstumérer med lokal i dermis eller typiska manifestationer pa ldget

Atypisk kutan glattmuskeltumor 88971/b 88%901/b 661/b
Atypiskt fibroxantom 88301 88301 715
Atypiskt lipom 88501/b 88501/b 721/b
Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Dermalt klarcellsarkom 920443 920443 796
Dermalt mjukdelsmelanom 90443 90443 796
Dermalt pleomorft (odifferentierat) sarkom 88023 88003 796
Dermatofibrosarkoma proftuberans DFSP 88321 88323 715
Epitelioitt hemangioendoteliom 91333 91303 506
Epitelioitt sarkom 88043 88043 796
Ewings sarkom 93643 92603 756
Fibrosarkomatdst dermatofibrosarkoma protuberans DFSP 88323 88323 715
Komposit (sammansatt) hemangioendoteliom 921361/b 921301/b 505/b
Kaposiformt hemangioendofteliom 91301 921301/b 505/b
Kaposis sarkom 91403 91403 566
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 sarkom (MIFS) 88111/b 88111/b 713/b
Pleomorft dermalt sarkom 88023 88003 796
Pleomorft liposarkom 88543 88503 726
Plexiform fibrohistiocytar tumaor 88351 88301 715
Pseudomyogent hemangioendoteliom 921381/b 921301/b 505/b
Refiformt hemangioendoteliom 921361/b 921301/b 505/b

Att t&nka pd vid registrering C44

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

Varje primartumor registreras var for sig. Det ar relativt vanligt med flera
primartumorer, till exempel inom ett solskadat omrade eller hos immun-
nedsatta personer. Hos personer med flera solskade- eller immundefektsre-
laterade skivepiteltumorer kan det vara mycket svart att avgransa vilka
som dar separata lesioner.

Ibland tas flera stansar fran en och samma forandring for att kartlagga ut-
bredningen, detta ska inte forvaxlas med multipla tumdrer.

Efterfoljande PAD for samma tumor ska inte forvaxlas med multipla tu-
mdrer. Kontrollera alltid tidigare registreringar inklusive radikalitet innan
en ny registrering gors.

En tumor i arret, av samma morfologi som tidigare tumar, ska inte regi-
streras savida det inte tydligt framgar att det &r en ny tumor.

Kaposis sarkom registreras endast en gang enligt regel 4.1 for multipla pri-
méartumorer enligt WHO 1CD-0/3.2.
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Hud

Oversé&ttning multifokal

» FOr diagnosdatum till och med 2022-12-31:

— Vid flera samtidigt diagnostiserade tumdrer med samma morfologi och
inom olika sublokaler dversétts dessa till 1age ICD-0/2 C44.8. (Exem-
pel C44.6 + C44.4 vilka bada skall peka mot ICD-0/2 C44.8).

— Vid flera samtidigt diagnostiserade tumorer med samma morfologi och
inom samma sublokal 6versatts dessa till respektive lage. (Exempel
C44.6 + C44.6 vilka bada skall peka mot ICD-0/2 C44.6).

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma eller olika sublokaler ska varje
tumor registreras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Sidoangivelse

« Obligatorisk sidoangivelse for pariga lokaler, dvs. C44.1, C44.2, C44.6
och C44.7: 1 = hoger, 2 = vanster, 9 = okand sida.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller
cytologi)

« Inte aktuellt pa detta lage.
Att ténka pd vid val av Idge

» Auvgransningen av sublokalerna finns mer detaljerat beskrivna i WHO:s
ICD-0/3.
« Tumorer som INTE ska registreras pa lage C44:
— Lapproda /Vermilion border registreras pa lage C00.0-C00.2
— Genital hud registreras enligt féljande:
- labia majora pa lage C51.0
- labia minora pa lage C51.1
- vulvahud UNS (inklusive mons pubis) pa lage C51.9
- penishud UNS pa lage C60.9
- skrotalhud UNS pa lage C63.2
- analhud, se kommentar C21
+ Primart malignt melanom i annan lokal &n hud registreras pa respektive
lage.
 Primart malignt melanom i mjukdelar (synonym klarcelligt mjukdelssar-
kom, morf-kod 90443) ar inte en hudtumadr och registreras pa lage C49.
« Tumodrer i underhuden, subcutis, registreras pa lage C49.
+ Det finns tumdrer med namn som paminner om basalceller men som inte
ar hudtumarer och inte ska registreras pa hudlaget:
— Basalcellsadencarcinom registreras pa spottkortel lage C06—CO08.
— Basaloitt carcinom/basaloid cancer registreras pa analkanal lage C21.1.

Att tdnka pad vid val av morfologi

+ Basalcellscarcinom/basaliom inklusive metatypisk/basoskvamds variant
registreras inte av RCC. Dessa anmals i stéllet direkt fran laboratoriesyste-
men till Basalcellscancerregistret.
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Lentigo maligna, ar en form av in situ melanom och ska inte forvaxlas
med den invasiva formen lentigo maligna melanom.

Det finns flera melanocytéra lesioner av intermedidr karaktar. Féljande
géller for registrering:

— Skall registreras:

- MELTUMP Melanocytar tumér av oséker malignitetspotential.

- STUMP Spitzoid tumor av osdker malignitetspotential (notera att det
aven finns en glattmuskeltumor i uterus dar samma forkortning an-
vands).

— Skall inte registreras:
- S/IMP Solar/Intraepidermal melanocytér proliferation (utan atypi)

- SAMPUS Superficiell atypisk melanocytar proliferation av oklar sig-

nifikans.
- IAMPUS Intraepidermal atypisk melanocytér proliferation av oklar

signifikans.
Notera att man i KVAST-dokumentet rekommenderar en forenklad kod-
ning for patologisystemen med anvandning av 87203 for samtliga underty-
per av melanom. For cancerregistret kodas utifran klartexten med koder
for varianter enligt ovan.
Kollisionstumarer forekommer, det vill sdga vanliga hudtumdérer som
vaxer ndra och i eller in i varandra. Detta skall inte férvaxlas med bland-
tumorer.
Morbus Paget, extramammér betraktas alltid som malign och ska registre-
ras med morf-kod 85423.

Historik

Keratoakantom registreras fr o m 2019-04-15 som en variant av skivepi-
telcarcinom med morf-kod 80713. Tidigare raknades keratoakantom som
ett benignt tillstand och registrerades inte.

Atypiskt fibrost histiocytom/fibroxantom. Tuméren var ej registrerings-
pliktigt fran och med 2015-01-01 men registrering aterinférd 2017-01-01.
Dermatofibrosarkom protuberans registrerades tidigare som malign.
Fr.o.m. ICD-0/3.2 registreras tumortypen med femte siffra 1. Morf-kod
88323 galler fran 2019-04-15 endast for varianten dermatofibrosarkom
protuberans, fibrosarkomatost.

Lage for axill respektive ljumske andrades 1993 i 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. Regi-
strerades 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, beklader och skyddar kroppsytan med en fast,

elastisk yta som ocksa har en starkt reglerad vatskegenomslapplighet. Manni-
skor har harbekladnad med glesare och genetiskt och hormonellt varierande
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tathet. Hudens yttersta yta, epidermet, bestar av skivepitel som bildar horn i
varierande grad. Langst ner i epidermet finns melanocyter som bildar pig-
ment som fordelas i hudens yta for att ge ett skydd mot solens ultravioletta
stralar. Under ligger dermis eller laderhuden, ett bindvavsskikt som omsluter
hudens adnexa, kortlar och utférsgangar for svett, harsackar och talgkértlar,
och ocksa karl, nerver och specialiserade kanslekroppar for olika modaliteter.
Under laderhuden finns subcutis, ett isolerande fettlager med varierande
tjocklek.

Manga av hudens tumorer till antalet utgors av olika varianter av skivepi-
teltumarer. Aven epidermis basala lager ger sarskilda tumorbildningar, van-
ligast basalcellscancer av olika typ. Utspritt i epidermets basala lager finns
disperst liggande melanocyter, vilka har till uppgift att producera pigment
som lagras 6ver i skivepitelcellerna som solskydd. Dessa melanocyter, som
ar ursprunget till melanom av olika typer, har neurallisten som sitt embryolo-
giska ursprung och skiljer sig mycket fran keratinocyterna i sin biologi.

Fran epidermis bildas naglarna i nagelbaddarna och de sa kallade hu-
dadnexstrukturerna, dar sarskilt differentierade epitelceller bildar organoida
strukturer som stracker sig ner i dermis och har olika funktioner som ekrina
svettkortlar, apokrina svettkdrtlar samt harfolliklar. Adnexa har mynningar i
hudytan och ger upphov till sarskilda tumérer, uppkallade efter sin ur-
sprungsstruktur eller blandformer av dessa.

Vagiga tungorna av epiderm doppar ner i dermis, en konstruktion som ger
elasticitet, och omger dermala papiller. Mot djupet vergar dermis diffust till
subkutan vavnad, som i manga kroppslokaler ar fettrik. Dermis bestar av
fibroblaster som producerar fibrer och grundsubstans, kérl av olika kaliber
samt innehaller ett glest infiltrat av inflammatoriska celler. Vidare finns neu-
rala strukturer, dels horande till kanselsystemet, dels innerverande de sma
muskler som finns vid harfolliklarna som gor att héaret kan “resa sig”.

Solexponering, med efterféljande DNA-skador i keratinocyter, basalceller
eller melanocyter &r av stor betydelse for uppkomst av tumérer i huden. Hu-
mant papillomvirus (HPV) ger upphov till godartade vartor, vilka hos indivi-
der med starkt nedsatt immunforsvar kan utvecklas till maligna skivepitel-
tumarer. Retande inverkan av toxiska amnen, till exempel vid yrkesrelaterad
exponering kan bidra till tumoruppkomst. Hudtumorer finns ocksa som in-
slag i arftliga tillstand med 6kad tumorutvecklingsrisk.

TumOorer

I huden uppkommer tumdrer fran samtliga ingaende celltyper eller strukturer.
Tumorer i saval skivepitel som melanocytara tumarer &r starkt beroende av
solskador. En undergrupp av skivepiteltumérer, i synnerhet hos personer med
nedsatt immunforsvar, ar HPV-beroende. Det finns hudtumorer som ingar i
genetiska syndrom. Pa laget finns ytliga mjukdelstumdrer, se ovan for typer
som ar sarskilt vanliga eller har typiska manifestationer pa laget. Det finns
ocksa hudlymfom, en grupp med starkt varierande kliniskt forlopp och
vansklig diagnostik. FOr koder se Maligna lymfom CRL. Det finns en sar-
skild variant av neuroendokrin tumaér som &r specifik for hud, Merkelcell-
scarcinom. Namnet kommer av att man antagit att tuméren uppkommer fran
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hudens Merkelceller, en epitelcelltyp som ingar i kianselreceptorapparaten,
men det ar oklart om sa verkligen ar fallet.

Melanocytédra tumorer

Maligna melanom delas in i olika typer beroende pa vaxtsatt och uppkomst-
satt. De i var del av varlden vanligaste melanomtyperna &r starkt relaterade
till solexponering eller UV-ljusexponering, i synnerhet kraftig intermittent
exponering, som upprepad solbranning i barndomen, eller solarieanvéndning.
Hudytor med kontinuerlig exponering for solljus far andra typer av melanom.
Typerna utmarks av skilda genetiska pathways i sin tumérutveckling och en-
ligt aktuella rén uppkommer manga melanom ur olika melanocytéra prolife-
rationer som forstadier. Det poéngteras dock att risken for utveckling till en
malign tumar for en enskild godartad melanocytar proliferation ar ytterst 1ag.

Superficiellt spridande melanom SSM L&g UV exponering

Melanom i solexponerad hud Lentigo maligna melanom LMM
H&g UV-exponering

Desmoplastiskt melanom

Spitz melanom
Akralt (lenfigindst) melanom ALM
Melanom utan pévisad Mukosalt melanom
relation till UV-exponering Melanom ur kongenitalt nevus
Melanom ur blétt nevus
Uvealt melanom

Lentiginds dr ett beskrivande ord som betyder ”frakenliknande”, och kan fo-
rekomma i beskrivningen av manga olika typer av melanocytéara lesioner, sa-
val godartade fodelsemarken som atypiska/maligna forandringar. Lentigo
maligna, som &r en speciell form av in situ melanom betyder alltsa snarast
“elakartad friken”, och har fétt sitt namn av att melanocyterna férdelas som i
en fraken. Nar en lentigo maligna progredierar gar den over till lentigo ma-
ligna melanom.

Epidermala/skivepiteltumaorer
Skivepitelcancer finns i flera olika undervarianter, beroende pa sitt morfolo-
giska 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 férandringar med hoggradig dysplasi/car-
cinoma in situ skall registreras. Morbus Bowen &r en undergrupp av skivepi-
telcancer in situ som kan registreras som sadan.

Notera att vartliknande/verrukds endast ar en beskrivande term i vissa fall,
som kan anvandas for godartade férandringar som mjallvartor och triviala vi-
rusvartor, medan ordet ibland ingar i namnet pa elakartade tumaorformer.

Adnexala och Idgesspecifika tumbrer

En rad korteltumorer, saval blandformer som tumorer som liknar en typ av
adnexstrukturer kan uppkomma i hudadnexa. Tumorerna innehaller kompo-
nenter fran strukturernas korteldelar eller gangstrukturer och kan producera
talg, proteindst svettliknande material eller innehalla komponenter fran har-
folliklar. De maligna formerna skall registreras.
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Mucingst carcinom i hud &r en ovanlig lesion som liknar mucindst car-
cinom i brést. Om tumoren uttrycker neuroendokrina markorer anvands i
stallet endokrin mucinproducerande svettkortelcarcinom, vilket ar en laggra-
dig neuroendokrin tumoér som liknar solitt papillart adenocarcinom i brost.
Syringocystadenocarcinoma papilliferum &r en ovanlig tumor som utgar fran
preexisterande benign variant.

Utredningsgdng och provtagning/preparat
Stans; | huden anvénds en sarskild typ av biopsi, stansbiopsi. Provet blir en
liten cylinder av hud, med en diameter pa 2-10 mm beroende pa verktygets
storlek.

En liten forandring kan i sin helhet tas bort med en stans.

Misstankta melanom/pigmenterade forandringar skall aldrig stansas utan
tas bort med kniv i sin helhet.

Ibland tas flera stansar fran till exempel periferin av en storre forandring
for att kartlagga utbredningen, detta far inte forvaxlas med multipla tumdrer.

Misstankta recidiv kan ocksa undersokas med stansbiopsi.

Excision; Knivskuret operationspreparat, ofta ovalt men kan vara stort och
oregelbundet. Ofta orienterat med en sutur for att mojliggora radikalitetsbe-
démning. Gors for diagnostik eller behandling.

Utvidgad excision for att sakra radikalitet; Gors vid icke-radikal eller tvek-
samt radikal primar excision, det vill siga om man inte fatt bort hela forand-
ringen. Ibland kan da en rest av tumoren ses i det sekundéra preparatet, men
detta andrar oftast inte diagnosen. Det hander att man inte hittar nagon tu-
morrest d&ven om ursprungsingreppet inte ar radikalt, da tumérresten kan ha
gatt under i sarhalan. Man brukar inte tala om utvidgad excision efter stans-
biopsi.

Utvidgad excision enligt vardprogram; Fér maligna melanom ar det belagt
att risken for recidiv eller metastasering minskar signifikant om ett stérre om-
rade runt primartumoren tas bort. Vid fynd av melanom i excisionspreparat
gors darfor en utvidgad excision for att uppna tillracklig marginal. Detta gors
alltsa dven om hela forandringen &r borttagen i primarpreparatet. | dessa for-
vantas man alltsa inte hitta ndgon tumarrest.

Hudskrap; Ytliga godartade forandringar som vartor, mjallvartor och vissa
solskador kan skrapas bort, detta kallas dven curettage. Har kan inte radikali-
tet bedomas och ingreppet far aldrig goras pa misstankta melanocytéra for-
andringar.
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Brostkortel

Brostkortel (Mamma) C50

Kliniskt Iage C50 Sida ICD-0/3.2 ICD-0/2 ICD10  ICD9 ICD7
hoéger C50.0 C50.0 C50.0 174.1 170.1
Brstvarta och vanster C50.0 C50.0 C500 1742 170.2
vartgard
okdnd C50.0 C50.0 C50.0 174.9 170.9
hoger C50.1 C50.1 C50.1 174.1 170.1
Central del vanster C50.1 C50.1 C50.1 174.2 170.2
okdand C50.1 C50.1 C50.1 174.9 170.9
) hoger C50.2 C50.2 C50.2 1741 170.1
Ovre, inre (medial) e C50.2 C50.2 C502  174.2 170.2
kvadrant
okdnd C50.2 C50.2 C50.2 174.9 170.9
hoéger C50.3 C50.3 C50.3 174.1 170.1
Nedre, inre (medial) | 4ster C50.3 C50.3 C503 1742 170.2
kvadrant
okdnd C50.3 C50.3 C50.3 174.9 170.9
) hoger C50.4 C50.4 C50.4 1741 170.1
Ovre, ytire (lateral) .
kvadrant vanster C50.4 C50.4 C50.4 174.2 170.2
okdnd C50.4 C50.4 C50.4 174.9 170.9
hoger C50.5 C50.5 C50.5 1741 170.1
Nedre, yttre (lateral) ..
kvadrant vanster C50.5 C50.5 C50.5 174.2 170.2
okdnd C50.5 C50.5 C50.5 174.9 170.9
hoger C50.6 C50.6 C50.6 174.1 170.1
Axillarutskott vénster C50.6 C50.6 C50.6 174.2 170.2
okdnd C50.6 C50.6 C50.6 174.9 170.9
Overvaxt fill/fr&dn an-  hoger C50.8 C50.9 C50.9 1741 170.1
gransande sublokal ..
inom brést (C50) vanster C50.8 C50.9 C50.9 174.2 170.2
med okdnt ursprung  okdnd C50.8 C50.9 C50.9 174.9 170.9
hoger C50.9 C50.9 C50.9 174.1 170.1
Brostkortel UNS vanster C50.9 C50.9 C50.9 174.2 170.2
okdnd C50.9 C50.9 C50.9 174.9 170.9
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Brostkortel

Morfologisk typ C50 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Carcinom vanligare typer invasiva former

Adenocarcinom UNS/maligna kortelceller 81403 81403 096
Atypiskt medullért carcinom 85133 85103 096
ICD;Jfgic;l;%oEgi:loongﬁgncdoogcrggd andra typer av mammar- 85233 81403 096
Duktalt carcinom 85003 85003 096
Duktogent carcinom 85003 85003 096
Invasivt bréstcarcinom NST (No special type) 85003 85003 096
Kombinerat duktalt och lobulart carcinom 85223 81403 096
Kribriformt carcinom UNS 82013 82013 096
Eook:gilr?gn::orcinom blandat med andra typer av mammar- 85043 81403 096
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 situ 85433 85433 096
Morbus Paget och infilirerande duktalt carcinom 85413 85433 096
Morbus Paget/Pagets sjukdom i brost 85403 85403 096
Mucinést carcinom 84803 84803 096
Mucindst cystadenocarcinom UNS 84703 84703 096
Pleomorf lobulé&rt carcinom 85203 85203 096
Tubulolobulért carcinom 85203 85203 096
Tubulért 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
Lobuldr cancer in situ florid typ 85202/b 85202/b 094/b
Lobular cancer in situ klassisk typ 85202/b 85202/b 094/b
Lobuldr cancer in situ pleomorf typ 85192/b 85202/b 094/b
Lobular cancer in situ UNS 85202/b 85202/b 094/b
Papilldara lesioner

Inkapslad papillér cancer 85042/b 82602/b 094/b
Inkapslad papillér cancer med invasion 85043 82603 096
Intraduktal papillér cancer 85032/b 82602/b 094/b
Papillart adenocarcinom i brést 85033 82603 096
Solid papillér cancer 85092/b 82602/b 094/b
Solid papillédr cancer med invasion 85093 82603 096

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C50 ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Invasiva carcinom ovanliga/spottkortelliknande 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 sarkomatdst véxande 85303 85303 096
Lipidrikt carcinom 83143 80103 196
Onkocytdrt 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/kolumnércells-carcinom med reverserad polaritet 85093 82603 096

Mesenkymala och fibroepiteliala tumorer

Epitelioitt angiosarkom 91203 91203 506
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Malign phyllodestumér malign 90203 90203 056
Phyllodestumor av borderline typ 90201/b 90200/b 051/b
Phyllodestumor UNS 90201/b 90200/b 051/b
Strélinducerat angiosarkom 91203 91203 506
Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196

Figur: Klockpositioner, kvadranter och ICD-koder for Iage C50. Notera att
Iage C50.6 utgor axilléra svansen av brostet.
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Kalla: Cancerregistret
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Brostkortel

Att tanka pd vid registrering C50
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

« Vid flera tumérer med samma morfologi vid samma diagnostillfalle och
pa samma sida gors EN registrering och med uppgift om antal tumorer i
separat variabel.

* Vid flera tumorer Gver tid galler att om tidigare tumor beskrivits som radi-
kalt borttagen eller har annan morfologi ska ny registrering goras. Om tidi-
gare tumor beskrivits som icke-radikal raknas ny tumér med samma mor-
fologi som lokalt aterfall och ska inte registreras.

Overs&ttning multifokal

« For diagnosdatum mellan 2017-01-01 och 2022-12-31: Vid flera samti-
diga tumorer med samma morfologi och inom samma sidas brost ska EN
tumor registreras med aktuell 1ageskod och med féljande Gversattning:

— Hdger: ICD-0/2 C50.8, ICD9 174.3, ICD7 170.7.
— Vanster: ICD-0O/2 C50.8, ICD9 174.4, ICD7 170.8
— Okand sida: ICD-0O/2 C50.8, ICD9 174.9, 170.9

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma sidas brost ska EN tumor regi-
streras. Ingen multifokaldverséttning ska goras.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse obligatoriskt; 1 = hdger, 2 = vanster, 9 = okand sida
Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

* Vid flera samtidiga tumdrer med samma morfologi och inom samma sidas
brost registreras aktuell sublokal om samtliga tumdrer finns inom samma
sublokal. Om tumérerna finns i olika kvadranter registreras brostkortel
UNS, C50.9.

« Retromamillart (brostkortelvavnad under brostvarta) registreras pa lage
C50.1.

« Primér tumor i s.k. accessorisk eller aberrant brostvavnad i armhalan regi-
streras pa lage C50.6.

Att tdnka pad vid val av morfologi

« Papillar cancer i brést har egen kod enligt ovan.

« Vid samtidig forekomst av Mb Paget och duktal cancer beror det pa vad
som star i utlatandet om huruvida det &r kontinuerliga lesioner eller tva se-
parata hérdar, vilket avgor om samlingskoderna skall anvéndas eller om
det ar lampligt att gora tva separata registreringar.
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Brostkortel

» Lobulér cancer in situ har i vissa klassifikationer &ndrats till att betraktas
som en hyperplasi, men uppfyller fortfarande kriterierna for registrering i
foreskriften.

» Phyllodestumdrer som ar betecknade som borderline eller maligna skall
registreras. Tumorer betecknade som UNS och som inte har nagon annan
tydlig angivelse i texten forutsatts vara benigna och registreras inte.

+ Det finns en sérskild variant av anaplastiskt storcelligt lymfom som &r re-
laterad till inflammatorisk reaktion runt bréstimplantat. Denna registreras
pa sin lokal i enlighet med regelverket for blodsjukdomar med morf-koden
97153.

Historik

+ Kodningsprincipen med endast en registrering, inklusive antalsregistrering
| separat variabel, for flera tumdrer vid samma tidpunkt med samma mor-
fologi och sida inférdes 2017-01-01.

Klinisk Overblick C50

Anatomi

Brostlaget innefattar sjélva brostkorteln inklusive utforsgangar och brost-
varta. Huden over brostet och fettvaven som brostkorteln omges av hor till
hudlaget respektive mjukdelslaget. Hos kvinnor véxlar brostkortelns storlek
genom livets reproduktiva och hormonella cykler. Brosten vaxlar ocksa i
storlek, dver tid och mellan individer beroende pa den ingaende mangden
fettvav. Ibland finns en 6kad bindvavsinlagring runt brostkértlarna som kan
ge forandringar som kan missténkas for tumarer. Olika former av estetiska
brostimplantat har blivit allt vanligare och dessa gor brosten svarundersokta
vid screening for eller diagnostik av tumorer.

TumOorer

Brostcancer uppkommer fran brostkortelepitel och klassificeras sedan gam-
malt i grunden enligt sitt morfologiska utseende. Invasiv tumor foregas av in
situ-former, men det ar vanligt att in situ-komponenten ar utbredd aven nér
det finns 6vergang i invasion. Speciellt for brostcancer ar att utbredningen av
in situ-cancer paverkar prognos och behandlingsbehov och skall beskrivas i
detalj i det morfologiska svaret. For andra tumdrformer saknar ofta fore-
komsten av kvarvarande in situ-cancer praktisk betydelse om invasion finns.

Den storsta andelen av brostcancerfall, nagot 6ver 2/3 ar av den typ som ti-
digare bendmndes duktal cancer, som sedan 2012 beskrivs som "NST = no
special type” i WHO:s Klassifikation. | denna grupp hamnar samtliga tumdorer
som inte uppfyller kriterierna for nagon av typerna med specifika morfologiska
drag.

Bland de cancrar som utgérs av specialformer ar lobuldr bréstcancer den
vanligaste motsvarande cirka 1/5 av totalantalet fall.

For samtliga former finns en sarskild tumdérgradering, Nottingham Histolo-
gic Grade/NHG, en utveckling av Elstons gradering. Har végs grad av kortel-
bildning, kdrnornas utseende samt antalet mitoser ihop enligt en sarskild al-
goritm till en grad 1-3.
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Brostkortel

Sedan lange &r ocksa uttrycket av receptorer for 6strogen (ER) och proges-
teron (PR) av stor vikt, detta undersoks med immunhistokemi tillsammans
med proliferationsmarkdren Ki-67. Tumorer som har ett 6kat uttryck av ge-
nen for en tillvaxtfaktor, HER2 svarar pa en specifik behandling. Uttrycket
kan undersokas med immunhistokemi men kompletteras ofta med molekylar-
patologiska metoder.

Senare ars forskning dar ett stort antal geners uttryck och eventuella for-
andringar har kunnat undersokas simultant ligger till grund for en indelning
av brostcancer i sa kallade molekylara subtyper. Dessa korrelerar val till ut-
fall i de traditionella varderingsmetoderna och man kan saledes med denna
kunskap kategorisera tumdrerna i de molekyldra subtyperna Luminal A-lik,
Luminal B-lik, HER2-postitiv/luminal, HER2-positiv icke-luminal och Trip-
pelnegativ utan att gora molekylaranalyserna pa fall i kliniskt bruk. Utfallet
har betydelse for prognos och behandlingsstrategi, men i dagslaget inte for
registreringen.

Ett fatal mesenkymala tumorer har specifika manifestationer pa lokalen,
for koder for 6vriga hanvisas till mjukdelslaget.

Pa platsen forekommer dven hematolymfoida tumorer, dessa registreras pa
sin lokal i enlighet med regelverket for blodsjukdomar.

I manlig brostkortel forekommer i princip endast duktal och lobuldr in situ
och invasiv cancer samt Pagets sjukdom i brostvarta som registreringsplik-
tiga tumorer pa aktuellt lage.

Utredning och provtagning/preparat

Brosttumorer upptacks antingen genom utredning av fynd vid mammografi inom
screening, vid undersokning efter att patienten sjalv ként en kndl i brostet eller
efter fynd vid understkning pa grund av andra symtom ibland som manifestation
av spridd sjukdom.

Regeln for utredning av knél i brostet oavsett hur den upptécks ar att bild-
diagnostik utfors forst (mammografi och ultraljudsundersokning) foljt av
finnalspunktion vid Iag misstanke om malignitet eller mellanndlshiospier vid
rimlig misstanke om malignitet.

Den samlade informationen fran bilddiagnostik inklusive lymfkortelstatus
och tumdorkarakteristika, vid behov inklusive immunhistokemisk analys av
uttryck av dstrogenreceptorer (ER) och progesteronreceptorer (PR) samt gen-
proteinet HER2 och proliferation med Ki-67 avgor vidare lamplig handlagg-
ning. En andel tumérer 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 sektorresek-
tat. FOr att eftersoka mikroskopiska metastaser utfors ibland sa kallad sentin-
nel node undersokning dar forsta lymfkortellokal identifieras under operat-
ionen och den eller de kortlarna undersdks med flertaliga snitt. Om tumér
pavisas gors lymfkortelutrymning av aktuell sidas armhala. Tumorens biolo-
giska profil tillsammans med stadium avgor uppfoljningen.
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Kvinnliga kénsorgan

Kvinnliga kdnsorgan

Kliniskt Iage Lagesoversikt

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 kdnsorgan
C58 Moderkaka (placenta)

Fundus uteri C54.3
Tuba uterina C57.0

Aggledare

Ovarium C56 I .

AQQStOCk 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: Cancerregistret

Schematisk dversikt 6ver anatomiska lagen kvinnliga inre konsorgan. Over-
sikt 6ver de yttre kvinnliga kdnsorganen finns under lage C51.

Kommentar: Melanom kan férekomma i vulvahud och i slemhinnor. Ma-
lignt melanom kan &ven forekomma som primar forédndring i parenkymet av
flertalet organ, men detta &r mycket ovanligt for kvinnliga kdnsorgan. Metas-
tatisk vaxt av melanom med annan primérlokal kan teoretiskt forekomma,
men dr dven det ovanligt.
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Kvinnliga kénsorgan

Neuroendokrina tumarer i kvinnliga

kOnsorgan
Morfologisk typ ICD-O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Rena former
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tum&r NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tum&r NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Smécelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Blandade former
Blandform smdécelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80453 80413 196
och annat carcinom
Blandform storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196

och annat carcinom

Kommentar: Neuroendokrina tumorer i rena eller blandade former férekom-
mer i lag frekvens i samtliga lagen inom kvinnliga konsorgan.
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Kvinnliga kénsorgan

Kvinnliga yftre kbnsorgan (Vulva) C51

Kliniskt Iage C51 ICD-0/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Yttre blygdidpp (labium majus)
inkl. Bartholins kértlar och C51.0 C51.0 C51.0 184.1 176.7
ovanliggande hud
Inre blygdidpp (labium minus) C51.1 C51.1 C51.1 184.2 176.7
Klitoris C51.2 C51.2 C51.2 184.3 176.7
Overvaxt fill/frdn angransande
sublokal inom vulva (C51) med C51.8 C51.9 C51.9 184.4 176.0
okdnt ursprung
Vulva UNS C51.9 C51.9 C51.9 184.4 176.0
Venusberget
\ J
!
itoriskappa
Yttre blygdlap

. Klitoris
N

’\ Urinrors-
Inre blygdlapp 0 mynning
Vestibulen }
\ y Intrpitus/
A ,)A vaginaléppnin
v
«—— Perineum
Anus
\

Kdalla: Socialstyrelsen

Oversikt 6ver kvinnliga yttre konsorgan.
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Kvinnliga kénsorgan

Morfologisk typ C51 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Skivepitellesioner preneoplastiska/in situ

Sgﬁfgggggdv(:lvdr Intraepitelial neoplasi/DVIN 80712/b 80702/b 144/b
:il\l./{rggggrrggig infraepitelial skivepiteldysplasi 80772/b 80702/b 144/b
guiié\r/;évor intraepitelial skivepitelneoplasi HPV- 80772/b 80702/b 144/b
Skivepitelcancer

Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-relaterat 80853 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-oberoende 80863 80703 146
Adenocarcinom/ 6vriga carcinom

Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Apokrint carcinom 84013 84003 046
Ekrint adenocarcinom 84133 84003 046
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
Malign phyllodestumor 90203 90203 056
Mammarkértelliknande 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 extramammar 85423 85423 096
Phyllodestum&r 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
Groddcellstumoérer/ germinalcellstumorer

Germinom 90643 90643 981
Guleséckstumér (yolk sac tumour) prepubertaltyp 90713 90713 826
Melanocytdra tumoérer |
Desmoplastiskt melanom, 87453 87453 176
Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Malignt melanom in situ 87202/b 87202/b  174/b
Mukosalt lentigindst melanom 87463 87203 176
Mukosalt lenfigindst melanom in situ 87462/b 87202/b  174/b
Neuroendokrina tumérer

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
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Kvinnliga kénsorgan

Morfologisk typ C51 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Blandade former

Blandform smdcelligt neuroendokrint carcinom 80453 80413 196
SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
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 lipomatds tumor 88501/b 88501/b  721/b
Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Dermatofibrosarkoma protuberans DFSP 88321 88323 715
Embryonalt rhabdomyosarkom 89103 89103 676
Epitelioitt leiomyosarkom 88913 88903 666
Epitelioitt sarkom 88043 88043 796
Ewings sarkom 93643 92603 756
Glattmuskeltumér av oséker malignintetspotential 88971/b 88901/b  661/b
STUMP

Hogt differentierat liposarkom 88513 88503 726
Kaposis sarkom 91403 91403 566
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Liposarkom UNS 88503 88503 726
Malign granularcellstumor 95803 95803 686
Malign solitér fibrds fumaor 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 tdnka pd vid registrering C51

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

+ En individ kan endast ha samma C24/hist-kod en gang pa laget oavsett
tidsintervall. Om tuméren vid forsta diagnostillfallet &r invasiv gors ingen

ytterligare registrering med samma C24/hist-typ.

