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Abkiirzungen und Akronyme

AHNMD Associated clonal haematological non-mast cell lineage disease

AILD Angioimmunoblastische Lymphadenopathie mit Dysproteinamie,

AITL Angioimmunoblastisches T-Zell-Lymphom

AJCC American Joint Committee on Cancer

AK Aktinische Keratose

ATLL Adulte(s) T-Zell Lymphom/Leukadmie

BL Burkitt Lymphom

CBCL Kutanes B-Zell-Lymphom, cutaneous B-cell lymphoma

cSCC Kutanes Plattenepithelkarzinom, cutanous squamous cell Carcinoma

CTCL Kutanes T-Cell Lymphom, cutaneous T-cell lymphoma

DLBCL Diffuses groRzelliges B-Zell-Lymphom

DVMD Fachverband fiir Dokumentation und Informationsmanagement in der Medizin

EMPD Extra-Mammary Paget’s Disease

ENNKTL Extranodales NK-/T-Zell-Lymphom, nasaler Typ

EORTC European Organisation for Research and Treatment of Cancer

ES Ewing Sarkom

GSS Granulomatous Slack Skin (s. Mycosis fungoides)

HB Handbuch

IACR International Association of Cancer Registries

IARC International Agency for Research on Cancer, Internationales Krebsforschzentrum der WHO,
Lyon, Frankreich

ICD-10-GM International Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems, 10" Revision, In-
ternationale Klassifikation der Krankheiten und verwandter Gesundheitsprobleme, Version 10 —
German Modification 2017

ICD-9-CM International Classification of Diseases WHO 1977, Clinical Modification, Internationale Klassifi-
kation der Krankheiten und verwandter Gesundheitsprobleme, Version 9, WHO 1977.

ICD-0-3.1 International Classification of Diseases for Oncology 3rd edition, Internationale Klassifikation der
Krankheiten fiir die Onkologie 3. Ausgabe 2000. Deutsche Ausgabe 2003, 1. Revision 2014

ICD-0-3.1 M Morphologieabschnitt der ICD-0-3.1

ICD-0-3.1T Topographieabschnitt der ICD-0-3.1

ISCL International Society for Cutaneous Lymphoma

IVLBCLB Intravaskulares grofRzelliges B-Zell-Lymphom

KIN 11 Keratinozytische intraepidermale Neoplasie Grad lll, keratinocytic intraepidermal neoplasia2

KRBW Krebsregister Baden-Wiirttemberg

LHC Langerhans-Zell-Histozytose

MF Mycosis fungoides

MM Malignes Melanom

PCCD4+ Primar kutanes CD4-positives klein-/medium-zelliges T-Zell-Lymphom

PCCD8+ Primar kutanes CD8-positives T-Zell-Lymphom

PEC Plattenepithelkarzinom

PNET Primitiver neuroektodermaler Tumor

PTL Peripheres T-Zell Lymphom

SALT Skin associated lymphoid tissue

SS Sezary Syndrom

TNMB Tumor Nodulus Metastasen Blut; s. Stadiengruppierung bei Mycosis fungoides und Sézary-
Syndroms; beriicksichtigt Tumor, LK, Metastasen und Blut bei der Tumorklassifizierung

ulCcC Union International Contre le Cancer, International Union Against Cancer

? Cockerell 2000.
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Tab 1.1

1.2
1.21

1.2.2

13

Hauptgruppen der Hauttumoren, Hinweis zum Geltungsbereich und zur

OPS-Dokumentation

Hauptgruppen der Hauttumoren nach Zellabstammung

Tabelle 1.1 zeigt die sechs Hauptgruppen der Neoplasien der Haut nach Zellabstammung bzw.
Hautstrukturen wie sie in der WHO Klassifikation der Hauttumoren 2006° vorgenommen wor-
den ist. Entsprechend WHO Einteilung werden die Hauttumoren in diesem Handbuch darge-
stellt.

Hauptgruppen der Tumoren der Haut nach Zellabstammung®

Hauptgruppen der Tumoren der Haut (n. WHO Klassifikation 2006, modifiziert)

Keratinozytische Tumoren

Melanozytische Tumoren

Tumoren der Hautanhangsgebilde

Hamatolymphoide Tumoren, primar kutane Lymphome

Weichgewebetumoren

Neurale Tumoren einschlieRlich Merkelzellkarzinome

Hinweise zum topographischen Geltungsbereich und zur T-Klassifizierung

Hinweis zum topographischen Geltungsbereich

Folgende Organbereiche werden nach der TNM Klassifikation maligner Tumoren, 8. Auflage
2017 hier ausgeschlossen: groRe Schamlippen C51.0, Vulva C51.9, Penis C60.9 und perianale
Haut und in den entsprechenden organspezifischen Handbilichern (Gyndkologie, Urologie,
Verdauungstrakt) abgehandelt. Die Karzinome der Skrotalhaut® (ICD-O-3-T C63.2; ICD-10 GM
2017 €63.2) sind in der vorliegenden organspezifischen Tumordokumentation eingeschlossen.

Hinweis zur T-Klassifizierung

Die T-Klassifizierung der Karzinome der Haut wird nicht bei Tumoren des Augenlides, im Kopf-
Hals-Bereich, im Perianal-Bereich, der Vulva und des Penis angewendet7. Karzinome dieser Be-

reiche werden nach getrennten TNM-Einteilungen in eigenstéindigen Kapiteln klassifiziert®.

Hinweis zur OPS-Dokumentation bei Hauttumoren

Im Handbuch der allgemeinen Tumordokumentation sind die Regeln zur Kodierung der Opera-
tionen (Wertebereich 5-01 ... 5-99) mittels OPS festgelegt. Diagnostische Eingriffe einschlieR-
lich Biopsien sind im NCT-Krebsregister nicht dokumentationspflichtig. Fiir Hauttumoren gilt

jedoch eine Ausnahmeregel: Wird ein Hauttumor durch Biopsie vollstandig entfernt und sind

® LeBoit et al 2006.
* LeBoit et al 2006.
® Wittekind 2017.

®1cD-0-3,S. 7.

7 Wittekind 2017, S. 175.
& Wittekind 2017, S. 179ff, S. 183ff.
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weitere histo-pathologische Befunde negativ, werden also keine weiteren Tumoranteile nach-
gewiesen, wird ,,OP ja“, das Biopsie-Datum als ,OP Datum” und die Biopsie-OPS (1-490.0 ... 1-
490.y) als OPS dokumentiert und an das KRBW gemeldet. Diese Regelung gilt im NCT-Register
seit dem 01.01.2015.



NCT-Krebsregister. Tumoren der Haut. Organspezifische Tumordokumentation. 6. Auflage, Vs 1.0. Stand 01.01.2017

2

2.1

2.2

Keratinozytische Hauttumoren (kutane Plattenepithelkarzinom, cSCC)

und andere Karzinome (Hautanhangsgebilde)

Topographischer Geltungsbereich

C44.0 Lippenhaut, ohne Lippenrot

C44.2 Haut des duBeren Ohres

C44.3 Haut sonstiger und n. n. b. Teile des Gesichts
Ca4.4 Behaarte Kopfhaut und Haut am Hals

C44.5 Haut am Stamm

C44.6 Haut der oberen Extremitaten und Schulter
c44.7 Haut der unteren Extremitaten und Hiifte
C44.8 Haut, mehrere Teile tGberlappend

C44.9 Haut, 0. n. A.

C63.2 Skrotalhaut

Plattenepithel- und andere Karzinome der Haut des Augenlides C44.1 sind in diesem Hand-
buch im Abschnitt 7 weiter unten, die der Vulva C51.0-9, des Penis C60.0-9 und der perianalen
Haut (Grenze Beginn der behaarten Haut, proximal 5cm vom Analrand) in den entsprechenden
Handbtiichern (Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsorgane, respektive Tumoren der mann-

lichen Fortpflanzungsorgane, respektive Tumoren des Verdauungssystems)® aufgefiihrt.

Regiondre Lymphknoten

Der LK-Befall bei Hauttumoren erfolgt meist in geordneter Weise zunachst der ersten Lymph-
knotenstation, dann - nach lokalem Wachstum - Befall der zweiten oder weiterer Lymphstati-
onen, einschlieflich der kontralateralen LK.

Tumoren in den Grenzzonen zwischen den o. g. anatomischen Bereichen kénnen in beide LK-
Bereiche drainieren, so dass LK beider topographischen Bereiche als regionar angesehen wer-
den. 4 cm breite Streifen zwischen den Topographiebereichen bilden die Grenzzonen (2cm an
beiden Seiten der Grenzlinie), in denen Tumoren in beide regiondren Lymphabflussgebiete

drainieren kénnen.

® Adzersen, Becker 2017 (07); Adzersen, Becker 2017 (08), Adzersen, Becker 2017 (02).

8
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Tab 2.1 Abflussgebiete der Plattenepithelkarzinome im Grenzgebiet der jeweiligen topographischen

Region™
Grenzlinie zwischen Grenzlinie entlang
Rechts und Links Mittellinie
Kopf/Hals und Thorax Klavikula — Akromion — Oberer Schulterblattrand
Thorax und obere Extremitat Vordere Schulter - Achselhéhle — hintere Schulter
Thorax und Abdomen Vorn: Mitte zwischen Nabel, Flanken und Gesals und

Rippenbogen
Hinten: Untere Grenze der Brustwirbelsaule (hori-
zontale Achse von der Mittellinie nach lateral)

Abdomen, Flanken und GesaR / un- Leiste — Trochanter major - Glutealfalte
tere Extremitat

Tab 2.2 Regionidre Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete der kutanen Plattenepithelkarzi-
nome und anderer Karzinome der Haut"
Die Klassifikation gilt fiir Karzinome der Haut und Hautanhangsgebilde, s. u. Tabelle 2.3 und

Morphologiegruppen®?. Anatomisch ausgeschlossen: Augenlid, Vulva, Penis, perianale Haut.

Organbereich Haut Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regiondres Lymphabflussgebiet

Kopf und Hals Parotideale LK, ipsilateral
Praaurikulare LK, ipsilateral
Faziale LK, ipsilateral
Submandibulére (submaxillare) LK, ipsilateral
Zervikale LK, ipsilateral
Supratracheale LK, ipsilateral
Kaudale tiefe jugulare (tiefe zervikale) LK (Level IV)
Dorsale juguldre zervikale LK entlang des N. accessorius (Level V)
Supraklavikulare LK (Level IV und selten Level V)
Pralaryngeale, pratracheale (delphische) und paratracheale (anteriore
zervikale) LK (Level VI)
Supraklavikulare LK, ipsilateral

Thorax Axillare LK, ipsilateral

Obere Extremitat Epitrochledre LK, ipsilateral
Axillare LK, ipsilateral

Abdomen, Flanken und GesaR Inguinale LK, ipsilateral

Untere Extremitat Popliteale LK, ipsilateral
Inguinale LK, ipsilateral

2.3 Verschliisselung
Tabelle 2.3 zeigt die Basalzell- und Plattenepithelkarzinome der Haut und die Tumoren der
Hautanhangsgebilde der Dignitdt /1, /2 und /3, die Tumornamen, die ICD-O-3.1-
Morphologieziffer, die ICD-3-Topographieziffer und die ICD-10-GM 2017-Diagnoseziffer.

