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Abklirzungen und Akronyme

AJCC American Joint Committee on Cancer

AWMF Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften e. V.

BCLG Barcelona Clinic Liver Group

EASL European Association for the Study of the Liver

EATL Enteropathie assoziiertes T-Zell-Lymphom

ENETS European Neuroendocrine Tumour Society

Ca Karzinom

Gl Gastro-Intestinal

GIST Gastro-Intestinaler Stroma-Tumor

HGIN3 Hochgradige intraepitheliale Neoplasie Grad 3 (Osophagus)

IACR International Association of Cancer Registries, Internationale Krebsregistervereinigung

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

ICD10 International Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems, Internationale
statistische Klassifikation der Krankheiten und verwandter Gesundheitsprobleme, Version 10

ICDO-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.

ICDO-3.1-M Morphologieabschnitt der ICDO-3.1

ICDO-3-T Topographieabschnitt der ICDO-3

KRBW Krebsregister Baden-Wiirttemberg

LAMN Low-grade appendiceal mucinous neoplasm (niedriggradige muzindses Appendix-Neoplasien)

MANEC Mischzelliges adeno-neuro-endokrines Carcinoid (mixed adeno-neuro-endocrine carcinoid)

mRECIST modified Response Evaluation Criteria in Solid Tumors

NCT Nationales Zentrum fir Tumorerkrankungen

NEC Neuroendokrines Karzinom

NET Neuroendokriner Tumor

Npl Neoplasie

SEER Surveillance, Epidemiology and End Results (Programm des National Cancer Institute zur Regist-
rierung und Statistik der Krebshaufigkeit in den USA)

UICC Union International Contre le Cancer, International Union Against Cancer
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C15.0
C151
C15.2
C15.3
C154
C15.5

C15.8

C15.9
C16.0

1.2

Tumoren des Osophagus und des 6sophago-gastralen Ubergangs

Topographischer Geltungsbereich

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICDO-3 zugeordnet:

Osophagus, Pars cervicalis
Osophagus, Pars thoracali
Osophagus, Pars abdominalis
Osophagus, oberes Drittel, Osophagus, oberes intrathorakales Drittel
Osophagus, mittleres Drittel
Osophagus, unteres intrathorakales Dritte, Osophagus, distales Drittel, gilt bis 5 cm unterhalb
der 6sophago-gastralen Ubergangs®
Osophagus, mehrere Teilbereiche iiberlappend
Osophagus o. n. A.
Kardia o. n. A.; Kardia, 6sophago-kardialer Ubergang; gastro-tdsophagealer Ubergang; 6sopha-

go-gastraler Ubergang [gilt bis 2 cm aboral (unterhalb) der sophago-gastralen Ubergangs]

Regiondre Lymphknoten

Die longitudinale Natur des 6sophagealen Lymphplexus und Lymphabflusses bedingt, dass der
anatomische Sitz des Primartumors und die LK, in die der Tumor eines bestimmten Unterab-
schnittes des Osophagus drainiert, nicht Gbereinstimmen miissen®. Beispiel: Ein zervikaler
Speiserohrentumor kann die unteren mediastinalen LK befallen.

Die TNM-Klassifikation®, der TNM Atlas® und das TNM-Supplement® definieren das regionare
Lymphabflussgebiet des Osophagus und des 6sophago-gastralen Ubergangs in Form einer ver-
einfachten Angabe: ,Unabhangig vom Sitz des Primartumors sind die regiondren Lymphknoten
diejenigen, die in dem lymphatischen Abflussgebiet des Osophagus lokalisiert sind, einge-
schlossen die LK des Truncus coeliacus und der paradsophagealen LK des Halses, ausschlieRlich
der supraklavikuldren LK“’. Die Zuordnungen des AJCC 2010 sind detaillierter und in Tabelle
1.1 dargestellt. Das AJCC 2010 rechnet die supraklavikularen Lk zu den regionaren.

Eine allgemeine Regel ist bei der Kodierung der 6sophagealen LK — und N-Klassifizierungen an-
derer groBer Tumoren — zu beriicksichtigen: Wachst ein primarer Tumor des Osophagus oder
des dsophago-gastralen Ubergangs in den Magen ein, ,miissen alle regiondren Lymphknoten

des Magens als regionar fiir die Tumoren des Osophagus und des 6sophago-gastralen Uber-

! Edge et al 2010,
2 Edge et al 2010,
* Wittekind 2017,
* Wittekind 2017.

S. 105 (AJCC 2010).
S. 105.
S. 85. Die Angabe von 5 cm aboral in den Magen wie in Edge et al, S. 105 angefiihrt, ist mit der TNM, 8. Auflage obsolet.

* Wittekind et al 2015, S. 46 und 1-3.
® Wittekind et al 1013, S. 36-41.

” Nach Wittekind

2017 (UICC), Wittekind et al 2013, Wittekind et al 2015 (UICC).
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gangs angesehen werden

“¢ Bei der N-Klassifikation werden dann alle befallenen LK, in diesem

Falle des Osophagus und des Magens, zusammengezihlt und die N-Klassifizierung entspre-

chend festgelegt.

Um die Uberlebensrate maximal zu steigern empfiehlt das AJCC 2010 die Resektion von etwa

10 LK bei pT1, 20 Knoten bei pT2 und von 30 Knoten bei pT3 oder pT4, da weltweite Daten ei-

ne positive Korrelation zwischen Anzahl der entfernten LK und Uberleben zeigen’.