« Om ytterligare tumér anmals med annan C24/hist-typ registreras den som

ny tumor.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

« Inte aktuellt pa detta lage.

Att tdnka pad vid val av Idge

 Vid mer utbredd tumdr och oklart om ursprung ar vagina eller vulva, ska

tumaren registreras pa lage C51.

« Hudtumorer pa vulva registreras pa lage C51.
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Kvinnliga kénsorgan

Att tdnka pd vid val av morfologi

+ Specificerade koder finns for HPV-negativ/icke-relaterad och HPV-posi-
tiv/relaterad skivepitelcancer. Bara om uppgift saknas anvénds skivepitel-
cancer UNS.

+ HSIL/VINS ska registreras. Om det aldre begreppet mattlig vulvar
dysplasi/VIN2 anvénds registreras det endast om HSIL samtidigt ar angi-
vet.

« Differentierad vulvar intraepitelial neoplasi &r en separat entitet och ska
registreras med morf-kod 80712.

» Morbus Paget betraktas alltid som malign i cancerregistret.

» Olika varianter av kortelcellscarcinom/adenocarcinom férekommer. Om
ingen narmare beskrivning finns kan adenocarcinom UNS anvéndas.

Historik

 Kodningsprincipen att en individ kan ha samma C24/hist-kod endast en
gang oavsett tidsintervall infordes 2016-01-01.

» Adenocarcinom (mucingst) av intestinal typ ersatter det aldre begreppet
kloakogent carcinom.

Klinisk overblick C51

Anatomi

Vulva dr benamningen pa de utanpaliggande kvinnliga kénsorganen. Benam-
ningen &r i den allmanna uppfattningen nagot diffust avgransad och det i och
for sig korrekta svenska ordet blygd ar alderdomligt och anvands sallan. 1 1a-
get innefattas omradet som borjar med venusberget anteriort och nar fram till
anus posteriort och lateralt de yttre blygdlapparna. Férutom de begrénsande
strukturerna finns i omradet klitoris yttre delar som ar bekladda med klitoris-
forhuden, de inre blygdlapparna, samt vestibulen; det trekantiga omradet
mellan klitoris och vaginal6ppningen dar urinréret ocksa mynnar som fortsét-
ter bakat som ett smalt omrade mellan vaginalmynningen och inreblygdlap-
parna. Hit hor ocksa dessa kortlar vilka har utférsgangar i omradet; Bartholi-
nis kortlar, Skenes kortlar, samt Fordyces kortlar. Omradet ar mestadels
beklatt med forhornat skivepitel och delvis beklatt med kénsheharing.

Tumo&rer

Tumorfloran pa laget domineras av skivepiteltumérer. Skivepiteldysplasier i
vulva férekommer i princip som tva olika huvudsjukdomar, dels som ett led i
HPV-relaterad skivepiteldysplasi, dels i samband med inflammatoriska sjuk-
domar som lichen sclerosus et atroficus. Cirka en tredjedel av skivepitelcan-
cer i vulva ar HPV-relaterad. Bada 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 lage regi-
streras 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.
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Kvinnliga kénsorgan

Olika varianter av kortelcellscarcinom/adenocarcinom som utgar fran ano-
genitala kortlar inklusive den lite storre sa kallade Bartholinis kortel som lig-
ger i mjukdelarna lateralt om vagina finns. Dessa ar av typer som forekom-
mer i brost och i spottkdrtlar. Om ingen ndrmare beskrivning finns kan
adenocarcinom UNS anvandas. Notera att primér skivepitelcancer/skivepitel-
dysplasier kan uppkomma i utforsgangarna till storre kortlar.

Adenocarcinom, mucingst av intestinal typ ersatter det aldre begreppet
kloakogent carcinom.

Groddcellstumorer kan forekomma primart pa platsen, framst germinom
och guleséckstumor, men detta &r ovanligt.

I vulva kan i princip alla tumdrer som hor till hudldgena forekomma i de
hudbekladda delarna. De solexponeringsrelaterade varianterna ar ovanliga
men uppstar ibland, da dven andra faktorer bidrar till uppkomsten. Vid behov
se morfologitabell for hudlaget.

Metastatisk véxt i vulva ar ovanligt men nér det férekommer ror det sig
vanligen om spridning av tumdr med primarlokal i annan del av gyn-orga-
nen. Aven spridning av bréstcancer kan forekomma i vulva. Detta kan vara
svart att skilja fran primart adenocarcinom av mammarkorteltyp uppkommet
i anogenitala kortlar.

Ufredning och provtagning/preparat
Cytologisk undersokning fran vulva kan goras for att analysera férekomst av
HPV men har inget varde som diagnostik av atypi.

Vid missténkta forandringar tas smarre 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 utforas. Detta kan atfoljas av ett
portvaktskortelforfarande (sentinel node) for att utréna om mikrometastaser
finns i ljumskarnas lymfkdrtellokaler. Dysplasi och cancer i vulva kan vara
aterkommande och manifest cancer har dalig prognos 6ver tid
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Kvinnliga kénsorgan

Slida (Vagina) C52

Kliniskt Iage C52 ICD-0O/3.2 g}; ICD10 ICD¢ ICD7
Slida UNS C52.9 C52.9 C52 184.0 176.1
Morfologisk typ C52 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Skivepitellesioner preneoplastiska/in situ
HSIL/H&ggradig intraepitelial skivepiteldysplasi 80772/b 80702/b 144/b
\g/rOOIZISH/|Vogino| intraepitelial skivepitelneoplasi 80772/b 80702/b 144/b
Skivepitelcancer
Skivepitelcarcinom HPV-neg/icke-relaterat 80863 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-pos/relaterat 80853 80703 146
Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Adenocarcinom/carcinom och blandformer
Adenocarcinom HPV-neg/icke-relaterat 84883 81403 096
Adenocarcinom HPV-pos/relaterat 84843 81403 096
Adenocarcinom UNS 81403 81403 096
Adenoidbasalt carcinom 80983 81233 126
Adenosarkom 89333 89333 896
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Carcinom i Skenes/Cowpers och Littres kortlar 81403 814030 096
Carcinosarkom 89803 89803 896
Endometrioitt carcinom 83803 83803 096
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Mesonefriskt carcinom 921103 91103 096
Mucinést carcinom 84803 84803 096
Mucindst carcinom gastrisk typ 84823 84803 096
Mucindst carcinom intestinal typ 81443 81403 096
Groddcellstumorer
Germinom 90643 90643 981
TC;;Iesc’jcks’rumér (yolk sac tumour) prepubertal 90713 90713 826
Neuroendokrina tumorer
Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Neuroendokrint carcinom NEC UNS 82463 80203 196
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Tabellen fortsatter pa nasta sida.
126 KODNING | CANCERREGISTRET 2023

SOCIALSTYRELSEN



Kvinnliga kénsorgan

Morfologisk typ C52 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Blandade former

Blandform smdécelligt neuroendokrint carcinom 80453 80413 196
SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint carcinom 80133 80123 196
LCNEC och annat carcinom

Mesenkymala tumoérer

Alveol&rt mjukdelssarkom 95813 95813 796
Alveoldrt rhabdomyosarkom 89203 89203 676
Angiosarkom 91203 91203 506
Atypiskt lipom 88501/b 88501/b 721/b
Atypisk lipomatds tuméor 88501/b 88501/b 721/b
Dedifferentierat liposarkom 88583 88503 726
Dermatofibrosarkoma protuberans DFSP 88321 88323 715
Embryonalt rhabdomyosarkom 89103 89103 676
Epitelioitt sarkom 88043 88043 796
Epitelioitt leiomyosarkom 88913 88903 666
Ewings sarkom 93643 92603 756
Glattmuskeltumér av oséker malignintetspotential =~ 88971/b 88901/b 661/b
STUMP

Hogt differentierat liposarkom 88513 88503 726
Kaposis sarkom 91403 91403 566
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Liposarkom UNS 88503 88503 726
Malign granularcellstumor 95803 95803 686
Myxoitt liposarkom 88523 88503 726
Pleomorft liposarkom 88543 88503 726
Pleomorft rhabdomyosarkom UNS 89013 89003 676
Rhabdomyosarkom UNS 89003 89003 676
Malign solitér fibrds fumaor SFT 88153 88003 796

Att tdnka pd vid registrering C52

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

« En individ kan endast ha samma C24/hist-kod en gang pa laget oavsett
tidsintervall. Om tumoren vid forsta diagnostillfallet &r invasiv gors ingen
ytterligare registrering med samma C24/hist-typ.

» Om ytterligare tumor anmals med annan C24/hist-typ registreras den som

ny tumor.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

« Inte aktuellt pa detta lage

Att ténka pad vid val av Idge

« Primara tumorer i vagina ar forhallandevis ovanligt. Overvéxt fran narlig-

gande struktur som cervix, urinvagar eller rektum férekommer.
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Kvinnliga kénsorgan

» Om huvuddelen av en tumdr ar beldgen i slidan och ingen annan primarlo-
kal anges gors registrering pa lage C52.9.

Att tédnka pad vid val av morfologi

« Mixed tumour, motsvarande pleomorft adenom, ar benignt och registreras
inte.

« Om det aldre begreppet mattlig vaginal dysplasi/VValN2 anvands, registre-
ras det endast om HSIL samtidigt ar angivet.

« Specificerade koder finns for HPV-negativ/icke-relaterad och HPV-posi-
tiv/relaterad skivepitelcancer. Om uppgift saknas anvénds skivepitelcancer
UNS.

» HPV-relaterad adenocarcinom har morf-kod 84833 i senaste WHO-klassi-
fikationen. Koden &r annu inte inférd i ICD-0/3.2 och registreras tills vi-
dare med morf-kod 81403.

Historik

» Kodningsprincipen att en individ kan ha samma C24/hist-kod endast en
gang oavsett tidsintervall infordes 2017-01-01.

Klinisk Overblick C52

Anatomi

Slidan, eller vagina &r en muskular kanal bekladd med skivepiteldifferentie-
rad icke-forhornad slemhinna som stracker sig fran éppningen i vulva till va-
ginaltoppen, dar yttre delen av cervix doppar ner. Tumdrvaxt i vaginaltoppen
representerar oftast cervixcancer, som vuxit ned i slidan. Kvinnliga och man-
liga konsorgan skiljer sig at satillvida att manliga konsorgan har en
genemsam utférsgang for urinvagarna och kénsorganen, medan kvinnliga or-
gan har separata.

TumOorer
Primara tumorer i vagina ar forhallandevis ovanligt. Overvixt fran narlig-
gande strukturer som cervix, urinvagar eller rektum férekommer oftare.

I vagina férekommer en rad godartade polyper, papillom, cystor och epi-
telproliferationer som inte skall registreras. Efter forlossningar och kirurgiska
ingrepp uppkommer ofta granulationsvavnadspolyper.

Aven detta lage domineras av skivepiteldysplasier, men tumérbiologin
skiljer sig nagot fran dvriga delar av kvinnliga genitala. HPV-infektion utgor
patogenes i en mindre andel av lesionerna och indikerar nagot béttre prognos
an icke-HPV relaterad neoplasi. Skivepitelcarcinom i vagina upptréader i re-
gel i vaginas 6vre del och hos éldre kvinnor. Det rekommenderas att man i
diagnostiken skiljer mellan HPV-relaterad och icke HPV-relaterad skivepitel-
cancer, men om detta inte ar framgar fran tillganglig information anvands
skivepitelcancer UNS vid registrering. HPV-relaterade skivepiteldysplasier
forekommer ibland, i synnerhet vid immunsuppression, samtidigt i vulva, va-
gina och cervix, Tank pa att varje lage registreras for sig, men att det inte ska
goras upprepade registreringar av HSIL pa en lokal. Man kan alltsa ha en re-
gistrering av HSIL i vulva och en i vagina, som exempel.
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Pa laget kan priméara adenocarcinom med eller utan relation till HPV fore-
komma, detta &r tdmligen ovanligt. Spottkortelliknande tumdorer kan upp-
komma i vaginala kortelstrukturer, dessa kodas som Adenocarcinom UNS.

Mesenkymala, melanocytéra och neuroendokrina tumérer kan férekomma,
for dessa hanvisas till 6vergripande tabeller.

Utredning och provtagning/preparat

Forandringar i vagina kan antingen upptéckas vid undersékning pa grund av

symtom, undersokning pa grund av 6vriga gynekologiska besvar eller i samband

med utredning av cervikal HPV-positivitet eller cellférandringar/dysplasi.
Biopsier ar vanligen forsta provtagningen men dven sma vavnadsresektat

och mellannalsbiopsier kan forekomma. Vid utbredd tumor i omradet kan

mer omfattande kirurgi erfordras, detta &r lyckligtvis ovanligt.
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Livmoderhals (Cervix uteri, Collum uteri,
Portio) C53

Kliniskt Iage C53 ICD-0/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Endocervix/livmoderhals C53.0 C53.0 C53.0 180.9 171
Exocervix/portio/livmodertapp C53.1 C53.1 C53.1 180.9 171
Overvaxt till/frén angrénsande

sublokal inom livmoderhalsen C53.8 C53.9 C53.9 180.9 171
(C53) med okdant ursprung

Livmoderhals UNS (Cervix) C53.9 C53.9 C53.9 180.9 171
Morfologisk typ C53 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist

Skivepitellesioner preneoplastiska/in situ
HSIL/ H6ggradig intraepitelial skivepitellesion

(CIN2 och CIN3) diagnosgrund 3 och 4 80772/b 80702/0 144/b
g(szltlgﬁg)gé?glé%?sfé?fﬁéT(zl|oI skivepitellesion (CIN2 80771/b 80701/b 143/b
Skivepitelcarcinom
Skivepitelcarcinom HPV-neg/icke-relaterat 80863 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-pos/relaterat 80853 80703 146
Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Skivepitelcarcinom diagnosgrund 5 80701/b 80701/b 143/b
Intraepiteliala kortelcellslesioner/cancer in situ
Adenocarcinom in situ/AlIS HPV-oberoende 84842/b 81402/b 094/b
Adenocarcinom in situ/AlS HPV-relaterat 84832/b 81402/b 094/b
Adenocarcinom in situ/AIS UNS 81402/b 81402/b 094/b
A s
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
Adenoskvamdst 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
Villoglandulért adenocarcinom 82633 81403 096
Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C53 ICD-0O/3.2 ICD-0O/2 C24/hist
Germinalcells/ groddcellstumoérer

Choriocarcinom UNS 921003 921003 806
Endodermalsinustumor 90713 90713 826
Guleséckstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Gulesackstumar (yolk sac fumour) postpubertal typ 90713 90713 826

Att tanka pd vid registrering C53
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

+ Enindivid kan endast ha samma C24/hist-typ en gang pa laget oavsett
tidsintervall. Om tumoren vid forsta diagnostillfallet ar invasiv gors ingen
ytterligare registrering med samma C24/hist-typ.

» Om ytterligare tumér anmals med annan C24/hist-typ registreras den som
ny tumor.

« Uppgradering av diagnos gérs om PAD med évergang i invasion inkom-
mer inom ett ar fran diagnosdatum, annars ny registrering.

 Observera att samtidig forekomst av registreringspliktiga forandringar som
utgar fran bade kortelepitel och skivepitel (till exempel AIS och HSIL) re-
gistreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage

Att ténka pad vid val av Idge

« Vid oklarhet om tumdren utgar fran livmoderhals eller livmoderkropp re-
gistreras den pa lage C55.9

Att tdnka pad vid val av morfologi

« | senaste WHO-klassifikationen finns morf-koderna 84832 och 84842 an-
givna for HPV-relatetat respektive HPV- ickerelaterat adenocarcinom in
situ. Dessa koder ar annu inte godkéanda i ICD-0/3.2 men infors fran 2023-
01-01.

» Om endast cytologiprov finns (diagnosgrund 5) kan infiltrativ tumorvéxt ej
med sékerhet faststallas, registreras darfor med morf-kod femte siffra 1. Se
mer information i morf-kodstabellen.

« Vid samtidig forekomst av anmalningspliktiga forandringar som utgar fran
bade kortelepitel och skivepitel (till exempel AIS och HSIL) skall bada re-
gistreras var for sig. Notera att klart angiven adenoskvamds cancer &r EN
tumar och inte samtidig férekomst av bada tumorformerna.

« SMILE/Stratifierad mucinproducerande intraepitelial lesion &r en histolo-
gisk variant av cervikalt adenocarcinoma in situ som registreras med
samma koder som andra adenocarcinom in situ.
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Historik

» CIN2 och CIN3 har slagits ihop till HSIL vilket ska registreras med morf-
kod 80772/b. Detta implementerades gradvis i kliniskt bruk och registreras
enligt detta fran 2017-01-01 (diagnosdatum).

Klinisk Overblick C53

Anatomi

Cervix uteri eller livmoderhalsen utgdr livmoderns distala del och genom denna

gar cervikal-kanalen, den smala kanal som utgor utflédet for menstruationsblod

och slem fran uteruskroppens slemhinna, inflodet for sadesvatska 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 Gvergang i varandra och var denna grans finns varierar med en

kvinnas alder och hormonstatus, hos yngre kvinnor ligger den vanligen tamli-

gen perifert pa portio, medan den hos aldre kvinnor oftast finns uppe i cer-

vikalkanalen. I denna transitionszon for epitelsorterna ger infektion med

HPV-virus av hogrisktyp forst metaplasi och sedan epitelférandringar som

vid persistens kan leda till hoggradig dysplasi och senare cancer.

Tumo&rer
Léaget domineras helt av tumérer utgaende fran ytepitelet och kortelstrukturer
som mynnar i kanalen. Dessa &r vanligen relaterade till persisterande infekt-
ion med HPV av hdégrisktyp, i synnerhet HPV 16, foljt av HPV 18 och HPV
45. Det finns ocksa tumarer relaterade till de Gvriga hogrisk HPV-typerna,
men dessa ar ovanliga. Den sa kallade lagonkogena gruppen av hogrisk HPV
orsakar mestadels lagriskforandringar av kondylomtyp. HPV-relaterade tu-
morer &r oftast skivepitelcarcinom, men det blir mer och mer tydligt att &ven
kortelforandringar till Gvervégande del &r HPV-beroende.

Det finns en liten andel carcinom som inte ar HPV-relaterade, i den man
informationen finns tillganglig skall detta speglas i diagnostik och kodning.

Pa lokalen forekommer nagon gang groddccellstumarer, neuroendokrina
tumarer, groddcellstumdrer och mesenkymala tumérer. FOor dessa hanvisas
aven till 6vergipande tabeller.

Utredning och provtagning/preparat

I Sverige finns sedan mer an ett halvsekel ett valfungerande screeningpro-
gram for att pavisa forstadier till cervixcancer, det vill séga LSIL och HSIL,
genom Kallelse till gynekologiskt cellprov. Fran borjan togs utstryksmaterial
fran tre lokaler som fargades med Papanicolaus farg, det som ofta kallas
PAP-test. Under 2000-talet inférdes en metod dar man fixerar cellerna i en
vatska (vétskebaserad cytologi) och sedan gor en preparation som fésts pa ett
glas. Denna provtyp kan ocksa anvandas for analys av HPV-férekomst i cer-
vix och fran och med november 2022 finns ett nationellt vardprogram dar
primaranalys for HPV-férekomst anvénds for alla aldersgrupper som omfat-
tas av screeningen och cytologisk analys endast utférs om det finns positivi-
tet for HPV. Samtidigt & HPV-vaccination infort i det allménna
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vaccinationsprogrammet och tillsammans med atgérder inom ett sa kallat
utrotningsprojekt dar ytterligare kvinnor vaccineras radknar man med att mot-
tagligheten for HPV-infektion inom en relativt snar framtid kommer att vara
sa lag att incidensen av dysplasier och cancer i cervix darefter kommer att
sjunka till mycket laga nivaer.

Det nationella vardprogrammet for cervixcancerprevention innehaller de-
taljerade algoritmer for kallelser, provtagning, analysmetoder, utredning och
behandling av pavisade cellforandringar eller malignitet samt uppféljning ef-
ter utredning och behandling. Detta for med sig att de kvinnor som har persi-
sterande HPV-positivitet och/eller cellforandringar kommer att provtas med
cellprov och cervixbiopsier flertaliga ganger.

Vid upptackt av hoggradig dyplasi utfors en behandlingsexcision av slem-
hinnan runt yttre modermunnen som ofta kallas ’cervixkon™ eller “konise-
ring”. Aven detta ingrepp kan utféras mer &n en gang pa en kvinna — “’rekoni-
sering”. Vid invasiv cancer eller aterkommande dysplasier hos kvinnor dver
reproduktiv alder utfors hysterektomi. Det férekommer trots screeningpro-
grammet, 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 tumorer som upp-
kommer mellan screeningintervallerna, och tumérer som uppkommer genom
att forstadier inte upptéckts trots deltagande i screening.

De 6vriga tumortyperna som forekommer som primara pa lokalen upp-
tacks ofta genom symtom som blodningar, flytningar, tyngdkansla eller pa-
verkan pa lilla backenets dvriga organ.
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Livmoderkropp (Corpus uteri) C54

Kliniskt Iage C54 ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Isthmus C54.0 C54.0 C54.0 182.1 172
Endometrium (slemhinna) C54.1 C54.1 C54.1 182.0 172
Endometrium [enbart maligna C54.1 C55.9 cs5 179.9 174
mjukdelstumaorer/sarkom)

Myometrium (muskelvagg) C54.2 C55.9 C55 179.9 174
Fundus uteri C54.3 C54.3 C54.3 182.0 172
Overvaxt till/frén angrénsande

sublokal inom livmodern (C54) C548 C54.9 C54.9 182.0 172
med okdant

ursprung

Overvaxt till/frédn angrénsande

sublokal inom livmodern (C54)

med okdant C54.8 C55.9 C55 179.9 174
ursprung (enbart maligna

mjukdelstumaorer/sarkom)

Livmoderkropp UNS C54.9 C54.9 C54.9 182.0 172
Livmoderkropp UNS (enbart
maligna mjukdelstumaorer/ C54.9 C55.9 C55 179.9 174
sarkom)
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Morfologisk typ C54 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
In situ carcinom (C54.1)

E!Ne/CjEQSgTeTrioid infraepitelial neoplasi/ hyperplasi 83802/b 81402/b  094/b
Ser6st endometriellt intfraepitelialt carcinom 84412/b 84412/b  094/b
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
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 6versattning till IGgeskod i ICD-0/2)
Adenosarkom 89333 89333 896
Carcinosarkom (tidigare Mullersk blandtumér) 89803 89803 896
Mesenkymala tumérer (OBS 6versattning till Iageskod i ICD-0/2)

Endometrioitt stromasarkom UNS (C54.1) 89303 89303 876
Epitelioid inflammatorisk myofibroblastisk fumaor (C54.2) 88251/b 88001/b  793/b
Epitelioitt leiomyosarkom (C54.2) 88913 88903 666
Glattmuskeltumor av oklar malignitetspotential STUMP 88971/b 88901/b  661/b
(C54.2)

Hoéggradigt endometrioitt stromasarkom (C54.1) 89303 89303 876
Inflammatorisk myofibroblastisk tumor (C54.2) 88251/b 88001/b  793/b
Leiomyosarkom UNS (C54.2) 88903 88903 666
Laggradigt endometrioitt stromasarkom (C54.1) 89313 89311 875
Myxoitt leiomyosarkom (C54.2) 88963 88903 666
Odifferentierat uterint sarkom (C54.2) 88053 88003 796
Perivaskulér epitelioid tumor (PECom) (C54.2) 87143 90443 796
Rhabdomyosarkom (C54.2) 89003 89003 676
Spolcelligt leiomyosarkom (C54.2) 88903 88903 666
Uterin fumar liknande ovariell kénslisttumor UTROSCT 85901 85901 056

(C54.2)
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Att tanka pd vid registrering C54

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

» Livmoderkropp UNS anvéands for fall dar det inte kan avgéras om tuméren
utgar fran muskelvagg eller slemhinna, vanligen sadana fall dar histologisk
diagnos saknas.

« Samtliga adenocarcinom i corpus uteri skall registreras pa lage C54.1 (en-
dometrium) oavsett vad som anges i klinikanmalan.

« Samtliga sarkom registreras pa lage C54 med Gversattning till ICD-0/2
C55.9.

« Vid oklarhet om tumdren utgar fran livmoderhals eller livmoderkropp re-
gistreras den pa lage C55.9.

« Choriocarcinom i uterus registreras alltid pa lage C58.9.

Att ténka pad vid val av morfologi

» EIN (intraepitelial neoplasi) bendmndes tidigare komplex hyperplasi. Om
uttrycket férekommer, kontrollera om det ar EIN som avses.

* | endometriet forekommer endast serost carcinom av héggradig typ, aldrig
den laggradiga.

Historik

« Tidigare registrerades endometrioitt adenocarcinom med morf-kod 81403.
Fran och med 2018-01-01 anvénds koden 83803 i enlighet med internat-
ionell kodning. Koden Adenocarcinom UNS 81403 kan dock fortfarande
forekomma i preoperativa material med sparsamt utbyte eller dalig kvalitet
dar typen inte sakert kan fastslas.

 Koden 87143 for malignt PECOM anvands fran 2019-01-01. Registrerades
tidigare med morf-kod 90443.

+ Det finns ocksa mucinds cancer primart i endometriet, tidigare har morf-
koden 84803 anvénts men nu betraktas dessa enligt WHO och KVVAST-
dokumentet for endometrium fran 2021 som mucinds cancer av intest-
inal/gastrointestinal typ, och koden for detta rekommenderas.

« Carcinosarkom, en tumdr med en kértelkomponent och en mesenkymal
komponent, kallades tidigare Mullersk blandtumdr. Det ar nu klarlagt att
tumaoren utgor ett carcinom i grunden och den mesenkymalt praglade kom-
ponenten uppkommer i tumorutvecklingen fran epiteliala tumorceller. Ti-
digare anvandes morf-kod 89503. Da tumoren tidigare uppfattades mer
sarkomatos registreras den med 6verséttning ICD-O/2 C55.9.

« Endometrioitt stromasarkom, laggradigt benamndes tidigare som endolym-
fatisk stromamyos och registrerades som benign till och med diagnosar
2006.
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Klinisk overblick C54

Anatomi

Livmoderkroppen domineras av en tjock och karlrik muskelvagg, myo-
metriet, som omger den centrala caviteten/haligheten. Kaviteten beklads av
en slemhinna, endometriet, uppbyggd av kortelstrukturer vilka tillvéxer och
avtar beroende pa hormonfasen och som har ett stroma med en egen celltyp.
Den yttre ytan &r delvis fri mot bukhala och &r dar bekladd med perito-
nealyta. Framat ligger livmoderkroppen delvis an mot urinblasan, bakat at-
skiljs rektum och livmoderkroppen av ett bukhinneveck som har namnet
Fossa Douglasi.

Tumorer

Laget domineras av carcinom utgangna fran slemhinnan, mjukdelstumaérer
fran muskelvaggen och blandformer av dessa. Slemhinnan paverkas forutom
av de fysiologiska hormoncyklerna av hormonmodulerande lakemedel med
olika syften som preventivmedel, fertilitetsstimulering, mot klimakteriebe-
svar samt som del i till exempel brostcancerbehandling. Langvarig stimule-
ring (utan mellanliggande faser med avstotning) med 6strogen &r en riskfak-
tor 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 6vriga typerna graderas
inte utan raknas till en hogrisktyp (typ 2) tillsammans med grad 3 av endo-
metrioid cancer. Hogrisktyperna behandlas med mer omfattande Kirurgi och
eventuellt tillaggsbehandling. Det finns en utvecklingssekvens fran godartad,
reversibel, hyperplasi vilket uppkomer efter kontinuerlig hormonstimulering,
till hyperplasi med inslag av atypi. Detta kallas numera intreepitelial neoplasi
och utgor egentligen hardar med adenomomvandling i slemhinnekértlarna.
Tidigare anvéndes ofta termen komplex hyperplasi. Nar den numera fore-
kommer i ett utlatande som enda begrepp kan det vara vanskligt att avgora
om EIN avses eller inte.

Skivepitelcarcinom kan férekomma primért i endometriet men ar ytterst
ovanligt. Overvaxt frdn tumor primar i cervix ar vanligare och vid fall med
skivepitelcarcinom angivet i uteruscaviteten bor det undersdkas noga om det
faktiskt &r en primar tumaor. Notera att det &r relativt vanligt med skivepitel-
differentiering omradesvis i endometrioid cancer, det &r inte en manifestation
av skivepitelcancer utan uppfattas som en godartad reaktiv metaplasi som
finns som en tumoérkomponent.

Pa laget kan dven mesenkymala tumorer utéver muskelcellstumérer,
groddcellstumdrer, hematolymfoida tumdrer och neuroendokrina tumérer fo-
rekomma men i lag frekvens.

En speciell tumortyp &r stromacellssarkom som ter sig uppkomma fran de
stromala celler som finns i endometriet, dessa finns i en laggradig och en
hdggradig typ och vaxer in i muskelvaggen.

Metastaser och dvervaxt férekommer. Peritoneal/tubar/ovariell cancer kan
sprida sig till saval peritonealbekladd uterusyta som slemhinna och muskel-
vagg. Cervikal cancer kan sprida sig uppat i kaviteten. Framskriden cancer i
tarmkanalen kan sprida sig in i livmodern genom Overvéxt. Brostcancer kan
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sprida sig till livmodern, i synnerhet Gstrogenreceptor positiv variant. Tumor
kan da vaxa diffust infiltrativt i hela organet.

Ufredning och provtagning/preparat

Det vanligaste symtomet pa slemhinnetumor ar andring i blédningsmaonster,
ofta som postmenopausal blddning. Detta utreds ofta med ultraljudsunder-
sokning som visar om slemhinnan &r polypds eller fortjockad och vavnads-
prov tas genom livmoderhalskanalen ett skrapmaterial som ofta bendmns ef-
ter provtagningsutrustningen. Aven mer omfattande slemhinneresektioner
kan goras men endast da man avfardat misstanke om malignitet.

Vid fynd som talar for cancer i skrapmaterialet gors utredning med bilddi-
agnostik och den kliniska utbredningen av tumdren, tumortypen och kvin-
nans 6vriga halsotillstand avgor hur omfattande operation som gors.

Tumdorer i muskelvéggen kan bli mycket stora och debuterar ofta med
tyngdkénsla, trangningar eller blddningsstérningar. Godartade leiomyom é&r
mycket vanliga men maligna eller pre-maligna muskeltumérer och ibland
andra mesenkymala tumorer forekommer i 1ag frekvens.
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Livmoder (Uterus) C55

Kliniskt Iage C55 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7

Livmoder UNS C55.9 C55.9 C55 179.9 174

Att tanka pd vid registrering C55

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Till 1age C55.9 fors de fall dar histologisk diagnos saknas och/eller det en-
bart kan faststallas att det rér sig om malign tumor i ndgon icke narmare
specificerad del av uterus.

« Choriocarcinom i uterus registreras pa lage C58.9.

Att ténka pad vid val av morfologi
« For komplett lista 6ver morfologiska koder, se WHO ICD-0/3.2.
Historik

« Enligt ICD-0/2 registrerades sarkom i livmoderkroppen pa lage C55.9, re-
gistreras enligt ICD-O/3.2 pa lage C54.

Klinisk &éverblick C55
For texter h&nvisas till de mer specificerade l&gena for uterus.
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Aggstock (Ovarium) C56

Kliniskt Iage C56 ICD-0/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Aggstock C56.9 C56.9 C56 183.0 175.0
Morfologisk typ C56 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Serésa epiteliala tumérer

Ho&ggradigt serdst carcinom 84613 84603 096
Icke-invasivt serést carcinom (kan inkludera mikroinvasion, 84602/b 84423/b 094/b
men gj "invasiva implantat”)

Laggradigt serdst carcinom (kan inkludera”invasiva implan- 84603 84603 096
tat"”)

Mikropapill@rt serést carcinom 84603 84603 096
Ser6s borderlinetumér mikropapill@r variant 84602/b 84423/b 094/b
Ser®s borderlinetumér UNS (kan inkludera mikroinvasion) 84421/b 84423/b 094/b
Mucinésa epiteliala tumérer

Mucinds borderlinetumar (kan inkludera mikroinvasion) 84721/b 84723/b 094/b
Mucindst carcinom 84803 84803 096
Seromucinésa epiteliala tumorer

Seromucinds borderlinetumaor (kan inkludera mikroinvasion)  84741/b 84723/b 094/b
Seromucindst carcinom 84743 84803 096
Endometrioida epiteliala tumorer

Endometrioid borderlinetumér (kan inkludera mikroinvas- 83801/b 84623/b 094/b
ion)

Endometrioitt adenocarcinom UNS 83803 83803 096
Klarcelliga epiteliala tumérer

Klarcellig borderlinetumor (kan inkludera mikroinvasion) 83131/b 84623/b 094/b
Klarcelligt adenocarcinom UNS 83103 83103 096
Avriga carcinom

Adenocarcinom av blandad typ/mixed 83233 81403 096
Carcinosarkom 89803 89803 896
Dedifferentierat carcinom 80203 80203 196
Odiifferentierat carcinom 80203 80203 196
Blandade mesenkymala och epiteliala tumérer

Adenosarkom 89333 89333 896
Mesenkymala tumorer

Endometrioitt stromasarkom UNS 89303 89303 876
Glattmuskeltumor av oséker malignitetspotential STUMP 88971/b 88901/b 661/b
Ho6ggradigt endometrioitt stromasarkom 89303 89303 876
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Laggradigt endometrioitt stromasarkom 89313 89311 875
Brennertumorer

Brennertumor, borderlinetyp/ (kan inkludera mikroinvasion) 90001/b 90001/b 054/b
Malign Brennertumor 90003 20003 056

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C56 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Rena konslist (sex cord) tumorer

Adult granulosacellstumar 86203 86203 056
Juvenil granulosacellstumor 86221 86211 055
Kénslisttumor med annuléra tubuli 86231 86211 055
Sertolicellstum&r UNS 86401 86401 063
Rena stromala tumoérer

Cellul&rt fibrom 88101/b 88101/b 703/b
Fibrosarkom i ovarium 88103 88103 706
Leydigcellstum&r i ovarium 86500 86501 051
Luteiniserat tekom med skleroserande peritonit 86010/b 86000/b 054/b
Malign steroidcellstumor 86703 86703 056
Steroidcelllstumdr UNS 86700 86700 051
Tekom UNS 86000/b 86000/b 054/b
Blandade konslist-stromala tumorer

Gynandroblastom 86321 86321 056
Hogt differentierad Sertoli-Leydigcellstumor 86310 86311 063
Kénslist stromal tumdr UNS 85901 85901 056
Lagt differentierad Sertoli-Leydigcellstumor 86313 86313 066

Lagt differentierad Sertoli-Leydigcellstumdr med hetero-
loga element.