1% Wittekind et al 2015, S. 203 und 205-6 (leicht modifiziert).
" Wittekind et al 2015, S. 202 ff; Wittekind et al 2013, S. 58 ff.
2 pdzersen, Becker 2017 (00), Tab 3.1, S. 45f.
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Tab 2.3

Verschliisselung der keratinozytischen Tumoren der Haut und der Tumoren der

Hautanhangsgebilde (n. WHO Klassifikation 2006"°) mit ICD-O-3.1-Histologie'’, ICD-O-3-

Lokalisation und ICD-10-GM 2017 Diagnosen

Tumor™ ICD-0-3.1- ICD-ng.l- ICD-10-GM
M T 2017
Keratinozytische Tumoren der Haut
Basalzellkarzinom o. n. A. (Basalzellepitheliom, Ulcus rodens, pigmen-  8090/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
tiertes Basalzellkarzinom, keratinozytisches Basalzellkarzinom)

Multifokales oberflachliches Basalzellkarzinom 8091/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Noduldres Basalzellkarzinom 8097/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

(Mikronoduldres) Basalzellkarzinom o. n. A. 8090/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Infiltrierendes Basalzellkarzinom o. n. A. (inklus. nicht- 8092/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

sklerosierend, sklerosierend, Morpheatyp, desmoplastisch)

Fibroepitheliales Basalzellkarzinom (Fibroepitheliom o. n. A, 8093/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Pinkus-Tumor)

Adenoides Basalzellkarzinom (B. mit adnexaler Differenzierung) 8098/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Basosquamoses Karzinom (gemischt basalzellig-plattenepithelial. 8094/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Karzinom)

Basalzellkarzinom o. n. A. 8090/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Plattenepithel-Carcinoma in situ o. n. A.17, Epidermoid-Carcinoma in 8070/2 C44.0-9, C63.2 D04.0-9, D07.4
situ 0. n. A,, intraepidermales Karzinom o. n. A,, intraepitheliales Plat-
tenepithelkarzinom o. n. A, (aktinische /seborrhoische / verrukése Ke-
ratosen)lg
Squamaose intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig, squamdse 8077/2 C44.0-9, C63.2 D04.0-9, D07.4
intraepitheliale Neoplasie, Grad 3¥
Plattenepithelkarzinom o. n. A,, Epidermoidkarzinom o. n. A,, 8070/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Spinaliom

Adenoides Plattenepithelkarzinom 8075/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Akantholytisches Plattenepithelkarzinom

Pseudoglandulares Plattenepithelkarzinom

(pseudovaskuldres PEC)

Spindelzelliges Plattenepithelkarzinom 8074/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Spindelzelliges Epidermoidkarzinom

Sarkomatoses PEC

Verrukoses Karzinom o. n. A. 8051/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Kondylomatodses Karzinom

Verrukoses Epidermoidkarzinom

Verrukoses Plattenepithelkarzinom

Warziges Karzinom

Adenosquamoses Karzinom 8560/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Adenokarzinomatdés-epidermoider Tumor

Kombiniertes Adeno-Plattenepithelkarzinom
Erythroplasie Queyrat 8080/2 C44.0-9, C63.2 D48.5, D40.7
M. Bowen, intraepitheliales Plattenepithelkarzinom vom Bowen-Typ20 8081/2 C44.0-9,C63.2 D04.0-9, D07.6
M. Bowen’", mit mikroinvasiver Komponente 8081/3 C44.0-9,C63.2  C44.0-9, C63.2

3 LeBoit et al 2006.
' DIMDI 2014.

B Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-0O-3 2014, 1. Revision (DIMDI 2014). Abweichende Begriffe aus LeBoit et al 2006 oder eigene

Ergdnzungen in Kursivschrift.
' Die Zuordnung folgt Edge et al 2010, S. 301 ff.

7 8070/2 Plattenepithel-Carcinoma in situ 0. n. A.“ ist in LeBoit et al 2006 nicht aufgefiihrt, soll aber kodierbar sein.
¥ Die »aktinische Keratose” wird in der WHO Klassifikation 2006 nicht aufgefiihrt, im Hauttumorzentrum des Universitdtsklinikums Heidelberg aber
mit 8070/2 dokumentiert. Sie soll als Carcinoma in situ im NCT-Krebsregister kodiert und an das KRBW gemeldet werden (s. Abschnitt 2.3).

19.8077/2 ist als Alternative zu 8070/2 kodier- und meldbar.
2 Regel zur Kodierung des ,,M. Bowen“:
1. Wenn keine Morphologieziffer angegeben ist, wird 8081/2 kodiert.

2. Wenn ,maligner M. Bowen" (epitheliales Plattenepithelkarzinom vom Bowen-Typ) angegeben wird, soll 8081/3 kodiert werden.

3. Wenn M. Bowen unsicherer Dignitat (Erythroplasie Queyrat, intraepitheliales Plattenepithelkarzinom vom Bowen-Typ) angegeben wird, soll

8081/1 kodiert werden.
10
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Tumor®® ICD-0-3.1- ICD-CZ(—S3.1- ICD-10-GM
M T 2017

Epitheliales Plattenepithelkarzinom vom Bowen-Typ
Keratoakanthom” 8071/1 C44.0-9,C63.2  DA40.7, D48.5
Tumoren der Hautanhangsgebilde
Tumoren mit apokriner und ekkriner Differenzierung
Tubulédres Adenokarzinom, tubulares Karzinom 8211/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Mikrozystisches Karzinom der Hautadnexe, sklerosierendes Karzinom  8407/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
der SchweiRdriisenausfihrungsginge
Malignes ekkrines Porom, Porokarzinom 8409/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Malignes ekkrines Spiradenom 8403/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Maligner Mischtumor o. n. A, maligner Mischtumor vom 8940/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Speicheldriisentyp, malignes chondroides Syringom
Schweilldriisenadenokarzinom, Hidroadenokarzinom 8400/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Muzindses Adenokarzinom 8480/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2

Kolloidales Adenokarzinom

Kolloidkarzinom

Mukoides Karzinom

Mukoides Adenokarzinom

Mukéses Adenokarzinom

Mukéses Karzinom

Muzindses Karzinom
Ekkrines papillares Adenokarzinom, digitales papillares Adenokarzinom 8408/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Adenoid-zystisches Karzinom, zylindroides Adenokarzinom, 8200/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Zylindrom 0. n. A
Apokrines Adenokarzinom in situ 8401/2 C44.0-9, C63.2 D04.0-9, D07.4
Apokrines Adenokarzinom 8401/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
In situ M. Paget der Brust” 8540/2 C44.0-9,C63.2  D04.5
M. Paget der Brust™ 8540/3 C44.0-9,C63.2  (C44.0-9,C63.2
Extramammaérer M. Paget in situ® 8542/2 C44.0-9,C63.2  D04.0-9, D07.4
Extramammarer M. Paget”™ 8542/3 C44.0-9,C63.2  C44.0-9, C63.2
Tumoren mit follikularer Differenzierung
Pilomatrix-Karzinom, malignes Pilomatrixom 8110/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
Proliferierender tricholemmaler Tumor”’ 8103/1 C44.0-9, C63.2 D40.7, D48.5
Tumoren mit Talgdriisen-Differenzierung
Talgdriisenadenokarzinom (Talgdriisenkarzinom) 8410/3 C44.0-9, C63.2 C44.0-9, C63.2
24 Dokumentation der nicht-melanotischen Karzinome der Haut

Das AJCC 2010 hat prognostische Kriterien fir kutane Plattenepithelkarzinome (cSCC) ,Merk-

male fur Hochrisikotumoren” etabliert®®. Tabelle 2.4 zeigt die Hochrisikomerkmale, die in die

T-Klassifizierung einflieBen. Die TNM-Klassifikation 2017 folgt jetzt dieser T-Klassifizierung (s.

175f). Die Hautklinik der Universitat Heidelberg und damit das NCT-Register folgt seit Beginn

der Hauttumordokumentation den Regeln der AJCC.

% M. Bowen mit mikroinvasiver und karzinomatéser Komponente, falls patho-histologisch beschrieben, soll als 8081/3 kodiert werden, s. Regel F

der ICD-0-3.

2 Das , Keratoakanthom 8071/1“ als unsichere Vorstufe des ,Plattenepithelkarzinoms o. n. A. 8071/3“ ist in der ICD-0O-3 nicht aufgefiihrt.

 Diese Dignitat ist in der ICD-O-3 nicht aufgefiihrt, darf aber nach Regel F der ICD-0-3.1 kodiert werden.

** Maligne Erkrankung, beschrinkt auf die Mamille = M. Paget der Mamille. Diese ICD-0-3.1-M wird nur kodiert, wenn kein Tumor im
Mammaparenchym, z. B. ein invasiv-duktales Karzinom, nachgewiesen ist. Wenn ein Paget der Brust und ein anderer Tumor im Mammaparenchym
auftritt (was haufig ist), wird dessen Histomorphologie kodiert (s. verschliisselung von Mehrfachtumoren und Mehrfachmorphologien in ,Tumoren

der Brust und weiblichen Geschlechtsorganen").

M. Paget in-situ auBerhalb der Mamille. In situ-Tumor der Hautanhangsgebilde, meist apokrine Driisen. Prédilektion: Vulva, Axilla, perianal,

mannliche Genitalien, assoziiert mit interner Neoplasie = 25 %.

%M. Paget auRerhalb der Mamille. Invasiver Tumor der Hautanhangsgebilde, meist apokrine Driisen. Pradilektion: Vulva, Axilla, perianal, mannliche

Genitalien, assoziiert mit interner Neoplasie = 25 %.
%’ Dieser Tumor ist in der ICD-0-3.1 als 8103/0 gutartig aufgefiihrt.
*® Edge et al 2010, S. 304 f.
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Tab2.4

2.5

2.5.1

Prognostische Merkmale bei ¢SCC (nach AJCC 2010)*

Merkmal Auspragung

Tiefe/Invasion 2 mm Dicke oder
Clark Level 21V oder
Perineurale Invasion

Anatomische Lokalisation Primarlokalisation Ohr
Primarlokalisation unbehaarte Lippe
Differenzierung Schlecht differenziert oder undifferenziert

Mammarer Paget der Haut und extra-mammairer Paget®

Der Chirurg und Pathologe J. Paget (1814-1899) hat mehreren Erkrankungen seinen Namen
verliehen.

Extramammarer Morbus Paget der Haut

Der extramammdre Paget’** (extramammary Paget’s disease, EMPD), erstmals beschrieben
von Crocker 1889, ist eine seltene Haut- / Schleimhauterkrankung, die gewdhnlich in der ano-
genitalen Region®® auftritt, aber in jeglichem Haut- oder Schleimhautbereich auftreten kann.
Betroffen sind besonders einige Hautregionen. 20-25 % der extramammaren Paget Erkrankun-

gen weisen gleichzeitig andere Neoplasien auf. Beide Neoplasien - mammare und extramam-

mére Paget Erkrankung - werden als intraepitheliale Adenokarzinome angesehen®. Bei beiden
Paget-Formen missen Tumoren innerer Organe ausgeschlossen werden. Generell ist akzep-
tiert, dass die meisten, wenn nicht alle Fille der mammédiren Paget-Erkrankungen als Resultat
einer epidermotropischen Ausbreitungsneigung einer intra-mammaren Neoplasie zu
epithelialen Zellen im Mammillenbereich entstehen®. Die Antigenexpressionsanalyse der

extramammdren Paget-Erkrankung - mit oder ohne zugrundeliegendem Karzinom - unter-

stltzt den intraepidermalen Ursprung der Neoplasie; nur ein kleiner Anteil, durchschnittlich

etwa 25 %, hat einen epidermotropischen Ursprung eines assoziierten in-situ oder invasiven
Karzinoms®® derselben anatomischen Region. Bevorzugte Hautregionen des extra-mammaren
Paget sind:

e Axilla¥’, Nabel, Ohr (lokale apokrine Driisen), Perianalregion (stark assoziiert mit dem Ade-

nokarzinom des Anus und des Rektums).

* Edge et al 304f und 307.
*° Die Paget’sche Osteodystrophia deformans ist eine Erkrankung des Knochens, die ebenfalls Paget‘s Namen trégt. Sie ist keine Tumorerkrankung.

*! Floyd & Flanagan 2000.
%2 pang et al 2010.

3.

® von Fliie et al 1994.