Tab1.1 Regionire Lymphknoten/regionires Lymphabflussgebiet des Osophagus und des 6sophago-
gastralen Ubergangs
Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome (s. u. Tab 1.2 und Morphologiegruppenlo), einschlieRBlich der
neuroendokrinen Karzinome (NET1/2, NEC)*.
Organbereich LK Nr. Regiondre Lymphknoten(gruppe) / regionidres Lymphabflussgebiet
Supraklavikulire Zone 1 Untere zervikale paradsophageale LK
(n. AJCC) Supraklavikulare LK (oberhalb der Drosselgrube und Klavikel)12
Drosselgruben LK (substernal notch)
Obere mediastinale 2R Obere paratracheale LK re
Zone(n. AJCC) 2L Obere paratracheale LK li
3P Posteriore (hintere) mediastinale LK
4R Untere paratracheale LK re
aL Untere paratracheale LK li
Aorto-pulmonale Zone 5 Aorto-pulmonale (subaortale/paraaortale) LK
6 Anteriore mediastinale LK (anterior zur Aorta ascendens oder der A. innominata)
(prdaortale LK)
Untere mediastinale 7 Subcarinal LK (unter der Carina)
Zone 8M Mittlere paradsophageale LK re (unterhalb der Carina)
8L Untere paradsophageale LK li (unterhalb der Carina)
8R,9 Lig. pulmonale LK (Lungenligament)
Hildre / interlobire 10R Rechte tracheo-bronchiale LK
Zone (N1-LK) 10L Linke tracheo-bronchiale LK
Periphere Zone 12 Lobére LK
13 Segmentale LK
14 Subsegmentale LK
Thorax/Zwerchfell 15 Diaphragmatische LK
Abdomen 16 Parakardiale LK
17 A. gastrica LK li (Kleine Kurvatur des Magens)
18 A. hepatica communis-LK
19 A. lienalis LK
20 Truncus coeliacus-LK (Basis der A. coelica)
Osophagus (n. UICC) 1-20 »Unabhangig vom Sitz des Primartumors sind die regiondren Lymphknoten diejeni-

(zervikaler Osophagus,
intrathorakaler Oso-
phagus, 6sophago-
gastraler Ubergang)

gen, die in dem lymphatischen Abflussgebiet des Osophagus des Osophagus lokali-
siert sind, eingeschlossen die LK des Truncus coeliacus und der paradsophagealen
LK des Halses, ausschliefSlich der supraklavikularen LK™,

® Wittekind et al 1013, S. 55.
° Edge et al 2010, S. 106.

10 Adzersen, Schéafer, Tab 3.1, S. 26.
' Bosman et al 2010, S. 34; Wittekind 2017, S. 130.

2 Nach Edge et al 2010 (AJCC) regionare LK in der N-Klassifikation klassifiziert. In Wittekind 2017 (TNM-Klassifikation, 8. Aufl.) S. 78, Wittekind et al
2013, S. 55 und Wittekind et al 2015, S. 75 werden die supraklavikuliren LK als regionire LK beim Osophagus explizit ausgeschlossen, d. h. als Fern-
metastasen klassifiziert (Wittekind et al 2013, S. 55). Wir empfehlen, der TNM-Klassifikation 2017 zu folgen und supraklavikuldre LK nicht zu den
regiondren LK zu zahlen, sondern als Fernmetastasen zu dokumentieren.

¥ Nach Wittekind 2017 (UICC), Wittekind et al 2013, Wittekind et al 2015 (UICC).
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1.3 Verschliisselung

Die Tabelle 1.2 enthalt die in der 2010 WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssys-

tems'* aufgefiihrten Tumoren des Osophagus und des 6sophago-gastralen Ubergangs der Dig-

nitat /1, /2 und /3 mit dem Namen des Tumors, der ICDO-3.1-Morphologie®, der ICDO-3-T-

Ziffer und der zugehorigen ICD 10 GM 2018 Diagnoseziffer.

Tab 1.2 Verschliisselung der Tumoren des Osophagus und des 6sophago-gastralen Ubergangs

Tumor™ ICDO-3.1-M ICDO-3-T ICD 10-GM 2018

Pramaligne L3dsionen

Squamaose intraepitheliale Neoplasie, Grad 3 8077/2 C15.0-9, C16.0 D00.1, D00.2

Osophageale squamése intraepitheliale Neoplasie (Dysplasie), hochgra-

dig (HGIN3)(plattenepithelialen Ursprungs)

Glandulédre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8148/2 C15.0-9, C16.0 D00.1, D00.2

Flache intraepitheliale Neoplasie, hochgradig

Osophageale glandulare Dysplasie (intraepitheliale Neoplasie), hoch-

gradig, 6sophageale intraepitheliale Neoplasie, hochgradig

[Adenocarcinom in situ 0. n. A.]"’ obs. > 8148/2 [8140/2] (C15.0-9,C16.0  DO00.1, D0O.2

Karzinome

[Plattenepithel-Carcinoma in situ o. n. A.]*® obs. > 8077/2 [8070/2]  C15.0-9,C16.0  DO00.1, D0O.2

Plattenepithel-Karzinom o. n. A. 8070/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

[Adenocarcinom in situ 0. n. A.]"”° obs. > 8148/2 [8140/2] (C15.0-9,C16.0  DO00.1, D0O.2

Adenokarzinom 0. n. A.*° 8140/3  (C15.0-9,C16.0  C15.0-9, C16.0

Adenoid-zystisches Karzinom 8200/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Adenosquamoses Karzinom 8560/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Basaloides Plattenepithelkarzinom 8083/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Mucoepidermoid-Karzinom 8430/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Spindelzelligel Plattenepithelkarzinom 8074/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Verrukoses Karzinom o. n. A. 8051/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Neuroendokrine Neoplasien