Medelhogt differentierad Sertoli-Leydigcellstumor 86311 86311 063
Medelhogt differentierad Sertoli-Leydigcellstumor med

86343 86313 066

heterologa element 86341 86311 063
Refiform Sertoli-Leydigcellstumdr med heterologa element 86341 86311 063
Refiform Sertoli-Leydigcellstumor 86331 86311 063
Sertoli-Leydigcellstumdr UNS 86311 86311 063
Rena groddcells/germinalcells tumorer
Blandad germinalcellstumor 90853 90853 826
Blandad groddcellstumor 90853 90853 826
Choriocarcinom, icke-gestationellt 91003 91003 806
Dysgerminom 90603 90603 066
Embryonalt carcinom UNS 90703 90723 826
Guleséckstumér (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Omoget teratom 90803 90803 826
Blandade groddcell-konslist stromala tumérer
Blandad germinalcellstumor-kdnslist-stromacellstumor 85941 85901 056
Gonadoblastom 90731/b 90851/b 823/b
Monodermala teratom och somatiska tumérer fran teratom
Carcinoid 82403 82403 086
Dermoidcysta med med malign omvandling 90843 90843 826
Malign Struma ovarii 90903 90803 826
Mucinds carcinoid 82433 84803 096
Strumal carcinoid i ovarium 90911 90803 826
Teratom med malign omvandling 90843 90843 826
Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C56 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Svriga tumérer

Adenocarcinom i rete ovarii 91103 91103 096
Mesoteliom UNS 90503 90503 776
Smdcelligt carcinom, hyperkalcemisk typ 80443 80433 196
Smdcelligt carcinom, pulmonell typ 80413 80413 196
Solid pseudopapillér tumor 84521/b 81401/b 093/b
Wolffsk tumor/FATWO 921101/b 921101/b 093/b

Att tanka pd vid registrering C56
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

« Ovarialcancer med en viss morf-kod registreras endast en gang aven 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 go-
ras.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse ar obligatoriskt; 1 = hdger, 2 = vénster, 9 = okénd. Notera
att sidoangivelse ”9” anvinds for bilaterala forandringar pa detta lige

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

+ Vid epitelial 4ggstockscancer av en typ med manifestation i tubor och ova-
rier ska endast en registrering goras. Registrera lage enligt anmalan och
om ingen uppgift om primérlokal finns registreras lage C56.
* Vid cancer av en typ med spridd manifestation i kvinnliga 6vre genitalia
och osékerhet om primérlokal i anmélan kan registrering goras pa lage
C57.4.
« Hoggradig serds cancer kan ha tuba, aggstock, eller bukhinna som ur-
sprung. Vid diagnostik gors forsok att faststalla primérlokalen enligt nedan
regelverk enligt KVAST-dokumentet. Sammanfattningsvis kan man sdga
att om tumaorvaxt finns i tuba betraktas detta som primarlokal, om tuborna
ar fria men &ggstockarna &r engagerade anses dessa vara primarlokal och
om bade tubor och ovarier ar tumérfria anses bukhinnan som primarlokal.
— Ursprung i tuba: om STIC (ser6st tubalt intraepitelialt carcinom) fore-
kommer eller om det finns invasiv hdggradig serds cancer eller annat
tumaorengagenang i tuban oavsett tumorférekomst i dggstock eller ova-
rium, registrera pa lage C57.0.

— Ursprung i &ggstock: om ingen STIC eller hdggradig serés cancer i
tuborna férekommer, men om cancer forekommer i ena eller bada

142 KODNING | CANCERREGISTRET 2023
SOCIALSTYRELSEN



Kvinnliga kénsorgan

ovarierna, oavsett om engagemang av bukhinna finns, registrera pa lage
C56.9.

— Ursprung i bukhinna: om bada tubor och aggstockar ar fria fran tumor-
vaxt vid provtagning fore behandling, registrera pa lage C48.1 eller
C48.2.

Att tdnka pd vid val av morfologi

 Enligt gallande foreskrift (HSLF-FS 2016:7) registreras histologiskt be-
nigna tumorer som maligna i C24/hist pa koderna 051, 053, 055 och 063
pa lage C56.

» Moget (cystiskt) teratom i ovarium, inklusive dermoidcysta eller epider-
moidcysta, ar godartade och skall inte registreras.

 Brennertumor ar godartad och ska inte registreras. | ovanliga fall férekom-
mer borderlinelesioner eller maligna Brennertumarer vilka ska registreras.

Historik

 Mesoteliom registrerades tidigare endast en gang per individ t.0.m. 2015-
12-31. Fran 2016-01-01 registreras varje tumor var for sig.

» T.o.m. 1988 registrerades alla tekom som maligna, dvs. enligt C24/hist
056. Fr.0.m. 1989 &ndrades kodinstruktionen till foljande i C24/hist: tekom
UNS 054/b, granulosa-tekacellstumor 055, lipidcellstumér 051.

« Carcinosarkom, tidigare Mullersk blandtumér, raknas numera som ett car-
cinom. Registrerades tidigare med morf-kod 89503.

+ Borderlinetumdorer registreras enligt ICD-0/3.2 med morf-kod med femte
siffra 1. Registrerades tidigare enligt ICD-0/2 med morf-kod med femte
siffra 3.

Klinisk overblick C56

Anatomi

Aggstockarna, de kvinnliga konskortlarna, ar pariga organ som ingar i livmo-
derns tillhorande/adnexala delar. Aggstockarna &r fasta i ligament vilka till-
sammans med sjalva ovariet ar inklatt i ett omslagsveck av bukhinna. Aggle-
darna l6per ndrmast parallellt med ligamenten och deras avslutande
fimbrietratt ligger som en mdssa mot &ggstockarna.

Ytan ar bekladd med specialiserat epitel av bukhinne/peritonealtyp och det
ar dessa celler som raknas som ursprunget till de vanligaste formerna av dgg-
stockstumarer, de sa kallade epiteliala dggstockstumorerna. Bilden komplice-
ras av att dessa tumorformer ocksa kan ha sitt ursprung i aggledarnas distala
delar samt bukhinna i omradet.

Tumo&rer

Léaget domineras av tumarer utgangna fran ytepitelet. De epiteliala tumorerna
har en utvecklingssekvens via adenom till sa kallade borderlinetumorer, vil-
ket egentligen innebdr in situ-varianter med atypier och proliferation i epitel-
beklddnaden av annars valavgransade cystor. Klassifikationen kompliceras
av att man tillater sa kallade icke-invasiva implantat i narliggande omraden
men utanfor primarlokalen. De epiteliala tumdrerna indelas i undergrupper
efter sin celltyp.
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I synnerhet serdsa carcinom sprider sig ofta i lilla bckenet och det kan om
det foreligger spridd sjukdom vid upptéckten vara vanskligt att sakert avgora
om primérlokalen &r ovarium, tuba eller bukhinna. Tidigare ansags tubarcan-
cer mycket ovanligt, men det har visat sig att ursprunget oftare &r tuban an
vad man tidigare ansett. Peritoneum kan ocksa vara priméarlokal och tumor
definieras som peritonela om bada tuborna ses fria fran carcinom eller
intraepitelial cancer och om ovarierna endast foreter ytlig véxt.

Endometrioid cancer i ovarium kan vara primar och ar da vanligen upp-
kommen i endometrios.

Det férekommer flera varianter av godartade cystbildningar som inte skall
registreras.

Pa lokalen forekommer dven de sa kallade icke-epiteliala dggstockstumo-
rena med foljande huvudtyper:

« Tumorer utgangna fran egentliga kénsceller: Dessa kan bendamnas germi-
nalcellstumorer, groddcellstumarer eller konscellstumarer.

« Tumorer utgangna fran konslistceller och/eller stromala celler: Konslist-
celler har alternativ svensk bendmning konsstrangceller. Begreppet refere-
rar till den embryonala struktur som ger upphov till kdnskortlarna.

Klassifikationen kompliceras av att blandformer &r vanliga, &ven mellan
varianter av de tva huvudtyperna. Aldre tumérbenamningar utan direkt mot-
svarighet i modern klassifikation kan leva kvar.

Teratom &r en tumoérform som liknar anldggningsrubbning, det vill sdga
viavnad uppkommer pé “fel” plats. Ett moget teratom bestar av fullt utmog-
nade, icke-atypiska vavnadskomponenter och registreras inte om det inte ror
sig om varianterna med endokrin aktivitet. | ett moget teratom kan nagon
gang malignifiering/malign transformation av en vavnadskomponent dga
rum, det vill siga en “vanlig” malign tumér 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 férekomma. Tank pa att primar skivepitelcancer i ovarium ar
ovanligt, och man bor kontrollera om det ar metastas eller malignifiering i ett
moget teratom som ligger bakom diagnosen.

Omogna teratom innehaller embryonala vavnadskomponenter och dessa
raknas kodningsmassigt till groddcellstumérerna och registreras som omoget
teratom.

Moget (cystiskt) teratom i ovarium ar en vanlig forandring som &r god-
artad och inte skall registreras. Dermoidcysta och epidermoidcysta &r tradit-
ionella namn pa undervarianter av moget teratom och registreras inte heller.

For att komma fram till vilken morfologisk diagnos som &r adekvat kan
féljande steg vara till hjélp:

1. Ardet en epitelial eller icke-epitelial tumor?
2. Ardet en ren form eller en blandform?
3. Om epitelial tumér &r det en borderlinelesion eller en invasiv lesion?

For flera av tumdrtyperna ar saval primar uppkomst bilateralt som metasta-
sering till motstaende ovarium relativt vanligt forekommande. En del av de
epiteliala tumortyperna har likartad morfologi som tumorer primara i
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livmoderns slemhinna, corpustumérer. Det ar viktigt att vid den morfologiska
undersokningen gora en sa noggrann bestamning som majligt av tumortyp,
primarlokal och spridning da det paverkar stadieindelningen och behand-
lingsrekommendationen.

Krukenbergtumor en traditionell bendamning pa metastatisk vaxt av mu-
cinds cancer, vanligen av signetringcellstyp, till ovarium. Den primdra loka-
len &r oftast magsécken, men &ven andra delar av gastrointestinalkanalen kan
vara aktuell. Ibland bendmns &ven andra metastaser av adenocarcinom till
ovarium Krukenbergtumér, men detta & mindre korrekt. (Som kuriosa kan
namnas att Krukenberg nar han namngav fenomenet inte insag att det rorde
sig om metastatisk véxt.) Krukenbergtumar registreras pa sedvanligt sétt for
metastaser efter sitt priméra lage om detta ar ként.

Notera att groddcellstumorer kan férekomma med primarlokal i hela me-
dellinjen samt langs resterna av konslisten. Dessa registreras da pa sitt fak-
tiska lage.

Utredning och provtagning/preparat
Saval godartade som elakartade ovarietumorer debuterar med smygande
symtom som 6kat bukomfang och diffusa gynekologiska besvar. Maligna tu-
morer ger ofta vatska i bukhalan. Det &r inte ovanligt att tumorer, i synnerhet
godartade eller borderlinetumdrer, ar flera decimeter i storlek vid upptackt.

Vid tydlig radiologisk bild av avgransad tumor med ursprung i ovarium ut-
fors resektat av ovariet med tillhérande tuba. Beroende pa klinisk bild av-
lagsnas &ven livmodern och andra sidans ovarium och tuba. Det &r ovanligt
med biopsier, men vid tumdrmassa med oklart ursprung i lilla backenet eller
spridd tumor i bukhalan kan biopsier eller mellannalsbiopsier anvandas for
att faststélla tumortyp. Halt av tumdrmarkoren CEA 125 i blod &r vagle-
dande. Vid misstanke om malign tumaor gors peroperativ bukskolj i bukhalan
for cytologi och multipla biopsier fran systematiska lokaler i bukhinnan tas
for staging.

Spridd sjukdom kan behandlas framgangsrikt med cellgifter. Aggressiva
tumaorformer, i synnerhet serdst carcinom av hoggradig typ kan sprida sig
diffust i bukhalan, men ocksa genombrott till lungsackarna kan forekomma.
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Andra och ospecificerade kvinnliga
kOnsorgan C5&57

Kliniskt Iage C57 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
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
t’ﬁ;‘g‘i g‘f‘/gﬁ;‘?ﬂ;’“s C57.4 C57.4  C57.4 1839 175.9
’:v”ig;ﬁsgigir‘lcoergoiei:'klek';:/gv cs7.7 c577  C577 1839 175.9
Wolffska géingen

fﬁ;ﬁggggg fsrgr”gggggrcogffgg% Cc57.8 C579  C579 1849 1769
med okdnt ursprung

Cancer uteri et ovarii C57.8 C76.3 C76.3 195.3 199.4
Kvinnliga k&nsorgan UNS C57.9 C57.9 C57.9 184.9 176.9
Morfologisk typ C57 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Adenosarkom 89333 89333 896
Carcinosarkom 89803 89803 896
Endometrioid cancer 83803 83803 096
Ependymom 93913 93913 485
Hb&ggradigt serdst carcinom 84613 84603 096
Klarcelligt carcinom 83103 83103 096
Leiomyosarkom UNS 88903 88903 666
Laggradigt serést carcinom 84603 84603 096
Mucindst carcinom 84803 84803 096
Odifferentierat carcinom 80203 80203 196

Omoget teratom 90803 90803 826

Serds borderlinetumdr UNS 84421/b 84423/b 094/b
Skivepitelcarcinom squamotransitionellt 81203 81203 116

STIC/ Ser6st tubart intraepitelialt carcinom (C57.0) 84412/b 84412/b 094/b
Wolffsk tumdr/ FATWO 91101/b 91101/b 093/b

Att t&nka pd vid registrering C57
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

detta som separata manifestationer och bada registreras enligt nedan.

« Vid forekomst av STIC (precancerds forandring) i bada tuborna raknas

* Vid epitelial &ggstockscancer av den typ som kan uppkomma i tuba, ova-

rium eller peritoneum med tumdorvaxt i mer an en lokal &r det att betrakta
som spridning och registrering gors pa primarlokalen. Vid bilateral fore-
komst av STIC skall tva registreringar goras.
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Sidoangivelse

+ Sidoangivelse ar obligatoriskt for l1agena C57.0. C57.1. C57.2, C57.3 och
C57.4. 1 = hoger, 2 = vanster, 9 = oké&nd sida.

Overs&ttning multifokal

 For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal ska varje tumaor registre-
ras med aktuell l&geskod och med dversattning till ICD-O/2 C57.8,
ICD9 183.8, ICD7 175.8.

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tuma-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokaloversattning ska goras.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.
Att ténka pad vid val av Idge

« Hoggradig serds cancer kan ha tuba, aggstock, eller bukhinna som ur-
sprung. Vid diagnostik gors forsok att faststélla priméarlokalen enligt nedan
regelverk enligt KVAST-dokumentet. Sammanfattningsvis kan man sdga
att om tumaorvéxt finns i tuba betraktas detta som primarlokal, om tuborna
ar fria men &ggstockarna &r engagerade anses dessa vara primarlokal och
om bade tubor och ovarier ar tumérfria anses bukhinnan som primérlokal.
— Ursprung i tuba: om STIC (serést tubalt intraepitelialt carcinom) fore-

kommer eller om det finns invasiv hdggradig seros cancer eller annat
tumorengagenang i tuban oavsett tumorférekomst i dggstock eller ova-
rium, registrera pa lage C57.0.

— Ursprung i aggstock: om ingen STIC eller hdggradig serds cancer i
tuborna forekommer, men om cancer forekommer i ena eller bada ova-
rierna, oavsett om engagemang av bukhinna finns, registrera pa lage
C56.9.

— Ursprung i bukhinna: om bada tubor och aggstockar ar fria fran tumor-
vaxt vid provtagning fore behandling, registrera pa lage C48.1 eller
C48.2.

Att tdnka pd vid val av morfologi

« Enligt géllande foreskrift (HSLF-FS 2016:7) registreras histologiskt be-
nigna tumorer som maligna i C24/hist pa koderna 051, 053, 055 och 063
pa lage C57.

Historik

* “Cancer uteri et ovarii” dr en édldre beteckning for sammanhéngande tu-
maorvéxt i uterus och ovarium dar det ar oklart vilket organ som ar primér-
tumarens lage.
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Klinisk overblick C57

Anatomi

Laget omfattar valdefinierade delar av inre kvinnliga genitalia som &ggleda-
ren och livmoderns stodstrukturer (ligament och parametrier) samt ospecifik
primarlokal i omradet som véxt i mer an en struktur pa ett eller annat sétt.

Aggledarna bestér av en rérformig del med en veckad slemhinna och mus-
kelvagg som kan ge peristaltiska langsamma rorelser och transportera ett 4gg
mot livmoderns hala. I de distala &ndarna sitter en ”ruska” av slemhinneveck
som fungerar som en tratt med funktionen att fanga upp de &dgg som skjuts ut
fran dggstockarnas yta. | trattens 6ppning star kroppshalan i en indirekt men i
praktiken faktiskt 6ppetstdende kontakt med yttervarlden via inre och yttre
modermunnen och slidan.

Cancer uteri et ovarii r ett alderdomligt begrepp for omfattande cancer-
véxt i bade livmodern och ovarier som inte anvands sa ofta i modern dia-
gnostik. Forbattrad diagnostik och en generellt sett tidigare upptéackt gor att
man anda oftast kan identifiera priméarlokalen.

TumOorer
Aggledarnas fimbrietratt har under de senare decennierna identifierats som
en relativt vanlig primarlokal for ser6s cancer som sprider sig i bukhala och
ovarier. Vid screening och prevention av patienter med BRCA2 mutationer
tas aggledarna bort och fimbrietratten seriesnittas for att identifiera intraepi-
teliala forstadier, STIC. I 6vrigt forekommer adenosarcom och teratom med
lag frekvens. Aven mjukdelstumérer kan ha sin primarlokal i tuban, men
dessa &r séllan maligna.

De uterina ligamenten &r inte ndgon vanlig lokal for priméara maligna tu-
maorer men leiomyosarkom och adenosarkom ndmns som tumarer som fore-
kommer.

Utredning och provtagning/preparat

Vid tumdrmassa i lilla backenet med oklart ursprung gors ofta en initial prov-
tagning fran endometriet for att se om det finns tumor i slemhinnan vilket
kan ge en ledtrad till ursprungslokal och tumdrtyp. Om ingen tumor i kavite-
ten pavisas kan mellannalshiopsering genom hud eller transrektalt komma i
fraga. Oppen biopsi kan férekomma. Om tuméromradet bedoms resektabelt
kan en mer eller mindre omfattande organresektion utforas. Tubarresektat
kan komma enskilt eller tillsammans med adnex som utredning eller preven-
tivt ingrepp hos patienter med tumdrpredisponerande genetiska avvikelser.
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Moderkaka (Placenta) C58

Kliniskt IGge C58 ICD-0/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
C58
Moderkaka C58.9 C58.9 D392 181.9 173
Morfologisk typ C58 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Chorlocorcmor:n gestationellt, blandat med annan 91013 90803 826
groddcellstumor
Choriocarcinom UNS 91003 91003 806
Epitelioid frofoblastisk tumor (ETT) 921053 91043 806
Invasiv mola, missténkt 91000/b 921000/b 801/b
Invasiv mola, UNS 921001 91002 806
Komplett mola/ mola hydatidosa 91000/b 91000/b 801/b
Mola/mola hydatidosa UNS 921000/b 91000/b 801/b
Partiell/inkomplett mola/ mola hydatidosa partiell 91030/b 91000/b 801/b
Irpc;fT%bloshsk tumor utgdende fran moderkaksbdadden 91041/b 91043/b 803/b

Att tanka pd vid registrering C58

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Choriocarcinom i uterus registreras alltid pa lage C58.9.

Att tdnka pad vid val av morfologi

« EPS (exaggerated placental site), placental site nodule och placental site
plaque &r icke-neoplastiska trofoblastproliferationer som inte i nuldget
uppfyller kriterierna for registrering.

 Choriocarcinom gestationellt blandat (engelsk term mixed trophoblastic
tumour) &r en blandform med choriocarcinom och minst en komponent av
placentatyp.

« Mola med missténkt invasivitet registreras som mola med morf-kod
91000/b, Morf-koden 91001 far endast anvéandas for sakerstalld 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 ICD-O/2.
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Klinisk overblick C58

Anatomi

Laget innefattar tumdrer och tumérliknande proliferationer som ar relaterade
till graviditet eller graviditetsrester, ndrmare bestamt delar av placentabild-
ningen. Vid normal placentation vaxer sa kallade trofoblastceller, vilket finns
av olika typer, delvis invaderande i den fortjockade hormonpaverkade slem-
hinnan i uteruskaviteten. Delar av trofoblasterna ar stamcellsliknande och
uppfor sig primitivt. I normal placentation ’invaderar” placentans infastning i
endometriet, men skall inte g djupare i vavnaden, detta kan dock handa utan
att det ror sig om neoplastisk vaxt i tillstand som till exempel heter placenta
accreta nar en icke-atypisk placenta vaxer in i livmoderns muskelvégg i fort-
unnade delar av kroppen eller i livmoderhalsen.

TumOorer

Tumodrfloran innefattar molabildningar samt tumdrer som uppkommer i den
celltyp som bildar grunden for placenta under graviditet (trofoblaster), pa
engelska “gestational trofoblastic disease”.

Den mest maligna tumérformen utgaende fran, eller med celltyper liknande,
trofoblast ar choriocarcinom. Notera att choriocarcinom ocksa finns i en vari-
ant som raknas till groddcellstumdrerna och inte &r relaterad till graviditets-
produkter, sa kallad icke-gestationell typ.

Molabildningar, det vill sdga trofoblastsjukdomen hydatidiform mola utgér
i grunden abnorma graviditetsprodukter och, delas in i komplett eller inkom-
plett/partiell mola, beroende pa om det finns en andel mer ordinar placentat-
ion eller inte. Dessa former har separata koder.

Det finns ocksa invasiv molabildning, vilket innebar invéaxt i myometrium
eller uterina kérl, eller ”metastatisk” variant med manifestation utanfor
uteruscaviteten. Invasiv mola ar vanligen av komplett typ, men kan ocksa
vara inkompletta/partiella. Om uppgift om invasion/metastas eller misstanke
om detta anges anvands koderna for dessa tillstand.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Misstanke om trofoblasttumdr/trofoblastproliferation/molabildning uppkom-
mer ofta nar avslagsblodningen inte upphdr eller om blodning aterkommer.
Diagnos stalls vanligen med skrapning alternativt vacuumextraktion fran
uteruskaviteten. Differentialdiagnos &r till exempel retinerade placentadelar
utan avvikande trofoblastproliferation. Som kompletterande diagnostik méts
serumnivaer av HCG, vilket kan stiga till skyhoga nivaer vid till exempel
komplett mola. Trofoblastproliferationerna kan vara lokaliserade till uterus
slemhinna eller invadera myometriet, dven invasiv mola kan invadera i myo-
metriets karl och i ovanliga fall sprida sig till lungvavnad. Choriocarciom &r
en hoggradigt malign tumér som ofta upptéckt genom att det finns spridning.
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Urinvagar och Manliga kdnsorgan

Kliniskt Iage Klartext

Cé0 Penis

Cé1 Bl&shalskortel (Prostata)

Cé2 Testikel (Testis)

Cé3 Andra och ospecificerade manliga kénsorgan
Cé4 Njure (Ren)

Cé5 Njurb&cken (Pelvis renalis)

Céé Urinledare (Uretdr)

Cé7 Urinbl&sa (Vesica urinaria)

Cé8 Andra och icke specificerade urinorgan

Urinblasa C67

Vesica urinaria

Urachus C67.7

Urinrér C68.0 ‘
Urinrér
Peniskropp C60.2 — ‘
Corpus cavernosum \ 7
‘ Prostata C61

AN
N
Penis UNS C60.9 Blashalskortel
Inklusive penishud \
\ Cowpers

kortel C68.0
Penis C60
Mansl
ansien Sadesstrangen inkl
sadesledaren C63.1
Funiculus spermaticus inkl
ductus spermaticus
Forhud C60.0
Preputium s ) .
Bitestikel C63.0
7 Epididymis
S
Ollon C60.1
Gl i
SORRSEE = \ Pung C63.2
Testlkel ce2 Scrotum, inklusive punghud
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Penis C60

Kliniskt IGge C60 Penis ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Férhud (preputium) C60.0 C60.0 C60.0 187.1 179.0
Ollon (glans) C60.1 C60.1 Cé60.1 187.2 179.0
Peniskropp Cé60.2 C60.2 Cé0.2 187.3 179.0

Overvaxt fill/frdn angrdnsande sublokal

inom penis (Cé60) med okd&nt ursprung Ce08 C609 ©60.9 187.4 179.0
Penis UNS inklusive hud C60.9 C60.9 Cé60.9 187.4 179.0
Morfologisk typ Cé0 Penis ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Skivepitellesioner preneoplastiska/in situ HPV-relaterad
HSIL/H6ggradig infraepitelial skivepitellesion 80772/b 80702/b 144/b
HPV-associerad PelN 80772/b 80702/b 144/b
Odifferentierad penil intraepitelial skivepitelneoplasi 80772/b 80702/b 144/b
PelN odifferentierad 80772/b 80702/b 144/b
Skivepitellesioner preneoplastiska/in situ HPV-oberoende
Differentierad penil intraepitelial skivepitelneoplasi 80712/b 80702/b 144/b
PelN differentierad 80712/b 80702/b 144/b
Skivepitelcarcinom HPV-relaterade
Basaloitt skivepitelcarcinom 80833 80703 146
Klarcelligt skivepitelcarcinom 80843 80703 146
Lymfoepitelialt/lymfoepiteliomlikt carcinom 80823 80823 166
Lymfoepiteliom 80823 80823 166
Skivepitelcarcinom HPV-posifivt 80853 80703 146
Vartigt skivepitelcarcinom 80543 80703 146
"Warty”/ kondylomatds cancer 80543 80703 146
Skivepitelcarcinom/HPV-oberoende
Papillart skivepitelcarcinom 80523 80703 146
Sarkomatoitt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Skivepitelcarcinom HPV-negativt 80863 80703 146
Skivepitelcarcinom vanlig typ, ej HPV-relaterat 80863 80703 146
Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Verrukdst skivepitelcarcinom /cuniculatum 80513 80703 146
Skivepitelcarcinom UNS
Skivepitelcarcinom UNS 80703 80703 146
Adenocarcinom/carcinom samt blandformer
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Pagets sjukdom/ Morbus Paget extramammar 85423 85423 096
Melanocytdra tumorer
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
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Att tanka pd vid registrering Cé0
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid
 Varje primartumor registreras for sig.
Overs&ttning multifokal

 For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi, ska varje tumor registreras med aktuell lageskod
och med 6verséttning till ICD-O/2 C60.8, ICD9 187.4, ICD7 179.0.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokalOversattning ska goras.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyft)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Endast enligt tabellen.

Att tdnka pad vid val av morfologi

« Skivepitelcarcinom UNS ska endast anvéndas dar uppgift saknas om resul-
tat for HPV-undersokning eller immunhistokemisk analys for p16.

+ Pagets sjukdom/Morbus Paget registreras numera alltid som malign i can-
cerregistret.

* Erythroplasia Queyrat, Bowenoid papulos, Morbus Bowen, &ldre bendm-
ningar pa undervarianter av intraepitelial hoggradig neoplasi, registreras
med morf-kod 80772.

Historik

« Pagets sjukdom/Morbus Paget registreras numera alltid som malign for ex-
tramammara typer. Tidigare var det mojligt att registrera &ven med in situ
kod.

« Over tid har flera, snarare kliniskt &n morfologiskt avgransade, undervari-
anter av skivepitelcancer in situ/intraepitelial hoggradig neoplasi férekom-
mit. (Erythroplasia Queyrat, Bowenoid papulos, och Morbus Bowen.)
Dessa beteckningar kan fortfarande férekomma i diagnostiken men ar att
beteckna som omoderna.

Klinisk Overblick C60

Anatomi

Penis ar den delen av yttre manliga urogenitalia som ar organet for att ge-
nomfora sexualakten samt att urinera. Penisskaftet ar beklatt med hud utan
harséackar vilken mot ollonet bildar forhuden som ett omslagsveck. Ollonet ar
beklatt med i regel oférhornat skivepitel. | mitten av penis I6per urinréret
som mynnar pa ollonets topp. | skaftets stroma finns i 6vrigt svallkropparna
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samt 6vriga karl och nerver. Det &r mycket ovanligt med tumérer i organets
djupa delar.

Tumorer
Tumorfloran pa laget domineras helt av skivepiteltumorer. Dessa indelas i
modern klassifikation efter om de ar HPV-relaterade eller inte, i analogi med
hur lesioner i cervix och vulva betraktas. Om uppgift om HPV saknas an-
véands morf-koden 80772 eller 80703 som UNS-kod.

Aven dessa tumérer beraknas i framtiden minska starkt i och med att HPV-
vaccination infors aven for pojkar.

De icke HPV-relaterade tumdrerna ar vanligen kopplade till kroniskt in-
flammatoriska tillstand som lichen sclerosus et atroficus.

| 6vrigt férekommer melanom, framst mukosala samt extramammaér Pagets
sjukdom. Tum@rer i penis inre strukturer forekommer i princip inte.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Tumarer pa penis upptécks ofta som forhardnade plack eller kroniska sar-
bildningar. Patienter som f6ljs for kroniskt inflammatoriska sjukdomar i om-
radet provtas forebyggande.
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Prostata (Bldshalskortel) Cé1

Kliniskt IGge Cé1 Prostata ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Prostata Cé1.9 Cé1.9 Cé1 185.9 177
Morfologisk typ Cé1 Prostata ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Adenocarcinom invasiva och in situ former

Acin@rt adenocarcinom 81403 81403 096
Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenocarcinom med neuroendokrin differentiering 85743 81403 096
Duktalt adenocarcinom 85003 85003 096
HGPIN/hdggradig intraepitelial kértelcellsneoplasi/PIN3 81482/b 81402/b 094/b
HGPIN-liknande adenocarcinom 81403 81403 096
Infraduktalt adenocarcinom IDC 85002/b 85002/b 094/b
Mucindst acinért adenocarcinom 84803 84803 096
Pleomorft jattecell acinért adenocarcinom 81403 81403 096
Prostatacarcinom 81403 81403 096
Sarkomatoitt acindrt adenocarcinom 85723 81403 096
Signeftringcellsiknande acindrt adenocarcinom 84903 84903 096
Skivepitelcarcinom samt blandformer

Adenocarcinom med neuroendokrin differentiering 85743 81403 096
Adenoidcystiskt (basalcells) carcinom 81473 81403 096
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Basaloitt carcinom/basalcellstyp 81473 81403 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Mesenkymala tumorer prostataspecifika

Stromal tumér med os&ker malignitetspotential 89351/b 88001/b 793/b
Stromalt sarkom 89353 88003 796
Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tumor NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Smécelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumar MiNEN 81543 81503 096
Blandform smdécelligt neuroendokrint carcinom SCNEC och 80453 80413 196
annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC och 80133 80123 196

annat carcinom
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Att t&nka pd vid registrering Cé1
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

+ Pa prostatalaget kan 6ver tid endast en precancerds, en misstankt invasiv
och en invasiv tumor av samma morfologiska typ (C24/hist) registreras
och i den ordningen.

» Intraduktal cancer (morf-kod 85002) registreras endast om det inte finns
tidigare eller samtidig invasiv komponent/tumor.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Tumor i prostatiska uretra registreras pa lage C68.0.

Att tdnka pad vid val av morfologi

« Urotelialt carcinom kan forekomma primart i prostata, men &r ytterst ovan-
ligt, i forsta hand ar urotelial tumar i prostataomradet utgangen fran nagon
del av urinvagarna och registreras pa ursprungslaget.

Historik
« Inte aktuellt pa detta lage.

Klinisk Overblick Cé1

Anatomi

Blashalskorteln omsluter urinrérets proximala delar och & sammanbunden
med den inre muskeln. Kdrteln indelas i lober och zoner vilka anvands for lo-
kalisering vid bilddiagnostik och provtagning men detta saknar betydelse for
registreringen da hela prostata ar ett enda lage. Prostatans parenkym bestar
av tat bindvav som omsluter kortelstrukturer.