* Floyd & Flanagan 2000.
% Floyd & Flanagan 2000.
*® Floyd & Flanagan 2000.
% Pang et al 2010.
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2.5.2

2.6

e Mainnliches Genitale (Skrotum; haufig assoziiert mit Urethral-, Blasen-, Prostata- und Ho-
den-Neoplasien) (Penishaut siehe unter ,,Tumoren der ableitenden Harnwege und mannli-
chen Geschlechtsorgane)®.

o Vulva®®*®

(beschrieben in Assoziation mit Endometrium-, Endozervix-, Vaginal-, anderen
Vulva- Urethral- und Blasen-Neoplasien; siehe ,, Tumoren der weiblichen Fortpflanzungsor-
gane und des Bauchfells”).

»Paget’s Disease of the Nipple”*

“Paget’s Disease of the Nipple“*

ist eine relativ seltene Form von ,,Brustkrebs” (1-4,3 %43) im
Bereich der Mamille (Morbus Paget der Brust, M. Paget der Mamille, M. Paget der
Mamillenhaut). Sie ist charakterisiert durch die Anwesenheit von intradermalen Tumorzellen.
Diese Krebserkrankung der Mamille ist sehr oft mit einem duktalen Carcinoma in-situ (DCIS)

und / oder einem invasivem Karzinom des Brustparenchyms assoziiert*.

Verschliisselung der Aktinischen Keratose (AK)

Die aktinische Keratose gilt als solar induzierte Prikanzerose® und wird histologisch als
Carcinoma-in situ des Plattenepithels der Epidermis*® dargestellt (in situ cutanous Squamous
Cell Carcinoma, cSCCis)”’.

Sechs Typen der AK werden beschrieben: hypertrophische, atrophische, bowenoide (BAK),
akantholytische, pigmentierte und lichenoide Keratosen.

Das Grading erfolgt vergleichbar dem Zervixgrading als Keratinozytische Intraepidermale
Neoplasie (KIN I, 1l, und Ill). Es werden drei Stufen der AK unterschieden: 'friiher in situ SCC-
Typ AK I', 'frither in situ SCC-Typ AK II' und 'in situ SCC-Typ AK 111'*2. 8-20 % der AK gehen in ein
invasives Plattenepithelkarzinom tiber®.

Die nur klinische ICD-10 Diagnose der , Aktinischen Keratose® L57.0 ist in Krebsregistern nicht
dokumentationsfahig. Wenn histologisch gesichert, ist die ICD-10-Diagnoseziffer D04.0-9 und
D07.4 (Haut des Penis).

%% Moll 2005.

% Weghaupt 1985.
“ Simon et al 2010.

“ paget J 1874.

*? Lakhani et al 2012.

* Karakas 2011.

“ Dalberg et al 2008.

> Réwert-Huber et al 2007; Stockfleth et al 2004.
*® Ackerman 2003.

" Edge et al 2010, S. 301 ff.

*® Rowert-Huber et al 2007.

* LeBoit et al 2006, S. 32.
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2.6.1 Regeln der Dokumentation der Aktinischen Keratose im NCT-Krebsregister

a) Nur histologisch gesicherte Aktinische Keratosen (AK) werden im NCT-Krebsregister doku-
mentiert. Falls im Arztbrief nur ,Keratose” oder , Aktinische Keratose” ohne Erwdahnung einer
histologischen Sicherung bei uns oder ein anderer histologischer Befund aufgefiihrt wird, ist
die AK im Krebsregister des NCT nicht dokumentationsféhig. Dies ist eine Ausnahme zu der all-
gemeinen Regel, dass die klinisch-arztliche Feststellung einer Neoplasie dokumentationspflich-
tig ist und zur Dokumentation einer Morphologieziffer fiihrt.

b) Nur hochgradige in-situ-AK (,in situ SCC Typ AK 1l1“ oder KIN 11I°°) werden dokumentiert. Die
bevorzugte Morphologie ist ,,8070/2 Plattenepithel-Carcinoma in situ 0. n. A., Epidermoid-
Carcinoma in situ 0. n. A,, intraepidermales Karzinom o. n. A,, intraepitheliales Plattenepithel-
karzinom o. n. A.“, da es sich um eine Vorstufe des ,,8070/3 Plattenepithelkarzinom o. n. A,

Epidermoidkarzinom o. n. A., Spinaliom“ handelt".

*% Cockerell 2000.
*! LeBoit et al 2006, S. 30 ff. und S. 20 ff.
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3 Melanozytische Hauttumoren (malignes Melanom, Naevus)

3.1 Topographischer Geltungsbereich

In der Hautklinik der Universitat Heidelberg werden Hauttumoren seit Beginn der Dokumenta-

tion nach den Vorgaben des AJCC**** dokumentiert. Im Klinischen Krebsregister des NCT gel-

ten flr melanozytische Hauttumoren folgende topographischen Lokalisationen als Hauttumo-

ren und sind damit als Hautmelanome zu zdhlen (nach AJCC).

C44.0
C44.2
C44.3
C44.4
C44.5
C44.6
C44.7
C44.8
C44.9
C51.0

C51.1
C51.2
C51.8
C51.9

C€60.0
C60.1
C60.2
C60.8
C60.9
C63.2

Lippenhaut, ohne Lippenrot

Haut des duReren Ohres

Haut sonstiger und n. n. b. Teile des Gesichts

Behaarte Kopfhaut und Haut am Hals

Haut am Stamm

Haut der oberen Extremitdaten und Schulter

Haut der unteren Extremitdten und Hiifte

Haut, mehrere Teile Gberlappend

Haut, o. n. A.

Labium majus, Labia majora o. n. A,, Bartholin-Driise, Haut an
den groRen Schamlippen

Labium minus, Labia minora

Klitoris

Vulva, mehrere Teilbereiche tberlappend

Haut an der Vulva, Vulva o. n. A., duBeres weibliches Genitale,
Frenulum labium, Labia 0. n. A., Labiom o. n. A., Mons pubis,
Mons veneris, Scham

Praputium, Vorhaut

Glans penis

Penisschaft, Corpus cavernosum, Schwellkérper des Penis
Penis, mehrere Teilbereiche tberlappend

Penis 0. n. A.

Skrotalhaut

Tabelle 3.1 zeigt die unterschiedlichen topographischen Geltungsbereiche fiir Melanome nach

AJCC 2010 und TNM, 8. Aufl. 2017 (UICC).

> personliche Mitteilung Dr. Gebhardt, Hautklinik Universitit Heidelberg, September 2009.
*3 personliche Mitteilung Dr. Jessica Hassel, Leiterin des Hauttumorzentrums, Hautklinik der Universitdt Heidelberg, 11. Jan. 2012.
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Tab 3.1

Topographischer Geltungsbereich nach ICD-O-3 der melanozytischer Hauttumoren (AJCC 2010
und TNM 2010)

AJCC 2010 TNM, 8. Aufl. 2017
C44.0-9 C44.0-9
C51.0-9 C51.0
C60.0-9 C60.9

C63.2 C63.2

Der topographische Geltungsbereich des amerikanischen Cancer Staging Manuals der AJCC, 7.
Auflage 2010°*, weicht partiell von der Einteilung der Deutschen TNM-Klassifikation, 8. Aufla-
ge, ab. Das AJCC 2010 schliel3t auch die Lokalisationen C51.1 Labium minus, C51.2 Clitoris,
C51.8 Vulva, mehrere Teile Uberlappend, C60.0 Praputium, C60.1 Glans penis, C60.2 Penis-
schaft, C60.8 Penis, mehrere Teile tberlappend, in den topographischen Geltungsbereich ,Me-
lanom der Haut” ein.

Die ICD-10-GM Diagnose ,Bosartiges Melanom der Haut der Genitalorgane” wird nicht unter
“C43.- Bosartiges Melanom der Haut“, sondern als maligner Tumor des jeweiligen Genitalor-
gans verschlisselt [ICD-10 C51.0 Labium majus, C51.9 Vulva o. n. A,, C60.9 Penis o. n. A. (Pe-
nishaut), C63.9 Skrotalhaut].

Bei der Zahlung und Auswertung von Meldungen zu ,Hautmelanomen ist zu beriicksichtigen,
nach welcher Klassifikation Maligner Tumoren — TNM oder AJCC - dokumentiert wurde.

Alle malignen Melanome auflerhalb der oben angegebenen Hautlokalisationen sind in den
jeweiligen Handblichern der organspezifischen Tumordokumentation des NCT-Krebsregisters
2017 zu finden und mit den entsprechenden ICD-O-3-Topographieziffern zu verschliisseln, z. B.

ZNS-Bereich, Hals-Nasen-Ohren, Lunge, etc.

> Edge et al 2010.

16



NCT-Krebsregister. Tumoren der Haut. Organspezifische Tumordokumentation. 6. Auflage, Vs 1.0. Stand 01.01.2017

3.2

Tab 3.2

Tab 3.3

Regiondre Lymphknoten

Der regionare Lymphknotenbefall entspricht der Lokalisation des primaren Melanoms. Tumo-
ren in den Grenzzonen zwischen den o. g. anatomischen Bereichen kdnnen in beide LK-
Bereiche drainieren, so dass LK beider topographischen Bereiche als regionar angesehen wer-
den. 4 cm breite Streifen zwischen den Topographiebereichen bilden die Grenzzonen, in de-
nen Tumoren in beiden regiondren Lymphabflussgebiete drainieren kdonnen (Tabelle 3.2).
Empfohlen wird die Entfernung und Untersuchung von = 6 LK (x/6). Bei Entfernung nur eines
Schildwachterlymphknotens (sentinel lymph node) und bei Negativitat Verzicht auf weiter LK-
Entfernung, sollte der Zusatz sn erfolgen [pN (sn)]. Wenn die LK patho-histologisch negativ
sind, aber weniger als die angegebene Anzahl entfernt worden sind, soll pNO dokumentiert

und die Anzahl der entfernten LK im TNM dokumentiert werden, z. B. NO(0/3).

Abflussgebiete des Malignen Melanoms im Grenzgebiet der jeweiligen topographischen

Region>
Grenzlinie zwischen Grenzlinie entlang
Rechts und Links Mittellinie
Kopf/Hals und Thorax Klavikula — Akromion — Oberer Schulterblattrand
Thorax und obere Extremitat Vordere Schulter - Achselhéhle — hintere Schulter
Thorax und Abdomen Vorn: Mitte zwischen Nabel, Flanken und Gesals und

Rippenbogen
Hinten: Untere Grenze der Brustwirbelsaule (hori-
zontale Achse von der Mittellinie nach lateral)
Abdomen, Flanken und GesaR / un- Leiste — Trochanter major - Glutealfalte
tere Extremitat

Regionire Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete des Malignen Hautmelanoms®

Organbereich Haut Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionares Lymphabflussgebiet57

Kopf und Hals Parotideale LK, ipsilateral
Praaurikulare LK, ipsilateral
Faziale LK, ipsilateral
Submandibulére (submaxillare) LK, ipsilateral
Zervikale LK, ipsilateral
Supratracheale LK, ipsilateral
Kaudale tiefe jugulare (tiefe zervikale) LK (Level IV)
Dorsale juguldre zervikale LK entlang des N. accessorius (Level V)
Supraklavikulare LK (Level IV und selten Level V)
Pralaryngeale, pratracheale (delphische) und paratracheale (anteriore
zervikale) LK (Level VI)
Supraklavikulare LK, ipsilateral

Thorax Axillare LK, ipsilateral

Obere Extremitat Epitrochledre LK, ipsilateral
Axillare LK, ipsilateral

Abdomen, Flanken und GesaR Inguinale LK, ipsilateral

*® Wittekind et al 2015, S. 203 und 205-6 (leicht modifiziert).

*® Wittekind et al 2015, S. 216.