[Karzinoidtumor fraglicher Dignitéit21, argentaffiner Karzinoidtumor o.  [8240/1]  C15.0-9, C16.0 D37.1, D37.78

n. A.] obs. > 8240/3

Karzinoidtumor o. n. A., Karzinoid o. n. A., neuroendokriner Tumor, 8240/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Grad 1, neuroendokrines Karzinom, gut differenziert; neuroendokrines

Karzinom, niedriggradig; typisches Karzinoid, NET G1 (carcinoid)22’23

Atypischer Karzinoidtumor (neuroendokriner Tumor NET G2) 8249/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Neuroendokrines Karzinom o. n. A. (neuroendokrines Karzinom NEC) 8246/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0
Grof3zelliges neuroendokrines Karzinom (grofSzelliges NEC) 8013/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. (kleinzelliges NEC) 8041/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

Gemischtes adeno-neuroendokrines Karzinom; kombiniertes / ge- 8244/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0

mischtes Karzinoid und Adenokarzinom; kombiniertes Karzinoid;

MANEC; mischzelliges Karzinoid-Adenokarzinom

Endokriner Tumor, hormonaktiv, o. n. A., ACTH-produzierender Tu 8158/1 C15.0-9, C16.0 D37.78, D37.1

' Bosman et al 2010.
> DIMDI 2014.

' Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-O-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Ergénzungen in

Kursivschrift.

7 Obsolete Morphologie, siehe unten Tabelle 2.2.
'8 Obsolete Morphologie, siehe unten Tabelle 1.2.
® Obsolete Morphologie, siehe unten Tabelle 1.2.

2 Osophageale Adenokarzinome sind typischerweise papillar und/oder tubuldr. Nach der Laurén Klassifikation gehort die groRe Mehrheit der

Adenokarzinome zum intestinalen Typ. Kodiert wird immer ,,8140/3 Adenokarzinom o. n. A.“

*! Das ,Karzinoid fraglicher Dignitat” 8240/1 ist in der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 nicht mehr aufgefiihrt. Empfehlung ab

Diagnosedatum 01.01.2012: Kodierung 8240/3.
2 KIsppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheriibl et al 2010b; Kléppel & Scheriibl 2010.

z Vgl. Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada & Sundlera 2002 zu den L-cell-, Glukagon-ahnliches Peptid- und PP/PYY-produzierenden Tumo-

ren.
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Tumor'’® ICDO-3.1-M ICDO-3-T ICD 10-GM 2018
Mesenchymale Tumoren

Benigner gastrointestinaler Stromatumor24, benigner GIST 8936/0 C15.0-9, C16.0 D13.0
(prognostische Gruppe 1, 2 und 3a) D13.1
Gastrointestinaler Stromatumor o. n. A,, GIST o. n. A 8936/1 C15.0-9, C16.0 D37.78
Gastrointestinaler Stromatumor mit unsich. malignem Potential, D37.1

Gastrointestinaler autonomer Nerventumor GANT

Gastrointestinaler Schrittmacherzellen-Tumor
(prognostische Gruppe 4)

Gastrointestinales Stromasarkom, maligner gastrointestinaler Stroma- 8936/3
tumor; maligner GIST (prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b)

C15.0-9, C16.0

C15.0-9, C16.0

Kaposi-Sarkom 9140/3 C15.0-9, C16.0 C46.7
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0
Rhabdomyosarkom o. n. A. 8900/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0
Synovialsarkom o. n. A. 9040/3 C15.0-9, C16.0 C15.0-9, C16.0
1.4 Regressionsgrading®®
Tab 1.3 Mandard-Regressionsgrading nach praoperativer Chemo- und Radiotherapie beim Plat-
tenepithelkarzinom des Osophagus®’ (
Grad Kriterien
1 Komplette Regression (Fibrose ohne nachweisbares Tumorgewebe)
2 Fibrose mit vereinzelten Tumorzellen
3 Fibrose und Tumorzellen, Fibrose Gberwiegt Tumoranteil
4 Fibrose und Tumorzellen, Tumoranteil (iberwiegt Fibrose
5 Tumorgewebe ohne regressive Veranderungen
Tab1.4 Regressionsgrading des Plattenepithelkarzinoms der Japanischen Gesellschaft fiir Osopha-
guserkrankungen®
Grad Bedeutung Kriterien
EF1 Keine oder geringe Regression Vitale Tumorzellen mit fehlenden oder geringen regressiven Verande-
rungen in mehr als 1/3 des Tumors
EF2 MaRige Regression Vitale Tumorzellen mit fehlenden oder geringen regressiven Verande-
rungen in weniger als 1/3 des Tumors
EF3 Starke Regression Keine vitalen Tumorzellen nachweisbar

EF =, Effektivitat” der neoadjuvanten Therapie

Tab 1.5 Regressionsgrading fiir Plattenepithel- und Adenokarzinome des Osophagus unter Beriick-

sichtigung des LK-Status nach Schneider”

Grad

Untergruppe

Kriterien

>50% vitale Tumorzellen

Minor histological regression

Response la (ypN+)

10-50% vitale Tumorzellen

Response Ib (ypNO)

<10% vitale Tumorzellen

Major histological regression

Response lla (ypN+)

v

Keine vitalen Tumorzellen

Response lla (ypNO)

ypN+ nach neoadjuvanter Therapie (y) zum Zeitpunkt der Untersuchung (p) lymphknotenmetastasenpositiv (N+),
ypNO nach neoadjuvanter Therapie (y) zum Zeitpunkt der Untersuchung (p) ohne (0) Lymphknotenmetastasen (N)

* zur Begriindung der Dokumentation des gutartigen GIST, siehe Kapitel 12 dieses Handbuchs, Abschnitt ,,12.1 GIST”.