TumOorer
Pa lokalen domineras tumorférekomsten av adenocarcinom. De flesta ar
prostatiska adenocarcinom som egentligen &r av acinér typ men som oftast
endast Klassificeras som adenocarcinom UNS, men det finns flera valdefinie-
rade varianter i klassifikationen. Dessa ar ovanligare men ser ut att fa storre
betydelse framdver och man kan férvanta sig att undervarianterna blir allt
vanligare i diagnostiken.

Nér det galler precancerdsa, in situ och malignitetsmisstankta lesioner har
diskussioner om registreringsplikten och foreskriftens tolkning forelegat.

HGPIN/PIN3 skall anges i PAD om inte samtidig invasiv cancer forelig-
ger, och uppfyller foreskriftens kriterier for histologisk hoggradig dysplasi,
men inkluderas inte i kvalitetsregistret. Intraduktal cancer skall alltid anges i
PAD oavsett om samtidig invasiv cancer férekommer eller inte. Aven
intraduktal cancer uppfyller kriterierna i foreskriften for histologisk héggra-
dig dysplasi, och denna inkluderas i kvalitetsregister. | cancerregistret regi-
streras intraduktal cancer endast om det inte finns tidigare eller samtidig
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invasiv komponent. Notera att det finns en variant av invasiv cancer som be-
namns HGPIN-liknande.

Urotelialt carcinom kan férekomma primért i prostata, men &r relativt
ovanligt. Om patienten har diagnostiserad urotelial cancer i urinvégarna be-
traktas manifestation av urotelial cancer i prostata som en del av denna och
far ingen egen registrering.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Prostataforstoring forekommer hos ett stort antal man fran medelaldern och
uppat i en vasterlandsk population. Paverkan pa vattenkastning ar ett vanligt
symptom, men en del tumadrer upptacks i senare skede pa grund av symtom
fran spridning till narliggande lymfkortelstationer eller skelett. Forhojd halt i
blodet av ett protein som frigors fran skadade prostataceller, PSA (prostata-
specifikt antigen) ger en indikation pa prostatacancer, men fyndet ar inte helt
specifikt utan forekommer aven vid paverkan pa prostataceller av inflammat-
ion eller infektion.

Det finns annu inget fullt utvecklat screeningprogram da tillgangliga meto-
der inte uppfyller kraven for detektion for att inratta ett sadant men det finns
ett forstadium som kallas OPT, Organiserad Prostatacancertestning dar man
anvander en kombination av blodprovstagning och magnetkameraundersok-
ning, samt vid fynd i dessa undersdkningar som talar for malignitet riktad
mellannalsbiopsitagning. Tidigare anvandes en schematisk biopsitagning till
prostatans alla olika delar som kunde innehalla ett stort antal nalbiopsier fran
minst 12 lokaler. Prostatacancer graderas i ett speciellt system, sa kallade
Gleasongrader som adderas till en Gleasonsumma. Gleasonsummorna skiktas
sedan till ISUP grader dar en hdg grad innebar dalig prognos och behov av
omfattande behandling.

Vid begransad omfattning av tumor och lag Gleasongrad ar expektans med
uppfoljning vanligt. Vid operationskravande tumor hos operabel tumér utfors
prostatektomi. Detta kan utforas med en mer sndv marginal vid begransad tu-
mor, dar nerver nara kapseln kan bevaras vilket ger mindre resttillstand efter
operationen. Tumorens lage och storlek avgor ocksa om sadesblasorna tas
med eller inte.

En patient med forandringar med lag Gleasongrad och begréansad utbred-
ning kan foljas i manga ar med undersékningar och biopsier.
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Testikel (Testis) C62

Kliniskt Iage Cé2 Testikel ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Icke nedvandrad (retinerad) testikel och  C62.0 C62.0 C62.0 186.9 178
eji pungen beldgen (ektopisk) testikel

Nedvandrad testikel Cé62.1 Cé62.1 Cé2.1 186.9 178
(beldgen i pungen)

Testikel UNS C62.9 C62.9 C62.9 186.9 178
Morfologisk typ Cé2 Testikel ICD-O/3.2 ICD-0O/2 C24/hist

Groddcells/germinalcellstumérer fran groddcells/germinalcelisneoplasi in situ
In situ/intratubuldra/icke-invasiva

Germinalcellsneoplasi in situ (ITGCNU) 90642/b 90642/b 824/b
Gonadoblastom 90731/b 90851/b 823/b
Infratubuldr germinalcellstumér (ITGCNU) 90642/b 90642/b 824/b
Infratubuldr gule-sackstumaor 90712/b 90712/b 824/b
Intratubuldr trofoblasttumor 90612/b 90612/b 064/b
Intratubul&rt embryonalt carcinom 90702/b 90702/b 824/b
Infratubuldrt seminom 90612/b 90612/b 064/b
Intratubuldrt teratom 90802/b 90802/b 824/b
Seminom in situ 90612/b 90612/b 064/b
Groddcells/germinalcells tumd&rfamiljen

Seminom UNS 90613 90613 066
Seminom med syncytiotrofoblastceller 90613 90613 066
Icke-seminomatésa groddcellstumérer/germinalcellstumdrer

Choriocarcinom UNS 91003 91003 806
Embryonalt carcinom UNS 90703 90703 826
Epitelioid frofoblastisk tumor (ETT) 91053 91043 806
Guleséckstumér (yolk sac tumour), postpubertal typ 90713 90713 826
Teratom med malign transformation/férekomst av soma- 90843 90803 826
fisk cancer

Teratom, postpubertal typ (dver 16 ar) 90803 90803 826
Trofoblastisk tumaér utgdende frdn moderkaksbadden 91043 91043 806
(PSTT)

Blandade groddcellstumé&rer/germinalcellstumérer

Blandad germinalcellstumor 90853 90853 826
Blandad groddcellstumaor 90853 90853 826
Diffust embryom 90853 90853 826
Embryonalt carcinom av polyembryonal typ 90723 90723 826

Groddcellstumd&r/germinalcellstumdrer okénd typ
Regredierad groddcellstumor (utbrdnd tumor) 90801/b 90801/b 823/b
Groddcell/germinalcellstumorer utan relation till groddcells/germinalcellsneoplasi in situ

Carcinoid/monodermalt teratom med hogt diff neuroen-

- .. 82403 82403 086

dokrin tumor

Guleséckstumér (yolk sac fumour) prepubertal typ 90713 90713 826

Spermatocytisk tumadr 90633 90613 066

Spermatocytisk tumdr med sarkomatds differentiering 90633 90613 066

Teratom med gulesdckstumor prepubertal typ 90853 90853 826

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ Cé2 Testikel ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Konslists (sex cord) - och stromala tumérer

Adult granulosacellstumér adult 86201 86201 056
Blandad kénslist-stromacellstumér blandad 85921/b 85900/b 051/b
Granulosacellstumor i testis 86201 86201 056
Kdnslist-stromacellstumdr UNS 85901/b 85900/b 051/b
Leydigcellstumor i testis 86501/b 86501/b 051/b
Malign Leydigcellstumor 86503 86503 056
Malign Sertolicellstumor 86403 86403 066
Sertolicellstumdr UNS 86401/b 86401/b 063/b
Storcellig kalcifierande Sertolicellstumor 86421/b 86401/b 063/b

Att t&nka pd vid registrering C62
Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

* Varje primartumor registreras var for sig. Om samma tumortyp finns i
bada testiklarna registreras var sida for sig.

» Multipla tumoérer ska inte forvaxlas med blandformer.

« Separat in situ tumdr i samma sida som en invasiv tumaor ger ingen separat
registrering, men in situ tumaor i motstaende sida ger separat registrering.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse ar obligatoriskt for 1aget; 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okénd
sida.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.
Att ténka pad vid val av Idge

« Om testikelns lage ej ar angivet (i pung/icke nedvandrad) ska man utga
ifran att den &r belagen i pungen och registrera pa lage C62.1.

« Groddcellstumorer kan forekomma pa andra, extragonadala lagen, da van-
ligen i medellinjen sasom mediastinalt. Dessa registreras pa respektive
faktiskt lage (till exempel mediastinalt C38.3 och retroperitonealt C48.0).

Att tdnka pad vid val av morfologi

« Utbrand tumor: metastas i regionala lymfkortlar och dar den histopatolo-
giska undersokningen visar arr (fibrotiskt omrade) i testikel ska registreras
med morf-kod 90801/b.

« Tumorer av teratomtyp finns i flera av undergrupperna. Teratom av post-
pubertal typ (aldersgrans 16 ar om inte diagnosen anger typ) ar i testikel
alltid att betrakta som malign oavsett om de ingdende vavnaderna ar
mogna eller omogna.

« Teratom med forekomst av sa kallad somatisk cancer, det vill saga ut-
veckling av malignitet som liknar ’vanliga” tumorer, oftast adenocarcinom
i komponent av teratom har en egen kod.
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+ Det finns ocksa teratom som blandformer med embryonala tumérer, dessa
ar alltid maligna.

Historik

« Innan 2012 registrerades de flesta testikeltumadrer pa lage for Testikel
UNS, C62.9.

 Gulesackstumor postpubertal kallades tidigare endodermalsinustumér.

 Under perioden 2012—2022 fanns en egenskapad kod fér seminom med
AFP-stegring (morf-kod 90613/0). Koden &r sparsamt anvénd och kan ha
kombinerats med diagnosgrund 8.

+ Det finns manga tillatna varianter i ICD-O for teratom och synen pa olika
varianter har &ndrats over tid. | den nuvarande Kklassifikationen har patien-
tens alder vid diagnos betydelse for klassifikationen. Mogna teratom oav-
sett alder registrerades enligt ICD-0/2 med morf-kod 90801, C24/hist
823/b. Under perioden ICD?7 till och med ICD9 registrerades samtliga
postpubertala teratom hos méan enligt C24/hist 826.

« Trofoblastisk tumor utgaende frdn moderkaksbéadden (PSTT) hade ingen
kod i ICD-0O/2 utan registrerade med koden 91043 som konstruerad kod.
For moderkakslaget rekommenderades i mellantiden 91041/b. Koden
91043 har godkants med denna klartext i ICD-0/3 sedan februari 2022 och
rekommenderas for denna tumar pa testikellaget i aktuell WHO-klassifi-
kation.

Klinisk overblick Cé62

Anatomi

Testiklarna ar de manliga konskortlarna. Dessa bildas uppe i bukhalan under
fosterstadiet och vandrar ner till pungen under sista trimestern av graviditeten
i normalfallet. Om nedvandringen stors retineras ena eller bada testiklarna
uppe i bukhalan. En retinerad testikel utvecklas inte normalt och kommer
ocksa att ha en hogre risk for tumérutveckling. Sjélva testikeln omges av ett
hinnomslag, tunica albuginea. I testikelns parenkym finns kortelstruktur som
innehaller de stamceller som bildar spermiernas forstadier samt stodjeceller,
sertoliceller, som ocksa bildar hormoner som bidrar till bildningen av sper-
mier. | vdvnaden mellan sédeskanalerna finns celler som bildar manliga
kdénshormoner samt stromala celler. Vidhangande testikeln finns testikelns
adnex, vilka i princip ar konfluerande gangstrukturer som samlar upp de bil-
dade spermierna for utmognad i vantan pa transport genom sadesledarna. Vid
stadieindelning av testikeltumorer &r det viktigt att avgéra om det finns tu-
morvaxt som spridit sig i dessa gangar.

TumOorer
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 fran
ovariernas tumdrflora dar de vanligaste tumdérformerna &r epiteliala. Det ar
ocksa vanligt med varianter av teratom.

Det finns ett stort antal diagnoser och blandformer mellan dessa som &r
giltiga enligt ICD-O. | WHO-klassifikationen framfors att komplexiteten for
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klassifikation av testikeltumdrer ar storre an for alla andra lokaler. Synen pa
tumorformerna har vaxlat over tid, delvis beroende pa utvecklingen av im-
munhistokemi, men dven andra biologiska insikter.

Seminom &r den absolut vanligaste tumortypen, och utgér upp mot hélften
av testikeltumdrerna. Det &r stor skillnad i tumérbiologi och behandling mel-
lan seminomattsa tumaorer och icke seminomrelaterade tumdrtyper och det ar
av storsta vikt att stélla ratt diagnos, dven om de morfologiska skillnaderna
ibland ar sma.

Testikeltumorer upptrader vanligen hos yngre man och har ingen sekundar
topp i hogre alder.

Sekundar spridning sker i forsta hand till regionala lymfkortelstationer en-
ligt monster relaterade till blodférsorjningens uppbyggnad.

Pa laget kan &ven ett antal mesenkymala tumaorer samt lymfom patréffas,
for dessa hénvisas till blodmalignitets kapitlen och mjukdelsl&get och for
kompletta listor till ICD-O/3.

Utredningsgdng och provtagning/preparat
Testikeltumor debuteras oftast som kndl i pungen. | utredningen ingar prov-
tagning for hormonella fordndringar i blodet, radiologiska undersdkningar
och biopsitagning eller operation. Det ar vanligt att man vid operation tar en
biopsi fran motstaende sidas testikel. | ett testikelresektat (orchidektomipre-
parat) ingar ocksa bitestiklarna.

Immunhistokemiska fargningar har stor betydelse for diagnostiken.
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Andra och ospecificerade manliga
kOnsorgan Cé3

Kliniskt lage C63 Andra/ospec manl kdnsor-  ICD-O ICD-O

ICD10 ICD? ICD7

gan /3.2 /2

Bitestikel (epididymis) C63.0 C63.0 C63.0 1875 179.7
S&desledare (ductus deferens) C63.1 C63.1  Cé3.1 187.6 179.7
Pung (skrotum), hud, melanom Cé3.2 Cé3.2 Cé32 1877 190.5
Pung (skrotum), hud, exkl. melanom C63.2 C632 C632 187.7 191.5

Pung (skrotum), UNS exkl. hud och
funica vaginalis

Andra specificerade manliga kénsorgan inkl.
sédesbldsa och tunica vaginalis

Overvaxt till/frén angrénsande sublokal
inom manliga kénsorgan (C60-C63.7) med Cé63.8 Cé63.9 C63.9 1879 179.9
okdnt ursprung

Manliga kédnsorgan UNS Cé3.9 Cé63.9 C63.9 1879 179.9

Cé3.2 Cé32 C632 1877 179.1

Cé3.7 Cé3.7 C63.7 1879 179.7

Morfologisk A |
orfologisk fyp C63 Andra/ospec man ICD-0/3.2  ICD-O/2  C24/hist

Konsorg
Bitestikel C63.0
Adenocarcinom 81403 81403 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Sddesledare C63.1
Adenocarcinom 81403 81403 096
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Skivepitelcancer 80703 80703 146
Punghud C63.2
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176
Pagets sjukdom/Morbus Paget extramammadr 85423 85432 096
Skivepitelcancer 80703 80703 146
Skivepitelcancer in situ/HSIL 80772/b 80702/b 144/b
Sadesblasa och tunica vaginalis och andra specificerade manliga kénsorgan 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
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Att tanka pd vid registrering Cé3
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid
 Varje primartumor registreras var for sig.
Overs&ttning multifokal

 For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi och inom samma sublokal, ska varje tumor registre-
ras med aktuell l&geskod och med dversattning till ICD-O/2 C63.8,
ICD9 187.8, ICD7 179.8.

+ For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tuma-
rer med samma morfologi och inom samma lokal ska varje tumor registre-
ras. Ingen multifokaloversattning ska goras.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse (1 = hdger, 2 = vanster, 9 = okénd sida) ar obligatoriskt for
bitestikel och sédesledare.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

 For lage pung (skrotum) C63.2 behdver val av dversattning till ratt ICD7-
kod goras; 190.5 for hudmelanom, 191.5 for 6vriga hudtumérer, 179.1
exkl. hud och tunica vaginalis.

« | de gangstrukturer som for de nybildade spermierna mot bitestikeln kan
ovarialcancerliknande carcinom och borderline-tumdrer upptréda. For ko-
der hanvisas till Morfologitabell for Aggstock C56.

Att tdnka pad vid val av morfologi

 FoOr undervarianter och diagnoser for HPV-relaterade och HPV-oberoende
skivepiteltumdrer hanvisas till Morfologitabellen for 1age C60 Penis.

« Mesoteliala tumdrer kan férekomma pa lage C63.7, endast maligna varian-
ter skall registreras.

« Adenomatoid tumdr ar en godartad férandring och skall inte registreras

Historik

+ For mesoteliom (aktuellt for lage 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 Cé63

Anatomi
I laget ingar testiklarnas adnex, som bitestikeln och sadesledarna inklusive
gangarna daremellan samt peritonealvecket tunica albuginea och pungen.
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Tumorer

De flesta av dessa lagen har nastan aldrig priméra tumorer. De olika gang-
strukturerna som ingar i testikelns adnexa ar sallan saten for primara tumarer
och for vissa av underlagena finns inte nagon tumortyp alls angiven i klassi-
fikationen.

Pa punghuden kan olika hudtumarer uppkomma. Detta hudlage far ofta
medicinhistorisk uppmarksamhet som den forsta rapporterade yrkesrelate-
rade cancersjukdomen da man redan pa 1700-talet pavisade hudcancer hos
sotare (chimney sweeps cancer), vilket blev bérjan pa insikten att exponering
for amnen fran omgivningen orsakar cancer.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Testiklarnas adnexa ingar i testikelpreparat men bitestiklarna kan komma
som egna preparat. Sadesblasorna kan inga i prostatektomier. Forandringar i
punghud tas bort pa samma satt som andra hudlesioner.
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Njure (Ren) Cé4

Kliniskt Iage Cé4 Njure ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Njure parenkym Cb64.9 C64.0 Cé4 18%.0 180.0
Njure UNS (klinisk diagnosgrund) Cb64.9 Cb64.9 Cé4 189.6 180.9
Morfologisk typ Cé4 Njure ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Njurcellstumorer

Collecting duct carcinoma 83193 83123 096
Eosinofil solid och cystisk njurcancer 83113 83103 096
Klarcellig njurcancer 83103 83103 096
Klarcellig papilldr njurcellstumor 83231/b 81401/b  093/b
Kromofob njurcancer 83173 83123 096
Medullér njurcancer 85103 85103 096
Mucindst tubulart och spolcelligt carcinom 84803 84803 096
Multilokul@r cystisk njurtumér med 83161/b 83101/b  093/b
I&g malignitetspotential

Njurcancer med ALK-rearrangemang 83113 83103 096
Njurcancer med ELOC-mutation 83113 83103 096
Njurcancer med fumarat-dehydrogenasdefekt 83113 83103 096
Njurcancer med succinat-dehydrogenasdefekt 83113 83103 096
Njurcancer med TFE3-rearrangemang 83113 83103 096
Njurcancer med TFEB-fér&ndring 83113 83103 096
Njurcancer relaterad fill férvarvad cystsjukdom 83163 83103 096
Njurcancer relaterad fill hereditdr leiomyomatos och 83113 83103 096
renalcellscancer (HLRCC) syndrom

Njurcancer SMARCB1-defekt medulldrcancerliknande 85103 85103 096
Njurcancer SMARCB1-defekt njurcancer av annan 85103 85103 096
subtyp

Njurcancer SMARCB1-defekt odifferentierad 85103 85103 096
Njurcancer UNS 83123 83123 096
Papillér njurcancer 82603 82603 096
Renal cystisk neoplasi, mulfilokul&r med 83161/b 83101/b  093/b
I&g malignitetspotential

Samlingsrérscarcinom 83193 83123 096
Tubulocystisk njurcancer 83163 83103 096
Pediatriska mesenkymala njurtumoérer

Klarcellssarkom i njure 89643 89643 796
Malign rhabdoid njurtumaor 89633 89003 676
Embryonala och groddcellstumorer/germinalcellstumoérer

Blandad germinalcellstumdr 90853 90853 826
Blandad groddcellstumaor 90853 90853 826
Cystiskt nefroblastom delvis dedifferentierat 89591/b 89603 886
Guleséckstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Nefroblastom (Wilms tumor) 89603 89603 886

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ Cé4 Njure ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Neuroendokrina tumérer

Neuroendokrin tumdr NET UNS 82403 82403 086
Neuroendokrin tumoér NET G1 82403 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G2 82493 82403 086
Neuroendokrin tumor NET G3 82493 82403 086
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin tumaor 81543 81503 096
MINEN

Blandform smdécelligt neuroendokrint carcinom 80453 80413 196
SCNEC och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196

och annat carcinom

Att t&nka pd vid registrering C64

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras var for sig.

Sidoangivelse

+ Sidoangivelse (1 = hdger, 2 = vanster, 9 = okénd sida) &r obligatorisk.
Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

« Nefroblastom/Wilms tumér hos barn till och med 8 ars alder med klinisk
diagnosgrund registreras med morf-kod 89603 och diagnosgrund 8.

Att ténka pad vid val av Idge

« Om histopatologisk eller cytologisk diagnos saknas registrera pa lage
C64.9 Njure UNS (oklart om njure eller njurbacken) i bade ICD-0/2 och
ICD-0/3.

« Tumor i njure med nagon typ av urotelialt carcinom ska inte registreras pa
lage C64, registreras i stallet pa C65.9.

Att tdnka pad vid val av morfologi

+ Da namnen pa dessa morfologiska typer &r snarlika bor man obser-
vera foljande:

— Om klartexten dr "Klarcellig papilldr njur(cells)tumor”, Klarcelligt pa-
pillart njurcellscarcinom” eller ”Papillér klarcellig njurcellscarcinom”
registreras morf-kod 83231.

— En papillar njurcancer med klarcelligt inslag registreras med morf-kod
82603.

— En klarcellig njurcancer med papillért inslag registreras med morf-kod
83103.

« Det finns nagra metanefriska tumorer specifika for laget (adenom,
adenofibrom och metanefrisk stromal tumér) som ar benigna och ska inte
registreras.
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Historik

« Primara njurparenkymtumdrer registrerades enligt ICD-0/2 pa lage C64.0,
ICD9 189.0, ICD7 180.0.

« Hypernefrom é&r ett aldre namn for klarcellig njurcancer. Fran 2012-01-01
anvands morf-kod 83103 for klarcellig njurcancer.

+ Nefroblastom/Wilms tumér hos barn till och med 8 ar med klinisk di-
angosgrund registrerades med morf-kod 80003 t.0.m. 2018-12-31.

Klinisk overblick Cé4

Anatomi

Njurarnas parenkym bildas fran mesenkymala knoppar under fosterstadiet
och bestar av invecklade transportkanaler med jontransporterande epitel samt
sjélva filtrationsenheten, glomerulus. Fran filtrationsenheterna gar uppsam-
lingsgangar som konfluerar till allt grévre strukturer. Mellanliggande finns
luckert parenkym. Njurarna ar omtaliga och skyddas av flera bindvavsstruk-
turer, dels en tét kapsel, dels en tjockare fascia samt det renala fettet.

Tumorer

Laget domineras helt av njurcellstumarer, dar det nu har tillkommit under-
klassifikationer relaterade till definierade molekyléra forandringar. Det finns
ocksa tumarformer som tydligt harror fran gangstrukturer. Klarcellig njur-
cancer utgor den absoluta majoriteten av tumdrfallen, upp mot fyra femtede-
lar.

Njurcancer ar ungefar dubbelt sa vanligt hos man och cirka 1300 nya fall
upptécks i landet varje ar. Bilaterala tumorer forekommer saval sporadiskt
som relaterat till cancerpredisponerande syndrom. Prognosen ar starkt relate-
rad till tumdrens stadium vid upptéckt.

Riskfaktorer for njurcancer &r rokning och dvervikt, men &ven cystisk
njursjukdom av férvérvad typ och flera tumérpredisponerande symtom.

Njurtumorer ger ofta stillsamma symtom och upptacks ofta sent. Manga
tumarer upptécks som bifynd vid bilddiagnostisk undersékning av annan or-
sak. Tecken pa njurtumor kan vara forandrad blodbild inklusive hog sénkere-
aktion och allmé&nna tumoérsymtom som feber och viktminskning.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Vid misstanke om njurtumdr gors specificerade bilddiagnostiska undersok-
ningar. Ofta kan informationen fran dessa vara tillracklig for att faststalla om
det rér sig om en malign tumor som skall opereras eller inte. Fettrika godar-
tade tumarer, angiomyolipom och varianter pa detta, ar relativt vanligt som
bifynd och kan ofta avfardas utan ytterligare undersokning.

For tumorbildningar med svartolkad radiologisk bild och/eller mindre dia-
meter kan biopsi med stod av till exempel ultraljud tagen genom hud och
mjukvavnad utféras. Man anvander vanligen mellannalsbiopsier som ger en
histologisk diagnos. Finnalspunktion for cytologisk diagnostik kan fore-
komma, dven den vanligen med stod av bilddiagnostik.
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Urinorgan C65-Cé8

Kliniskt Iage Klartext

Cé5 Njurb&cken (Pelvis renalis)

Céé Urinledare (Uretdr)

Cé7 Urinbl&sa (Vesica urinaria)

Cé8 Andra och icke specificerade urinorgan

Njurbacken C65.9

Pelvis renalis

Njure C64

Njurparenkym C64.9

Urinledare C66.9

Uretdr \

D
’

N, . - °
N\ /] Urinblasa C67
N ‘,'/" Vesica urinaria
Trigonum C67.0 /
Urinrér C68.0
) Urethra
=
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Kliniskt Idge Cé5 Njurbdcken ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7

Njurbd&cken UNS/Pelvis renalis C65.9 Cé65.9 Cé5 189.1 180.1

Kliniskt IGge Cé6 Urinledare ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7

Urinledare (uretdr) C66.9 C66.9 Céé 189.2 181.1

Kliniskt Ilage C67 Urinblasa ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7

Trigonum Cé67.0 Cé67.0 Cé67.0 188.9 181.0
Bl&stak Cé67.1 Cé7.1 Cé67.1 188.9 181.0
Sidovégg Cé67.2 Cé7.2 Cé7.2 188.9 181.0
Framvagg Cé67.3 Cé7.3 Cé7.3 188.9 181.0
Bakvagg Cé67.4 Cé67.4 Cé67.4 188.9 181.0
Bl&shals, inre uretramynning Cé67.5 Cé7.5 Cé67.5 188.9 181.0
Uret@réppning Cé7.6 Cé67.6 Cé7.6 188.9 181.0
Urachus Cé67.7 Cé67.7 Cé67.7 188.7 181.6

Overvaxt till/frédn angrénsande sublokal Cé67.8 Cé67.9 Cé67.9 188.9 181.0
inom urinbldsa (C67) med ok&nt ur-

sprung

Urinbl&sa UNS Cé67.9 Cé7.9 Cé67.9 188.9 181.0
Kliniskt IGge Cé8 Andra/ospec urinorgan ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Urinrdr (uretra, inklusive prostatiska uretra)  Cé8.0 C68.0 Cé68.0 189.3 181.2
Parauretrala kértlar Cé8.1 Cé8.1 Cé68.1 189.4 181.7
Overvaxt till/frén angrénsande sublokal Cé68.8 Cé68.8 C68.8 189.8 181.8

inom andra och icke specificerade urin-
organ (C64.9-Cé68.1) med okd&nt ursprung

Urinorgan UNS Cé8.9 Cé8.9 Cé8.9 189.9 181.9
Morfologisk typ Cé5, Céé, Cé7, Cé8 pT ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Cytologisk diagnos

M|ssTonke om héggradiga maligna uroteliala celler 81202 81203 16
(Paris 4)

H&ggradiga maligna uroteliala celler (Paris 5) 81202 81203 116
M|ssfoqke om papilléra héggradiga maligna uroteliala cel- 81302 81203 16

ler (Paris 4)

Papilldra héggradiga maligna uroteliala celler (Paris 5) 81302 81203 116
Maligna celler UNS/misstankt maligna celler UNS 80001 80001 993

Urotelial tumér ldg malignitetspotential

Papillér urotelial neoplasi med 1&g malignitetspot- 81301/b 81203/b 111/b
ential/PUNLMP (inklusive urotelialt papillom av LMP-typ)

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ Cé5, Cé6, Cé67, Cé8 pT ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Urotelialt carcinom ddr invasionsdjup inte kunnat bestdmmas vid histologisk undersékning
L{rgTelinT corginom med papilléra drag beskrivna (exofytisk Ta 813021 81203 116
férandring) I&dggradig
L{rgTelinT corginom med papilléra drag beskrivna (exofytisk Ta 813023 81203 116
férandring) hdggradig
U“ro“TeIio'IT corcinom meq papilléra drag beskrivna (exofytisk Ta 813029 81203 116
férandring) grad ej angiven
L{roTeIioI.T carcinom utan papilléra drag beskrivna I 812021 81203 116
ladggradig
Urofeliolfhcorcinom utan papilléra drag beskrivha x 812023 81203 116
héggradig
Urotelialt carcinom utan papilldra drag beskrivha I 812029 81203 116
grad ej angiven
Urotelialt carcinom icke-invasivt
Icke-invasivt papillért urotelialt carcinom, IGdggradigt Ta 813021 81203 116
Icke-invasivt papillart urotelialt carcinom, héggradigt Ta 813023 81203 116
Icke-invasivt papillart urotelialt carcinom grad ej angiven Ta 813029 81203 116
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 carcinom T1-T4 81203 81203 116
Lipidrikt urotelialt carcinom T1-T4 81203 81203 116
Lymfoepiteliomliknande urotelialt carcinom T1-T4 80823 80823 166
Mikropapillért urotelialt carcinom T1-T4 81313 81203 116
Nastbildande urotelialt carcinom T1-14 81203 81203 116
Plasmacytoitt urotelialt carcinom T1-T4 81223 81203 116
Sarkomatoitt urotelialt carcinom T1-T4 81223 81203 116
Tubuldrt och mikrocystiskt urotelialt carcinom T1-T4 81203 81203 116
Urotelialt carcinom lagt/odifferentierat T1-T4 80203 80203 196
Urotelialt carcinom med kérteldifferentiering T1-T4 81203 81203 116
Urotelialt carcinom med skivepiteldifferentiering TI-T4 81203 81203 116
Urotelialt carcinom med trofoblastdifferentiering T1-T4 81203 81203 116
Adencarcinom
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
Endometrioitt carcinom T1-T4 83803 83803 096
Carcinom i Skenes/ Cowpers och Littres kértlar (68.1) T1-T4 81403 81403 096
Klarcelligt carcinom T1-T4 83103 83103 096
Mucindst adenocarcinom (Cé7.1 och/eller C67.7) T1-T4 84803 84803 096
Signetringcellscarcinom T1-T4 84903 84903 096
Urachalt carcinom (Cé7.7) T1-T4 80103 80103 196
Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ Cé5, Céé, Cé7, Cé8 pT ICD-O/3.2 ICD-O/2  C24/hist
Neuroendokrina tumérer inklusive blandformer

Neuroendokrin tumdr 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
Smdcelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80413 80413 196
Storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
Blandad neuroendokrin non-neuroendokrin fumaor MiNEN 81543 81503 096
Blandform smdécelligt neuroendokrint carcinom SCNEC 80453 80413 196
och annat carcinom

Blandform storcelligt neuroendokrint carcinom LCNEC 80133 80123 196
och annat carcinom

Skivepitelcarcinom

Skivepitelcarcinom (rent) T1-T4 80703 80703 146
Verrukdst skivepitelcarcinom T1-T4 80513 80703 146

Att tanka pd vid registrering C65-Cé8

Multipla tumdrer samtidigt och dver tid
Ny kodningsprincip fran 2023 for uroteliala tumaérer (morf-koder som
bérjar med 8120 — 8131, 8020, 8031, 8082):

 For vart och ett av lagena (C65, C66, C67 samt C68) kan hogst sex urote-
liala tumdrer (i forekommande fall per sida) registreras i féljande tur och
ordning Over tid:

— En PUNLMP
- Inkluderar d&ven LMP-typ
— En icke-invasiv, laggradig (TaG1)

- Inkluderar dven icke-invasiv grad ej angiven samt urotelialt car-
cinom med PAD dar invasion ej kan bedomas, laggradigt eller grad
ej angiven

— En icke-invasiv, hoggradig (TaG3)
- Inkluderar aven urotelialt carcinom med PAD dar invasion ej kan be-
domas, hoggradigt
— Eninsitu (Tis)
— Eninvasiv, ytlig (T1)
— En muskelinvasiv (T2-T4)

« Det ska ha gatt mer &n 4 manader innan man kan registrera en ny tumor.
Om ny tumor rapporteras inom 4 manader ska endast den mest aggressiva
tumaren enligt ordningen ovan registreras, men med diagnosdatum fran
den forsta tumoren.

 Den nya kodningsprincipen géller for fall som handldaggs med provtag-
ningsdatum fran 2023-01-01.

Kodningsprincip for dévriga tumoérformer (till exempel rena skivepitel-
carcinom, rena adenocarcinom, neuroendokrina tumdrer, sarkom):

 Varje primartumor registreras var for sig.
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Oversé&ttning multifokal
Coe7

 For diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdorer
med samma morfologi, ska en tumor registreras med aktuell lageskod och
med 6versattning till l&ge C67.8 i ICD-0/2.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi ska en tumar registreras. Ingen multifokaléver-
séttning ska goras.

Sidoangivelse

+ Sidoangivelse ar obligatorisk for de pariga strukturerna njurbacken och
urinledare, C65 och C66. 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okand sida.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa dessa lagen.
Att ténka pad vid val av Idge

» FOr var och ett av 1agena C65-C68 (for C65 och C66 dven per sida) regi-
streras varje lage for sig. Den dvergripande UNS-koden C68.9 (Urinorgan
UNS) ska inte anvéandas.

 For cytologisk undersokning;

— Om specifikt lages faststallts, till exempel med information fran bildun-
dersokning, registreras den specifika lageskoden enligt klinikanmé-
lan/remissuppgifter pa B-anmalan. Annars registreras lageskod C68.9.