> Absiedlungen von Tumorzellen des Primartumors, die Gber die regionéren hier angefiihrten LK bzw. des regioniren Abflussgebietes hinausgehen,
gelten dokumentarisch als Fernmetastasen (retropankreatisch LK, mesenteriale LK, paraaortale LK).
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3.2.1

3.3

Untere Extremitat Popliteale LK, ipsilateral
Inguinale LK, ipsilateral
Analrand, perianaler Bezirk Inguinale LK, ipsilateral

Flir die anatomischen Primartumorlokalisationen eines bdsartigen Melanoms der Haut der

Genitalorgane und der Perianalregion gelten die regiondaren Lymphknotenfestlegungen des
Handbuchs der Gynakologischen Tumoren® respektive der urologischen Tumoren respektive
der Verdauungsorgane (Perianalregion)™.

Labium majus, Labia majora o. n. A., Bartholin-Driise, Haut an den groflen Schamlippen,
Labium minus, Labia minora, Klitoris, Haut an der Vulva, Vulva o. n. A., dulReres weibliches Ge-
nitale, Frenulum labium, Labia o. n. A., Labiom o. n. A., Mons pubis, Mons veneris, Scham;
Praputium, Vorhaut, Glans penis, Penisschaft, Corpus cavernosum, Schwellkérper des Penis,

Penis o. n. A, Skrotalhaut, Analkanal und perianale Haut.

Satelliten, Mikrosatelliten, in-transit-Metastasen

Neben den regiondren Lymphknoten gibt es Patienten, bei denen lokale und regionale Haut-
metastasen im Rahmen der intralymphatischen Ausbreitung manifest werden:

1. Satelliten: makroskopisch sichtbare kutane und/oder subkutane Metastasen innerhalb von 2
cm des primaren Melanoms.

2. Mikrosatelliten: Mikroskopische und diskontinuierliche kutane und/oder subkutane Meta-
stasen, die bei der histologischen Untersuchung in der Nachbarschaft des Primartumors lie-
gend gefunden werden

3. In-transit-Metastasen: willklrlich als klinisch erkennbar definierte Metastasen, die in einer

Entfernung von mehr als 2 cm vom Primartumor entfernt zwischen dem Primarmelanom und
der ersten Lymphknotenstation liegend gefunden werden.
Diese Patienten stellen eine kleine aber klinisch als eigenstandig abgrenzbare Gruppe mit ei-

nem erheblichen Risiko lokoregionarer und fernmetastatischen Absiedlung dar.

Verschliisselung

Die Tabelle 3.4 zeigt die in der WHO Klassifikation 2006 aufgefiihrten melanozytischen Haut-
tumoren der Dignitat /1, /2 und /3, den Tumornamen, die ICD-0-3.1-M-Ziffer, die moglichen
ICD-3-T-Ziffern nach AJCC 2010 und die in Frage kommenden ICD-10-GM 2017-

Diagnoseziffern.

*% Adzersen, Becker 2017 (7).
*° Adzersen, Becker 2017 (8).
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Tab3.4 Verschliisselung des Malignen Melanoms und der anderen melanozytischen Tumoren der
Haut n. WHO Kilassifikation 2006™ mit ICD-0-3.1-Histologie, -Lokalisation und ICD-10-GM
2017 Diagnosen
61 ICD-0-3.1- ICD-0-3.1- ICD-10-GM 2017
Tumor 62 R
M T Diagnose
Melanom
Melanoma in situ® 8720/2 C44.0-9,C51.0-9, | D03.0-9, D07.1,
C60.0-9, C63.2 D07.4, DO7.6
Malignes Melanom o. n. A. (inklusive persistierendes Melanoma, 8720/3 C44.0-9, C51.0-9, | C43.0-9, C51.0-9,
navoides Melanom) C60.0-9, C63.2 C60.0-9, C63.2
Malignes Melanom in Junktions-Névus® 8740/3 C44.0-9, C51.0-9, | C43.0-9, C51.0-9,
C60.0-9, C63.2 C60.0-9, C63.2
Prdmaligne Melanose o. n. AP 8741/2 C44.0-9, C51.0-9, D03.0-9, D07.1,
C60.0-9, C63.2 D07.4, D07.6
Malignes Melanom in prémaligner Melanose®® 8741/3 C44.0-9, C51.0-9, C43.0-9, C51.0-9,
C60.0-9, C63.2 C60.0-9, C63.2
Oberfléchlich spreitendes Melanoma in situ, SSMa in situ® 8743/2 C44.0-9, C51.0-9, | D03.0-9, D07.1,
C60.0-9, C63.2 D07.4, DO7.6
Oberflachlich spreitendes Melanom 8743/3 C44.0-9, C51.0-9, | C43.0-9, C51.0-9,
(Superficial spreading melanoma, SSM) €60.0-9, C63.2 €60.0-9, C63.2
Lentigo maligna (Hutchinson-Pigmentfleck o. n. A,, Lentigo-maligna- | 8742/2 C44.0-9, C51.0-9, | D03.0-9, D07.1,
Melanom, LMM, Malignes Melanom in Hutchinson-Melanose) €60.0-9, C63.2 DO07.4, D0O7.6
Akral-lentigindses malignes Melanom 8744/3 C44.0-9, C51.0-9, C43.0-9, C51.0-9,
C60.0-9, C63.2 C60.0-9, C63.2
Desmoplastisches malignes Melanom, desmoplastisches amelan- 8745/3 C44.0-9, C51.0-9, | C43.0-9, C51.0-9,
otisches malignes Melanom, neurotropes malignes Melanom) €60.0-9, C63.2 €60.0-9, C63.2
Maligner blauer Navus 8780/3 C44.0-9,C51.0-9, | C43.0-9, C51.0-9,
C60.0-9, C63.2 C60.0-9, C63.2
Malignes Melanom in pigmentiertem Riesennavus (Malignes Mela- 8761/3 C44.0-9, C51.0-9, | C43.0-9,C51.0-9,
nom in kongenitalem Melanozytennavus) €60.0-9, C63.2 €60.0-9, C63.2
Epitheloidzellmelanom® 8771/3 C44.0-9, C51.0-9, | C43.0-9, C51.0-9,
C60.0-9, C63.2 C60.0-9, C63.2
Kongenitaler melanozytischer Naevus
Proliferative dermale Lasion in kongenitalem N&vus 8762/1 C44.0-9, C51.0-9, | D37.0,D39.7,

C60.0-9, C63.2

D40.7, D48.5

34

(MM) der Haut
34.1

Pathologisch-histologische Kriterien zur Charakterisierung des Malignen Melanoms

Vertikale Eindringtiefe bzw. Tumordicke (n. Breslow) und TNM Klassifikation des MM

Die gemessene vertikale Eindringtiefe in mm (,,Vertikale Tumordicke”)(Breslow 1970) ist in der

international giltigen , TNM-Klassifikation maligner Tumoren®, 6., 7. und 8. Auflage, Kriterium

der pT-Zuordnung des Primartumors. Altere Einteilungen sind damit obsolet und sollten nicht

mehr verwendet werden.

| eBoit et al 2006.

® Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-0-3.1. Abweichende Begriffe aus LeBoit et al 2006 oder eigene Ergénzungen in Kursivschrift.
Tumorbezeichnungen und M-Ziffern in eckigen Klammern sind obsolet und werden durch eine andere Kodierung ersetzt.

& Edge et al 2010 (AJCC 2010).
% Das ,Melanoma in situ 8720/2“ ist in LeBoit et al 2006 nicht aufgefuhrt.
e 8740/3 ist in LeBoit et al 2006 nicht aufgefiihrt, soll aber dokumentierbar sein.

® Das ,Oberflachlich spreitende Melanoma in-situ 8720/2* ist in LeBoit et al 2006 nicht aufgefihrt, soll aber dokumentierbar sein.

% 8741/3 ist in LeBoit et al 2006 nicht aufgefiihrt, soll aber dokumentierbar sein.

" Das ,Oberflachlich spreitende Melanoma in-situ 8720/2* ist in LeBoit et al 2006 nicht aufgefihrt, soll aber dokumentierbar sein.

68 8771/3 ist in LeBoit et al 2006 nicht aufgefiihrt, soll aber dokumentierbar sein.
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Tab 3.5

3.4.2

Tab 3.6

Die Tabelle 3.5%, giiltig ab Diagnosedatum 01.01.2012, zeigt die patho-histologischen Zuord-
nungskriterien der pTNM-Klassifizierung des Malignen Melanoms. Das Hauttumorzentrum der
Universitatshautklinik Heidelberg seit mehr als 10 Jahren und das NCT-Krebsregister, seit Do-
kumentationsbeginn wenden ausschlieRlich, wie international {iblich, die AJCC-Klassifikationen

des malignen Hautmelanoms an.

TNM Klassifikation des Malignen Melanoms der Haut’®’""?
(gilt fir alle Hautmelanome einschlieflich Augenlid, Vulva, Penis, Skrotum und perianale Mela-
nome)(Tx, Tis erganzt, KHA)
Tx Stadium nicht bestimmbar”®
Tis Melanoma in-situ, keine Tumorinvasion (Clark Level I)
Tla <1,0mm* <1 Mitose/mmz, keine Ulzeration und Clark Level 11/111
Tib <1,0mm* <1 Mitose/mmz, Ulzeration oder Level IV/V
T2a > 1,01 - 2,0 mm, keine Ulzeration
T2b > 1,01 -2,0 mm, Ulzeration
T3a > 2,01 - 4.0 mm, keine Ulzeration
T3b > 2,01 - 4.0 mm, Ulzeration
T4a > 4,0 mm, keine Ulzeration
T4b > 4,0 mm, Ulzeration
N1 1 Lymphknoten

Nla Mikroskopisch

N1b Makroskopisch

N2 2-3 Lymphknoten

N2a 2-3 Lymphknoten Mikroskopisch

N2b 2-3 Lymphknoten Makroskopisch

N3 > 4 Lymphknoten oder zusammengewachsen, Satellite(n), in-Transit mit positiven LK
MO Keine Fernmetastasen LDH normal
M1 Fernmetastasen LDH normal

Mila Haut-, subkutanes Gewebe-, Lymphknoten-Fernmetastase, LDH normal

M1b Lungenmetastase(n) LDH normal

Milc alle anderen Lokalisationen mit erhohtem LDH

*TNM, (. Auflage 2017 gibt 0,8 mm an, S. 188.

Clark-Klassifikation und TNM
Zusatzlich zur vertikalen Eindringtiefe in mm kann das Maligne Melanom patho-histologisch
durch die Clark-Level”® der Hautinvasion charakterisiert werden (Tabelle 3.4). Diese Einteilung

wird in Zukunft nicht mehr angewendet werden”.

Hautinvasion nach Clark

Clark-Level | In-situ-Melanom, alle Tumorzellen oberhalb der Basalmembran
Clark-Level Il Infiltration des Stratum papillare des Koriums

Clark-Level IlI Infiltration bis zum Ubergang des Stratum reticulare des Koriums
Clark-Level IV Infiltration des Stratum reticulare

Clark-Level V Infiltration der Subkutis

% Edge et al 2010.

7 Eigentler et al 2005.

" wittekind et al 2012.

72 Edge et al 2010.

73 SchlieRt shave-Biopsien und regressiv verénderte Melanome ein.

™ Clark Jr. et al 1969, Balch et al 1978

> Mitteilung Wittekind, 13. DVMD-Tagung in Ulm, 11.-14. Mérz 2015.
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3.5

Tab 3.7

3.6

Anatomisches Stadium und prognostische Gruppen des Malignen Melanoms

Die anatomische Stadiengruppierung und die entsprechende Prognosegruppe des malignen
Melanoms nach AJCC 7th ed. 2010 zeigt Tabelle 3.5, die etwas spezifischer ist als die
Stadiengruppierung in TNM, 7. Aufl. 2010.