4

* Der ,unsichere” 8936/1 Gastrointestinale Stromatumor o. n. A. ist in der WHO Klassifikation 2010 nur unter den mesenchymalen Magentumoren

(Bosman et al 2010, S. 74 ff) aufgefiihrt. Falls ein GIST im Osophagus primar diagnostiziert wird, wird diese Lokalisation kodiert.

% Wird z. Z. (Stand 01.01.2018) im NCT-Register nicht dokumentiert.
” Mandard et al 1994. Eigene Ubersetzung der Kriterien aus Fig. 4. Osophageales Karzinom: Tumorregressionsgrad, S. 2683.

% Nach Werner, Hofler 2000.
 Schneider et al 2005.
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Tab 1.6 Regressionsgrad (3 Stufen) und Response (5 Stufen) gastrointestinaler Tumoren der TU-

Miinchen 2000*°

Grad Response Kriterien
1a Komplette Response (CR) Keine Tumorzellen nachweisbar
1b Subtotale Response (SR) <10% vitale Tumorzellen
Partielle Response (PR) 10-50% vitale Tumorzellen
Minimale Response (MR) >50% vitale Tumorzellen
Keine Response (NR) Keine histologischen Regressionszeichen

Anmerkung: Dieses System wurde urspriinglich fir Adenokarzinome des Magens entwickelt, ist aber auch auf alle anderen Tumo-

ren des Gastrointestinaltraktes anwendbar.

30 Werner, Hofler 2000.
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2

2.1

Cl6.1
Cl6.2
C16.3
Ci6.4
C16.5
Cle.6
C16.8

Ci16.9

2.2

Tab 2.1

Tumoren des Magens

Topographischer Geltungsbereich

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICDO-3 zugeordnet:

Fundus ventriculi, Magenfundus,

Corpus ventriculi, Magenkorpus

Antrum ventriculi, Antrum pyloricum, Magenantrum

Pylorus, Magenpfortner

Kleine Kurvatur o. n. A.

GroRe Kurvatur o. n. A.

Magen, mehrere Teilbereiche tiberlappend, Magenhinterwand o. n. A,,
Magenvorderwand o. n. A.

Magen o. n. A., gastrisch o. n. A.

Regiondre Lymphknoten

Reicht ein Tumor in den 6sophago-gastralen Ubergang hinein (Zentrum des Magentumors <
5cm vom Ubergang, wird nach Osophagus- bzw. Ubergangsschema klassifiziert, d. h. es miis-
sen neben den regioniren Lymphknoten des Magens auch die LK des Osophagus und 6sopha-

“31 Bei der N-Klassifikation werden

go-gastralen Ubergangs als regiondr angesehen werden
folglich alle befallenen LK, in diesem Falle des Magens und des Osophagus, zusammengezihlt
und die N-Klassifizierung entsprechend festgelegt.

Mindestens 16 oder mehr LK sollten untersucht werden®. Auch wenn weniger als 16 LK ent-

fernt wurden, soll dies im TNM dokumentiert werden, z. B. pNO(0/3).

Regionire Lymphknoten/regionires Lymphabflussgebiet des Magens®*
Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome, einschlieBlich der neuroendokrinen Tumoren34, s.u.Tab 2.2

und Morphologiegruppen35.

Organ / Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionédres Lymphabflussgebiet

Kleine Kurvatur LK entlang der kleinen Kurvatur (LK 1, 3, 5)

Rechte parakardiale LK
Entlang der kleinen Kurvatur,
Entlang A. gastrica sinistra
Suprapylorische LK

GroRe Kurvatur Linke parakardiale LK (LK 2)

Perigastrische LK entlang der kurzen Magenarterien (LK 4a)
Perigastrische LK entlang der A. gastroepiploica sinistra (LK 4b)
Infrapylorische LK (LK 6)

A.gastrica sinistra Entlang der A. gastrica sinistra mit Aufzweigungen, syn. perigastrisch(LK 7)

A.hepatica communis Entlang der A. hepatica communis (LK 8)

3! wittekind et al 2013, S. 8: ,Wenn ein Tumor mehr als einen anatomischen Bezirk oder Unterbezirk infiltriert hat, werden die regionaren Lymph-
knoten dieses anatomischen Bezirkes oder Unterbezirkes ebenfalls als regionar betrachtet”(!)

*2 Wittekind et al 2015, S. 81; Edge et al 2010, S. 119.

* Wittekind et al 2015, S. 81 ff; Wittekind et al 2013, S. 58 ff.

** Siehe Neuroendocrine Tumors, Edge et al 2010, S. 182.

% Adzersen, Schifer 2018, Tab 3.1, S. 26.
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A.lienalis Entlang der A. lienalis (LK 11)

A.coeliaca Entlang der A. coeliaca (LK 9)

A. hepatoduodenalis Entlang der A. hepatoduodenalis (LK 12)

Magen (allgemein) Perigastrische LK entlang kleiner und groRer Kurvatur

A. gastrica sinistra

A. hepatica communis
Splenische LK
Hepato-duodenale LK

Sogenannte ,distante” LK-Gruppen des Magens wie retro-pankreatische, mesenteriale und pa-

ra-aortalen LK gehdren nicht zu den regionaren LK und gelten als Fernmetastasierung™.

2.3 Verschliisselung
Die Tabelle 2.2 enthélt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems
2010 aufgefithrten Neoplasien des Magens mit der Dignitat /1, /2 und /3, den Namen des
Tumors, die ICDO-3.1-M-Ziffer®®, die ICDO-3-T-Ziffer und die zugehérige ICD10-GM 2018 Diag-

noseziffer.