— Tank pa att ingen ny registrering ska goras om patienten tidigare har en
urinbldsetumor med PAD registrerad.

« Tumor i prostatiska uretra registreras pa lage C68.0.

Att tdnka pad vid val av morfologi

* Om "papilldr” inte ndmns i utlatandet men Ta &r angivet, registreras tumo-
ren med morf-kod 81302 + grad samt Ta.

* Vid icke-invasiv papillart urotelialt carcinom: Om grad 2 anges i PAD-ut-
latandet ska det registreras som hoggradig (morf-kod 813023), om det inte
klart uttrycks att tumdoren ar laggradig. Registreras i sa fall med morf-kod
813021.

« Om PAD finns, men invasion kan ej beddémas:

— ”Papillar” ndmns: registreras med morf-kod 81302 + grad samt Ta
— ”Papillar” namns 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 regi-
strerat ska morf-kod 81203 anvéndas.

« Urotelialt carcinom med neuroendokrin komponent eller neuroendokrin
differentiering registreras alltid som neuroendokrint carcinom oberoende
av den neuroendokrina komponentens storlek.

+ Angaende registrering av urotelial tumér med endast cytologisk diagnostik
sa anvands bedémningsskala (Paris 1-7) dar Paris 4-5 registreras, se

KODNING | CANCERREGISTRET 2023
SOCIALSTYRELSEN



Urinvéigar och Manliga kénsorgan

morfologitabell. Om det sedan tidigare finns en histologisk diagnos med
urotelial tumor gors ingen ny registrering for cytologi.

« Pa lagena kan aven hematolymfoida tumdrer och mjukdelstumorer fore-
komma. For koder hénvisas till C49 och lymfomkapitlen.

Historik

+ Mellan 2012-2017 registrerades hogst tre uroteliala tumorer pa respektive
lage och i foljande ordning:
— Enin situ (Tis) med morf-kod 81202
— En papilldr icke invasiv (Ta) med morf-kod 81302 oavsett grad, inklu-
sive LMP med morf-kod 81301
— Eninvasiv (T1-T4) med morf-kod 81203 oavsett grad eller 81303 oav-
sett grad
+ Mellan 2018-2022 registrerades hogst fyra uroteliala tumorer pa respek-
tive lage och i féljande ordning:
— Enin situ (Tis) med morf-kod 81202
— En misstankt invasiv
— En papilldr icke invasiv (Ta) med morf-kod 81302 oavsett grad, inklu-
sive LMP med morf-kod 81301
— Eninvasiv (T1-T4) med morf-kod 81203 oavsett grad eller 81303 oav-
sett grad
+ Tidigare registrerades alla tumorer med urotelkomponent (oavsett storlek)
som urotelialt carcinom. Detta gallde dven vid neuroendokrin tumdor.
« Urotelialt papillom UNS registrerades tidigare med morf-kod 81201. Regi-
streras inte fran och med 2023-01-01.
+ Fran 2023-01-01 &ndras 6versattningen av PUNLMP och /b-flagga laggs
till. Tidigare registrerades PUNLMP med morf-kod 81301 — 81203 — 116.
En uppdatering bakat i registret ar gjord.

Klinisk Overblick C65-C68

Anatomi

Urinvégarna bestar av njurbéackenet, det vill sdga den trattformiga vidgningen
av urinledarna som borjar i njurarnas hilus, urinledarna, urinblasan och urin-
roret. Hela urinvagarna beklads av en sérskild sorts plattepitel som har ett
ovre cellager bestaende av extra stora celler som kallas paraplyceller. Dessa
ger en extra stor tojbarhet at epitelet. Under finns muskellager i flera skikt.
Det mesta av urinvagarna ar inbaddade i mjukvavnad, men delar av urinbla-
sans topp ar bekladd med peritonealyta.

Tumo&rer

Lagena domineras av uroteliala (6vergangsepitel) tumorer. Dessa uppkom-
mer genom retning av slemhinnan via en rad riskfaktorer som rékning, infek-
tiosa tillstand och gifter fran omgivning och kost. Den vanligaste lokalen ar
urinblasan. Tumorbildningen borjar med ett icke-invasivt forstadium som se-
dan utvecklas till invasiv tumor. Speciellt for laget ar att det finns flera olika
varianter av precancerdsa lesioner, dels papillom vilka &r godartade och ej re-
gistreringspliktiga, dels sa kallat papillart icke-invasivt urotelialt carcinom
som kan vara inverterat eller inte. Vidare finns urotelialt carcinoma in situ
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som en egen entitet, en flack lesion med sdmre prognos an de dvriga precan-
cerdsa lesionerna.

WHO:s klassifikation har tagit bort en tidigare uppdelning i G1-G3 for pa-
pillara uroteliala tumdrer med angivande av grad i sjatte position pa koden.
Emellertid rekommenderar gallande nationellt vardprogram att man vid dia-
gnostik anger WHO saval enligt 1999 (med angivande av G1-G3) som
2004/2016 (laggradig och hoggradig). Tidigare fanns en tumorvariant be-
namnd invasiv papillar urotelial tumor, denna bendmning &ar obsolet i ICD-
0/3.2.

Hur djupt tumdren vaxer i vavnaden har avgdrande betydelse for behand-
ling och prognos. In situ forandringar (TiS) och Ta férandringar raknas till
icke-invasiva tumarer och de 6vriga T-stadierna (T1-T4) &r invasiva.

Vid tumor i urinblasan ar det vanligt med multifokala tumorer eller konflu-
erande tumoéromraden.

Det finns ett flertal undervarianter av urotelial tumor med specifika véxt-
satt, men dessa ar inte sa vanliga. Urotelial tumor med inslag av annan diffe-
rentiering registreras alltid som urotelial tumor, med undantag for neuroen-
dokrin differentiering. Det forekommer ocksa rena former av andra
carcinom, vilka kan utga fran till exempel de primitiva kortelstrukturer som
finns i uretra.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Tumdrer i urinvdgarna har ofta makroskopiskt blod i urinen som férsta sym-
tom, men kan upptickas genom andra besvar som trangningar och urinlack-
age.

Cytologisk undersokning av losa celler fran antingen kastad eller tappad
urin ar vanligt i borjan av utredningen. For dessa provtagningsmetoder &r det
inte alltid mojligt att ndrmare bestdmma ursprunget och det ospecifika laget
C68.9 anvands. Skoljvatska kan daremot komma fran en angiven specifice-
rad del av urinvagarna och kan da registreras pa detta lage. Om specifik tu-
morlokal finns angivet i en bilundersokning fran utredningstiden &r det nu-
mera tillatet att anvanda denna specifika lokal for registrering av cytologiskt
pavisad neoplasi.

Upprepad analys (x 3) av blasskoljvatska ar vanligt i borjan av utred-
ningar, men ocksa for att folja upp patienter som tidigare haft dysplasi eller
tumor. Nésta steg i en utredning ar ofta cystoskopi med provtagning (bi-
opsier) da ofta fran flera lokaler om det galler 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 slemhinnere-
sektion kan anvandas for ytligt invasiv tumor. Urinblaseresektion &r ett stort
kirurgiskt ingrepp och i forsta hand anvands mer konservativa behandlings-
strategier som lokal kirurgi och medicinsk behandling.
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Oga och 6gonhdla samt tarkdrtel och

tillhorande vavnader Cé69

Bindehinna/ Senhinnan/
konjunktiva C69.0 sclera C69.4

Stralkropp/

Regnbags- %

hinnal iris %
C69.4 / ( /
Lins C69.4 ’

Corneal
hornhinna
C69.1

Glaskroppen C69.6

Kalla: Cancerregistret

Ogonlaget har komplexa anatomiska forhallanden som ligger bakom uppdel-
ningen av lage C69 i underlagen. Varje underlége har sin flora av tumorer. |

Nathinna/retina

\\ C69.2
Macula C69.2

P ; Aderhinna/
g%rgp:s ciliare /_\\\ choroidea C69.3

figuren ovan ses en dversikt éver anatomin for sjalva dgongloben under-

ldgena C69.0-C69.4.

Kliniskt IGige C69 ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Bindehinna (konjunctival) C69.0 C69.0 C69.0 190.3 192.3
Hornhinna (cornea) Cé69.1 Cé69.1 Cé69.1 190.4 192.7
N&thinna (retina) C69.2 C69.2 C69.2 190.5 192.0
Aderhinna (choroidea) Cé69.3 Cé9.3 C69.3 190.6 192.0
ffggﬁfgﬁ:}'?g)"sgﬂ égi'rfg?é’é’ (ouib) C69.4 C69.4 Ce9.4 1900 192.0
Tarséck och térkanal Cé9.5 Cé9.5 C69.5 190.7 192.7
Tarkortel C69.5 Cé9.5 Cé9.5 190.2 192.2
Ogonhdla (orbital) Cé69.6 C69.6 C69.6 190.1 192.2
I(g;?nrv(%xg;n:; reog g?gf:fgfp?ﬁﬁ gSUb'OKC” C69.8 C69.9 C69.8 190.9 192.9
Oga UNS C69.9 C69.9 C69.9 190.9 192.9
Vid flera samtidiga tumdrer med samma

morfologi och inom samma sublokal skall C69.8 C69.8 190.8 1928

varje tumar registreras med aktuell ICD-
0/3.2 kod med féljande dversattning
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Morfologisk typ Bindehinna C69.0 ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Epiteliala tumoérer

Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
HSIL/H8ggradig intraepitelial skivepitellesion 80772/b 80702/b 144/b
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 invasion 80762/b 80702/b 144/b
Spolcelligt skivepitelcarcinom 80743 80703 146
Melanocytdra tumérer

Malignt melanom UNS 87203 87203 176
Malignt melanom utan PAD, diagnosgrund 8 87203 87203 176
Malignt melanom in situ 87202/b 87202/b 174/b
Nodulart melanom (NM) 87213 87213 176
Mjukdelstumérer 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-0O/2 C24/hist
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
HSIL/H6ggradig infraepitelial skivepitellesion 80772/b 80702/b 144/b
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Sebacedst adeno/carcinom 84103 84103 046
Morfologisk typ Ndathinna och pigmentepitel C69.2 ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
Neurosensorisk retina

Astrocytom UNS 94003 94003 475
Retinoblastom UNS utan PAD, diagnosgrund 8 95103 95113 436
Retinoblastom UNS 95103 95113 436
Retinala pigmentepitelet

Adenocarcinom i retinalt pigmentepitel 81403 81403 096
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Morfologisk typ Aderhinna C69.3 ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Uveala melanom

Blandat spolcelligt och epitelioitt uvealt melanom 87703 87203 176
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, diagnosgrund 8 87203 87203 176
oo P ReonbGomi i, MNP cponz icpon  casi
Regnbdgshinnan

Malignt melanom i iris 87203 87203 176
Malignt melanom utan PAD, diagnosgrund 8 87203 87203 176
Stralkropp

Adenocarinom i ciliarkropp 81403 81403 096
Malignt medulloepiteliom, 95013 94703 436
Teratoitt medulloepiteliom 95023 94703 436
Uvealt melanom 87203 87203 176
f:?f:;gf’g';;ysp Tarkartel, farsdck och ICD-0/32  ICD-O/2  C24/hist
Acindrcellscarcinom 85503 85503 066
Adenoarcinom ex/ur pleomorft adenom 89413 89403 046
Adenocarcinom i tarkdrtel 81403 81403 096
Adenoidcystiskt carcinom 82003 82003 056
Adenoskvamdst carcinom 85603 85603 196
Carcinosarkom 89803 89803 896
Epitelialt-myoepitelialt carcinom 85623 85623 196
Icke-keratiniserande skivepitelcarcinom 80723 80703 146
Intraduktalt carcinom UNS/IGggradigt 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
Onkocytdrt carcinom 82903 82903 096
Sekretoriskt carcinom 85023 81403 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146

Att t&nka pd vid registrering C69

Multipla tumérer samtidigt och &ver tid

+ Varje primartumor registreras var for sig.

Overs&ttning multifokal

» FOr diagnosdatum till och med 2022-12-31: Vid flera samtidiga tumdrer

med samma morfologi och inom samma sublokal, ska varje tumor
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registreras med aktuell 1ageskod och med 6verséttning till lage ICD-0O/2
C69.8, ICD9 190.8 och ICD7 192.8.

« For diagnosdatum fran och med 2023-01-01: Vid flera samtidiga tumo-
rer med samma morfologi ska varje tumor registreras. Ingen multifokalo-
verséttning ska goras.

Sidoangivelse

+ Sidoangivelse ar obligatorisk for laget; 1 = hoger, 2 = vénster, 9 = okénd
sida.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller
cytologi)

» Malignt melanom i 6ga med klinisk diagnosgrund registreras med morf-
kod 87203 och diagnosgrund 8.

+ Retinoblastom hos barn till och med 5 ar med klinisk diagnosgrund regi-
streras med morf-kod 95103 och diagnosgrund 8.

Att ténka pad vid val av Idge

« Cornea C69.1 ar ett ovanligt lage for tumorer pa grund av sin cellfattighet.
« Hudtumor pa 6gonlock registreras pa lage C44.1.

« Tumor i dgats kranialnerv registreras pa lage C72.3.

- Ogonmeningiom registreras pa lage 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 ar med klinisk diagnosgrund regi-
strerades med morf-kod 80003 till och med 1998-12-31.

« Ogonmeningiom har tidigare registrerats pa laget (ICD-0/2).

Klinisk Overblick Cé9

Anatomi

Ogonhélan, orbita, ar en snarast pyramidformad hala med basen framéat och
ovriga sidor begransade av ben fran ansiktets och skallens skelett. Halan in-
nehaller forutom sjalva 6gongloben stodjevavnader, musklerna som ger 6gats
rorlighet, nerver och karl. Ogat ligger inbaddat i en till 6gonhélan horande
fettkudde, den orbitala fettkroppen. Centrala nerver och karl passerar in i or-
bita genom perforationer i det omgivande benet.

Till 6gats adnexa raknas tarkorteln, tarsacken och tarkanalerna samt 6gon-
locken och deras bekladnader och kortlar. Tarkorteln, belagen lateralt lite
éver 0gat har en orbital del och en lite ytligare del samt en kortelgang. Medi-
alt finns tarkanalerna, en i varje 6gonlock, samt tarsacken och dess gang till
nashalan. | 6gonvran finns den sa kallade karunkeln en liten hudliknande
knopp som egentligen hor till tarapparaten.
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Ogonlocken &r pa utsidan bekladda med ordinar hud fran vilken hudtumo-
rer, i synnerhet sadana typiska for solexponerad hud, kan forekomma. Dessa
tumorer registreras pa hudlage C44.1.

Vid 6gonlocksranden faster 6gonfransar och 6gonlockens kortlar, tarsal-
kortlarna eller Meibomska kortlarna, som mynnar dar. Ogonlockens insida
beklads av det slemhinnebeklddda omslagsveck av bindvéav som kallas binde-
hinna eller konjunktiva och det inre omslagsvecket ar ytbekladnaden pa
dgonglobens vita del. Konjunktivan &r bekladd med ett oférhornat skivepitel
som innehaller mucinproducerande celler i varierande antal.

Sjalva dégonglobens yttersta begransning utgors av bindvavsskikt, den an-
teriora genomskinliga hornhinnan, cornea, och i 6vriga delar den vitaktiga
senhinnan sclera.

Bakom hornhinnan finns ett halrum, den framre kammaren, sedan den far-
gade regnbagshinnan, iris, som bestar av bindvav och glatt muskulatur samt
melanocyter som producerar det pigment som ger dgonféargen. Centralt i iris
finns ett hal som ljuset gar igenom for att traffa linsen, pupillen. Linsen som
vasentligen &r acellullar hanger i en tradapparat som kallas stralkroppen, cor-
pus ciliare, och som kan spannas av den ringformiga ciliarmuskeln. Dessa
delar utgor i praktiken 6gats framre tredjedel och kallas ibland for framre
segmentet.

| 6gonglobens bakre delar foljer aderhinnan, choroidea under senhinnan
och sedan nathinnan, retina som ligger mot halrummet som kallas bakre
ogonkammaren. Halrummet utfylls av glaskroppen, corpus vitreous, en gele-
aktig massa som ocksa bidrar till brytning av ljuset.
| 6gats posteriora del inféster nervus opticus, dgats kranialnerv via en nerv-
disk som ofta kallas papillen. Notera att tumdrer in dessa delar av ¢gat skall
registreras pa andra lagen. Gliom utgaende fran nervus opticus registreras pa
lage C72.3 och meningiom registreras pa lage C70.9.

Né&thinnan ar en komplex flerlagrad struktur som har sitt embryologiska
ursprung fran neuroectodermet. Det innersta lagret utgors av retinalt pigmen-
tepitel som foljs av flera lager av neuroretina uppbyggd av saval gliala som
neuronala celler av olika typer. Retina ar ocksa val vaskulariserad. I princip
férekommer i retina priméara tumorer av glialt-, neuronalt-, pigmentepitel-
samt vaskuldrt ursprung.

Uvea eller uvealtrakten &r ett samlingsbegrepp for 6gats vaskulara mel-
lersta skikt. | uvea ingar regnbagshinnan, stralkroppen och aderhinnan. |
klinisk verksamhet anvénds ofta indelningen 6gats framre och bakre seg-
ment. Det frdmre utgdrs av den frémre tredjedelen med hornhinnan, framre
kammaren, regnbagshinnan och ciliarkroppen, och det bakre nathinna och
glaskropp.

Tumo&rer

Metastaser férekommer pa laget, och da vanligen i den uveala delen av 6gat.
Epidemiologiskt ar det den vanligaste formen av malignitet intraokuldrt, men
dessa opereras sallan och undersoks darmed séllan histologiskt.

Bindehinna (konjunktiva) och karunkel C69.0
Léaget domineras av varianter av skivepiteltumaorer utgaende fran den ofor-
hornade slemhinneytan. Aven melanocytira tumérer ar vanliga. Varianter av
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benigna nevi &r relativt vanliga men registreras inte. Begreppet dysplastiskt
nevus torde inte vara relevant for lokalen.

Hematolymfoida tumértillstand forekommer, dessa kodas i enlighet med
instruktionerna i Lymfomkapitlet. Mjukdelstumorer inklusive vaskuldra tu-
morer samt tumorer fran perifera nerver forekommer och tumaérer med ty-
piska manifestationer pa laget &r med i listan nedan. Onkocytom finns pa Ia-
get men dr benigna och uppfyller inte hér registreringskriterierna. I viss man
tumorliknande, men icke-neoplastiska misshildningar, sa kallade hamartoma-
t0sa lesioner och choristom forekommer. Dessa skall inte registreras.

Nathinna (retina) C69.2
Fran nathinnans olika delar uppkommer savél neuronalt praglade tumérer
som pigmentcellstumarer fran det retinala pigmentcellsepitelet.

Fran den neurosensoriska delen utgar de primitiva retinalcellstumdrerna
retinoblastom och retinom/retinocytom dér den senare &r benign och skall
inte registreras. Retinoblastom forekommer fradmst hos barn. Lite mindre &n
hélften av fallen ses hos individer med en mutation i en tumdérsupressorgen.
Dessa individer utvecklar oftast bilaterala tumérer. | tidigare kodningsin-
struktioner rekommenderas koder for flera olika varianter av retinoblastom
men i aktuell WHO-Klassifikation anvénds endast grundkoden. | TNM-sta-
diet enligt 8:e utgavan ingar daremot genetiskt status arftlighetsstatus (H)
som en viktig faktor for prognos och uppféljning.

| nathinnan finns ocksa gliala celler och priméara astrocytom kan fore-
komma. | synnerhet hos individer med de arftliga akommorna tuberds skleros
eller neurofibromatos ses hamartomatdsa astrocytom. Bada dessa lesioner
kodas som astrocytom UNS. Dessa far inte forvaxlas med gliom som hér till
synnerven, opticusgliom, vilka registreras pa lage C72.3. Hemangioblastom
och hemangiom kan forekomma men skall inte registreras.

Hematolymfoida tumértillstand forekommer, dessa kodas i enlighet med
instruktionerna i Lymfomkapitlet.

Aderhinna (choroidea) C69.3
I aderhinnan uppkommer melanocytéara tumarer, dels melanom, dels nevi och
melanocytar hyperplasi, dar de senare inte registreras. Vidare férekommer
nervcells- och nervskiderelaterade godartade tumérer samt hemangiom och
osteom vilka inte registreras.

Hematolymfoida tumdrer forekommer pa laget och registreras enligt anvis-
ningarna i Lymfomkapitlet.

Regnbdgshinna (iris) samt strélkropp och 6gonglob C69.4
I regnbagshinnan uppkommer melanom. Pa laget forekommer ett flertal
godartade, icke-registreringspliktiga forandringar 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 stralkroppen fore-
kommer melanom, kallade uvealt melanom. | savél pigmenterat som icke-
pigmenterat ciliart epitel kan adenocarcinom uppkomma. Godartade epitel-
proliferationer som inte skall registreras inbegriper hyperplasi och adenom.
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Medulloepiteliom i stralkroppen &r en for lokalen primar embryonal tumor
som liknar komponenter fran det tidiga 6gonanlaget. Det finns en benign och
en malign variant dar indelningen &r problematisk och den histologiska bil-
den stammer daligt med klinisk prognos for tumoren. Den teratoida varianten
innehaller andra komponenter av embryonalt praglad vavnad.

| stralkroppen forekommer ocksa leiomyom, schwannom och glioneurom,
vilka inte skall registreras.

Térkortel, t&rsack och térkanal C69.5
Tarkortelns tumorflora ar liknande den som ses i kroppens 6vriga sekreto-
riska kortlar (spottkortlar). Bilden domineras av epiteliala tumaorer fran kor-
telns producerande del, acinus, var det ocksa finns myoepiteliala celler, samt
gangarnas epitel.

Sekretoriskt carcinom kan ocksa kallas bréstkortelliknande sekretoriskt
carcinom pa den héar lokalen.

Whartins tumor/adenolymfom &r en benign tumaor som inte skall registreras.

Metastaser till tarkortlarna forekommer, men &r ovanligt. Ett carcinom pa
platsen ar alltsa vanligen primart.

| tarkanalerna, tarsacken och den tarséckens utforsgang till nashalan upp-
kommer framst maligna tumorer i epitelet fran en pre-existerande godartad
forandring, som ett papillom. Skivepitelcarcinom &r den vanligaste maligna
tumaéren pé platsen. Aven har har associering med HPV-infektion visats for en
andel av tumorerna, men HPV-status ingar inte i klassifikationen i nulaget.

| gangstrukturerna och tarsacken kan inverterade naspapillom/Schneider tu-
morer forekomma. Dessa &r registreringspliktiga om priméarlokalen ar nashéla.

Malignt melanom kan férekomma i gangstrukturen som primar tumor.

P4 lokalen forekommer aven hematolymofoida tumérmanifestationer, for
dessa hanvisas till lymfomkapitlet for kodning.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Tumdrer i 6gats ytliga delar debuterar ofta som en lite ytlig lesion som kan
vara irriterande for 0gat, stora synfaltet eller paverka tarflodet. Tumorer i
Ogats djupa delar orsakar synstérningar av olika typer samt vid stérre massa
trycksymtom. Ytliga forandringar kan biopsieras och tas bort i sin helhet.
Djupt bel&gna eller invasiva tumdorer opereras genom att hela dgongloben tas
bort, sa kallad enukleation. Viss 6gonpatologi ar nationellt centraliserad till
St Eriks Ogonsjukhus som har en egen liten patologiavdelning. Vissa 6gon-
tumorer &r ofta bilaterala, i synnerhet de som har genetisk bakgrund.
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Centrala nervsystemet

Centrala nervsystemet

Kliniskt Iage Klartext

C70 Hjarnhinnor och Ryggmargshinnor (Meningier)
C71 Hjarna (Cerebrum)

Ryggmdrgen, Hjérnnerver och andra delar av cen-

C72 frala nervsystemet

Hjarnhinnor och Ryggmargshinnor
(Meningier) C70

Kliniskt Iage C70 ICD-O/3.2 ICD-0O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Hjarnhinnor C70.0 C70.0 C70.0 192.1 193.0
Ryggmargshinnor C70.1 C70.1 C70.1 192.3 193.1

Hinnor UNS C70.9 C70.9 C70.9 192.9 193.9
Morfologisk typ C70 :"ejg’;:‘l’,':p Grad Ig/gjz ICD-0/2  C24/hist
Meningiom grad | (se LATHUND)

Angiomatdst meningiom Meningom | | 95340 95300 461
Fibrést meningiom Meningom | | 95320 95300 461
Lymfoplasmocyftrikt meningiom Meningom | | 95300 95300 461
Meningiom UNS Meningiom | | 95300 95300 461
Meningiom utan PAD, diagnosgrund 8 Meningiom | | 95300 95300 461
Meningotelialt meningiom Meningom | | 95310 95310 461
Metaplastiskt meningiom Meningom | | 95300 95300 461
Mikrocystiskt meningiom Meningom | | 95300 95300 461
Psammomatést meningiom Meningom | | 95330 95330 461
Sekretoriskt meningiom Meningom | | 95300 95300 461
Transitionellt meningiom Meningom | | 95370 95300 461
Meningiom grad Il (se LATHUND)

Atypiskt meningiom Meningiom |I Il 95391 95300 461
Chordoitt meningiom Meningiom |l I 95381 95300 461
Klarcelligt meningiom Meningiom Il I 95381 95300 461
Meningiom grad Ill (se LATHUND)

Anaplastiskt meningiom Meningiom Il Il 95303 95303 466
Malignt meningiom Meningiom Il Il 95303 95303 466
Papillart meningiom Meningiom Il Il 95383 95303 466
Rhabdoitt meningiom Meningiom Il Il 95383 95303 466

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Hjarntum Grad 'SP- ICD-O/2  C24/hist

Morfologisk typ C70 reg grupp 0/3.2

Mesenkymala, icke-meningeala tumoérer (generella kodningsregler avseende flera registreringar)
Solitar fibrés tumaor (SFT)/hemangiope-

. Annat benignt | 1 88150 80000 991
ricyfom grad 1

Soh‘ror fibrés tumaor (SFT)/hemangiope- Annat malignt Il 5 88151 88001 793
ricytom grad 2

Spll’fqr fibrés tumaor (SFT)/hemangiope- Annat malignt I 3 88153 88003 796
ricyfom grad 3

Hemangiom UNS Annat benignt | - 91200 91200 501
Melanocytdra tumorer (generella kodningsregler avseende flera registreringar)

Meningeal melanocytos Annat benignt | - 87280 87200 171
Meningealt melanocytom Annat benignt | - 87281 87201 173
Meningealt melanom Annat malignt il - 87203 87203 176
Meningeal melanomatos Annat malignt Il - 87283 87203 176

Att t&nka pd vid registrering C70
Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

« Meningiom grad | och Il kan endast registreras en gang per individ.

 Meningiom grad Il kan registreras flera ganger per individ, 6ver tid och
samtidigt om det ar flera platser som opereras samtidigt.

« Meningiom grad I-I1l kan registreras utan inbordes tidsordning.

Overs&ttning multifokal
« Inte aktuellt pa detta lage.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller
cytologi)

 Meningiom endast radiologiskt pavisad registreras med morf-kod 95300
och diagnosgrund 8.

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
streras med morf-kod 95003 och diagnosgrund 8.

Att tdnka pad vid val av morfologi

 Grad dr viktigare &n subtyp. Vid val av kod &r det darfor viktigast att koda
sa att den hogsta graden angiven i utlatandet framgar.

Historik

« Hemangiopericytom UNS registrerades tidigare med kod 91501 - 91501 -
533 och hemangiopericytom malignt registrerades tidigare med kod 91503
- 91503 - 536. Andringen genomfordes 2020.

+ Meningiom endast radiologiskt pavisad registrerades med morf-kod
80000, 80001 eller 80003 till och med 2017-12-31.

+ Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
strerades med morf-kod 80003 till och med 2017-12-31.
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Centrala nervsystemet

Hjarna (Cerebrum) C71

Kliniskt Iage C71 Ingdende strukturer ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Storhjarna (cerebrum) Storhjérnshalvornas gré
(bark och k&rnor) samt vita C71.0 C71.0 C71.0 191.7 193.0
substans
Frontallob C71.1 C71.1 C71.1 191.1 193.0
Temporallob C71.2 C71.2 C71.2 191.2 193.0
Parietallob C71.3 C71.3 C17.3 191.3 193.0
Occipitallob C71.4 C71.4 C71.4 191.4 193.0
Sidoventriklarna (pariga) Hela ventrikelsystemet inklu-
samt tfredje ventrikeln (soli- = sive dess ependym ovan C71.5 C71.5 C71.5 191.5 193.0
tér) med deras plexus hjarnstammen.
choroideus
Lillhjama (cerebellum) C71.6 C71.6 C71.6 1916 1930
Hjérnstam, inklusive figrde  Forldngda mérgen/medulla
ventrikeln med plexus oblongata, hjarnbryg-
chorioideus gan/pons, fiarde ventrikeln C71.7 C71.7 C71.7 191.7 193.0
och dess plexus choro-
ideus.
Corpus callosum Hjarnbalken, den vita sub-
stansen som forbinder stor- C71.8 C71.7 C71.0 191.7 193.0
hjdrnshalvorna
Overvaxt till/fr&n angrén-
sande sublokal inom C71 C71.8 C71.9 C71.9 191.9 193.0
med okdnt ursprung
Hjarna UNS inklusive in- Ospecificerat l&dge i hj@rnan
trakraniellt ldge mkluswg ospecnﬂkf lGge in- c719 C719 C719 191.9 193.0
trakraniellt innefattande
skallgroparna.