Anatomische Stadiengruppierung / prognostische Gruppen des Malignen Melanoms der
Haut nach AJCC 20107°

Klinisches Staging* Pathologisches Staging**

Stadium cT cN cMm Stadium pT pN pM

0 Tis NO MO 0 Tis NO MO

1A Tla NO MO 1A Tla NO MO

IB Tlb NO MO IB Tlb NO MO

T2a NO MO T2a NO MO

A T2b NO MO A T2b NO MO

T3a NO MO T3a NO MO

11B T3b NO MO 1IB T3b NO MO

T4a NO MO T4a NO MO

1[o Tab NO MO 1[o T4b NO MO

]| JedesT | 2N1 MO 1A T1-4a N1la MO

T1-4a N2a MO

1B T1-4b Nla MO

T1-4b N2a MO

T1-4a N2b MO

T1-4a N2b MO

T1-4a N2c MO

Hic T1-4b N1b MO

T1-4b N2b MO

T1-4b N2c MO

Jedes T N3 MO

\") Jedes T | Jedes N M1 \} Jedes T Jedes N M1

*Das klinische Staging schlieRt Mikrostaging (mikroskopische Untersuchung) des primaren Melanoms und die klinische / radiologische
Bewertung von Metastasen ein. Nach Ubereinkunft sollte es nach kompletter Entfernung des primaren Melanoms und klinischer Bewer-
tung der regionalen und Fernmetastasen angewendet werden.

** Das pathologische Staging umfasst Mikrostaging (mikroskopische Untersuchung) des primaren Melanoms und pathologische Informa-
tionen der regionalen Lymphknoten nach teilweiser oder vollstandiger Lymphadenektomie. Pathologisches Stadium 0- oder Stadium IA-
Patienten sind die Ausnahme; sie bendétigen keine pathologische Bewertung ihrer Lymphknoten.

Die klinisch-pathologisch-anatomische Stadienzuordnung bzw. die prognostischen Gruppen-
einteilung des Malignen Melanoms folgt aus der klinischen und pathologischen Klassifizierung

nach TNM / AJCC”’.

Verschliisselung der Mehrfachtumoren, -morphologien und Histologien des Malig-

nen Melanoms der Haut

Es gelten die allgemeinen Regeln der Kodierung der Mehrfachtumoren, —morphologien und

Histologien’®. Wittekind et al”® geben abweichend von der Seitigkeitsregel, die auch fiir Tumo-

7® Edge et al 2010
"7 TNM, 8. Auflage 2017, S. 189; Edge et al 7th ed. 2010, S. 336.
’® Adzersen, Becker 2017 (00), Kapitel 3.3.
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Tab 3.8

Tab 3.9

ren der Hauttopographien gilt, an, dass z. B. fiir zwei synchrone Melanome unterschiedlicher
Korperseite nur ein Tumor dokumentiert und der gréBere zur Klassifikation herangezogen
werden soll. Dieser Vorschlag ist eine Abweichung von der Seitigkeitsregel fiir solide Tumo-
ren®. Im NCT-Register wird diesem Vorschlag vorerst nicht gefolgt, da das Auftreten mehrerer
Melanome gleichzeitig und unabhdngig voneinander eine wichtige Information darstellen
kénnte, die nicht verloren gehen sollte, z. B. eine genetisch bedingte Disposition. Auch SEER

folgt beim malignen Melanom der Seitigkeitsregel, namlich zwei Tumoren bei unterschiedli-

cher Korperseite anzulegen.®

Verschliisselungsregeln der Mehrfachtumoren und -morphologien des Malignen Melanoms

der Haut®

Die Mehrfachtumorregeln fiir das MM der Haut gelten nur fir die ICD-O-3-Topographie C44.0-

C44.9 und die Morphologien 8720-8780 mit Dignitaten /1, /2 und /3.

Tumoreigenschaften, Lokalisation

Tumordokumentation

Mehrere Melanome

Unterschiedliche Topographiekodes der ersten (Cxx.x), zweiten

(Cxx.x) oder dritten (Cxx.x) Ziffer (keine Metastase, kein Rezidiv)

Mehrere Melanome

der dritten Ziffer (xxxx/x) unterschiedlich

Morphologiekode innerhalb der Melanom-Gruppe 8720/2-8780/3 an

Zwei oder mehr Tumoren

Melanome unterschiedlicher Seitigkeit

Mehrere Melanome

Alle Melanome, die von den obigen Kriterien nicht erfasst werden

Ein Melanom

Verschliisselungsregeln der Histologien des Malignen Melanoms der Haut®*

Die Mehrfachtumorregeln fiir das MM der Haut gelten nur fir die ICD-O-3-Topographie C44.0-

C44.9 und die Morphologien 8720-8780 mit Dignitaten /1, /2 und /3.

Tumoreigenschaften, -lokalisation und zeitliches Auftreten

Tumordokumentation

Keine pathologische Histologie / keine Zytologie vorhanden;
apparative Befunde nutzen (CT, Sono, MRT, PET, etc.)

Histologie nach arztlicher Information
kodieren

Metastasenhistologie, keine Histologie des Primdrtumors

/3 der Metastase zu kodieren

In situ- und invasive Komponente im Melanom

Invasive Komponente kodieren

Malignes Melanom in Regression (regressives, regredierendes
Melanom)

8723/3 kodieren

Wenn ,malignes Melanom in Regression” und spezifische Me-
lanom-Histologie

Spezifische Histologie kodieren

Wenn klinisch ,, Lentigo-maligna-Melanom“ und ein spezifischer
histologischer Typ

Spezifischen histologischen Typ kodie-

84
ren

Wenn Histologie , Lentigo-maligna-Melanom*

8742/3 kodieren

Bei Diagnose ,,Malignes Melanom o. n. A.“ und ein einzelner

Spezifischen histologischen

7 Wittekind et al 2013, 102.

8 adzersen, Becker 2017 (00), Kapitel 3.3.
& Johnson et al 2007, S. 296: ,,Melanomas with different laterality are multiple primaries.** ... Prepare two or more abstracts.”
® Johnson et al 2007, ergénzt.
8 Johnson et al 2007, erganzt.

8:
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spezifischer Melanomtyp

Melanomtyp kodieren

8720/2 Melanoma in situ und spezifisches Melanoma in situ
(8741/2, 8742/2)

Spezifisches in-situ Melanom kodieren

Mehrere Melanombhistologietypen beschrieben

Hohere Melanommorphologieziffer
kodieren
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q

4.1

Hamato-lymphoide Tumoren der Haut (,,primar kutane Lymphome*)

Hamato-lymphoide Neoplasien der Haut stellen eine heterogene Gruppe von liberwiegend T-
Zell-, NK-Zell- und B-Zell-Non-Hodgkin Lymphomen mit mannigfaltiger klinischer Prasentation
und unterschiedlicher Prognose dar®®. Zum Zeitpunkt der Diagnose prasentieren sich diese
Tumoren primar an der Haut, ohne Anzeichen extrakutaner Krankheitszeichen. Primare kutane
Lymphome unterscheiden sich in klinischem Verhalten und Prognose oft grundlegend von his-

tologisch dhnlichen systemischen Lymphomen und bediirfen anderer Therapieansatze®.

Topographischer Geltungsbereich

Die UICC enthalt keine spezifischen Klassifikationen zu primar kutanen Lymphomen. Das klini-
sche Krebsregister des NCT orientiert sich deswegen bei dieser Gruppe lymphoider Hautneo-
plasien am AJCCY.

Primar kutane Lymphome konnen folgenden spezifischen Lokalisationsziffern nach ICD-O-3

zugeordnet werden:

C44.0 Lippenhaut, ohne Lippenrot

C44.1 Augenlid

C44.2 AuReres Ohres

C44.3 Haut sonstiger und n. n. b. Teile des Gesichts

C44.4 Behaarte Kopfhaut und Haut am Hals

C44.5 Haut am Stamm

C44.6 Haut der oberen Extremitdten und Schulter

c44.7 Haut der unteren Extremitaten und Hifte

C44.8 Haut, mehrere Teile tGberlappend

C44.9 Haut, 0. n. A.

C51.0 Labium majus, Labia majora o. n. A, Bartholin-Drise, Haut an den grofen Scham-
lippen

C51.1 Labium minus, Labia minora

C51.2 Klitoris

C51.8 Vulva, mehrere Teilbereiche tberlappend

C51.9 Haut an der Vulva, Vulva o. n. A., dulReres weibliches Genitale, Frenulum labium,

Labia 0. n. A., Labiom o. n. A., Mons pubis, Mons veneris, Scham
C60.0 Praputium, Vorhaut
C60.1 Glans penis

® Edge et al 2010, S. 613 ff.
% LeBoit et al 2006, S. 165 ff.
¥ Edge et al 2010, S. 613 ff.
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C60.2 Penisschaft, Corpus cavernosum, Schwellkdrper des Penis
C60.8 Penis, mehrere Teilbereiche Uberlappend
C60.9 Penis 0. n. A.
C63.2 Skrotalhaut
4.2 Regiondre Lymphknoten

Da es sich bei den primar kutanen Lymphomen um priméar lymphoide Neoplasien handelt,

werden regionare Lymphabflussgebiete nicht angegeben, sondern die klinische, pathologische

und periphere Blutbeteiligung geht direkt in das Lymphknotenstadium ein. Eine genaue Klassi-

fizierung (s. Tabelle 4.2) wurde von der ISCL/EORTC Arbeitsgruppe bisher fiir die haufig auftre-

tende Mycosis fungoides und das Sézary Syndrom erstellt.®® Nicht-Mycosis fungoides und

Nicht-Sézary Syndrome kutaner Lymphome kénnen sowohl nach TNMB (TNM und Blut) wie

auch nach Ann-Arbor klassifiziert werden.

4.3 Verschliisselung

Die Tabelle 4.1 zeigt die von den Arbeitsgruppen der WHO und EORTC erarbeitete Klassifikati-

on der hdmato-lymphoiden Tumoren der Haut® der Dignitat /1 und /3, mit dem Tumornamen,

der ICD-0O-3.1-Morphologie-Ziffer, der ICD-3-Topographie-Ziffer und die zugehorige ICD-10-GM

2017 Diagnoseziffer.

Tab4.1 Verschliisselung der hamato-lymphoiden Tumoren mit primarer Hautmanifestation® und

primir systemische Tumoren mit Hautmanifestation’ und ICD-0-3.1-Histologie, ICD-O-3-

Lokalisation und ICD-10-Diagnose

Tumor® ICD-0-3.1- ICD-0-3.1- ICD-10-GM
M T 2017
Reifzellige T-Zell- und NK-Zell-Neoplasien
Mycosis fungoides (MF) 9700/3  [C44.0-9, C51.0-9, | C84.0
Pagetoide Retikulose (lokalisierte Erkrankung) C60.0-9, C63.2
Follikuldre, syringotrope, granulomatése Varianten;
Granulomatous Slack Skin, GSS
Sézary-Syndrom 9701/3 [C44.0-9,C51.0-9, | C84.1
C60.0-9, C63.2
Lymphomatoide Papulose™ 9718/1 |[C44.0-9, C51.0-9, | D47.7, D48.5
C60.0-9, C63.2 [C86.6]

® Olsen et al 2007.

* LeBoit et al 2006, S. 165-228.

% Olsen et al 2007 ; Willemze et al 2005; Slater 2005; LeBoit et al 2006.

°! Dies schlieRt die Langerhans Zell-Histiozytosen und mastozytare Neoplasien ein.

%2 Es sind nur die Entitdten der WHO Klassifikation der Hauttumoren aus LeBoit et al 2006 aufgefiihrt. In der ersten Spalte ,Tumor“ findet sich an
erster Stelle die offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-O-3.1 (DIMDI 2014). Abweichende Begriffe aus LeBoit et al 2006 und eigene
Erlduterungen in Kursivschrift. Tumorbezeichnungen und M-Ziffern in eckigen Klammern sind obsolet und werden durch eine andere Kodierung

ersetzt.