Tab 2.2 Verschliisselungstabelle der Tumoren des Magens

ICDO- ICDO- ICD10-

Tumor™
3.1-M 3-T GM 2018

Epitheliale Tumoren

Pramaligne Ladsionen

Glanduldre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8148/2 C16.1-9 DO00.2
Glandulédre intraepitheliale Neoplasie Grad 3
Flache intraepitheliale Neoplasie, hochgradig

Karzinome

Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C16.1-9 (C16.1-9
Papillares Adenokarzinom o. n. A. 8260/3 C16.1-9 C16.1-9
Tubuldres Adenokarzinom 8211/3 C16.1-9 (C16.1-9
Muzindses Adenokarzinom 8480/3 Cl16.1-9 Ci16.1-9
Siegelringzellkarzinom 8490/3 C16.1-9 (C16.1-9

Siegelringzelladenokarzinom
Wenig kohasives Karzinom (und andere Varianten)

Adenokarzinom mit gemischten Subtypen 8255/3 C16.1-9 (C16.1-9
Adenokarzinom, kombiniert mit anderen Karzinom-Typen40
Adenosquamoses Karzinom 8560/3 Cl16.1-9 (i16.1-9
[Adenokarzinom vom intestinalen Typ41 [8144/3] C16.1-9 (C16.1-9
Karzinom vom intestinalen Typ] obs. - 8140/3
[Diffuses Karzinom™ [8145/3] C16.1-9 C16.1-9
Diffuses Adenokarzinom] obs. > 8140/3
Medulldres Karzinom mit lymphoidem Stroma 8512/3 C16.1-9 C(C16.1-9
Hepatoides Adenokarzinom 8576/3 Cl16.1-9 (Ci16.1-9

% Wittekind 2017, S. 86; Wittekind et al 2015, S. 81.

¥ Bosman et al 2010.

** DIMDI 2012.

¥ Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-O-3.1. Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Erlduterungen in Kursivschrift.

“° Die ziffer ,8255/3 Adenokarzinom mit gemischten Subtypen® darf nur fiir die Lungen kodiert werden. Oft enthilt ein Adenokarzinom mehrere
histopathologisch beschriebene Komponenten (kribriform, muzinés, medullar, siegelringartig, etc). Wenn eine Unterform mit spezifischer M-Ziffer
kodiert werden soll, missen bestimmte Kriterien efiillt sein, z. B. beim muzindsen oder siegelringzelligen Adenokarzinom >50% muzindse oder
siegelringzellige Anteile, die vom Pathologen explizit angegeben werden miissen, ansonsten und im Zweifelsfalle wird 8140/3 Adenokarzinom o. n.
A. kodiert, siehe z. B. Bosman et al 2010, S. 48 ff, 87 ff, 122 ff, 134 ff, 266 ff, 280 ff; Travis et al 2004, S. 35 ff; Kurman et al 2014, S. 69, 184f, 237.
**In Bosman et al 2010 nur im Text im Zusammenhang mit der Laurén-Klassifikation aufgefihrt, S.53.

25 nichste obigen FuRnote.
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Tumor™ ICDO- ICDO- ICD10-
3.1-M 3-T GM 2018
Plattenepithel-Karzinom o. n. A. 8070/3 C16.1-9 C16.1-9
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 C16.1-9 (C16.1-9
Neuroendokrine Neoplasien
Karzinoidtumor o. n. A. 8240/3 C16.1-9 (C16.1-9
Karzinoid o. n. A.
Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid
NET G1 (carcinoid)™***
Atypischer Karzinoidtumor (Neuroendokriner Tumor NET G2) 8249/3 C16.1-9 C(C16.1-9
Neuroendokrines Karzinom o. n. A. (neuroendokrines Karzinom NEC) 8246/3 C16.1-9 C(C16.1-9
GrolRzelliges neuroendokrines Karzinom (grofSzelliges NEC) 8013/3 C16.1-9 C(C16.1-9
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. (kleinzelliges NEC) 8041/3 C16.1-9 (C16.1-9
Kombiniertes Karzinoid (mischzelliges adeno-neuro-endokrines Karzinoid MANEC) 8244/3 C16.1-9 C(C16.1-9
Enterochromaffinzell-Karzinoid (EC-Zelltumor, Serotonin-produzier. NET) 8241/3 C16.1-9 C(C16.1-9
Malignes Gastrinom (Gastrin-produzierender NET, Gastrinom)46 8153/3 C16.1-9 C(C16.1-9
Endokriner Tumor, hormonaktiv, o. n. A.; ACTH-produzierender Tumor 8158/1 Cl6.1-9 D37.1
Mesenchymale Tumoren C16.1-9
Myofibroblastentumor o. n. A. (inflammatorisch) 8825/1 C16.1-9 D37.1
Benigner gastrointestinaler Stromatumor”’ 8936/0 C16.1-9 Di13.1
Benigner GIST, (prognostische Gruppe 1, 2 und 3a)
Gastrointestinaler Stromatumor o. n. A., GIST o. n. A. 8936/1 C16.1-9 D37.1
Gastrointestinaler Stromatumor mit unsicherem malignem Potential,
Gastrointestinaler autonomer Nerventumor GANT
Gastrointestinaler Schrittmacherzellen-Tumor
(prognostische Gruppe 4)
Gastrointestinales Stromasarkom, maligner gastrointestinaler Stromatumor, maligner 8936/3 C16.1-9 C16.1-9
GIST, Gastrointestinaler Stromatumor, maligne; prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b)
Kaposi-Sarkom 9140/3 C16.1-9 C46.7
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C16.1-9 Ci16.1-9
Synovialsarkom o. n. A. 9040/3 Cl16.1-9 Ci16.1-9

In der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 werden gegeniiber der WHO Klassifikation 2000

einige Morphologien des Magens nicht mehr aufgefiihrt. Empfohlene Kodierung ab 01.01.2012 im NCT-

Register, s. letzte Spalte rechts in Tabelle 2.2.