. Hjarntum ICD- .
Morfologisk typ C71 reg grupp Grad 0/32 ICD-O/2  C24/hist
Astrocytom (se LATHUND)

Anaplastiskt astrocytom, IDH-muterat Astrocytom llI M 94013 94013 476
Anaplastiskt astrocytom, vildtyp/UNS Astrocytom Il M 94013 94013 476
Anaplastiskt pleomorft xantoastrocytom Astrocytom llI 1l 94243 94243 475
Angiocentriskt gliom Astrocytom | | 94311 93803 476
Astroblastom Astrocytom lll - 94303 94013 476
Chordoitt gliom i fredje ventrikeln (C71.5) Astrocytom I I 94441 94003 475
Diffust astrocytom, IDH-muterat Astrocytom || Il 94003 94003 475
Diffust astrocytom, vildtyp/UNS Astrocytom || Il 94003 94003 475
Diffust medellinjegliom, H3 K27M-muterat Astrocytom IV 1\ 93853 94403 476
Epitelioitt glioblastom Astrocytom IV 1\ 94403 94403 476
Gemistocytdrt astrocytom, IDH-muterat Astrocytom || Il 94113 94003 475
Glioblastom IDH-muterat Astrocytom IV \% 94453 94403 476
Glioblastom IDH-vildtyp/UNS Astrocytom IV v 94403 94403 476
Gliosarkom Astrocytom IV \% 94423 94423 476
Hjarnstansgliom (C71.7) utan PAD, diagnos- Ej relevant v 93803 93803 476
grund 8

Jattecellsglioblastom Astrocytom IV v 94413 94403 476

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Malignt gliom malignt inklusive hjdrnstams- Ej relevant v 93803 93803 476

gliom utan PAD, se kommentar nedan

Pilocytart astrocytom Astrocytom | | 94211 94213 475

Pilomyxoitt astrocytom Astrocytom I I 94253 94003 475

Pleomorft xantoastrocytom Astrocytom I I 94243 94243 475

Subependymalt jattecellsastrocytfom Astrocytom | | 93841 94003 475

Oligodendrogliom (se LATHUND)

Anaplastiskt oligoastrocytom UNS Oligodendrogli- Il 93823 93823 476
ala tumarer Il

Anaplastiskt oligodendrogliom, IDH-muterat Oligodendrogli- Il 94513 94513 476

och 1p/19g-codeleterat/UNS ala tumérer Il

Anaplastiskt oligodendrogliom UNS Oligodendrogli- Il 94513 94513 476
ala tumérer Il

Oligoastrocytom UNS Oligodendroglio- I 93823 93823 476
ala tumérer Il

Oligodendrogliom, IDH-muterat och 1p/19g- Oligodendrogli- I 94503 94503 475

codeleterat ala tumérer Il

Oligodendrogliom UNS Oligodendrogli- I 94503 94503 475
ala tumérer Il

Gangliogliom (se LATHUND)

Anaplastiskt gangliogliom Gangliomgliom 1l 95053 95051 475
11111

Gangliogliom Gangliogliom | | 95051 95051 475

Ependymom (se LATHUND)

Anaplastiskt ependymom Ependymom i/l Il 93923 93923 486

Ependymom, RELA fusions-posifivt Ependymom I/l I 93963 93913 485

Ependymom UNS Ependymom | | 93913 93913 485

Klarcelligt ependymom Ependymom | | 93913 93913 485

Papillért ependymom Ependymom I/l I 93933 93913 485

Subependymom Ependymom | | 93831 93831 481

Tanycytiskt ependymom Ependymom | | 93913 93913 485

Plexus choroideus tumérer (se LATHUND)

Atypiskt plexus choroideuspapillom (C71.5) Annat malignt Il Il 93901 93900 021

Plexus choroideuscarcinom (C71.5) Annat malignt Il 1l 93903 93903 026

Plexus choroideuspapillom (C71.5) Annat benignt | | 93900 93900 021

Groddcellstumorer (se LATHUND)

Blandad groddcellstumor Annat malignt lll - 90853 90853 826

Embryonalt carcinom UNS Annat malignt lll - 90703 90703 826

Germinom Annat malignt il - 90643 90643 981

Guleséckstumér (yolk sac fumour) Annat malignt lll - 90713 90713 826

Moget teratom Annat benignft | - 90800 90800 821

Omoget teratom Annat malignt Il - 90803 90803 826

Teratom Annat benignt | - 90801 90801 823

Teratom med malign transformation Annat malignt Il - 90843 90803 826

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Centrala nervsystemet

. Hjarntum ICD- .
Morfologisk typ C71 reg grupp Grad 0/32 ICD-O/2 C24/hist
Embryonala tumoérer (se LATHUND)

Anaplastiskt medulloblastom Embryonala [\ 94743 94703 436
tumorer IV

Atypisk teratoid/rhabdoid tumér (ATRT)/CNS Embryonala Y 95083 90801 823

embryonal fumér med rhabdoida drag tumorer IV

CNS embryonal tumér, UNS (tidigare PNET) Embryonala v 94733 94733 416
tumorer IV

CNS ganglioneuroblastom Embryonala v 94903 94903 406
tumorer IV

CNS neuroblastom Embryonala v 95003 95003 416
tumorer IV

Desmoplastiskt nodulért medulloblastom Embryonala [\ 94713 94703 436
tumorer IV

Embryonal tumér med multilagrade rosetter Embryonala [\ 94783 94703 436

UNS/C19MC-féré&ndrad tumorer IV

Extensivt nodulart medulloblastom Embryonala v 94713 94703 436
tumorer IV

Medulloblastom klassisk typ (C71.6) Embryonala v 94703 94703 436
tumorer IV

Medulloblastom SHH-aktiverat och TP53-mute- ~ Embryonala v 94763 94703 436

rat tumorer IV

Medulloblastom UNS (C71.6) Embryonala v 94703 94703 436
tumorer IV

Medulloblastom WNT-aktiverat Embryonala [\ 94753 94703 436
tfumorer IV

Medulloblastom, non-WNT och non-SHH Embryonala v 94773 94703 436
tumorer IV

Medulloblastom, SHH-aktiverat och TP53-vild- Embryonala v 94713 94703 436

typ tumorer IV

Medulloepiteliom Embryonala v 95013 94703 436
tumorer IV

Storcelligt medulloblastom Embryonala v 94743 94703 436
fumorer IV

Nevuronala och blandade neuronala-gliala tumorer (generella kodningsregler avseende flera registreringar)

Centralt neurocytom
Cerebellart liponeurocytom (C71.6)

Desmoplastiskt infantilt astfrocytom och gang-
liogliom

Dysembryoplastisk neuroepitelial tumor
(DNET/DNT)

Dysplastiskt cerebellért gangliocytom (Lher-
mitte-Duclos sjukdom) (C71.6)

Extraventrikulért neurocytom
Gangliocytom

Glioneuronal tumar diffus leptomeningeal
Glioneuronal tumar rosett-bildande
Papillér glioneuronal fumaor

Paragangliom

Annat benignt
Annat benignt

Astrocytom |
Annat benignft |
Annat benignt

Annat benignt
Annat benignt |
Astrocytom |
Astrocytom |
Astrocytom |

Gangliomgliom |

95061
95061
924121

94130

94930

95061
94920
95091
95091
95091
86933

95060
95060
95050

95030

94900

95060
94900
94213
94213
94213
86931

991
991
475

991

401

991
401
475
475
475
441

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C71 'r'gg’;:‘d';‘p Grad Ig/giz ICD-0/2  C24/hist
Mesenkymala tumérer (genrerella kodningsregler avseende flera registreringar)

Hemangioblastom Annat benignt | | 921611 921611 511
Hemangiom UNS Annat benignt | 0 91200 91200 501
Lipom Annat benignt | 0 88500 88500 721
Ospecifika tumordiagnoser samt cysta (generella kodningsregler avseende flera registreringar)

Cysta enkel intrakraniell UNS Ej rel 0 33400 33400 031
Tuma&r UNS, malign diagnosgrund 1 eller 2 Ej rel Ej rel 80003 80003 996
Tuma&r UNS, missténkt malign diagnosgrund 1 Ej rel Ejrel 80001 80001 993
eller 2

Tum&r UNS, utan angivet benign/malign Ej rel Ej rel 80000 80000 991

diagnosgrund 1 eller 2

Att t&nka pd vid registrering C71

Se &ven stycket "LATHUND for registrering av antal tumdrer och malignifi-
ering C70-C72” sidan 204.

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

» Hjarntumorer delas in i olika tumorgrupper. Se morf-kodstabellen vilka
morf-koder som hor till respektive tumorgrupp;
— Astrocytom
— Oligodendrogliom
— Gangliogliom
— Ependymom
— Plexus choroideustumaorer
— Groddcellstumorer
— Embryonala tumorer
« Varje primartumor registreras var for sig under forutsattning att de ingar i
olika tumorgrupper. For tumorer som malignifierats ( = hdgre grad) gors
ingen ny registrering om tumaéren ingar i samma tumaorgrupp.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse ar obligatoriskt for pariga strukturer. For sidoangivelse an-
vands: 1 = hoger, 2 = vanster, 9 = okénd sida.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

 Hjarnstamsgliom endast radiologiskt pavisad registreras pa lage C71.1
och med morf-kod 93803 samt diagnosgrund 8.

+ Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
streras med morf-kod 95003 och diagnosgrund 8.

Att ténka pad vid val av Idge

 Hjarnbarken (corpus callosum) hor i ICD/O3.2 till 1age C71.8.
« Till 1aget Lillhjarna, cerebellum C71.6 hor den anatomiska strukturen Den
cerebellopontina vinkeln, vilken ofta kallas ”ponsvinkeln” i kliniskt
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sprakbruk. Tumorer som ter sig belagna pa denna plats ar oftast sch-
wannom eller meningiom vilka skall registreras pa lage C70 respektive
Cr72.

Att tdnka pd vid val av morfologi

« Cysta, enkel intrakraniell UNS, ingar ej i ICD-0/3.2 p.g.a. lokalisationen
ar fordndringen anmalningspliktig och registreras med morf-kod 33400.

« 1 vissa fall kan man behdva franga principen om hogsta morfkod till for-
man for en mer specificerad diagnos, till exempel om en tumaér anges som
opticusgliom (94003), sannolikt pilocytért astrocytom (94211). Den mer
specifika koden beddms ge mer information.

Historik

+ Hjarnstamsgliom endast radiologiskt pavisad registrerades med morf-kod
80003 t.0.m. 2017-12-31.

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
strerades med morf-kod 80003 t.0.m. 2017-12-31.

« Hjarnbalken/corpus callosum registrerades enligt ICD-O/2 pa lage C71.7,
ICD9 191.7, ICD7 193.0.

« Den tidigare anvénda bendmningen (centralnervds) primitiv neuroektoder-
mal tumor/PNET har utgatt och dessa tumorer faller numera in under be-
greppet CNS embryonal tumdér UNS.
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Ryggmargen, Hjdrnnerver och andra
delar av centrala nervsystemet C72

Kliniskt Iage C72 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7

Ryggmarg (medulla spinalis, hela C720 C720 C720 1922 193.1

strukturen)

Cauda equina (nedre delen/"hast- -7 | c72.1 c72.1 192.2 193.1

svansen)

Luktnerv (nervus olfactorius) inkl. lukt-  C72.2 C72.2 C72.2 192.0 193.0

bulb (bulbus olfactorius)

Synnerv (nervus opticus) inkl. C72.3 C723 C72.3 192.4 192.1

synnervskorsning (chiasma opticum)

Balans och hqrselnerv (nervus vesti- C72.4 C72.4 C72.4 1920 1930

bulococclearis)

Kranialnerv UNS C72.5 C72.5 C72.5 192.0 193.0

Overvaxt fill/fran angransande c728 C729 c729 192.9 193.9

sublokal med ok&nt ursprung

inom C70-C72.5

Cenfralt nervsystem UNS inkl. C72.9 C72.9 C72.9 192.9 193.9

epiduralrum

Morfologisk typ C72 Hjarntum reg grupp ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist

Ependymala tumérer (se LATHUND)

Anaplastiskt ependymom Ependymom II-lI 93923 93923 486

Ependymom UNS Ependymom II-lI 93913 93913 485

Ependymom, RELA fusions-positivt Ependymom II-lI 93963 93913 485

Klarcelligt ependymom Ependymom II-lI 93913 93913 485

Myxopapillért ependymom (C72.0) Ependymom | 93941 93913 485

Papillart ependymom Ependymom | 93933 93913 485

Subependymom Ependymom | 93831 93831 481

Tanycytiskt ependymom Ependymom lI-lI 93913 93913 485

Neuronala och blandade neuronala-gliala tumorer (genrerella kodningsregler avseende flera registreringar)

Anaplastiskt gangliogliom Gangliogliom Il 95053 95051 475

Cenftralt neurocytom Annat benignt | 95061 95060 991

Desmoplastiskt infantilt astrocytom och gang- Astrocytom | 94121 95050 475

liogliom

Dysembryoplastisk neuroepitelial tumaor Annat benignt | 94130 95030 991

(DNET/DNT)

Extraventrikul@rt neurocytom Annat benignt | 95061 95060 991

Gangliocytom Annat benignt | 94920 94900 401

Gangliogliom Gangliogliom | 95051 95051 475

Glioneuronal fumér rosett-bildande Astrocytom | 95091 94213 475

Papillér glioneuronal fumor Astrocytom | 95091 94213 475

Paragangliom Gangliogliom | 86933 86931 441

Embryonala tumoérer (se LATHUND)

Atypisk teratoid/rhabdoid tumér (ATRT)/CNS Embryonala 95083 90801 823

embryonal fumér med rhabdoida drag tumérer IV

CNS embryonal tumér UNS (tidigare PNET) Embryonala 94733 94733 416
fumorer IV

CNS ganglioneuroblastom Embryonala 94903 94903 406
fumorer IV

CNS neuroblastom Embryonala 95003 95003 416
tumorer IV

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C72 Hjarntum reg grupp ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Tumorer i craniala och paraspinala nerver (genrerella kodningsregler avseende flera registreringar)
Acusticusneurinom (C72.4) Annat benignft | 95600 95600 451
Atypiskt neurofibrom Annat benignt | 95400 95400 451
Cellulart schwannom Annat benignt | 95600 95600 451
Epitelioid malign perifer nervskidetumar Annat malignt llI 95423 95403 456
Malign perifer nervskidetumor (MPNST) med Annat malignt Il 95403 95403 456
perineural differentiering

Malign perifer nervskidetumor (MPNST) UNS Annat malignt llI 95403 95403 456
Melanosiskt schwannom Annat benignt i 95601 95600 451
Neurofibrom UNS Annat benignt | 95400 95400 451
Perineurom Annat benignt | 95710 95600 451
Pilocytart astrocytom Astrocytom | 94211 94213 475
Plexiformt neurofibrom plexiformt Annat benignt | 95500 95500 451
Plexiformt schwannom Annat benignft | 95600 95600 451
Schwannom UNS Annat benignft | 95600 95600 451
Mesenkymala, icke-meningeala tumoérer (genrerella kodningsregler avseende flera registreringar)
Hemangioblastom Annat benignft | 91611 91611 511
Hemangiom UNS Annat benignt | 91200 91200 501

Att t&nka pé vid registrering C72

Se &ven stycket "LATHUND for registrering antal tumérer och malignifie-
ring C70-C72” sidan 204.

Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

 Hjarntumarer delas in i olika tumoérgrupper. Se morf-kodstabellen vilka
morf-koder som hor till respektive tumorgrupp;
— Astrocytom
— Oligodendrogliom
— Gangliogliom
— Ependymom
— Plexus choroideustumaorer
— Groddcellstumorer
— Embryonala tumorer
« Varje primartumor registreras var for sig under forutsattning att de ingar i
olika tumorgrupper. For tumorer som malignifierats ( = hdgre grad) gors
ingen ny registrering om tumaéren ingar i samma tumorgrupp.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
+ Inte aktuellt for detta lage.
Att tdnka pad vid val av Idge

« Pilocytart astrocytom forekommer som opticustumor och kan alltsa finnas
pa lage C72.3, da antagligen utgangna fran de astrocytara celler som finns
i anslutning till synnerven.

« Estesioneuroblastom registreras pa lage C30.0.
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Att tdnka pd vid val av morfologi

+ Den tidigare anvanda bendmningen (centralnervds) primitiv neuroektoder-
mal tumor/PNET har utgatt och dessa tumarer faller numer in under be-
greppet CNS embryonal tumdr UNS.

Historik

» Estesioneuroblastom med morf-kod 95223 och 6vriga “estesiotumdrer”
har tidvis registrerats pd C72, men ska enligt ICD-O registreras pa lage
C30.0
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LATHUND for registrering antal tumaorer
och malignifiering C70-C72

Centralnervosa tumorer ar i manga fall, trots behandling inklusive kirurgi,
kroniska sjukdomar med tumérutveckling och malignifiering 6ver tid. Under
sjukdomsfarloppet kan saval radiologisk diagnos som ett eller flera PAD fran
samma lesion férekomma, men &ven multipla primartumarer och spridning
ar teoretiskt mojliga. De resonemang som anvénds for andra lokaler avseende
radikalitet vid priméar operation &r inte heller applicerbara pa grund av den i
omradet speciella mikroanatomin och tumdérbiologin.

Fran 2022-01-01 anvands nedan kodningsregler for att uppna likriktning i
kodningen och underlatta arbetet.

De centralnervésa tumdérerna kan indelas i foljande 6vergripande tumor-
grupper, vilken grupp en tumorform hor till framgar av morfologitabellerna. |
tabellen nedan framgar vilka registreringsregler som ar aktuella for gruppen.

Tumorgrupper CNS Kodningsregler flera registreringar

Meningiom Registreringsregler fér Meningiom

Astrocytom Registreringsregler CNS-tumé&rer utom meningiom
Oligodendrogliom Registreringsregler CNS-tumaorer utom meningiom
Gangliomgliom Registreringsregler CNS-tumé&rer utom meningiom
Ependymom Registreringsregler CNS-tumaorer utom meningiom
Plexus choroideus tumérer Registreringsregler CNS-tumé&rer utom meningiom
Groddcells/germinalcells- Registreringsregler CNS-tumaorer utom meningiom
tumorer

Embryonala tumérer Registreringsregler CNS-tumé&rer utom meningiom

Neuronala och blandade neuronala-  Generella kodningsregler
gliala tumoérer

Tumorer i craniala och paraspinala Generella kodningsregler
nerver

Mesenkymala, melanocytdra och Generella kodningsregler
hematolymfoida tumérer

Ospecifika tumordiagnoser samt Generella kodningsregler
cystor

Registreringsregler tumaorer ur gruppen Meningiom

« Meningiom grad | kan endast registreras en gang pa en individ.

« Meningiom grad Il kan endast registreras en gang per individ.

 Meningiom grad 111 kan registreras flera ganger per individ, éver tid och
samtidigt om det ar flera platser som opereras pa en gang.

Detta for med sig att det kan registreras en registrering med grad I, en med
grad Il samt i teorin obegrénsat antal grad I11 for en individ 6ver tid och utan
sérskild inbordes tidsordning.

Graden &r viktigare an subtypen for prognos. Vid val av kod &r det darfor
viktigast att koda sa att den hogsta graden angiven i utlatandet framgar av
kodningen.
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For subtyperna galler den generella regeln for Cancerregistret att den mest
detaljerade kodningen i forsta hand skall anvéndas. Om subtypen &r oklar i
B-anmalan och/eller A-anméalan anvands ospecifik kod vald efter grad.

Rontgenverifierat meningiom blir alltid registrerat som grad I. Om PAD
inkommer pa tumor som sedan tidigare finns registrerad som rontgenverifie-
rad maste en rimlighetsbedémning goras avseende om handelserna agt rum
inom vad som kan betraktas som en utredningstid.

Om det inte beddms vara en rimlig utredningstid ska en ny registrering go-
ras om PAD visar grad Il eller 111, annars uppdateras den tidigare registre-
ringen.

Registreringsregler CNS-tumdrer utom meningiom

» Vid anmélan som anger malignifiering (hégre grad) eller tumdrvariant
inom samma tumaérgrupp inom CNS enligt ovan gors ingen ny registre-
ring.

+ Vid PAD-diagnos efter rontgenverifierad registrering (nar sadan ar appli-
cerbar) uppdateras registreringen.
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Klinisk overblick C70-C72

Detta stycke omfattar centrala nervsystemet (CNS, hjarnan och ryggmaérgen)
samt dess hinnbekladnader och kranialnerverna. Anatomin kan vara svaro-
verskadlig och sprakbruket ar konservativt. Saval celltyper som fysiologiska
och molekylarbiologiska forhallanden ar tamligen vitt skilda fran kroppens
ovriga lokaler. Detta leder till skillnader for sdval tumorbiologi som behand-
lingsmojligheter for lokalernas tumorer.

Anatomi

Celltyper och normalhistologi

Den celltyp som av hdvd anses som viktigast &r nervceller, neuron, som har
en cellkropp med en ké&rna samt ett eller flera utskott som kontaktar andra
nervceller eller strukturer via en kopplingsstruktur som kallas synaps dar
elektriska eller biokemiska signaler dverfors. Ett utskott kan vara mikrome-
terkort och koppla till narliggande celler, men utskotten fran de nervceller
som har sin kropp belégen i basala strukturer och som l6per till omkopplings-
stationer i nedre delen av ryggmargen ar narmare en meter langa hos en full-
vuxen person!

For att ge de dmtaliga neuronen och utskotten en skyddande struktur, och
for att se till att de viktiga nétverken mellan neuronen byggs ratt finns stodje-
vavnad som byggs upp av sa kallade gliaceller; astrocyter, oligodendroglia
och mikroglia.

Tumortyperna fran omradet har ofta drag som paminner om en eller flera
av celltyperna, och namngavs av tradition efter dessa. I modern klassifikation
har molekylarpatologiska egenskaper allt stérre betydelse.

NAgot om centrala nervsystemets dvergripande uppbyggnad
Centralnervis vavnad bestar av gra och vit substans, dar den graa substansen
innehaller en 6vervikt av nervcellskroppar och den vita substansen domineras
av utskott och stddjevavnad. Den skyddande substansen myelin som produ-
ceras av oligodendroglia ger den vita fargen.

Storhjarnan, cerebrum, bestar av tva halvor som forbinds med hjarnbalken,
corpus callosum. Storhjarnans yta ar veckad for att 6ka ytan i hjarnbarken,
cortex, det omrade dar nervcellerna for de viljestyrda processerna och kognit-
ionsprocessen finns. Centralt i storhjarnan samt i hjdrnbrygga och hjarnstam
finns karnor av gra substans som innehaller nervceller som dels & omkopp-
lingsstationer, dels styr de icke-viljestyrda funktionerna i kroppen.

CNS badar i ryggmargsvatska, likvor, som skyddar den mjuka vévnaden
fran att skadas mot skelettstrukturerna. Denna produceras av sérskilda epitel-
strukturer, plexus choroideus, belagna i hjarnans halrum, ventriklarna. Vent-
riklarnas yta &r beklddda med epitelliknande celler som kallas ependym.

CNS-strukturernas utsida &r beklddda med flera lager med hinnor, me-
ningier, aven dessa for skydd. Pa vavnadsytan finns de tunna hinnorna, lepto-
meningierna/pia mater, som bestar av meningotelceller. Nasta lager ar den
luckra och karlinnehallande 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. Hjarnhinnorna &r
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uppdelade i tva underlagen och har ett ospecifikt lage for icke narmare speci-
ficerad lokal. Anatomiskt &r hinnorna kontinuerliga strukturer.

Det faktum att CNS och ryggmérgen &r beldget i ett slutet benrum ger spe-
cifika forhallanden. Aven en i princip godartad tumor kan vara livshotande
genom att tranga undan frisk vavnad och orsaka tryck pa enskilda viktiga
strukturer eller pa hela CNS genom en generell tryckokning. Pa lokaler under
storhjarnan, runt hjarnbryggan och hjarnstammen och i ryggmargskanalen &r
det trangt och dven relativt sma processer kan ge allvarlig paverkan.

Kranialnerverna eller hjarnnerverna, &r de nervstammar som har sina rotter
i sjalva hjarnan ner till hjarnstamsniva, till skillnad fran dvriga nervrotter
som utgar fran ryggmargen. Luktnerven och synnerven utgar fran storhjar-
nans distalare delar och har fatt egna underlégen. Aven kranialnerv VIII har
fatt ett eget lage som i ICD-O benamns C72.4 acusticusnerven. Denna nerv
hade tidigare som komplett beteckning Nervus statoacusticus vilket nu har
ersatts av Nervus vestibulococclearis.

Tumorer

Tumortyper och gradering évergripande
Lokalernas tumorer sammanfors i Gvergripande grupper beroende pa typer i
grunden hanforda till tumdrcellstyper och/eller ursprungslokal. For vissa ty-
per av lesioner kan det vara vanskligt att avgora primarlokalen, medan andra
diagnoser ar kopplade till sérskilda Iagen eller underlégen.

Specifikt for lokalen &r att tumorer som ar blandformer, eller 6vergang
mellan olika tumortyper under sjukdomens utveckling éver tid &r vanligt.

Centralnervosa tumdrer graderas i fyra grader betecknade med romerska
siffror. For vissa tumorer ger diagnosen en given grad, medan andra tumorty-
per kan graderas i alla eller flera av graderna efter givna kriterier. For tumo-
rer som kan ha mer &n en grad, i synnerhet vissa gliom, &r det vanligt att
tumaoren progredierar till hogre grad over tid vilket ger utmaningar for regi-
streringen. De tumdrformer som motsvarar grad |11 har ofta tillagget
anaplastisk ( = olik ursprungscellerna) i sitt namn.

Liten ordlista:

« Gliom: dvergripande namn for tumdrer med ursprung i stédjevavnadscel-
lerna astrocyter och oligodendrocyter.

« Astrocytom: tumdérer med differentiering av astrocyter.

 Oligodendrogliom: tumdrer med differentiering av oligodendroglia.

+ Glioblastom: odifferentierad hdggradig glial tumor, hette tidigare
glioblastoma multiforme (primitiv glial tumor med varierande utseende!).

« Ependymom: tumorer fran ventriklarnas bekladnad.

+ Plexus choroideustumorer: tumorer fran strukturerna som producerar
likvor.

» Neuronala tumérer: tumérer med nervcellsdifferentiering.

» Blandade neuronala- och gliala tumdrer: tumoértyper med blandad diffe-
rentiering med neuronala och gliala strukturer.

« Tallkottkortelstumorer: tumorer fran corpus pineale, tallkottkorteln.

« Embryonala tumérer: tumérer med primitiva neuronala celltyper.

KODNING | CANCERREGISTRET 2023
SOCIALSTYRELSEN

195



Centrala nervsystemet

« Meningiom: tumorer utgangna fran meningotel/hjarnhinneceller.

Inom lokalerna forekommer dven mesenkymala tumorer (icke utgangna fran
hjarnhinnorna), priméra melanocytéra tumdorer, hematolymfatiska och histio-
cytara processer samt groddcellstumorer. Fran kranialnerverna kan nerv-
tumorer och tumorer fran neurala stodjevavnader uppsta.

Platsen for hypofysen, sella (sella turcica) har sitt eget lage och sina egna
tumaortyper.

Pa laget ar d&ven metastaser av andra tumorer vanligt. Manga av de epide-
miologiskt vanliga tumorformerna har CNS som en vanlig lokal for metasta-
sering vid framskriden sjukdom. Ibland ar symtom fran en centralnervos
lesion forsta tecknet pa en tumaérsjukdom med annan primarlokal. Det ar
daremot ytterst ovanligt att tumadrer priméra pa dessa lagen metastaserar till
ovriga kroppen.

Lage C70 domineras av meningiom. Dessa uppfattas utga fran meningotel-
cellerna/meningocyterna som bildar de tunna hinnorna. Den vanligaste typen
av meningiom ar godartad och motsvaras grad I, men det finns dven atypiska
meningiom (I1) och maligna/aggressiva (I11). Det finns flera morfologiska
undervarianter, och nagra av dessa har en grad kopplade till typen.

Meningiom vaxer oftast langsamt. Beroende pa lokal och storlek kan de ge
varierande symtom. Asymtomatiska meningiom hittas tdmligen ofta som bi-
fynd vid radiologiska undersokningar, eller vid obduktion. De hoggradiga va-
rianterna har hog aterfallsrisk och dalig prognos 6ver tid. Den vanligaste ty-
pen &r den meningoteliala, som av tradition oftast bendmns endast
“meningiom”. Manga meningiom innehéller en typ av kalkskallor som kallas
psammomkroppar, att sadana beskrivs i texten betyder inte att fallet uppfyller
kriterierna for psammomatdst meningiom. Flera av undertyperna delar kod i
ICD-0/3.2. Det ar inte helt ovanligt att en individ har mer &n ett meningiom
pa separata stallen inom skallhalan.

Det finns celler av den typ som ger upphov till melanocytéra lesioner i
hjarnhinnorna, och priméra maligna melanom, samt melanoser och melano-
matoser kan férekomma. Emellertid &r metastaser av maligna hudmelanom
epidemiologiskt vanligare och vid inkommen anmélan med malignt mela-
nom, bér man kontrollera att det inte rér sig om en metastas.

Den dominerande gruppen primara hjarntumarer ar gliom, i vilket astro-
cytara tumorer, oligodendrogliala tumorer samt blandformer ingar.

Primara nervcellsdifferentierade tumaorer utgor en viktig grupp, men tu-
maorerna ar epidemiologiskt ovanligare.

Blandade glioneuronala tumdrformer 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 tumarer uppbyggda av primitiva celltyper, grodd-
cellstumorer och embryonala neuronala tumdrer forekommer.

Klassifikationen har blivit allt mer beroende av molekylarpatologiska kri-
terier och ett antal nya koder har godkants i ICD-0/3.2. Dessa ersétter delvis
tidigare begrepp och startdatum for dvergang till dessa koder &r viktiga for
sparbarheten i registret.
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Utredningsgdng och provtagning/preparat
Den kliniska bilden och utredningen styrs av de fasta fysiska begrénsning-
arna som omger lokalerna. Saval godartade som elakartade tumérer ger sym-
tom genom att trycka pa omgivande vavnad eller genom att 6ka trycket i
skallhalan sa att anatomiskt utsatta struktuer klams mot fasta benbegrans-
ningar. Tumorer i storhjarnan eller paverkande storhjarnan debuterar ofta
med krampanfall och tecken pa okat tryck. Specifikt for lokalen ar att den be-
gransade volymen gor att &ven godartade tumorer &r vid tillvéxt farliga.
Radiologisk undersokning &r forsta steget vid misstanke om centralnervos
tumor. Sma meningiom utan signifikant tillvaxt forekommer ofta som bifynd.
FOr meningiomattsa tumorer ar i de fall dér de & symtomgivande eller vaxer
snabbt kirurgi en mgjlighet for att bota en stor andel av patienterna. For glio-
matosa tumorer ar det vanskligt att uppna radikal kirurgi, da det inte finns
nagra kompartmentaliserande strukturer i CNS utan tumorvaxten kan tillvéxa
med diffus kant mot omgivande vévnad. Diffusa gliom och &ven flera andra
hjarntumarer ar snarast att betrakta som kroniska sjukdomar da kirurgi och
kombinationer av stralbehandling och cytostatika kan halla tumérvéxten till-
baka men séllan bota den. Detta for med sig att flera preparat kan komma
fran samma tumorvaxt éver tid. Histologin kan variera i enlighet med vad
som framstalls i kodningsreglerna.

Hjarntumorregistret, registrering i cancerregistret och
fumorgrupper

Diagnostiken av CNS-tumérer har utvecklats mycket och diagnoser och un-
dergrupper har tillkommit. C24/hist ger en stabil indelning i évergripande
grupper bakat, men for att kunna félja utvecklingen for grupper av tumarer
lite mer fingranulerat men lite mindre kansligt for uppgraderingar i klassifi-
kationerna arbetar Nationellt kvalitetsregister for CNS-tumdorer med Dia-
gnosgrupper, med grad som en del i registreringen. Centralnervist beldagna
tumorer som inte omfattas av géllande vardprogram for lokalerna laggs i
grupperna ”Annat benignt” och ”Annat malignt”. Hjdrntumorregistret regler
for tumaorgruppering skiljer sig nagot fran Cancerregistrets kodningsvillkor i
ICD-0/3.2 men hjarntumdorregistrets grupper redovisas som eget varde i kod-
ningstabellerna som hjalpinformation. Lathunden fér kodning av CNS- tumo-
rer har lite annan gruppering pa grund av Cancerregistrets kodningsregler.
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Centrala nervsystemet

Hjarntumorregistrets grupper

Grupp Undergrupp inklusive grad
Astrocytom Astrocytom |

Astrocytom |l

Asfrocytom |l

Astrocytom IV

Oligodendrogliala tumérer

Oligodendrogliala fumérer |I
Oligodendrogliala fumaorer Il

Gangliogliom

Gangliogliom |
Gangliomgliom Il

Embryonala tumorer

Embryonala tumérer IV

Ependymom Ependymom |
Ependymom Il

Meningiom Meningiom |
Meningiom II-ll

Annat malignt

Annat malignt

Annat benignt

Annat benignt
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Endokrina organ

Lagesoversikt ICD-O
Skoldkortel (tyreoidea) C73
Binjure (Glandula suprarenalis) C74

Ovriga endokrina kérilar och dérmed besléktade

vavnader C75

OBS for endokrina pankreas/Langerhanska ¢arna hénvisas till Iage C25

Endokrina organ inledning

En kortel &r en anhopning av celler som har till uppgift att producera &mnen,
hormoner eller signalsubstanser, som inte har betydelse fér de egna cellernas
amnesomséttning utan paverkar andra vavnader eller organ.

En endokrin kortel, eller endokrint organ, ar inséndrande, det vill sdga
producerar ett eller flera &mnen som nar sina malorgan eller vavnader genom
transport via blod eller lymfa. De endokrina kértlarna har som huvudfunktion
att styra kroppens dmnesomséttning.

Beteckningen star i motsats till exokrin, utsondrande, som anvands for att
beteckna kortlar som avger sina produkter genom en utférsgang som mynnar
pa en yta, sdsom spottkortlar eller svettkortlar. En kortel bestar av sitt gang-
system uppbyggt av duktala celler och anhopningar av celler som produce-
rar kortelns produkter, acinus, med acinara celler.

Det sa kallade neuroendokrina systemet kan beskrivas som en samman-
koppling mellan nervsystemet och det endokrina systemet. Neuroendokrina
celler paverkas av signalamnen fran nerver eller neurosekretoriska celler och
avger darefter sina hormoner. | det neuroendokrina systemet ingar till exem-
pel hypotalamus, hypofysen, skoldkorteln, konskdrtlarna och binjurarna. |
manga av kroppens vavnader och organ, till exempel lungor och magtarmka-
nal, finns spridda, enskilt liggande neuroendokrina celler som alltsa inte
bildar avgransande organ.

Endokrina tumorer i endokrina organ registreras pa dessa organs lagen. De
neuroendokrina tumorer som uppkommer fran enskilda neuroendokrina cel-
ler i Gvriga organ registreras pa dessa lagen. Terminologin for de neuroendo-
krina tumorerna ar vansklig da WHO:s klassifikationer inte ar helt samord-
nade i sina rekommendationer.

Pankreas har bade en endokrin och en exokrin del, dar den endokrina delen
har ett eget lage under C25.

Enligt foreskriften skall alla tum&rer med pavisad endokrin aktivitet regi-
streras med vissa undantag, se specifikt lage.
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Skoldkortel (Tyreoidea) C73

Kliniskt Iage C73 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Skoldkdrteln (tyreoideaq) C73.9 C73.9 C73 193.9 194
Morfologisk typ C73 Skoldkortel (Tyreoidea) ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Follikulara borderlinetumoérer

Follikuldr tumor oklar malignitetspotential UMP 83351/b 83301/b 093/b
Hyaliniserande trabekulér tumor 83361/b 83301/b 093/b
Icke-invasiv follikuldr tumor med papillérlika

kémor (NIFTP) 83491/b 83301/b 093/b
Tyreoideatumdr med oklar malignitetspotential ~ 83481/b 83301/b 093/b
Valdifferentierad follikul@r tumaor 83481/b 83301/b 093/b

Papillar cancer (PTC)
Papillért mikrocarcinom 83413 82603 096
Papillért tyreocideacarcinom cylindercellsvari-

" " 83443 82603 096
ant ("tall-cells")
Papillart tyreoideacarcinom follikuldr variant 83403 83403 096
Papillért tyreocideacarcinom kapslad variant 83433 82603 096
Papillart tyreoideacarcinom onkocytdr variant 83423 82603 096
Papillért tyreocideacarcinom/ papillér cancer 82603 82603 096
Follikular cancer (FTC)
Follikulart tyreoideacarcinom/ follikuldr cancer 83303 83303 096
UNS
Follikul&@rt tyrecideacarcinom minimal invasion 83353 83303 096
Follikulart tyreoideacarcinom kapslad 83393 83303 096
angioinvasiv
Onkocytdr cancer /Hirthlecellscancer
Hurthlecellscarcinom 82903 82903 096
Onkocytdr cancer 82903 82903 096
Oxyfil cancer 82903 82903 096
Medullar cancer/blandad
Blo.ndqfr tyreocideacarcinom (medullért och 83463 80203 196
follikullart)
Bllopdof tyreocideacarcinom (medullért och pa- 83473 80203 196
pillért)
C-cellscarcinom 83453 85113 186
Medullart tyreocideacarcinom 83453 85113 186
Lagt differentierade tyreoideacarcinom
Anaplastiskt tyreoideacarcinom 80203 80203 196
Insulért tyreocideacarcinom 83373 81403 096
Lagt differentierat tyreoideacarcinom 83373 81403 096
Odiifferentierat tyreocideacarcinom 80203 80203 196
Pleomorft tyreocideacarcinom 80203 80203 196
Solitt tyreoideacarcinom 83373 81403 096
Trabekuldrt tyreoideacarcinom 83373 81403 096

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C73 Skéldkoértel (Tyreoidea) ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Avriga carcinom

Mucindst carcinom 84803 84803 096
Mukoepidermoitt carcinom 84303 84303 076
Sekretoriskt carcinom 85023 81403 096
Skivepitelcarcinom 80703 80703 146
Skleroserande mukoepidermoitt carcinom med = 84303 84303 076
eosinofili

Tymusderiverade eller tymusliknande tumérer

Carcinoma showing thymus-like elements 85893 80103 196
(CASTLE)

Infratyreoidalt tymuscarcinom med tymuslik- 85893 80103 196
nande differentiering (CASTLE)

Spindle epithelial tumour with thymus-like ele- 85883 80103 196
ments (SETTLE)

Spolcellig epitelial fumor med tymuslik 85883 80103 196

differentiering (SETTLE)

Svriga tumérer

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

Att t&nka pd vid registrering C73

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

Varje primartumor registreras var for sig.