% Die , Lymphomatoide Papulose” wird in der ICD-0-3.1 unter 9718/3 aufgefiihrt, also als maligne Krankheit. Die WHO / EORTC Klassifikation in
LeBoit et al 2006 stuft die ,Lymphomatoide Papulose” als 9718/1, also als ,Borderline, unsicher” ein. Die Empfehlung ist, ab Diagnosedatum
01.01.2012 nach der WHO Klassifikation der Tumoren der hdmatopoietischen und lymphoiden Tumoren 2008 zu verschlisseln (s. nachste FuBnote).
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Tumor® ICD-O0-3.1-| ICD-0O-3.1- ICD-10-GM
M T 2017

Primar kutane CD30-positive T-zellige lymphoproliferative | 9718/3  |C44.0-9, C51.0-9, | C86.6

Erkrankung C60.0-9, C63.2

CD30+ grolRzelliges T-Zell-Lymphom der Haut

[Lymphomatoide Papulose]95

Primar kutanes anaplastisches grofRzelliges Lymphom der

Haut

Subkutanes pannikulitisches T-Zell-Lymphom™® 9708/3  |[C44.0-9, C51.0-9, | C86.3
C60.0-9, C63.2

Kutanes T-Zell-Lymphom (PTL) (unspezifiziert) 9709/3 |C44.0-9, C51.0-9, | C84.8

Primar kutanes CD4-positives klein/medium(zelliges) T- C60.0-9, C63.2

Zell-Lymphom (PCCD4+)97

Primar kutanes CD8-positives aggressives epidermotropes
zytotoxisches T-Zell-Lymphom (PCCD8+)

Positives gamma/delta-positives T-Zell-Lymphom

Nasales NK/T-Zell-Lymphom (ENNKTL)*® (extranodales T- 9719/3  [C44.0-9, C51.0-9, | C86.0
Zell-Lymphom) C60.0-9, C63.2

Adulte(s) T-Zell Lymphom/Leukdmie (HTLV1-pos.) (ATLL)* | 9827/3  [C44.0-9, C51.0-9, | C91.5-
C60.0-9, C63.2

Angioimmunoblastisches T-Zell-Lymphom* 9705/3  |C44.0-9, C51.0-9, | C86.5
(AITL)(angioimmunoblastisches Lymphom, peripheres T- C60.0-9, C63.2
Zell-Lymphom vom AILD-Typ, angioimmunoblastische
Lymphadenopathie mit Dysproteindmie)

Reifzellige B-Zell-Neoplasien

Marginalzonen-B-Zell-Lymphom o. n. A. 9699/3  [C44.0-9, C51.0-9, | C88.4
Extranodales Marginalzonen-Lymphom des mukosa- €60.0-9, C63.2
assoziierten lymphatischen Gewebes (MALT-Lymphom)
Lymphom des haut-assoziierten lymphatischen Gewebes
SALT-Lymphom

Follikulares Lymphom o. n. A. (kutan) 9690/3 [C44.0-9, C51.0-9, | C82.6
Follikelzentrums-Lymphom o. n. A. (kutan) €60.0-9, C63.2
Follikulares Follikelzentrums-Lymphom (kutan)
Follikulares malignes Lymphom o. n. A. (kutan)
Lymphozytisches noduléres Lymphom o. n. A.
Noduléres Lymphom o. n. A.
Zentroblastisch-zentrozytisches follikuldres Lymphom

Diffuses groRzelliges B-Zell-Lymphom, o. n. A. 9680/3  |C44.0-9, C51.0-9, | C83.3,(C83.8
Intravaskuldres groRzelliges B-Zell-Lymphom (IVLBCL)* C60.0-9, C63.2
Angioendotheliomatose C49.9

Angiotropes Lymphom

Intravaskulares B-Zell-Lymphom

Zentroblastisches diffuses Lymphom

Primares kutanes diffuses groRzelliges B-Zell-Lymphom
des Beines

Zentroblastisches Lymphom o. n. A.

Lymphomatoide Granulomatose, angiozentrische 9766/1 [C42.1 D47.7
immunoproliferative Veranderung, lymphoide
Granulomatose*

Chronische lymphatische B-Zell-Leukamie* / kleinzelliges | 9823/3 [C42.1 C83.0 C91.1-
lymphozytisches Lymphom* 9670/3 [C77.0-9
Mantelzell-Lymphom (kutane Einbeziehung bei primérem | 9673/3  |C77.0-9 C83.1

% Die LyP ist in der ICD-10-GM 2017 und den vorherigen ICD-10 Versionen explizit unter C86.6 aufgefiihrt, aber sie ist eine Erkrankung mit
exzellenter Prognose (Swerdlow et al 2008, S. 301). Praferiert wird deswegen fir die LyP die ICD-0-3.1 9718/1, die nach Regel F kodierbar ist und
die Diagnosekodierung D47.7 ,unsicheres Verhalten®.

% Siehe 9718/1 dieser Tabelle.

% Eingeschrankt auf alpha/beta-T-Zellursprung, s. LeBoit et al 2006, S. 166.

 Das ,Primér kutane CD4 positive klein-/mittelzellige T-Zell-Lymphom (PCCD4+)” wurde friiher unter “9702/3” kodiert, jetzt unter 9709/3 (s.
Willemze et al 2005, Slatzer 2005).

8 F3lle dieses Tumors auflerhalb des oberen Atmungstraktes (,,Extranasale” ENNKLTL) werden mit derselben Morphologieschlisselziffer kodiert,
zeigen aber ein anderes biologisches Verhalten, sodass sie in einer separaten Gruppe ausgewertet werden sollten (s. Turner et al 2010).
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4.4

Tumor® ICD-0-3.1- ICD-0-3.1- ICD-10-GM
M T 2017
B-Zell-Lymphom)
Burkitt Lymphom o. n. A. (einschliessl. Burkitt- 9687/3 [C77.0-9 C83.7
Leukdamie)(BL)*
Unreife hamatopoietische Malignome
Lymphoblastisches Lymphom der Vorlduferzellen (blasti- 9727/3 [C44.0-9, C51.0-9, | C86.4
sches NK-Zell-Lymphom; CD4+/CD56+ himatodermisches C60.0-9, C63.2
Neoplasma, lymphoblastisches Lymphom o. n. A.)
Vorlaufer-T-lymphoblastische Leukdmie* 9837/3 [C42.1 C91.0-
T-lymphoblastisches Lymphom vom Vorlauferzell-Typ* 9729/3 [C77.0-9 C83.5
Vorlaufer-B-lymphoblastische Leukdmie* 9836/3 [C42.1 C91.0-
B-lymphoblastisches Lymphom vom Vorlauferzell-Typ* 9728/3 [C77.0-9 C83.5
Myeloide und monozytare Leukdmie* 9945/3  [C42.1 C92.-, C93.-
Hodgkin-Lymphome
Hodgkin-Lymphom, noduladrer lymphozytenpradominan- 9659/3 [C77.0-9 C81.0-1
ter Typ
Lymphozytenpradominantes noduldres Hodgkin-
Lymphom
Hodgkin-Lymphom o. n. A. 9650/3 |C77.0-9 C81.0-1
M. Hodgkin o. n. A.
Histiozytare Neoplasien
Langerhans-Zell-Histozytose o. n. A. (LHC) (inkl. unifokal, mul- | 9751/3  |C44.0-9, C63.2 C96.0, C96.5,
tifokal und disseminiert)” C96.6
Mastozytom o. n. A. 9740/1 |C44.0-9, C63.2 D47.0
Mastzelltumor o. n. A.
Diffuse kutane Mastozytose
Extrakutanes Mastozytom
Solitares Mastoyztom der Haut
Kutane Mastozytose
Urticaria pigmentosa
Indolente systemische Mastozytosemo 9741/1  |C44.0-9, C63.2 D47.0, D48.5
Maligne Mastozytose 9741/3  |C01-C80.9 C96.2
Systemische Mastozytose
Aggressive systemische Mastozytose
Systemische Mastozytose mit AHNMD
Systemische Mastozytose mit assoziierter hamatologi-
scher klonaler Nicht-Mastzell-Krankheit
Mastzell-Leukamie 9742/3 [C42.1 C94.3

*Lymphom extrakutanen Ursprungs, das oft die Haut einbezieht'". Bei diesen Tumoren wird der extra-

kutane Ursprungsort des Primartumors kodiert.

TNMB der primar-kutanen Lymphome (Mycosis fungoides und Sézary Syndrom)

Etwa 80 % der kutanen Lymphome sind T-Zell-Ursprungs. Fiir die Mycosis fungoides (MF) und

das Sézary Syndrom (SS) haben die Internationale Gesellschaft fir Kutane Lymphome (ISCL)

und die EORTC eine Stadienklassifikation ausgearbeitet (Tabelle 4.2). Diese Klassifikation er-

laubt die Unterscheidung der T-und N-Stadien sowie Prognose zwischen non-MF/non-SS Sub-

* Die Kodierung von 9752/1, 9753/1 und 9754/3 ist ab 01.01.2012 hinfillig (ICD-O-3-Aktualisierung 2011). Stattdessen wird 9751/3 kodiert. Die LCH
wird nach der WHO Klassifikation der Tumoren der hamatopoietischen und lymphoiden Tumoren (Swerdlow et al 2008) dem Verhaltenskode /3

zugeordnet. Unter LCH 9751/3 werden in der WHO Klassifikation 2008 die ,,Unifokale Langerhans-Zell-Histozytose” 9752/1 = Eosinophiles

Granulom, die Hand-Schller-Christian Erkrankung = ,Multifokale Langerhans-Zell-Histozytose 9753/1, die Letterer-Siwe-Erkrankung =
,Disseminierte Langerhans-Zell-Histozytose 9754/3" zusammengefasst.

100
101

9741/1 Indolente systemische Mastozytose (nach ICD-O-3.1 2011).
LeBoit et al 2006, S. 166.
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Tab 4.2

typen der kutanen T-Zelllymphome (CTCL) und MF bzw. SS. Non-MF/non-SS-Varianten lassen

sich so von MF und SS differenzieren.

ISCL/EORTC-revidierte Klassifikation fiir Mycosis fungoides und Sézary Syndrom (2007)"%>*%*1%

TNMB Stadium (TNM und Blut)

Haut
T1 Begrenzte Flecken*, Hautkn6tchen und/oder Plaquest, < 10% der Hautoberflache bedeckend. Kann weiter
stratifiziert werden in T1a (nur Flecken) vs T1b (Plaques * Flecken)
T2 Flecken, Knoétchen oder Plaques, = 10% der Hautoberflache bedeckend. Kann weiter stratifiziert werden in T2a
(nur Flecken) vs T2b (Plaques * Flecken).
T3 Ein Tumor oder mehre Tumoren% (= 1 cm Durchmesser)
T4 Vereinigung des Erythems, > 80% der Kérperoberflache bedeckend
Lymphknoten (Node)
NO Keine klinisch krankhaften peripheren Lymphknotens§,
Biopsie nicht erforderlich
N1 Klinisch krankhafte periphere Lymphknoten

Histopathologie: Dutch grade 1 oder NCI LNO-2

Nla | Klone negativ#

N1b | Klone positiv#

N2 Klinisch krankhafte periphere Lymphknoten
Histopathologie: Dutch grade 2 oder NCI LN3

N2a | Klone negativ”

N2b | Klone positiv’1i

N3 Klinisch krankhafte periphere Lymphknoten
Histopathologie: Dutch grades 3-4 or NCI LN4
Klone positiv oder negativ

NX Klinisch krankhafte periphere Lymphknoten
keine histologische Bestatigung

Viszeral
MO Keine viscerale Organbeteiligung
M1 Viscerale Beteiligung (pathologische Bestatigung erforderlich" und Organ sollte angegeben werden)
Blut

BO Abwesenheit signifikanter Blutbeteiligung: < 5% der periph. Blutlymphozyten sind atypische (Sézary) Zellen!