Tab 2.2 Weggefallene Morphologien des Magens in der WHO Klassifikation 2010 gegeniiber 2000

Tumor ICDO-3.1-M | ICDO-3-T | ICD10-2018 | Empfohlene Kodierung
Adenokarzinom vom intestinalen Typ | 8144/3 C16.0 C16.0 8140/3 Adenokarzinom o. n. A.
Diffuses Karzinom 8145/3 C16.0 C16.0 8140/3 Adenokarzinom o. n. A.
Malignes Melanom o. n. A. 8720/3 C16.0 C16.0 Als Primartumor der Lokalisation

‘Magen’ nicht mehr aufgefihrt

* Das ,Karzinoid fraglicher Dignitit“ 8240/1 wird in der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 nicht mehr aufgefiihrt. Empfehlung ab

Diagnosedatum 01.01.2012: Kodierung 8240/3.
a“ Kléppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheriibl et al 2010b; KI6ppel & Scheriibl 2010.

* Vgl. Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada & Sundlera 2002 zu den L-cell-, Glukagon-ahnliches Peptid- und PP/PYY-prod. Tumoren.

a6 »,8153/1 Gastrinom o. n. A.“ mit D37.2 fallt in der WHO Klassifikation 2010 weg.

7 zur Begriindung der Dokumentation des gutartigen GIST, siehe Kapitel 12 dieses Handbuchs, Abschnitt ,12.1 GIST“.
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2.4 Laurén-Klassifikation des Magenkarzinoms™®
Die am haufigsten benutzten histopathologischen Klassifikationen der Magenkarzinome sind die WHO- und

die Laurén-Klassifikationen®. Tabelle 2.3 zeigt die histologische und prognostische Einteilung nach Laurén.

Tab 2.3 Laurén-Klassifikation des Magenkarzinoms™*>*
Typ Histologie und klinische Prognose
Intestinal Mit Drisenstrukturen und expansiver Ausbreitung, glinstige Prognose
Gemischt Ungefahr gleiche Anteile intestinaler und diffuser Komponenten
Diffus Ohne Driisenstruktur mit infiltrativem Wachstum, unglinstige Prognose wegen Frilhmetastasierung

Undifferenziert Undeterminierter Typ

2.5 Regressionsgrading’>

Tab2.4 Regressionsgrading der TU-Miinchen 2003>°

Grad Bedeutung Kriterien
la Komplette Response (CR) Kein Residualtumor / Tumorbett
1b Subtotale Response (SR) < 10% Residualtumor / Tumorbett
2 Partielle Response (PR) 10-50% Residualtumor / Tumorbett
3 Minimale Response (MR) >50% Residualtumor / Tumorbett
Tab 2.5 Ressionsgrading fiir Magenkarzinome™ der Japanischen Gesellschaft fiir Magenkrebs
Grad Bedeutung Kriterien
0 Keine Regression Weder histologisch noch zytologisch regressive Tumorverdnderungen
1 Geringe Regression  Nekrose oder Verschwinden des Tumors und/oder zytologische oder histologische
Veranderungen
la In < 1/3 des Tumors
1b In 1/3 = 2/3 des Tumors
2 Mé&Rige Regression  Nekrose oder Verschwinden des Tumors und/oder zytologische oder histologische
Veranderungen in mehr als 2/3 des Tumors
3 Ausgepragte Re- Tumor komplett nekrotisch oder durch Fibrose ersetzt, keine vitalen Tumorzellen
gression nachweisbar
2.6 »TNM“-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Magens nach ENETS (Euro-

pean Neuroendocrine Tumour Society)

Neben der TNM-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Verdauungstraktes nach
UICC?, die fur alle NET-G1 und NET-G2 gilt, werden NET-G1 und NET-G2 zunehmend nach der
»TNM“-Klassifikation der European Neuroendocrine Tumour Society ENETS, spezifisch fiir den

vorderen®®, mittleren und hinteren Darm®’ einschlieRlich des Pankreas klassifiziert, da sich die

“* Wird z. Z. (Stand 01.01.2014) im NCT-Register nicht dokumentiert.
“ Bosman et al 2010, S. 52.

*® |Lauren 1965.

°'S. a. Bosman et al 2010, S. 53.

*2 Wird z. Z. (Stand 01.01.2014) im NCT-Register nicht dokumentiert.
> Becker et al 2003

> Japanese Research Society for Gastric Cancer 1995.

*> Wittekind 2017, S. 130 und 131ff.

*® Rindi et al 2006.

*" Rindi et al 2007.
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NET der jeweiligen Organe unterschiedlich verhalten. Die UICC- und die ENETS-Klassifikationen
stimmen nicht genau iberein®®. Deswegen muss fiir das Staging der NET-G1 und NET-G2 die
jeweilige TNM-Klassifikation angegeben werden, die meist in dem patho-histlogischen Bericht
zu finden ist. Werden dort keine Angaben zur angewendeten Einteilung gefunden, wird die

TNM-Klassifikation nach UICC angenommen.