Multipla biopsier registreras som enskilda tumérer om det tydligt framgar
att det ar separata tumorer.

Ny tumor registreras om tidigare tumoér med samma morfologi ar angiven
som radikalt borttagen. Om tidigare tumér med samma morfologi inte ar
angiven som radikalt borttagen hanteras det som ett recidiv.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

De tva tymusliknande tumérformerna ska inte forvaxlas med tumaorer utga-
ende fran ektopisk tymusvéavnad.

Tymom utgaende fran ektopisk tymusvéavnad i skoldkorteln registreras pa
C37 Tymus.

Paragangliom i omradet anses harrora fran narliggande paraganglier och
registreras pa lage C75.5.

Att tdnka pad vid val av morfologi

Adenom registreras inte for tyreoidea oavsett endokrin aktivitet.
Var uppmarksam pa om PAD beskriver adenom eller carcinom. Hiirtle-
cellsadenom ar relativt vanligt att se pa ett PAD dar patienten &ven har en
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annan anmélningspliktig typ av tyreoideacancer. Adenom ska inte registre-
ras pa lage C73.9. Daremot ska Hurtlecellscarcinom registreras.

« Skivepitelcarcinom kan forekomma men dr ovanligt. Om skivepiteldiffe-
rentiering finns i en tumoér med annan huvudsaklig differentiering registre-
ras huvudtypen. Sakerstall att det inte ror sig om metastas/6vervaxt fran
nérliggande lokaler.

» Begreppet jattecellscarcinom hanfors i tyreoidea till anaplastiskt tyreoide-
acarcinom och registreras som det.

Historik

* Follikulart tyreoideacarcinom indelas i olika varianter med hansyn till
invasionsmonstret. For att skilja UNS varianten fran varianten med omfat-
tande ("widely”) invasion ldggs /0 till som sjitte siffra i Kvalitetsregistret.
Mellan 2014-01-01 och 2022-12-31 lades den 6:e siffran till d&ven i Can-
cerregistret.

Klinisk overblick C73

Anatomi

Skoldkorteln ar belagen pa halsens framsida, framfor den delen av struphu-
vudet som kallas for skoldbrosket. Pa grund av sitt embryologiska ursprung
har korteln tva separata lober som sammanbinds med en lite central vavnads-
brygga som kallas isthmus. Det forekommer ocksa relativt ofta skoldkortel-
vavnad utanfor den egentliga korteln, sa kallad ektopisk vavnad.

TumOorer
Tumorerna pa laget delas in i foljande huvudgrupper beroende pa morfolo-
gin:

« Follikuléara borderline tumérer (réknas inte som cancer, koder slutar pa /1).
« Papillar cancer

« Follikuldr cancer

 Onkocytar cancer

* Medulldr cancer

« Blandad medullér och follikul&r cancer

« Lagt differentierad cancer

+ Anaplastisk cancer

Mucings cancer kan forekomma men det &r ovanligt.

Utredningsgdng och provtagning/preparat
Vid tumdrliknande bildningar i skéldkdrteln gors en radiologisk undersok-
ning. Om denna visar misstanke om malignitet skall finnalspunktion med ult-
raljudsledning utforas. Detta gor att en cytologisk beddmning ofta ar forsta
morfologiska undersokningen.

For bedémningen anvands en systematiserad skala enligt Bethesda:

Ej diagnostiskt eller otillfredsstallande utbyte.

Benignt utbyte.

Atypi med oklar signifikans eller oklar follikuléar féréandring.
Follikular neoplasi eller misstanke om follikuldr neoplasi.

o
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5. Misstanke om malignitet.
6. Malignt.

Om den samlade bilden tyder pa tumér som kan vara malignt eller ar oklar
gors operation dar en del av eller hela skéldkorteln avlidgsnas och undersoks
med histopatologisk undersokning.
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Binjure (Glandula suprarenalis) C74

Kliniskt ldge C74 ICD-O0/3.2  ICD-O/2 ICD10  ICD9 ICD7
Bark (cortex) C740 C74.0 C740 1940 195.0
Mérg (medulla) C74.1 C74.1 C74.1 194.0 195.0
Binjure UNS C749 C749 C749 1940 195.0

Morfologisk typ C74 Binjure (Glandual

T ICD-0/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Barkspecifika tumérer C74.0

Adrenokortikalt adenom 83700 83700 091
Adrenokortikalt carcinom 83703 83703 096
Binjurebarksadenom UNS 83700 83700 091
Binjurebarkscarcinom 83703 83703 096
Binjurebarkstum&r UNS 83700 83700 091
Gonadal stromal tumor UNS 85901 85901 056
Koénslist-stromal tumar UNS 85901 85901 056
Malign binjurebarkstumdr 83703 83703 096
Mdrgspecifika 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
Nodulart ganglioneuroblastom 94903 94903 406
Sammansatt feokromocytom 87003 87003 446

Att t&nka pd vid registrering C74

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumar registreras var for sig.

Sidoangivelse

« Sidoangivelse ar obligatoriskt for 14get; 1 = hoger, 2 = vanster, 9 = okant.
Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
streras med morf-kod 95003 och diagnosgrund 8.

Att tdnka pad vid val av Idge

« Alla carcinom utgar fran barken och registreras pa lage C74.0.
» Tumdrer med nervcellsliknande ursprung hor till de mérgspecifika tumo-
rerna och registreras pa lage C74.1.
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Att tdnka pd vid val av morfologi

* Binjurebarksadenom ska i regel registreras. Undantag &r s.k. incidentalom,
adenom som upptéckts som bifynd vid radiologisk undersékning eller ob-
duktion, som inte registreras.

Historik

+ Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
strerades med morf-kod 80003 t.0.m. 2017-12-31.

» Feokromocytom UNS registrerades med morf-kod 87000 t.0.m. 2019-12-
31.

Klinisk overblick C74

Anatomi

Binjuren har ett yttre skikt och en inre kdrna som ar uppbyggda av olika cell-
typer med olika endokrin aktivitet. Det yttre skiktet, barken, producerar ste-
roidhormoner som kortisol, aldosteron och hormoner relaterade till manligt
kdnshormon. Det inre skiktet, mérgen, har ett annat embryologiskt ursprung
och bestar av celler som narmast ar av nervcellstyp. Dessa celler reagerar pa
grund av sitt kemiska innehall med omgivningen och ger upphov till en farg-
reaktion, de kallas darfor kromaffina. | margen produceras adrenalin och
noradrenalin som &r centrala for kroppens stresshanteringssystem.

Tumo&rer

Barken och mérgen har olika tumdrtyper och &ven om det inte &r specificerat
tydligt i anmélan om tumdren kommer fran bark eller marg kan laget forut-
séttas. De méargspecifika tumorerna &r av nervcellsliknande ursprung men i
barken finns inte dessa.

Hormonproducerande adenom kan vara sa kallade Conn-tumorer (aldoste-
ronproducerande), Cushing tumdrer (kortisolproducerande) eller tumorer
som producerar derivat av manligt eller kvinnligt konshormon. Sa kallade
“incidentalom”, adenom utan kliniska tecken pé aktivitet som upptéckts som
bifynd vid radiologisk undersékning eller obduktion registreras inte.

Notera att carcinom i binjuren alltid utgar fran barken.

Feokromocytom é&r egentligen ett specifikt namn for paragangliom upp-
kommet i binjuremargen. Namnet hanfor till tumorens brunaktiga farg. Tidi-
gare delades feokromocytom in i maligna och benigna, beroende pa bland
annat storlek, men i den aktuella klassifikationen raknas alla feokromocytom
ha viss metastatisk potential och endast koden som slutar pa /3 &r numera re-
levant. Det finns en ospecifik och en sammansatt variant, men de har samma
kod. Det har funnits manga synonyma beteckningar (till exempel feokro-
moblastom och kromaffint paragangliom) men dessa a&r omoderna och bor
undvikas.

Neuroblastiska tumdrer uppkomna i margen delas in i olika varianter be-
roende pa ingaende komponenter av primitiva nervceller och neuronala stod-
jestrukturer, dar neuroblastomar mer primitivt och de andra varianterna inne-
haller mogna, gangliecellsliknande cellkomponenter.
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Utredningsgdng och provtagning/preparat
Hormonproducerande binjuretumorer upptécks oftast pd grund av symtom.
Provtagning av hormonnivaer kan inga i utredningen. Radiologisk undersok-
ning och nalbiopsier kan férekomma i utredningen. Vid faststélld tumor gors
resektion.
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Ovriga endokrina kdrtlar och dérmed
beslaktade vavnader C75

Kliniskt Idge C75 ICD-O/3.2  ICD-O/2 ICD10  ICD9  ICD7
Biskoldkortel . C750 C750 C750 1941  195.1
(glandula paratyreoidea)

Hypofys, inkl. Rathkes ficka C75.1 C75.1 C75.1 1943 1953
Hypofysgdng . C752 C752 C752 1917 1930
(ductus craniopharyngeailis)

Tallkottkdrtel (corpus pineale) C753 C75.3 C75.3 194.4 193.0
Carotiskroppen C75.4 C75.4 C75.4 1945 1957

(glomus carotficum)
Paraganglier inkl. aortic body

and glomus jugulare C75.5 C75.5 C75.5 194.6 195.7
Endokrin k&rtel UNS C75.9 C75.9 C75.9 194.9 195.9
Morfologisk typ C75 ICD-0O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Biskoldkortel (paratyreoidea) C75.0

Adenom 81400 81400 091
Carcinom/adenocarcinom 81403 81403 096

Hypofys, Rathkes ficka och hypofysgang C75.1 och C75.2
Hypofysadenom och 6vriga pitvicytdra tumérer C75.1

Enkel intrakraniell cysta UNS 33400 33400 031
Hypofysadenom UNS (se kommentar nedan om 82720 81400 091
fall utan PAD)

Hypofysadenom inkl dubbeladenom och plurihor- 82720 81400 091
monella (se kommentar nedan om fall utan PAD)

Hypofyscarcinom 82723 81403 096
Laktotropt hypofysadenom (se kommmentar nedan 82710 82710 091
fall utan PAD)

Prolaktinom/prolaktinproducerande hypofysade- 82710 82710 091

nom/ (se kommentar nedan fall utan PAD)
Neuronala och paraneuronala hypofysdra tumérer C75.1

Blandat gangliocytom/adenom 94920 94900 401
Gangliocytom 94920 94900 401
Hypofysart paragangliom 86933 86931 441
Neurocytom UNS 95061 95060 991
Sellart estesioneuroblastom 95003 95003 416
Sellart neuroblastom 25003 25003 416
Sellart paragangliom 86933 86931 441
Tumorer fran hypofysens posteriora del C75.1

Pituicytom 94321 94003 475
Pituitoblastom (&ldre synonym embryom) 82733 90803 826
Sellart ependymom 93911 93913 485
Sellér granularcellstumor 95820 95801 683
Spolcelligt onkocytom 82900 82900 091

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Morfologisk typ C75 ICD-O/3.2 ICD-O/2 C24/hist
Hypofysdra groddcellstumorer/germinalcellstumérer C75.1

Blandad germinalcellstumér 90853 90853 826
Blandad groddcellstumor 90853 90853 826
Choriocarcinom UNS 921003 91003 806
Embryonalt carcinom UNS 90703 90703 826
Germinom 920643 20643 981
Gulesdckstumor (yolk sac tumour) 90713 90713 826
Moget teratom 90800 90800 821
Omoget teratom 90803 90803 826
Teratom med malign transformering 90843 90803 826
Teratom UNS 90801 90801 823

Hypofysdra gangreststumérer C75.2

Adamantinomatdst kraniofaryngiom 93511 93501 881
Efg}ioforyngiom (se kommentar nedan fall utan 93501 93501 881
Papillart kraniofaryngiom 93521 93501 881
Tallkottkorteln (corpus pineale) C75.3
Germinom 90643 90643 981
Malignt pinealom 93623 93623 986
Papilldr tumér i pinealregionen 93953 93623 986
Zirri]rzjl parenkymal tumaor av intermedidr differenti- 93623 93623 986
Pinealom 93601 93601 981
Pineoblastom 93623 93623 986
Pineocytom 93611 93601 981
Karotiskroppen (glomus caroticum) C75.4
Paragangliom karotiskropp 86923 86921 441
Paraganglier (6vriga extraadrenala) C75.5
Extraadrenalt paragangliom UNS 86933 86931 441
Jugulotympaniskt paragangliom 86903 86901 441
Juguldart paragangliom 86903 86901 441
Laryngealt paragangliom 86933 86931 441
Sammansatt paragangliom 86933 86931 441
Sympatiskt paragangliom 86813 86931 441
Paragangliom, aortakropp/glomus aorticum 86913 86911 441
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
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Att tanka pd vid registrering C75

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumor registreras for sig.

Sidoangivelse

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

« Hypofystumarer pa endast klinisk diagnosgrund registreras med specifice-
rad morf-kod och diagnosgrund 8. Om PAD senare inkommer korrigeras
diagnosgrunden, men morf-kod korrigeras endast om en mer specifik dia-
gnos finns i utlatandet.

« Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
streras med morf-kod 95003 och diagnosgrund 8.

Att ténka pad vid val av Idge

« Endokrina tumérer utgaende fran pankreas 6-celler/endokrina pankreas re-
gistreras pa lage C25.4.

+ Endokrina tumorer i &ggstockar, testiklar, tymus eller skéldkortel registre-
ras pa respektive lagen.

Att tdnka pad vid val av morfologi

 Paratyreoideaadenom registreras med morf-kod 81400. Hyperplasi i pa-
ratyreoidea &r inte en tumor och ska inte registreras. Det racker inte att det
1 PAD star ”patologisk paratyreoideavdvnad” for att man ska tolka det som
ett adenom.

» Hypofysadenom registreras med morf-kod 82720, med undantag av pro-
laktinom/laktotropt adenom som registreras med morf-kod 87210. Hy-
pofysadenom skall alltid registreras pa grund av sitt intrakraniella lage.

 Pinealom &r en &ldre, mer dvergripande, term for tumor i tallkottkorteln
och bor undvikas i modern diagnostik. | tallkottkdrteln kan dven finnas gli-
ala tumorer.

Historik

» Hypofysadenom registrerades tidigare med den ospecifika morf-koden for
adenom 81400. Fran 2018-01-01 anvands specifik morf-kod 82720.

« Hypofystumarer pa endast klinisk diagnosgrund registrerades med morf-
kod 80000 eller 80003 t.0.m. 2002-12-31.

+ Neuroblastom hos barn till och med 9 ar med klinisk diagnosgrund regi-
strerades med morf-kod 80003 t.0.m. 2017-12-31.

 Neuroendokrina tumérer som var del av tumérsyndrom MENL1 registrera-
des (i de fall syndromet framgick i anamnesen) fram till 2022-12-31 pa
lage C75.8 med morf kod 83601.

» Glomus jugulare, ett parasympatiskt paraganglion, kodades tidigare felakt-
igt i ICD-0/2 pa C75.9 med dess dversattningar for ICD9 och ICD7.
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Endokrina organ

+ Lokalen Multifokal lokalisation C75.8 som finns i ICD-0/3.2 anvéandes ti-
digare for registrering av MENZ1, men laget skall inte anvandas da varje tu-
mor skall registreras for sig.

Klinisk overblick C75

Anatomi

Omradet for hypofysen, sella turcica, kan dven innehalla tumorer som inte ut-
gar fran hypofysen, som mjukdels- och stédjevavnadstumorer inklusive me-
ningiom. Dessa hor inte till hypofyslaget.

Paraganglier ar anhopningar av celler som harstammar fran neurallisten,
det vill séga &r nervcellsliknande. Paraganglier finns spritt i anslutning till in-
alvorna. Binjurarnas marg ar egentligen paraganglier och ibland anvénds in-
delningen adrenala och extra-adrenala paraganglier. De delas ocksa in i sym-
patiska, som har kromaffina celler och endokrin funktion, och
parasympatiska paraganglier med non-kromaffina glomusceller och kemode-
tektorfunktion. Det vill s&ga sympatiska paraganglier producerar hormonellt
aktiva &mnen och parasympatiska paraganglier analyserar sin omgivning av-
seende 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 &n en separat paratyreoidatumor och separata regi-
streringar skall i sa fall goras.

Laget endokrin kortel UNS kan forutom ospecificerad lokal vara aktuellt
for tumarer som uppkommer fran anhopningar av endokrina celler som lig-
ger enskilt (icke-organformande) i annan vavnad.

TumOorer
Hypofyscarcinom &r en ovanlig tumérform, som antingen kan forekomma
som debuterande tumar hos en patient, eller uppsta ur ett tidigare kant hypo-
fysadenom. Notera att hypofyscarcinomet alltid skall generera en ny registre-
ring for att inte dessa ovanliga maligna tumorer skall missas.

Hematologiska neoplasier registreras i enlighet med sina egna regler.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Tumorer i hypofysen ger symtom genom att trycka pa omgivande strukturer.
Hypofysadenom ger ocksa ofta hormonellt betingade symtom beroende pa
aktivitet, eller storningar av hormonsystemet som hypofysen ingar i. Utred-
ning innefattar bilddiagnostik och endokrinologisk undersékning. Viss form
av aktivitet kan behandlas med mediciner, men den bésta behandlingen &r ki-
rurgi vilket antingen kan vara sma, nastan biopsiliknande prover eller storre
resektat.
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Ofulistandigt angivet Idge

Ofullstandigt angivet lGge

Ofullstandigt angivet ladge C76

Kliniskt Iage C76 Ofullstdndigt angivet Idge ICD-O/3.2 ICD-0/2 ICD10 ICD9 ICD7
Icke narmare specificerad lokalisationihu-  C76.0 C76.0 C760 1950 199.1
vudet, i ansiktet eller p& halsen

Icke narmare specificerad lokalisation i C76.1 C76.1 C76.1 195.1 199.2
brésthdlan eller pd bréstkorgen (thorax)

Icke narmare specificerad lokalisation i C76.2 C76.2 C762 1952 199.3
bukhdlan eller bukvaggen

Icke ndrmare specificerad lokalisafionilila  C76.3 C76.3 C76.3 195.3 199.4
bdckenet samt klinkor, ljumskar mm

Icke ndrmare specificerad lokalisation i C76.4 C76.4 C76.4 1954 199.5
Svre extremiteterna, inkl. skulderregionen

Icke ndrmare specificerad lokalisation i C76.5 C76.5 C76.5 195.5 199.5
nedre extremiteterna inkl héfterna

Icke specificerad lokalisation inkl. rygg. C76.7 C76.7 C76.7 1959 199.9
flank och bdl, UNS

Overgripande véxt i annan och/eller ofull-  C76.8 C76.7 C76.7 1959 199.9

sténdigt angiven lokalisation

Laget har ingen egen morfologitabell utan har anvands koder fran ICD-0/3.2

i enlighet med instruktionerna nedan.

Att t&nka pd vid registrering C76

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 Varje primartumar registreras var for sig.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller

cytologi)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Légena under ofullstandigt angivet lage skall helst undvikas. Om nagon
form av l&gesangivelse finns anvénds ospecifikt l&ge som hor till den

Kroppsregionen.

+ Mjukdelssarkom med okand primarlokal registreras pa lage C49.
+ Nodalt lymfom med okéand primarlokal registreras pa lage C77.9.

 Extranodalt lymfom (uppkommet utanfor lymfkortlar) med okand primar-

lokal registreras pa lage C80.9.,

Att tdnka pad vid val av morfologi

 Gynekologiska diagnoser kan forekomma pa lage C76, da vanligen inrap-

porterade via kvalitetsregister. For val av morf-kod se lage C56.
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Ofulistandigt angivet Idge

Historik
Klinisk Overblick C76

Anatomi
Laget innefattar vergripande indelningar av kroppen som bade kan inklu-
dera ytliga och djupa lokaler, inre organ samt kroppshalor.

TumOorer
Laget anvénds for anmélningar med sparsam information, till exempel spridd
tumorvéxt och ofullstandig utredning inklusive mycket lagt differentierade
tumorformer.

Till exempel tumarer utgangna fran oklar lokal i gyn-omradet kan fore-
komma pa detta lage, da vanligen inkomna via kvalitetsregister.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

For laget kan tumorer som upptacks i livet slutskede och déar ofullstandig ut-
redning gérs komma i fraga. Finnalspunktion eller nalbiopsier med ofullstan-
dig karakterisering kan vara den enda provtagning som gors om vidare be-
handling inte & meningsfull eller ytterligare utredning inte hinns med.
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Lymfkartel

Lymfkortel

Lymfkortel C77

Kliniskt Iage C77 ICD-O/3.2 ICD-O/2

Huvud, ansikte och hals C77.0 Se lymfomkapitel
Intratorakalt C77.1 Se lymfomkapitel
Intfraabdominellt C77.2 Se lymfomkapitel
Axill och 6vre extremitet C77.3 Se lymfomkapitel
Ljumske och nedre extremitet C77.4 Se lymfomkapitel
Bdacken C77.5 Se lymfomkapitel
Lymfkortlar i multipla kroppsregioner C77.8 Se lymfomkapitel
Lymfkortel UNS C77.9 Se lymfomkapitel

For morfologisk typ och dverséttning till ICD-O/2, ICD9 samt ICD7 hénvi-

sas till tabellerna under Malignt lymfom.

Att tanka pd vid registrering C77
Multipla tumdrer samtidigt och dver tid

« Om ett lymfom engagerar lymfkortlar i flera olika omraden i kroppen gors

registreringen pa C77.8.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller

cytologi)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

« Pa laget registreras sa kallade nodala lymfom, det vill saga lymfom som

utgar fran lymfkortlar.

« Lymfom som inte &r 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.

Att tdnka pd vid val av morfologi

+ Endast i sallsynta fall férekommer andra tumérformer &n lymfom med pri-
marlokal i lymfkortlar. Det &r viktigt att noga kontrollera sa att det inte ror

sig om metastatisk véxt, da detta ar mycket vanligare.

Historik

 Fram till och med IDC-0/2 registrerades tumorer i lymfkortlar som var se-
kundara eller utan narmare specifikation pa detta lage. Detta géllde inte

lymfom och sarkom som registrerades pa respektive lage.
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Lymfkartel

Klinisk overblick C77

Anatomi

Lymfocyter &r en undergrupp av vita blodkroppar ingaende i immunsystemet
och som har en rund, icke-loberad cellkdrna. Det finns tre huvudtyper; B-
lymfocyter, T-lymfocyter och NK-celler. Lymfocyterna bildas i benmargen
och de celler som blir B-lymfocyter gar igenom sin mognadsprocess dar, me-
dan de celler som blir T-lymfocyter mognar i tymus. B-celler har som huvud-
uppgift att bilda antikroppar medan de 6évriga celltyperna mer direkt angriper
frammande eller avvikande organismer och celler. Det gar inte att se skillnad
pa olika typer av lymfocyter utan tillaggsanalyser som immunhistokemi eller
flédescytometri.

Tumorer

Lymfom finns i ett stort antal undertyper dar huvudgrupperna ar Hodgkin-
lymfom och icke-Hodgkinlymform. Viktiga undertyper ar aggressiva B-
cellslymfom, mantelcellslymfom, hudlymfom, T-cellslymfom och harcells-
leukemi. Lymfom férutom Hodgkinlymfom drabbar vanligen aldre personer.
Debuten ar ofta symtom som tyder pa storning i immunforsvaret med infekt-
ionskanslighet och feber, samt forstorade lymfkortlar. Det finns varianter
som ar aggressiva och snabbt progredierande men ocksa varianter som har ett
langsamt forlopp med ett langre stadium av stillsam karaktar.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

I utredningen ingar undersokning av perifert blod och blodvarden, kroppsun-
dersoknig med speciellt fokus pa lymfkortlar och lymfstationerna i svalget ar
ocksa viktig. Benmargsprov tas separat. Bilddiagnostik samt finnalspunktion
eller excision av en hel lymfkortel for mojlighet till histologisk undersdkning
med tillaggsanalyser. De lagmaligna lymfomen kan foljas kliniskt under
manga ar utan att egentlig atgard kravs men kan sedan 6verga i mer akut
form. De hogmaligna varianterna kraver omedelbar behandling.
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Malign tumo6r med okdnd primdr lokalisation

Malign tumor med okdnd primar
lokalisation

Malign tumor med okand primar
lokalisation C80 (ICD-O/2 C77-C80)

Kliniskt Iage C80 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Okand primdr lokalisation

Ospecificerad lokalisation C80.9 C80.9 C80 199.1 199.9
Multifokal lokalisation, ospecificerad C80.9 C80.9 C80 199.0 199.9
Lever UNS, oklart om primd&r/sekunddr C80.9 C22.9 C22.9 155.2 156
;L:irrfgr /‘ii‘f(iﬁ]"j;’:o UNS, oklart om C80.9 C39.8  C39.8 1659 163
Sekunddr malign tumér i lymfkortel

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
Infraabdominellt C80.9 C77.2 C77.2 196.2 199.9
Axill och &vre extremitet C80.9 C77.3 C77.3 196.3 199.9
Ljumske och nedre extremitet C80.9 C77.4 C77.4 196.5 199.9
B&cken C80.9 C77.5 C77.5 196.6 199.9
Lymfk&rtlar i multipla kroppsregioner C80.9 C77.8 C77.8 196.8 199.9
Lymfkdrtlar UNS C80.9 C77.9 C77.9 196.9 199.9
Sekunddr malign ftumér i andnings- och matsmdltningsorganen

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
Metastas i lungséck (Cyt med maligna

celleri pleuravatska kan i regel C80.9 C78.2 C78.2 197.2 199.9
preliminarregistreras pd 1age C34)

fgse;ﬁ;*ﬁ;rz;?g;%“h ospecificerade C80.9 c783  C783 1973 199.9
Metastas i tunntarm C80.9 C78.4 C78.4 197.4 199.9
Metastas i fjiocktarm och dndtarm C80.9 C78.5 C78.5 197.5 199.9
fgfrg’;;‘;iéggém‘;?n‘;fh C80.9 C786  C786 1976 1999
Metastas i lever C80.9 C78.7 C78.7 197.7 199.9
Metastas i andra ospecificerade C80.9 c788 c788 197.9 199.9

matsmaltningsorgan

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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216

Malign tumo6r med okdnd primdr lokalisation

Kliniskt Iage C80 ICD-O/3.2 ICD-O/2 ICD10 ICD9 ICD7
Sekunddr malign tumoér 6vriga lokalisationer
Metastas i njure och njurbdcken C80.9 C79.0 C79.0 198.0 199.9

Metastas i urinbldsa och andra

. - . C80.9 C79.1 C79.1 198.1 199.9
specificerade urinorgan, urinorgan UNS
Metastas i huden C80.9 C79.2 C79.2 198.2 199.9
Metastas i hjarnan och hj@rnhinnor C80.9 C79.3 C79.3 198.3 199.9
Metastas i andra och ospecificerade de- C80.9 C79 4 C79 4 198.4 199.9
lar av nervsystemet
Metastas i ben och benmdrg 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 specificerade C80.9 c798 c798 198.9 199.9

lokalisationer

Att tanka pd vid registrering C80

Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

» Metastas registreras endast om primértumoren &r okénd.
Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)
« Inte aktuellt pa detta lage.

Att ténka pad vid val av Idge

+ Mjukdelssarkom med okand primarlokal far ej forekomma pa lage C80.9,
utan skaregistreras pa lage C49.

» Lymfom som inte &r lokaliserade till lymfkdrtlar, extranodalt lymfom, re-
gistreras pa sitt faktiska lage. For extranodalt lymfom utan specificerad
primérlokal anvénds C80.9.

+ Nodalt lymfom med okéand primarlokal registreras pa lage C77.9.

Att tdnka pd vid val av morfologi

+ Laget anvénds for tumorer dar man har kunnat fastalla att det ror sig om
sekundér manifestation/metastas och primartumorens lage ar oklart eller
okant.

- Oversittningarna bakat skiljer sig beroende pa lokalen dér den péavisade
tumaorvaxten ar belégen, det vill sdga den lokalen som anses vara laget for
metastas/sekundarvaxt.

» Pseudomyxoma peritonei ar en beteckning for mer eller mindre utbredd
forekomst av mucindepositioner och mucindsa kortelstruktuer i bukhalan.
Tillstandet &r sekundart till mucinproducerande tumor i nagot av bukha-
lans organ, oftast appendix. Om anmaélan inkommer dér priméarlokal inte &r
faststélld anvands morf-kod 84803 och ldge Metastas i bukhinna och Ret-
roperitonealrummet C80.9.
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Malign tumo6r med okdnd primdr lokalisation

Historik

Klinisk Overblick C80

Anatomi

Laget omfattar vad som kan beskrivas som organ som &r ”vanliga” lokaler
for metastasering.

TumOorer

Pa grund av tumdrbiologin kommer i praktiken dessa lagen att i forsta hand
bli aktuella for registrering av carcinom som upptacks i ett sent stadium med
multipla lokalisationer och drag som inte mojliggor sékert faststallande av
vad som &r ursprungslokalen. Det kan ocksa férekomma att malignt melanom
upptécks pa lokaler dar sadana inte kan vara primara men att primartumoren
inte kan lokaliseras.

Utredningsgdng och provtagning/preparat

Utredningen som leder fram till en diagnos som kommer att hora till detta
lage ar véxlande med typfallet torde vara omfattande tumdrvaxt i sent skede
eller 1agt differentierade tumorformer med utbredd vaxt.
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet

Hematopoetiska och
Retikuloendoteliala systemet

Hematopoetiska och Retikuloendoteliala
systemet (leukemier och
leukemiliknande tillstdnd exkl. maligna
lymfom) C42

Se sammanslagna tabeller 6ver l&ge och morfologi nedan.

Att t&nka pdé vid registrering C42
« For att forenkla har samtliga leukemier forts till ICD7 nedan.
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

 FOr beddmning av antal registreringar anvands SEER:s kalkylator for he-
matologiska diagnoser.

+ Om en patient med myelodysplastiskt syndrom (MDS) senare far en akut
leukemi skall denna registreras som en ny tumar under forutséttning att det
gatt minst tvd manader mellan diagnostillfallena. Om det gatt mindre &n
tva manaders intervall s3 uppgraderas MDS diagnosen till akut leukemi.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller cyt)

+ Det kan forekomma att en inrapporterande klinisk lakare gér en mikrosko-
pisk beddmningen, som da blir del av klinikanmalan. Om sa ar fallet an-
vands diagnosgrund 8 anvandas tillsammans med specificerad morf-kod.

Att ténka pad vid val av Idge

» Myelolsarkom/granulocytsarkom/klorom &r en en tumoriform kondense-
ring av leukemiska celler i mjukvavnad. Denna forandring registreras pa
sitt faktiska lage och aldrig i lymfkortlar eller blodbildande organ.

« Solitart plasmocytom i skelett registreras pa sitt lage i skelettet C40 eller
C4l.

Att tdnka pad vid val av morfologi

+ Vid uppdateringar i WHO-Kklassifikationen och i kvalitetsregistren har ko-
der godkants eller fatt nya eller ytterligare klartexter eller inneborder som
kan ger svarigheter i framfor allt dversattningar. Aven kodningen fran pa-
tologilaboratorierna kan vara paverkad av detta och vara missvisande i for-
hallande till den angivna diagnosen. Detta ar inte 4nnu genomganget i ak-
tuell kodningsinstruktion utan vantar pa den planerade genomgangen av
hela hematologiavsnittet.
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet

« Morf-kod 80003 fér inte anvandas pa lage C42.

» Pseudolymfom skall inte registreras.

» Misstankt MDS ska inte registreras. Om anmalan inkommer skickas for-
fragan till klinikern om diagnosen har kunnat faststéllas.

* Post-transplantations lymfoproliferativ sjukdom (PTDL) finns i flera vari-
anter och har en egen morf-kod 99711. Hodgkin-liknande variant kodas
med morf-kod 96503 och i instruktionen anges sedan tidigare att mono-
morfa PTLD ska kodas som det lymfom som morfologin liknar.

» Den morf-kod som anges i ICD-0O/2 fér Lymfoproliferativ sjukdom
99711/b finns inte i ICD-0O/2 utan ar pahittad.