BOa | Klone negativ”

BOb | Klone positiv’1i
B1 Niedrige Bluttumorlast : > 5% der peripheren Blutlymphozyten sind atypische (Sézary) Zellen, aber Kriterium B2

nicht erfullt.

Bla Klone negativ#

Blb | Klone positiv#

B2 Hohe Bluttumorlast: > 1000/uL Sézary Zellenmit positivem Klone”

* Bei ,Haut” bedeutet , Fleck” (patch) jegliche GréRe einer Hautlasion ohne signifikante Elevation oder Induration. An- / Abwesenheit von
Hypo- oder Hyperpigmentation, Schilung, Verkrustung und/oder Poikilodermie sollten festgehalten werden.

t Bei ,Haut” bedeutet ,Plague” jegliche GroRe einer Hautlasion, die erhéht oder induriert ist. An- / Abwesenheit von Hypo- oder Hyper-
pigmentation, Schalung, Verkrustung und/oder Poikilodermie sollten festgehalten werden. Es ist wichtig, histologische Merkmale wie
Follikulotropismus oder groRzellige Transformation (>25 % GroRzellen), CD30+ oder CD30- und klinische Merkmale wie Ulzeration zu do-
kumentieren.

¥ Bei ,Haut” bezeichnet “Tumor” mindestens eine, 1 cm im Durchmesser messende solide oder nodulare Lasion mit Nachweis von Tiefe
und/oder vertikalem Wachstum. Gesamtanzahl der Lasionen, Gesamtvolumen der Lasionen, die groRte Lasion und die involvierte Kérper-
region sind zu bezeichnen. Halte auch histologische Anzeichen von groRzelliger Transformation fest. Die Phdnotypisierung fir CD30 wird
empfohlen.

§ Bei ,Knoten” bezeichnet “krankhafte(r) periphere(r) Lymphknoten” jeglichen tastbaren peripheren Knoten, der bei der kérperlichen Un-
tersuchung fest, unregelmaRig, gruppiert, fixiert oder 1.5 cm oder groRer im Durchmesser ist. Die korperlich untersuchten Knotengruppen
sind die suprazervikalen, epitrochlearen, axilliren und die inguinalen. Zentrale Knoten, die nicht allgemein der pathologischen Beurteilung
zuganglich sind, werden z. Z. nicht in der nodalen Klasssifikation bericksichtigt, auRer sie werden benutzt, um N3 histopathologisch festzu-
stellen.

Bei “Eingeweide” (Viscera) konnen Milz und Leber durch bildgebende Kriterien diagnostiziert werden.

ei ,Blut” sind Sézary-Zellen als Lymphozyten mit hypergewundenen, cerebriformen Kernen definiert. Wenn Sézary-Zellen nicht benutz
I'Bei , Blut* sind Sézary-Zellen als Lymphozyten mit h d brif K definiert. Wenn Sézary-Zellen nicht benutzt
werden konnen, um die Tumorlast in B2 zu bestimmen, dann kann eines der folgenden modifizierten ISCL-Kriterien zusammen mit einem

2 Olsen et al 2007.
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Eigene Ubersetzung.
Das ISCL/EORTC Staging wird z. Z. (Stand 01.01.2017) im NCT Register nicht angewandt.
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positiven klonalen Rearrangement der TCR stattdessen benutzt werden: (1) vergroRerte CD4+ oder CD3+ Zellen mit einem CD4/CD8 Ver-
héltnis von 10 oder mehr; (2) vergroBerte CD4+ Zellen mit abnormalem Immunophanotyp einschlieBlich CD7 oder CD26 Verlust.

# Ein T-Zell-Klone ist durch eine PCR oder Southern-Blot-Analyse des T-Zell-Rezeptorgens definiert.

4.5 Histo-pathologische Klassifizierung der Lymphknoten bei kutanen Lymphomen
Die histo-pathologische Musterbestimmung nach Graden (N1-N3) in der TNM-Klassifizierung
bei Mycosis fungoides und dem Sézary-Syndrom kann nach dem hollandischen System (1980)

oder US-amerikanischen System (1979-1985) erfolgen (s. Tabelle 4.3). Die Grade gehen in Klas-

sifizierung des Lymphknotenstatus ein (siehe Tabelle 4.2).

Tab4.3 Histo-pathologische Bestimmung des Lymphknotenstadiums (N-Status) nach ISCL/EORTCbei
Mycosis fungoides und Sézary Syndrom'®: das niederlindische und das amerikanische NCI-

VA-System

3 107,108,109

N-Status | Dutch System10 NCI-VA Klassifikation

N1 Grad 1 LNO: Keine atypischen Lymphozyten
Dermatopathische Lymphadenopathie LN1: Gelegentliche und isolierte atypische
(DL) Lymphozyten (nicht in Gruppen angeordnet)

LN2: Viele atypische Lymphozyten oder Grup-
pen von 3-6 Zellen

N2 Grad 2 LN3: Zusammenballung von atypischen Lym-
DL; friihe Beteiligung bei MF (Vorhanden- | phozyten; nodale Architektur erhalten
sein von cerebriformen Kernen > 7.5 um)

N3 Grad 3 LN4: teilweise / komplette Ausléschung der
Teilweise Ausloschung der LK Architektur nodalen Architektur durch atypische Lympho-
Viele atypische cerebriforme mononuklea- | zyten oder klar neoplastische Zellen

re Zellen (CMCs)

Grad 4

Vollstandige Ausléschung

4.6 Stadium- und Prognosegruppierung nach ISCL/EORTC bei Mycosis fungoides und
Sézary-Syndroms

Die Tabelle 4.4 zeigt die ISCL/EORTC Stadiengruppierung bei MF und SS unter Beriicksichtigung
aller TNM-B-Faktoren (TNM und Blutfaktoren)

Tab4.4 ISCL/EORTC Stadien- und Prognoseeinteilung der Mycosis fungoides und des Sézary -

Syndroms (2007)""°
Stadium T N M Beteiligung perlplll11eres Blut
(B=Blut)
IA 1 0 0 BO, B1
IB 2 0 0 BO, B1

105

Olsen et al 2007.

1% scheffer et al 1980.

%7 sausville et al 1985.

108 Clendenning, Rappaport 1979.

% Colby et al 1981.

ISCL/EORTC Staging wird z. Z. (Stand 01.01.2017) im NCT Register nicht angewandt.

Siehe oben Tabelle 4.2 ISCL / EORTC-revidierte Klassifikation der Mycosis fungoides und des Sézary Syndroms (2007).

110
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I 1,2 1,2 0 BO, B1
IIB 3 0-2 0 BO, B1
I 4 0-2 0 BO, B1
A 4 0-2 0 BO
1B 4 0-2 0 B1
IVA1 1-4 0-2 0 B2
IVA2 1-4 3 0 BO-B2
IVB 1-4 0-3 1 BO-B2
4.7 Anwendung des TNM- oder Ann-Arbor-Klassifikationsschemas bei kutanen

Lymphomen

1. Die Klassifizierung der kutanen Lymphome gilt fiir den Zeitpunkt der Diagnose.

2. Mycosis fungoides und Sézary Syndrom werden ausschliefSlich nach TNMB (TNM und Blut)
klassifiziert.

3. Nicht-Mycosis fungoides und Nicht-Sézary Syndrome kutaner Lymphome kdénnen sowohl
nach TNMB wie nach Ann-Arbor klassifiziert werden. Vorzuziehen ist unserer Ansicht nach

fir kutane Lymphome ohne systemische Beteiligung auBer Blut die Klassifikation nach

TNMB, da die Haut als extranodaler anatomischer Sitz dieser NHL-Lymphome primar be-
troffen ist.

4. Bei Vorhandensein einer B-Symptomatik sollte nach Ann-Arbor klassifiziert werden (siehe
Handbuch der organspezifischen Tumordokumentation der hamatopoietischen und lym-

phoiden Gewebe).
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5

5.1

Weichgewebetumoren und neurale Neoplasien der Haut

In diesem Abschnitt werden die Weichgewebe- und neuralen Tumoren'*? maligner und unsi-

cherer Dignitit WHO Klassifikation der Hauttumoren'*®

zusammengefaldt, da beide zu der
Gruppe der kutanen Weichgewebeneoplasien gehoren.

In den Publikationen der UICC und des AJCC sind Weichgewebetumoren der Haut nicht sepa-
rat aufgeflihrt. Zur generellen Klassifizierung der Hautsarkome eignet sich das differenzierte
histologische Grading System der Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer

(FNCLCC) im Handbuch der Weichgewebe- und Knochentumoren™®.

Topographischer Geltungsbereich

Weichgewebetumoren der Haut werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern nach ICD-

0-3 zugeordnet:

C44.0 Lippenhaut, ohne Lippenrot

C44.1 Augenlid

C44.2 AuReres Ohres

C44.3 Haut sonstiger und n. n. b. Teile des Gesichts

C44.4 Behaarte Kopfhaut und Haut am Hals

C44.5 Haut am Stamm

C44.6 Haut der oberen Extremitdten und Schulter

ca4.7 Haut der unteren Extremitdten und Hiifte

C44.8 Haut, mehrere Teile Gberlappend

C44.9 Haut, 0. n. A.

C51.0 Labium majus, Labia majora o. n. A, Bartholin-Drise, Haut an den grofen Scham-
lippen

C51.1 Labium minus, Labia minora

C51.2 Klitoris

C51.8 Vulva, mehrere Teilbereiche tiberlappend

C51.9 Haut an der Vulva, Vulva o. n. A., dulReres weibliches Genitale, Frenulum labium,

Labia 0. n. A., Labiom o. n. A., Mons pubis, Mons veneris, Scham

C60.0 Praputium, Vorhaut

C60.1 Glans penis

C60.2 Penisschaft, Corpus cavernosum, Schwellkorper des Penis
C60.8 Penis, mehrere Teilbereiche Uberlappend

2 Edge et al 2010, S. 263 ff.
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LeBoit et al 2006.
Adzersen, Becker 2017 (04).
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5.2

Tab 5.1

5.3

C60.9 Penis 0. n. A.
C63.2 Skrotalhaut

Regiondre Lymphknoten
Bei Erwachsenen ist der Befall regionarer Lymphknoten bei Weichgewebesarkomen insgesamt

mit 1,6 bis 2,6%'>'**7 aller Sarkome selten, da sie im Allgemeinen hdmatogen metastasie-

ren™®. Wenn vorhanden entsprechen die Lymphabflussgebiete der Lokalisation des Primartu-

mors (siehe Tabelle 5.1). Das Vorhandensein von positiven LK wird dann als Stadium Ill klassifi-

ziert'™.

Regionidre Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete der Weichgewebetumoren der

120

Haut
Organbereich Haut Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionédres Lymphabflussgebiet
Kopf und Hals Parotideale LK, ipsilateral
Praaurikulare LK, ipsilateral
Faziale LK, ipsilateral
Submandibulére (submaxillare) LK, ipsilateral
Zervikale LK, ipsilateral
Supratracheale LK, ipsilateral
Kaudale tiefe jugulare (tiefe zervikale) LK (Level IV)
Dorsale jugulare zervikale LK entlang des N. accessorius (Level V)
Supraklavikulare LK (Level IV und selten Level V)
Pralaryngeale, pratracheale (delphische) und paratracheale (anteriore
zervikale) LK (Level VI)
Supraklavikulare LK, ipsilateral
Thorax Axillare LK, ipsilateral
Obere Extremitat Epitrochledre LK, ipsilateral

Axillare LK, ipsilateral

Abdomen, Flanken und GesaR Inguinale LK, ipsilateral

Untere Extremitat Popliteale LK, ipsilateral
Inguinale LK, ipsilateral
Analrand, perianaler Bezirk Inguinale LK, ipsilateral

Verschliisselung

Die Tabelle 5.2 zeigt die in der WHO Klassifikation der Hauttumoren 2006 aufgefiihrten
Weichgewebe- und neuralen Tumoren der Haut der Dignitat /1 und /3, mit dem Tumornamen,
der ICD-0O-3.1-Morphologie-Ziffer, der ICD-3-Topographie-Ziffer und die zugehorige ICD-10-GM
2017 Diagnoseziffer. Nur die typischen kutane Weichgewebe- und neuralen Tumoren sind hier

aufgefihrt. Weitere Weichgewebetumoren mit der Lokalisation Haut sind im Handbuch ,Tu-

115
116
117
118
119
120
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Stelzner F et al 2005.