Tab 2.6 ENETS-,, TNM“-Stadienklassifikation der NET-G1 und -G2 des Magens™

T Primartumor
TX Primartumor nicht beurteilbar
TO Kein Nachweis eines Primartumors
Tis In-situ-Tumor/Dysplasie (<0,5 mm)
T1 Tumor dringt in Lamina propria oder Submukosa ein und <1 cm
T2 Tumor dringt in Muscularis propria oder Subserosa ein oder >1 cm
T3 Tumor durchdringt Serosa
T4 Tumor dringt in benachbarte Organe ein
Fur irgendein T fuge (m) fir multiple Tumoren hinzu

N Regionale Lymphknoten
NX Regionale Lymphknoten nicht beurteilbar
NO Keine regionalen LK-Metastasen
N1 Regionale LK-Metastasen
M Fernmetastasierung
MX Fernmetastasierung nicht beurteilbar
MO Keine Fernmetastasen
m1° Fernmetastasen
Staging
Stadium 0 Tis NO MO
Stadium | T1 NO MO
Stadium lla T2 NO MO

Ilb T3 NO MO
Stadium llla T4 NO MO

b Irgendein T N1 MO
Stadium IV Irgendein T Irgendein N M1

2 M1-spezifische Lokalisationen nach Sobin, Wittekind 2002%.

> Klsppel 2011.

** Rindi et al 2006.

60 Sobin, Wittekind 2002; moglicherweise irrtiimliches Zitat. In der deutschen Ausgabe von Sobin, Wittekind 2002 (Wittekind et al 2002) finden wir
keine Angaben zu spezifischen M1-Metastasierungslokalisationen. Edge et al 2010 (AJCC 2010), S. 182, geben als haufigste M1-
Metastasierungslokalisationen bei neurendokrinen Tumoren des Magens, Duodenums, der Ampulla Vateri, des Diinndarms, Kolon und Rektum
Lymphknoten, Leber, Lunge, Peritoneum und Pankreas an.
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Tumoren der Ampulla Vateri-Region

Topographischer Geltungsbereich
Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden der folgenden spezifischen Lokalisationszif-

fer nach ICDO-3 zugeordnet.

C24.1 Ampulla Vateri, periampullar

Regiondre Lymphknoten
Mindestens 12 oder mehr LK sollten untersucht werden®. Wenn die untersuchten LK tumor-
frei sind, aber die Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und in Klammern die Zahl der untersuchten

LK im TNM hinzugeflgt werden, z. B. pNO(0/3).

Regionire Lymphknoten/regionires Lymphabflussgebiet der Ampulla Vateri®
Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome, einschlieBlich der neuroendokrinen Karzinome, s. u.
Tab 3.2 und Morphologiegruppen®. Die LK entsprechen denen des Pankreaskopfes®. Befalle-

ne LK des Milzhilus und Pankreasschwanz sind Fernmetastasen (M1).

Ampulla
Vateri

Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regiondres Lymphabflussgebiet

Vordere pankreatico-duodenale LK (anteriorer pankreatoduodenaler Bogen)
Pylorische LK

Infrapylorische LK

Subpylorische LK

Hintere pankreatico-duodenale LK (posteriorer pankreato-duodenaler Bogen)
Ductus choledochus LK

Proximale mesenteriale LK

A. hepatica communis LK

V. portae LK

Zoliakale LK

A. mesenterica superior LK (re laterale Wand)

V. mesenterica superior LK

3.3

Verschliisselung
Die Tabelle 3.2 enthalt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems

2010% aufgefiihrten Tumoren der Ampullenregion der Dignitét /1, /2 und /3, die Namen der

& wittekind 2017; die Empfehlung, 12 LK zu entfernen, gilt nur fiir die deutsch-sprachige, nicht fiir die englische TNM-Klassifikation 2017.

®2 Wittekind 2017.

8 Adzersen, Schifer 2018, Tab 3.1, S. 26.

* Wittekind 2017, S. 123. Anmerkung: Die regionaren LK des Pankreaskopfes umfassen zusatzlich zu den in Tabelle 3.1 angegebenen folgende:
Peripankreatischen LK oberhalb Pankreaskopf, peripankreatischen LK oberhalb Pankreaskdrper, peripankreatischen LK unterhalb Pankreaskopf,
peripankreatischen LK unterhalb Pankreaskorper. Diese LK sind in Wittekind 2017, S. 123 nicht aufgefiihrt. Falls im OP-Bericht gefunden werden und
vom Kliniker als regiondr eingestuft werden, sollen sie im NCT-Register als ,,regiondre LK“ dokumentiert werden.

% Bosman et al 2010.
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Morphologie, die ICDO-3.1-M-Ziffer®®, die ICDO-3-Topographieziffer und die zugehérigen
ICD10-GM 2018 Diagnoseziffern.
Tab 3.2 Verschliisselungstabelle der Tumoren der Ampullenregion nach WHO-Klassifikation 2010.

Kursiv geschriebene Tumoren sind in der WHO Klassifikation 2010% nicht aufgefiihrt, aber kodierbar.

ICDO-3.1- ICDO-3-  ICD10-

Tumor®
M T GM 2018

Epitheliale Tumoren

Prémaligne Lésionen

Papilldre Neoplasie, pankreatobilidren Typs, mit hochgrad. intraepithel. Neoplasie  8163/2 C24.1 D01.5
Nichtinvasive pankreatobilidre papillare Neoplasie mit hochgradiger Dysplasie
Nichtinvasive pankreatobilidre papillare Neoplasie mit hochgrad. intraepi. Neoplasie

Glandulare intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8148/2 C24.1 D01.5
Glandulére intraepitheliale Neoplasie Grad 3

Bilidre intraepitheliale Neoplasie, hochgradig

Bilidre intraepitheliale Neoplasie Grad 3 (BilIN-3)