Historik

* De “’klassiska” leukemierna, det vill sdga de som var beskrivna i mitten av
1970-talet klassificerades vid den tiden enligt ICD8, som da togs i bruk i
svenska cancerregistret.

+ Kronisk lymfatisk leukemi (KLL) registrerades med morf-kod 98233 mel-
lan 2005-2011. Fran 2012-01-01 anvands kod som specificerar om det ar
B-cellstyp/UNS eller T-cellstyp.

 Uppgiftsskyldigheten for monoklonal gammopathi (MGUS) togs bort
2018-01-01. Tidigare registrerades tillstandet 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-0/3 som
precancerds och registrerades da med benignitetsflagga /b.

Klinisk overblick C42

Anatomi

Blodbildning, hematopoes, sker hos vuxna i benmargen. Hos foster och spad-
barn sker blodbildningen till stora delar i levern, men dven i andra sa kallade
extramedullara lokaler. Mogna blodceller och retikuloendoteliala celler finns
i perifert blod och lymfkértlar, men &ven infiltrerande kroppens vavnader
permanent som i tarmslemhinnan och tonsiller, eller som respons pa stimuli
vid retning eller skada. Neoplastiska blodcellssjukdomar kan foreligga i ben-
mérgen (myeloiska sjukdomar) i lymfkértlar (nodala lymfom), disperst i or-
gan eller vavnader, i perifert blod eller mera ovanligt som tumordsa diffust
avgransade hardar.

Vid progress fran tidiga till mer aggressiva stadier spiller maligna celler
over fran att vara mer begransade till benmarg eller lymfkortlar till att rikligt
finnas i perifert blod, detta kan bendmnas blastkris eller leukemoid trans-
formation.

Tumo&rer

Leukemier, sjukdomar med vitt blod” fick sitt namn av att det hdga antalet
vita blodkroppar gor att blodet att det inte ser lika rétt ut som friskt blod. Nu-
mera finns ett flertal blodcancrar som réknas till familjen leukemier som inte
egentligen involverar de klassiska vita blodkropparna, men namnet lever
kvar. Tillstanden delas sedan gammalt in i lymfatiska (med lymfocytliknande
celler) och myeloiska (celler liknande forstadier till granulocyter) tillstand
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet

och dessa anges ocksa som akuta eller kroniska. Det finns ocksa leukemier
fran andra blodcellstyper.

Utredningsgdng 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 benmérg taget som aspiration vilket ger cytologiskt
prov eller borrbiopsier som ger histopatologiska prover. Samtliga provtyper
kan anvéndas for kromosomanalys och molekylérbiologiska analyser, vilket
ar av stor betydelse for modern klassifikation av sjukdomarna. Ofta krévs
sammanvagning av mer dn en undersokningstyp for definitiv diagnos och for
en del tillstand behover inte histopatologi inga i utredningen for slutlig dia-
gnos.
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet

Samlingstabell C42

IcO7  1CDY 1ED-0/2 G, Bendimning ol learan coamis
C42 Leukemi UNS
207.9 208.9 C95.9 C42.1 Leukemi, UNS 98003 98003 296
207.0 208.0 C95.0 C42.1 Odifferentierad akut leukemi/akut blastleukemi UNS 98013 98013 296
207.0 208.0 C95.0 C42.1 Bifenotypisk akut leukemi/bilinjér akut leukemi 98053 98013 296
207.0 208.0 C95.0 C42.1 Mixed phenotype acute leukemia with 1(9;22)(q34;q11.2); BCR-ABL1 98063 98013 296
207.0 208.0 C95.0 C42.1 Mixed phenotype acute leukemia with t(v;11g23); MLL rearranged 98073 98013 296
207.0 208.0 C95.0 C42.1 Mixed phenotype acute leukemia B/myeloid UNS 98083 98013 296
207.0 208.0 C95.0 C42.1 Mixed phenotype acute leukemia T/myeloid UNS 98093 98013 296
C42 Lymfatisk leukemi
204.9 204.9 C91.9 C42.1 Lymfatisk leukemi UNS 98203 98203 206
204.1 204.1 C91.1 C42.1 Kronisk lymfatisk leukemi KLL, B-cells typ eller UNS 982336 982336 206
204.1 204.1 C91.1 C42.1 Kronisk lymfatisk leukemi KLL, T-cells typ 982335 982335 206
204.9 204.9 C91.7 C42.1 Burkittleukemi, FAB L3 98263 98263 206
204.9 204.9 C91.5 C42.1 Adult T-cellsleukemi (HTLV-1 positiv) alla varianter 98273 98273 206
204.9 204.9 C91.7 C42.1 Granuldr lymfatisk leukemi, T respektive NK cellstyp, T-LGL 98313 98203 206
204.9 204.9 C91.3 C42.1 Prolymfocytleukemi UNS 98323 98253 206
204.9 204.9 C91.3 C42.1 B-prolymfocytleukemi 98333 982536 206
204.9 204.9 C91.3 C42.1 T-prolymfocytleukemi 98343 982535 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor cell lymfoblastleukemi UNS (akut lymfatisk leukemi (ALL) UNS, FAB L1, L2) = 98353 98213 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemi 98363 982136 206
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet

Morf-kod

Morf-kod

ICD7 ICD9 ICD-O/2 ICD-0O/3.2 Bendmning ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
C42 Lymfatisk leukemi
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemi 1(9;22)(q34;g11.2); BCR-ABL1 98123 982136 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemi t(v;11g23); MLL rearrangerad 98133 982136 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemit(12;21)(p13;922); TEL-AML1 (ETV6-RUNXT) 98143 982136 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemi med hyperdiploidi 98153 982136 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemi med hypodiploidi (hypodiploid ALL) 98163 982136 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemi t(5;14)(q31;932); IL3-IGH 98173 982136 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemi t(1;19)(q23;p13.3); E2A-PBX1 (TCF3-PBX1) 98183 982136 206
204.0 204.0 C?1.0 C42.1 Prekursor B-cell lymfoblastleukemi, BCR-ABLI liknande 98193 982136 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Prekursor T-cell lymfoblastleukemi 98373 982135 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Akut lymfatisk leukemi ALL, B-cells typ, FAB L3 983536 982136 206
204.0 204.0 C91.0 C42.1 Akut lymfatisk leukemi ALL, T-cells typ 983535 982135 206
C42 Akut myeloisk leukemi
207.2 207.0 C94.0 C42.1 Akut erytroid leukemi/ akut erytroblastleukemi UNS 98403 98403 286
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi (AML) UNS 98613 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi med 1(6;9) (p23;934); DEK-NUP214 98653 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi med inv(3)(g21g26.2) eller 1(3;3)(921;926.2); RPN1-EVI1 98693 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi (megakaryoblastisk) med t(1;22)(p13;913); RBM15-MKL1 99113 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi med BCR-ABL1 99123 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi med NPMT-mutation 98773 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi med biallelisk mutation av CEBPA 98783 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi RUNXT-mutation 98793 98613 226
205.9 205.3 C92.3 RL Myelosarkom/ Granulocytsarkom/ Chlorom 99303 99303 226
205.9 205.9 C92.4 C42.1 Akut promyelocytieukemi, FAB M3, 1 (15;17) (922;911-12) 98663 98663 296
205.9 205.9 C92.5 C42.1 Akut myelomonocytleukemi (AMML), FAB M4 98673 98673 296
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet

Morf-kod

Morf-kod

ICD7 ICD9 ICD-0/2 ICD-O/3.2 Bendmning ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
C 42 Akut myeloisk leukemi
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut basofil leukemi 98703 98613 226
205.9 205.9  C92.5 C42.1 Akut myeloisk leukemi med inv(16) eller t(16;16): CBFB-MYHI 1 98713 98673 296
205.0 2050 C920 C42.1 Akut myeloblastleukemi med minimal differentiering, FAB MO 98723 98613 226
205.0 205.0 C920 C42.1 Akut myeloblastleukemi utan utmognad, FAB M1 98733 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloblastleukemi med utmognad, FAB M2 98743 98613 226
206.0 206.0 C93.0 C42.1 Akut monoblast- och monocytleukemi, FAB M5 98913 98913 256
205.0 205.0 C920 C42.1 Akut myeloisk leukemi med myelodysplasirelaterade fér&ndringar 98953 98613 226
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Akut myeloisk leukemi med 1(8;21) (922;922) 98963 98613 226
205.0 2050 C920 C42.1 Akut myeloisk leukemi med t(9;11) (p22;923) 98973 98613 226
207.3 207.2  C94.2 C42.1 Akut megakaryoblastieukemi, FAB M7 99103 99103 296
207.3 207.2 C94.2 C42.1 Akut megakaryoblastleukemi hos barn (0-5 &r) med Downs syndrom 98983 99103 296
205.0 205.0 C92.0 C42.1 Terapirelaterade myeloida neoplasier (tidigare terapirelaterad AML) 99203 98613 226
209 209.0 C94.4 C42.1 Akut panmyelos med myelofibros 99313 99313 216
C42 Andra leukemier
202.4 202.4 C91.4 C42.1 Harcellsleukemi 99403 99403 356
205.9 205.9 C92.7 C42.1 Kronisk myelomonocytleukemi (KMML), FAB MDS4 99453 98683 296
205.9 205.9 C92.7 C42.1 Juvenil myelomonocytleukemi 99463 98683 296
205.9 205.9 C92.7 C42.1 Aggressiv NK-cellsleukemi 99483 98683 296
207.9 208.9 C94.3 C42.1 Mastcellsleukemi 97423 99003 296
203 203.1 C9%0.1 C42.1 Plasmacellsleukemi 97333 98303 336
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet

Morf-kod

Morf-kod

ICD7 ICD9 ICD-O/2 ICD-0/3.2 Bendmning ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
C42 Immunoproliferativ sjukdom
200.2 200.8 C88.7 C42.0 Lymfomatoid granulomatos, grad 1, 2/ angiocentrisk immunoproliferativ lesion 97661/b 97661/b 391/b
200.2 200.8 C88.7 C42.0 Lymfomatoid granulomatos, grad 3 97663 97663 393
200.3 209.2 C88.0 C42.0 Waldenstrdms makroglobulinemi 97613 97613 396
200.2 208.8 C88.1 C42.0 Heavy chain disease UNS (exkl. Gamma heavy chain disease) 97623 97623 396
200.2 202.8 C88.2 C42.0 Gamma heavy chain disease 97623 97633 396
C42 Myeloproliferativ sjukdom

205.9 205.9 C92.9 C42.1 Myeloisk leukemi UNS 98603 98603 226
209 209.0 D47.1 C42.1 Myelodysplastisk/myeloproliferativ neoplasi, oklassificerbar (efter utredning) 99753 99601 216
205.1 205.1 C92.1 C42.1 Kronisk myeloisk leukemi (KML)(ej fullstandigt utredd) 98633 98633 226
205.1 205.1 C92.1 C42.1 Kronisk myeloisk leukemi, BCR-ABL positiv 98753 98633 226
205.1 205.1 C92.1 C42.1 Kronisk myeloisk leukemi, atypisk, BCR-ABL negativ 98763 98633 226
208 209.1 D45 C42.1 Polycytemia vera 99503 99501 276
209 209.0 D47.1 C42.1 Kronisk myeloproliferativ neoplasi UNS 99603 99601 216
209 209.0 D47.1 C42.1 Primd@r myelofibros/Kronisk idiopatisk myelofibros 99613 99611 216
207.9 208.9 D47.3 C42.1 Essentiell/idiopatisk trombocytemi 99623 99621 293
207.1 208.1 C95.1 C42.1 Kronisk neutrofil leukemi 99633 98033 296
207.1 208.1 C95.1 C42.1 Kronisk eosinofil leukemi (inkl. hypereosinofilt syndrom) 99643 98033 296
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Hematopoetiska och Retikuloendoteliala systemet

Morf-kod

Morf-kod

ICD7 ICD9 ICD-O/2 ICD-O/3.2 Bendmning ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
C42 Myelodysplastiska syndrom
205.9 205.9 D46.0 C42 1 mgg?l)-D Refraktdr cytopeni med unilinjér dysplasi/refraktdr anemi (RA, tidigare 99803 99811 223
205.9 205.9 D46.1 C42.1 g/\cl?ri—lijl—jssl_% MDS/MPN-RS-T, Refraktér anemi med ringsideroblaster (RARS, tidi- 99823 99821 293
205.9 205.9 D46.] C42.1 gAylgFS)—lsii—)MLD (myeolodysplastiskt syndrom med ringsideroblaster och mulfilinjér 99933 99821 293
205.9 205.9 D46.2 C42.1 MDS EB-1, MDS EB-2, Refraktdr anemi med blastéverskott (RAEB, fidigare MDS 3) 99833 99831 223
205.9 205.9 D46.3 C42.1 Refraktdr anemi i transform (MDS 5) 98613 99841 223
205.9 205.9 D46.9 C42.1 MDS-MLD, Refraktdr cytopeni med multilinjar dysplasi (RCMD) 99853 99891 223
205.9 205.9 D46.7 C42.1 Myelodysplastiskt 5g-syndrom (isolerad deletion av 5q) 99863 99891 223
205.9 205.9 D46.9 C42.1 Myelodysplastiskt syndrom, terapirelaterat 99203 99891 223
205.9 205.9 D46.9 C42.1 Myelodysplastiskt syndrom UNS 99893 99891 223
C42 Plasmacelistumorer
203 203.9 C90.2 CRL Plasmocytom UNS inkl skelett/ solitGrt myelom 97313 97313 336
203 203.0 C90.0 C42.1 Misstanke myelom 97321/b 97321/b 333/b
203 203.0 C90.0 C42.1 Multipelt myelom/plasmacellsmyelom 97323 97323 336
203 203.9 C90.2 CRL Plasmocytom extraskelettalt 97343 97313 336
C42 Andra hematologiska sjukdomar

202.1 202.9 C96.7 C42.1 Lymfoproliferativ sjukdom 99701/b 99711/b 381/b
202.1 202.9 C96.7 C42.1 Posttransplantationsrelaterad lymfoproliferativ sjukdom (PTLD), tidiga lesioner 99711 99711/b 381/b
202.1 202.9 C96.7 C42.1 Polymorf posttransplantations relaterad lymfoproliferativ sjukdom (PTLD) 99713 99711/b 381/b
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Maligna lymfom

Maligna lymfom

Maligna lymfom CRL

Se sammanslagna tabeller for 1dge och morfologi nedan.

Att t&nka pd vid registrering Maligna lymfom CRL
Multipla tumdrer samtidigt och &ver tid

» FOr beddmning av antal registreringar anvénds SEER:s kalkylator for he-
matologiska diagnoser.

Diagnosgrund 8 (specificerad morf-kod utan PAD eller
cytologi)

« Det kan forekomma att en inrapporterande klinisk lakare gér en mikrosko-
pisk bedomningen, som da blir del av klinikanmalan. Om sa ar fallet an-
vands diagnosgrund 8 anvandas tillsammans med specificerad morf-kod.

Att ténka pad vid val av Idge

« Lymfom (lymfocytér blodcellsmalignitet) kodas olika beroende pa ur-
sprungslokal.

« Om ursprunget ar i lymfkortlar (nodalt lymfom) gors registreringen pa
CT77.

« Om ett lymfom engagerar lymfkortlar i flera olika omraden, anvands
C77.8 (lymfkortlar i multipla kroppsregioner).

« Lymfom med lokal i andra organ/utanfor lymfkértlar (extranodalt lymfom)
kodas pa den faktiska lokalen.

« Om benmarg anges som lokal eller om lokal saknas for ett extranodalt
lymfom anvands C80.9 i ICD-0/3.2.

Att tdnka pad vid val av morfologi

+ Pseudolymfom registreras ej.

» Morf-koden 97273 enligt ICD-0/3.2 klartext prekursor cell
lymfoblastlymfom UNS. Prekursor cell lymfoblastlymfom UNS formen
ska inte anvandas, efterforska om T med morf-kod 97293 eller B med
morf-kod 97283.

+ Enligt WHO:s bla blodbok kodas Lymfocytiskt lymfom med morf-kod
98233. Klinisk information anvénds for att ytterligare sortera fallen i Lym-
focytiskt lymfom med morf-kod 96703 eller B-KLL med morf-kod
982336.

+ Enligt WHO:s bla blodbok kodas (Prekursor) T(-cell)
lymfoblastlymfom/leukemi med morf-kod 98373. Klinisk information an-
vands for att ytterligare sortera fallen i T lymfoblastlymfom med morf-kod
97293 eller T lymfoblastleukemi med morf-kod 98373.
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Maligna lymfom

 Lymfoid papulos har enligt ICD-0/3.2 morf-kod 97183, men har enligt
WHO:s bla blodbok morf-kod 97181/b, som ej skall anvandas.

Historik

+ Anaplastiskt storcelligt T-cellslymfom: uppdelning mellan ALK-nega-
tivt och ALK-positivt infordes fran och med 2011. Morf-kod for anaplas-
tiskt storcelligt T-cellslymfom, ALK-negativt har forandrats dver tid. Un-
der perioden 2011 till 2021 anvéndes morf-kod 97023 med foljande

overséttning ICD7 202.1, ICD9 202.9, ICD-0O/2 C84.4 samt C24/hist 386.

Klinisk dverblick Maligna lymfom CRL
Se text under Klinisk éverblick C77.
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Maligna lymfom

Samlingstabell Lymfom CRL (Respektive lage)

ICD7 ICD9 ICD- ICD-O/3.2 Bendmning Morf-kod Morf-kod C24/hist
0/2 ICD-O/3.2 ICD-O/2
CRL Ospecifika lymfom
200.2  202.8 C85.9 CRL Malignt lymfom UNS 95903 95903 396
200.2  202.8 C85.9 CRL Missténkt malignt lymfom 95901/b 95901/b 393/b
200.1 200.1 C85.9 CRL Non-Hodgkinlymfom UNS (NHL) 95913 95913 306
200.1 200.1 C85.0 CRL Smdcelligt/indolent NHL 959131 95923 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Blastiskt/aggressivt NHL 959133 96803 306
200.1 200.1 C85.1 CRL B-cellslymfom UNS 959136 959036 306
200.1 200.1 C85.9 CRL T-cellslymfom UNS 959135 959035 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Blastiskt plasmacytoid dendritisk cell neoplasi/Blastiskt NK cells lymfom 97273 96863 306
CRL Hodgkinlymfom
201 201.9 C81.0 CRL Noduldart lymfocytdominerat Hodgkinlymfom 96593 96593 326
201 201.9 C81.9 CRL Klassiskt Hodgkinlymfom, UNS 96503 96503 326
201 201.9 C81.9 CRL Klassiskt Hodgkinlymfom, PTLD (posttransplantationsrelaterad lymfoproliferativ sjuk- 96503 96503 326
dom)

201 201.9 C81.1 CRL HL, noduldarskleros (alla former) 96633 96633 326
201 201.9 C81.0 CRL HL, lymfocytrik typ 96513 96583 326
201 201.9 C81.2 CRL HL, blandad typ UNS 96523 96523 326
201 201.9 C81.3 CRL HL, lymfocytfattig typ UNS 96533 96533 326
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Maligna lymfom

ICD7 ICD9 ICD- ICD- Bendmning Morf-kod ICD7 ICD9
0/2 0/3.2
CRL Follikulart lymfom
200.1 200.1 C82.9 CRL Follikulart lymfom UNS 96903 96903 306
200.1 200.1 C82.9 CRL FL, grad 1 96953 96903 306
200.1 200.1 C82.9 CRL FL, grad 2 96913 96903 306
200.1 200.1 C82.9 CRL FL, grad 3/3A/3B 96983 96903 306
200.1 200.1 C82.9 C44 Primart kutant follikelcenterlymfom 95973 96903 306
200.1 200.1 C82.9 CRL Extranodalt marginalzonslymfom (MALT) 96993 96903 306
200.1 200.1 C83.8 Cc77 Nodalt marginalzonslymfom (NMZL) 96993 97113 306
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Maligna lymfom

ICD-

ICD-

Morf-kod

Morf-kod

ICD7 ICD9 0/2 0/3.2 Bendmning ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
CRL B-cellstymfom
200.1 200.1 C83.5 CRL Prekursor B lymfoblastlymfom 97283 968536 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Lymfocytiskt lymfom (lymfocytért lymfom, UNS) 96703 96703 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Lymfoplasmacytiskt lymfom/immunocytom 96713 96713 306
200.1 200.1 C83.8 C42.2 Spleniskt marginalzonslymfom 96893 97113 306
200.1 200.1 C85.9 C42.2 Spleniskt B-cellslymfom/leukemi oklassificerad 95913 95913 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Mantelcellslymfom 96733 96743 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Diffust storcelligt B-cellslymfom (centroblastisk/immunoblastisk/anaplastisk) 96803 96833 306
202.1 202.9 C84.4 C49.9 Infravaskulart storcelligt B-cellslymfom 97123 97123 386
200.1 200.1 C83.8 CRL T-cells/histiocytrikt storcelligt B-cellslymfom 96883 96833 306
200.1 200.1 C83.8 CRL ALK-positivt storcelligt B-cellslymfom 97373 96833 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Plasmablastiskt lymfom 97353 96833 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Storcelligt B-cellslymfom som uppkommer ur HHV8-associerad multicentrisk Castle- 97383 96833 306
man sjukdom
200.1 200.1 C83.8 C38.3 Mediastinalt storcelligt B-cellslymfom 96793 96833 306
200.1 200.1 C83.8 C37.9 Thymiskt storcelligt B-cellslymfom 96793 96833 306
200.1 200.1 C83.8 CRL Primart effusionslymfom 96783 96833 306
200.1 200.1 C83.7 CRL Burkittlymfom 96873 96873 306
200.1 200.1 C83.8 CRL B-cellslymfom, oklassificerbart, med drag av diffust storcelligt B-cellslymfom och klas- 95963 96833 306

siskt Hodgkinlymfom
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Maligna lymfom

ICD-

ICD-

Morf-kod

Morf-kod

ICD7 ICD9 0/2 0/3.2 Bendmning ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
CRL T och NK-cellslymfom
200.1 200.1 C84.5 CRL Prekursor T-cell lymfoblastlymfom 97293 968535 306
202.1 202.9 C84.4 C44 Kutant T-cellslymfom 97093 97023 386
202.1 202.9 C84.4 C44 Primdart kutant akralt CD8-positivt T-cellslymfom 97093 97023 386
202.1 202.9 C84.4 C44 Primart kutant gamma-delta T-cellslymfom 97263 97023 386
202.2 202.1 C84.0 C44 Mycosis fungoides 97003 97003 356
202.2 202.2 C84.1 C44 Sézarys syndrom 97013 97013 356
200.1 200.1 C84.5 C44 Primart kutant anaplastiskt storcelligt lymfom 97183 971435 306
200.1 200.1 C85.9 C44 Lymfomatoid papulos 97183 959035 306
202.1 202.9 C84.4 CRL Extranodalt NK/T-cellslymfom, nasal typ 97193 97073 386
202.1 202.9 C84.4 CRL Enteropatiassocierat T-cellslymfom 97173 97073 386
202.1 202.9 C84.4 CRL T-cellslymfom, intestinal typ 97173 97073 386
202.1 202.9 C84.4 CRL Hepatospleniskt T-cellslymfom (mijdlte, lever, benmdérg) 97163 97073 386
202.1 202.9 C84.4 CRL Subkutant pannikulit-liknande T-cellsymfom 97083 97073 386
202.1 202.9 C84.4 CRL Angioimmunoblastiskt T-cellslymfom 97053 97053 386
202.1 202.9 C84.4 CRL Perifert T-cellslymfom, ospecifikt 97023 97023 386
202.1 202.9 C84.4 Cc77 Nodalt perifert TCL med follikuldr helper fenotyp 97023 97023 386
202.1 202.9 C84.4 CRL Follikulart T-cellslymfom 97023 97023 386
200.1 200.1 C84.5 CRL Anaplastiskt storcelligt T-cellslymfom ALK-positivt 97143 971435 306
200.1 200.1 C84.5 CRL Anaplastiskt storcelligt T-cellslymfom ALK-negativt 97153 971435 306
200.1 200.1 C84.5 C50.9 Brostimplantat-associerat anaplastiskt storcelligt lymfom 97153 971435 306
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Maligna lymfom

ICD-

ICD-

Morf-kod

Morf-kod

ICD7 ICD9 0/2 0/3.2 Bendmning ICD-0/3.2 ICD-0/2 C24/hist
CRL Histiocytoser
202.1 202.9 C96.3 CRL Histiocytiskt sarkom, dkta histiocytdrt lymfom 97553 97233 316
202.1 202.9 D76.0 CRL Langerhanscellshistiocytos eosinofilt granulom (LCH eosinofilt granuloma) UNS 97513 77860 386
202.1 202.9 C96.7 CRL Langerhanscellssarkom 97563 99713 386
202.1 202.9 C96.7 CRL Interdigiterande dendrifiskcellstumor 97571/b 99711/b 381/b
202.1 202.9 C96.7 CRL Interdigiterande dendritiskcellssarkom, dendritiskcellssarkom UNS 97573 99713 386
202.1 202.9 C96.7 CRL Follikulart dendritiskcellstumor 97581/b 99711/b 381/b
202.1 202.9 C96.7 CRL Follikulart dendritiskcellssarkom 97583 99713 386
CRL Mastocytoser
202.1 202.9 C96.2 C44 Kutan mastocytos 97401/b 97401/b 381/b
202.1 202.9 D47.0 CRL Indolent systemisk mastocytos 97411/b 97411/b 381/b
202.1 202.9 C96.2 CRL Systemisk mastocytos, associerad med klonal hematologisk sjd, aggressiv systemisk 97413 97413 386
mastocytos
202.1 202.9 C96.2 CRL Mastcellssarkom 97403 97403 386
202.1 202.9 D47.0 CRL Extrakutant mastocytom, mastcellstumdr UNS 97401/b 97401/b 381/b
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Bilaga 1. Benignitet/malignitet

Bilaga 1. Benignitet/malignitet

En tumor ska anges som malign om tredje siffran i den histopatologiska dia-
gnosen C24.1 &r en 6:a. Ska anges som benign om den tredje siffran inte &r
en 6:a, med undantag av foljande kombinationer av ICD7 och C24.1 eller

ICD-0/2 och C24.1:

ICD7 ICD-O/10 C24.1
441
981
174 875
175 051, 053, 055, 063,875
176.9 051, 053, 055, 063
180.1 Alla med untantag for 111*
181 Alla med undantag fér 111*
191 715
192 461
192.1 Alla
193 Alla
195 Alla
196 865
197 715
D46 223
D47.3 293

*Undantaget fér C24/hist 111 for njurbdcken och urinvagar inférdes 2023. Tidigare registrerade poster

massuppdaterades och har fatt markering "benign” i efterhand.
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Bilaga 1. Benignitet/malignitet

Bilaga 2. Diagnhosgrund 8

Diagnosgrund 8 i svenska cancerregistret mojliggér en mer specificerad mor-
fologisk kod utan krav pa mikroskopisk undersokning i enlighet med inter-
nationella rekommendationer. Utdver tillatna kombinationer listade i nedan-
staende tabell, kan diagnosgrund 8 anvandas for flodescytometri utan
samtidig annan diagnostik, vilket kan forekomma for vissa blodmalignite-
teter. Det forekommer ocksa i mycket séllsynta fall att morfologisk under-
sokning gjord utanfor ett patologi/cytologilaboratorium ingar som del i en A-
anmalan avseende hematololymfatisk malignitet, &ven dessa fall kan fa en
mer specificerad morfologisk kod med diagnosgrund 8.

Lage Diagnos Villkor Fran och med
Lever (C22) Hepatocellulart carcinom Forhjojt AFP 2008
Nervsystem (C47, .

C70, C71, C74, Neuroblastom Alder 0-9 ar 2018
C75)

Njure (Cé4) Nefroblastom/Wilms fumor Alder 0-8 ar 2019
bga (C69) Malignt melanom 2012
Aga (Cs9) Refinoblastom Alder 0-5 &r 1999
Hjarnhinnor (C70) Meningiom 2018
Hjarnstam (C71.7) Hjarnstamsgliom Alla 2018
Hypofys (C75) Hypofystumarer, kraniofaryngiom 2003
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Bilaga 2. Diagnosgrund 8

Bilaga 3. Koder for patologi-
/cytologiavdelningar samt dvriga
rapporterande laboratorier 2023

Laboratorier som utfor diagnostik som omfattas av rapporteringsskyldigheten
for B-anmélan identiferas med en numerisk kod enligt nedan. Tidigare an-
vandes ofta separata koder for ett laboratoriums patologiska och cytologiska
enheter, men detta ar numera redundant da typ av undersékning framgar pa
andra satt. Om nya separata enheter tillkommer kontaktas myndigheten for
att erhalla en kod.

Kod Sjukhus Enhet

011 Karolinska Universitetssjukhuset Solna Klinisk patologi/cytologi

031 Karolinska Universitetssjukhuset Danderyds sjukhus  Klinisk patologi/cytologi

051 S:t Gorans sjukhus Unilabs Klinisk patologi/cytologi
071 Karolinska Universitetssjukhuset Sédersjukhuset Klinisk patologi/cytologi

081 Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge Klinisk patologi/cytologi

083 Karolinska Universitetssjukhuset Huddinge Klin immunologi/transfusionsmedicin
091 Huvudsta, Solna Unilabs Klinisk patologi

1m S:t Eriks Ogonsjukhus AB Ogonpatologi

115 Sédertdlje 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
21 Universitetssjukhuset i Link&ping Klinisk patologi/cytologi

231 L&nssjukhuset Ryhov, Jonkdping Klinisk patologi/cytologi

241 Cenftrallasarettet i Vaxjo Klinisk patologi/cytologi

251 Lanssjukhuset i Kalmar Klinisk patologi/cytologi

271 Blekingesjukhuset, Karlskrona Klinisk patologi/cytologi

281 Cenfralsjukhuset, Kristianstad Klinisk patologi/cytologi

301 Sk&nes Universitetssjukhus Malmd Klinisk patologi/cytologi

308 Malmé hégskola Oralpatologi

411 Ské&nes Universitetssjukhus Lund Klinisk patologi/cytologi

421 L&nssjukhuset i Halmstad Klinisk patologi/cytologi

425 L&nssjukhuset i Halmstad Benmdrgslaboratorium

431 Helsingborgs lasarett Klinisk patologi/cytologi

501 Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Goteborg Klinisk patologi

505 Sahlgrenska Universitetssjukhuset, Géteborg Benmargslaboratorium

508 Sahlgrenska Akademin, Géteborg Oralpatologi

51 Norra Alvsborgs Lanssjukhus, Trollhé&ttan Klinisk patologi

515 Norra Alvsborgs Lénssjukhus, Trollh&ttan Benmdrgslaboratorium

521 Sédra Alvsborgs Sjukhus, Bords Klinisk patologi

525 Sédra Alvsborgs Sjukhus, Bords Benmdrgslaboratorium

Tabellen fortsatter pa nasta sida.
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Bilaga 3. Koder for patologi-/cytologiavdelningar samt évriga rapporterande laboratorier 2023

Kod Sjukhus Enhet

531 Skaraborgs sjukhus, Skévde Unilabs - Klinisk patologi

535 Skaraborgs sjukhus, Skévde Unilabs — Benmdargslaboratorium
541 Cenftralsjukhuset i Karlstad Klinisk patologi/cytologi

545 Cenftralsjukhuset i Karlstad Klinisk-kemiskt laboratorium

551 Universitetssjukhuset i Orebro Klinisk patologi/cytologi

555 Universitetssjukhuset i Orebro Klinisk-kemiskt laboratorium

561 Vastmanlands sjukhus, Vasterds Klinisk patologi/cytologi

565 Vastmanlands sjukhus, Vasterds 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 Sundsvallls sjukhus Klinisk patologi/cytologi

631 Ostersunds sjukhus Klinisk patologi/cytologi

641 Norrlands universitetssjukhus, Umed Klinisk patologi/cytologi

651 Sunderby sjukhus, Lule& Unilabs Klinisk patologi/cytologi
851 SYNLAB Medilab Taby Klinisk patologi/cytologi

882 Akademiska sjukhuset, Uppsala Cytogenetik

991 Okdand/utl&ndsk Klinisk patologi/cytologi
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Bilaga 3. Koder for patologi-/cytologiavdelningar samt évriga rapporterande laboratorier 2023

Bilaga 4. Anmdlan om tumaorer och
tumorliknande tillstand fran klinisk
verksamhet

Bilaga 4.

ﬁ Socialstyrelsen ANMALAN
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Bilaga 4. Anmdélan om tumérer och tumérliknande tillstand fran klinisk verksamhet

Bilaga 5. Arbetsgrupp

Denna handledning for kodning i Cancerregistret har utarbetats av en
arbetsgrupp bestaende av:

Jeroen de Munter, Cancerregistret, Socialstyrelsen
Gustav Arvidsson, Cancerregistret, Socialstyrelsen
David Pettersson, Cancerregistret, Socialstyrelsen
Charlotte Orndal (féredragande likare, Cancerregistret)
Gabrielle Gran, Nationell koordinator, RCC

Ingrid Mansson och Anne Norberg (RCC Stockholm-Gotland)
Carina Bodin och Andrea Back (RCC Mellansverige)
Sara Sterneberg och Yvonne Lindholm (RCC Syddst)
Anja Palmqvist (RCC Syd)

Charlotta Briggman och Kerstin Dreymertz (RCC Vaést)
Katarina Ornkloo och Jenny Bellgran (RCC Norr)
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