Stelzner et al 2013.

Fong et al 1993.

Stelzner F et al 2005.

Edge et al 2010, S. 295.

Die regiondren Lymphabflussgebiete entsprechen denen der Haut allgemein.
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moren der Weichgewebe und Knochen” zu finden und auch mit der Lokalisation Haut C44.- zu-
lassig kodierbar.
Tab 5.2 Verschliisselung der Weichgewebe- und neuralen Tumoren der Haut n. WHO Klassifikation

2006"*" mit ICD-0-3.1-Histologie, -Lokalisation und ICD-10-GM 2017 Diagnose

122 ICD-0O-3.1- ICD-0-3.1- ICD-10-GM
Tumorname i
M T Diagnose
GefaRtumor
Hamangiosarkom (kutanes Himangiosarkom, inklu- | 9120/3 C44.0-9, C51.0-9 | C44.0-9, C51.0-9
sive Angiosarkom, Lymphangiosarkom, €60.0-9, C63.2 | C60.0-9, C63.2
Hédmangioblastom, malignes Himangioendotheliom)
Glatte Muskulatur- und Skelettmuskel-Tumor
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C44.0-9, C51.0-9 | C44.0-9, C51.0-9
C60.0-9, C63.2 C60.0-9, C63.2
Fibroser, fibro-histiozytarer und histiozytischer Tumor
Myofibromatose 8824/1 C44.0-9, C51.0-9 | D39.7, D39.9,
Kongenitale generalisierte Fibromatose €60.0-9, C63.2 | D40.7, D40.9
Infantile Myofibromatose D48.1, D48.5
Riesenzellfibroblastom 8834/1 C44.0-9, C51.0-9 | D39.7, D39.9,
C60.0-9, C63.2 D40.7, D40.9
D48.1, D48.5
Atypisches fibréses Histiozytom™ 8830/1 C44.0-9, C51.0-9 | D39.7, D39.9,
Atypisches Fibroxanthom C60.0-9, C63.2 D40.7, D40.9
D48.1, D48.5
Dermatofibrosarkom o. n. A. 8832/3 C44.0-9, C51.0-9 | C44.0-9, C51.0-9
Dermatofibrosarcoma protuberans o. n. A. €60.0-9, C63.2 | C60.0-9, C63.2
Kaposi-Sarkom (KS)™** 9140/3 | C44.0-9,C51.0-9 | C46.0, 46.7
C60.0-9, C63.2
Neurale Tumoren
Peripherer neuroektodermaler Tumor 9364/3 C44.0-9, C51.0-9, | C44.0-9, C51.0-9,
Neuroektodermaler Tumor o. n. A. €60.0-9, C63.2 €60.0-9, C63.2
Peripherer primitive neuroektodermaler Tumor
(PPNET) Synonyme: peripheres Neuroepitheliom,
peripheres Neuroblastom
(Extraskelettales) Ewing-Sarkom'” (ES) 9260/3 |C44.0-9, C51.0-9, | C44.0-9, C51.0-9,
Ewing-Tumor C60.0-9, C63.2 C60.0-9, C63.2

121

LeBoit et al 2006.

Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-O-3. Abweichende Begriffe aus LeBoit et al 2006 oder eigene Ergdanzungen in Kursivschrift.
Tumorbezeichnungen und M-Ziffern in eckigen Klammern sind obsolet und werden durch eine andere Kodierung ersetzt.

'3 Diese Entitat ist in der WHO Klassifikation der Weichgewebetumoren (Fletcher et al 2002) und in der WHO Klassifikation der Hauttumoren
(LeBoit et al 2006) nicht aufgefiihrt, wird aber im Hauttumorzentrum der Universitatsklinik Heidelberg nicht selten diagnostiziert und im NCT
Register dokumentiert.

12 Das in Assoziation mit dem Humanen Herpesvirus Typ 8 (HHV-8), bei immunsupprimierten, post-transplantierten (Kempf et al 2013) oder HIV in-
fizierten Patienten auftretende Kaposi-Sarkom ist in der WHO Klassifikation der Hauttumoren (LeBoit et al 2006) erwdhnt, aber nicht gelistet. Es
wird als getrennte Entitat aufgenommen, da es haufig primar an der Haut auftritt (Di Lorenzo et al 2007; Horenstein et al 2008).

12 PNET/ES bilden zytogenetisch und molekular Gbereinstimmende Varianten unterschiedlicher Differenzierung derselben Entitat. Sie sind beide
neuroektodermalen Ursprungs (s. Banerjee 2006, S. 268 f.).
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6 Merkelzellkarzinom

6.1 Topographischer Geltungsbereich

Das Merkelzellkarzinom wird folgenden spezifischen Lokalisationsziffern der Haut nach ICD-O-

3 zugeordnet:

C44.0 Lippenhaut, ohne Lippenrot

C44.1 Augenlid

C44.2 AuReres Ohres

C44.3 Haut sonstiger und n. n. b. Teile des Gesichts

C44.4 Behaarte Kopfhaut und Haut am Hals

C44.5 Haut am Stamm

C44.6 Haut der oberen Extremitaten und Schulter

Cc44.7 Haut der unteren Extremitdten und Hiifte

C44.8 Haut, mehrere Teile tGberlappend

C44.9 Haut, 0. n. A.

C51.0 Labium majus, Labia majora o. n. A, Bartholin-Drise, Haut an den grofen Scham-
lippen

C51.1 Labium minus, Labia minora

C51.2 Klitoris

C51.8 Vulva, mehrere Teilbereiche tberlappend

C51.9 Haut an der Vulva, Vulva o. n. A., dulReres weibliches Genitale, Frenulum labium,

Labia 0. n. A., Labiom o. n. A., Mons pubis, Mons veneris, Scham

C60.0 Praputium, Vorhaut

C60.1 Glans penis

C60.2 Penisschaft, Corpus cavernosum, Schwellkérper des Penis
C60.8 Penis, mehrere Teilbereiche tberlappend

C60.9 Penis 0. n. A.

C63.2 Skrotalhaut

Das Merkelzellkarzinom des Augenlides C44.1 wird auch im Handbuch , Augentumoren” er-

fasst. Ein Merkelzellkarzinom kann (sehr selten) auch an einer Schleimhautoberflache auftre-

126

ten™". In diesem Fall wird dessen Lokalisation Gber den o. g. topographischen Geltungsbereich

hinaus entsprechend seines Auftretens dokumentiert.

126

Edge et al 2010, S, 272; Friedrich, S. Personliche Mitteilung 20.10.2015. Meldung eines Merkelzellkarzinoms der Nasenschleimhaut an das Krebs-
register Baden-Wirttemberg.
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6.2

Tab 6.1

Tab 6.2

Regiondre Lymphknoten

Der sehr haufige Befall regiondrer Lymphknoten entspricht der Lokalisation des primaren
Merkelzellkarzinoms (sonnenexponierte Regionen: Kopf/Hals 50%, Extremititen 40%,
Stamm/Genitalien 10%127). Tumoren in den Grenzzonen zwischen anatomischen Bereichen
kénnen in beide LK-Bereiche drainieren, so dass LK beider topographischen Bereiche als regio-
nar angesehen werden. 4 cm breite Streifen zwischen den Topographiebereichen bilden die
Grenzzonen, in denen Tumoren in beiden regiondaren Lymphabflussgebiete drainieren kdnnen
(Tabelle 6.1).

Empfohlen wird die Entfernung und Untersuchung von > 6 LK (x/6). Wenn die LK patho-
histologisch negativ sind, aber weniger als die angegebene Anzahl entfernt worden sind, soll
pNO dokumentiert und die Anzahl der entfernten LK im TNM dokumentiert werden, z. B.

NO(0/3).

Abflussgebiete des Merkelzellkarzinoms im Grenzgebiet der jeweiligen topographischen Re-

gion'*®

Grenzlinie zwischen Grenzlinie entlang

Rechts und Links Mittellinie

Kopf/Hals und Thorax Klavikula — Akromion — Oberer Schulterblattrand

Thorax und obere Extremitat Vordere Schulter - Achselhéhle — hintere Schulter

Thorax und Abdomen Vorn: Mitte zwischen Nabel, Flanken und Gesals und Rippenbogen

Hinten: Untere Grenze der Brustwirbelsaule (horizontale Achse
von der Mittellinie nach lateral)

Abdomen, Flanken und GesaB /  Leiste — Trochanter major - Glutealfalte
untere Extremitat

Regionire Lymphknoten/regionire Lymphabflussgebiete des Merkelzellkarzinoms'”
Die regiondren Lymphabflussgebiete der Merkelzellkarzuinome entsprechen denen der
keratinozytischen Plattenepithelkarzinome und der anderen Karzinome der Haut und

Hautanhangsgebilde.

Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionares Lymphabflussgebiet130

Kopf und Hals Parotideale LK, ipsilateral
Praaurikulare LK, ipsilateral
Faziale LK, ipsilateral
Submandibulére (submaxillare) LK, ipsilateral
Zervikale LK, ipsilateral
Supratracheale LK, ipsilateral
Kaudale tiefe jugulare (tiefe zervikale) LK (Level IV)
Dorsale juguldre zervikale LK entlang des N. accessorius (Level V)
Supraklavikulare LK (Level IV und selten Level V)
Pralaryngeale, pratracheale (delphische) und paratracheale (anteriore
zervikale) LK (Level VI)
Supraklavikulare LK, ipsilateral

Thorax Axillare LK, ipsilateral

127
128

Le Boit et al 2006, S. 272 ff.
Wittekind et al 2015, S. 203 und 205-6 (leicht modifiziert).

12 wittekind 2017, Wittekind et al 2015, S. 225.

130

Absiedlungen von Tumorzellen des Primartumors, die tUber die regiondren hier angefiihrten LK bzw. des regionaren Abflussgebietes hinausgehen,

gelten dokumentarisch als Fernmetastasen (retropankreatisch LK, mesenteriale LK, paraaortale LK).
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Obere Extremitat Epitrochledre LK, ipsilateral
Axillare LK, ipsilateral

Abdomen, Flanken und GesaR Inguinale LK, ipsilateral

Untere Extremitat Popliteale LK, ipsilateral
Inguinale LK, ipsilateral
Analrand, perianaler Bezirk Inguinale LK, ipsilateral
6.3 Verschliisselung

Die Tabelle 6.3 zeigt das in der WHO Klassifikation der Hauttumoren 2006 aufgefiihrte
Merkelzellkarzinom der Haut mit der Dignitat /3, die Namen der Tumormorphologie, die ICD-
0-3.1-Morphologie-Ziffer, die ICD-3-Topographie-Ziffern und die zugehérigen ICD-10-GM 2017

Diagnoseziffern.

Tab 6.3 Verschliisselung des Merkelzellkarzinoms n. WHO Klassifikation 2006"** mit ICD-0-3.1-

Histologie, -Lokalisation und ICD-10-Diagnose

Tumorname™ ICD-0-3.1-M  ICD-0-3-T ICD-10-GM 2017
Merkelzellkarzinom
Merkel-Zell-Karzinom, 8247/3 C44.0-9, C30.0,
Merkel-Zell-Tumor C51.0-9, C44.0-9, C51.0-9,

Primares kutanes neuroendokrines Karzinom €60.0-9, C63.2  €60.0-9, C63.2

! LeBoit et al 2006.
2 Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-O-3.
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