Flache intraepitheliale glanduldre Neoplasie, hochgradig

Flache intraepitheliale Neoplasie, hochgradig

Flache intraepitheliale Neoplasie (Dysplasie), hochgradig

Karzinome
Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C24.1 C24.1
Adenokarzinom vom intestinalen Typ 8144/3 C24.1 C24.1
(Adeno-)Karzinom vom pankreato-bilidren Typ 8163/3 c24.1 C24.1
Tubuldres Adenokarzinom 8211/3 C24.1 C24.1
Adenosquamoses Karzinom 8560/3 C24.1 C24.1
Klarzelliges Adenokarzinom o. n. A. 8310/3 C24.1 C24.1
Hepatoides Adenokarzinom 8576/3 C24.1 C24.1,
Papillares Adenokarzinom o. n. A. 8260/3 C24.1 C24.1
Muzindses Adenokarzinom 8480/3 C24.1 C24.1
Siegelringzellkarzinom (wenig kohdsives Karzinom) 8490/3 C24.1 C24.1
Plattenepithel-Karzinom o. n. A. 8070/3 C24.1 C24.1
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 C24.1 C24.1
Karzinom mit osteoklastendhnlichen Riesenzellen 8035/3 C24.1 C24.1
Neuroendokrine Neoplasien
Karzinoidtumor o. n. A., Karzinoid o. n. A., neuroendokriner Tumor, Grad 1, neuro-  8240/3 C24.1 C24.1
endokrines Karzinom, gut differenziert; neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid, NET G1 (carcinoid)®”°
Atypischer Karzinoidtumor (Neuroendokriner Tumor NET G2) 8249/3 C24.1 C24.1
Neuroendokrines Karzinom o. n. A. (neuroendokrines Karzinom NEC) 8246/3 C24.1 C24.1
Grof3zelliges neuroendokrines Karzinom (grofSzelliges NEC) 8013/3 C24.1 C24.1
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. (kleinzelliges NEC) 8041/3 C24.1 C24.1
Kombiniertes Karzinoid (mixed adenoneuroendokrines Karzinoid MANEC) 8244/3 C24.1 C24.1
Enterochromaffinzell-Karzinoid (EC-Zelltumor, Serotonin-produzierender NET) 8241/3 C24.1 C24.1
Malignes Somatostatinom (Somatostatin produzierender NET) 8156/3 C24.1 C24.1
{lEndokriner Tumor, hormonaktiv, o. n. A.; ACTH-produzierender Tumor]71 [8158/1] C24.1 D37.6
* DIMDI 2012.

* Bosman et al 2010.

% Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-O-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Ergénzungen in
Kursivschrift.

6 Kldppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheriibl et al 2010b; KI6ppel & Scheriibl 2010.

7% ygl. Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada & Sundlera 2002 zu den L-cell-, Glukagon-ahnliches Peptid- und PP/PYY-produzierenden Tumo-
ren.

7 8158/1 ist fiir die Papilla Vateri in der WHO Klassifikation 2010 nicht als Emtitét aufgefiihrt, tritt aber in anderen gastrointestinalen Organen auf.
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3.4 ,TNM“-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren der Ampulla Vateri nach ENETS
(European Neuroendocrine Tumour Society)
Neben der TNM-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Verdauungstraktes nach
uicc”, die fur alle NET-G1 und NET-G2 gilt, werden NET-G1 und NET-G2 auch nach der
»TNM“-Klassifikation der European Neuroendocrine Tumour Society ENETS fiir den vorderen”,
mittleren und hinteren Darm’* klassifiziert. Die UICC- und die ENETS-Klassifikationen stimmen
nicht genau Uiberein’®. Deswegen muss fiir das Staging der NET-G1 und NET-G2 die jeweilige
TNM-Klassifikation angegeben werden, die meist in dem patho-histlogischen Bericht zu finden
ist. Werden dort keine Angaben gefunden, wird die TNM-Klassifikation nach UICC angenom-

men.

Tab 2.6 ENETS-,, TNM“-Stadienklassifikation der NET-G1 und —G2 der Ampulle (nach Rindi et al)”®

T Primartumor

TX Primartumor nicht beurteilbar

TO Kein Nachweis eines Primartumors

T1 Tumor dringt in Lamina propria oder Submukosa ein und GréRe <1 cm?®

T2 Tumor dringt in Muscularis propria oder Grofie >1 cm

T3 Tumor dringt in Pankreas oder Retroperitoneum ein

T4 Tumor dringt ins Peritoneum oder andere Organe ein

Fir irgendein T fuge (m) fir multiple Tumoren hinzu

N Regionale Lymphknoten

NX Regionale Lymphknoten nicht beurteilbar

NO Keine regionalen LK-Metastasen

N1 Regionale LK-Metastasen

M Fernmetastasierung

MX Fernmetastasierung nicht beurteilbar

MO Keine Fernmetastasen

M1° Fernmetastasen

Staging

Stadium | T1 NO MO

Stadium lla T2 NO MO
Ilb T3 NO MO

Stadium llla T4 NO MO
b Irgendein T N1 MO

Stadium IV Irgendein T Irgendein N M1

®Tumor auf die Ampulla Vateri begrenzt fiir ampulldre gangliozytische Paragangliome
b M1-spezifische Lokalisationen nach Sobin, Wittekind 2002”.

72 Wittekind 2017, S. 130ff.

7 Rindi et al 2006.

7 Rindi et al 2007.

7 Klsppel 2011.

7® Rindi et al 2006.

” Sobin, Wittekind 2002; moglicherweise irrtiimliches Zitat. In der deutschen Ausgabe von Sobin, Wittekind 2002 (Wittekind et al 2002) finden wir
keine Angaben zu spezifischen M1-Metastasierungslokalisationen. Edge et al 2010 (AJCC 2010), S. 182, geben als haufigste M1-
Metastasierungslokalisationen bei neurendokrinen Tumoren des Magens, Duodenums, der Ampulla Vateri, des Diinndarms, Kolon und Rektum
Lymphknoten, Leber, Lunge, Peritoneum und Pankreas an.
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4 Tumoren des Diinndarms
4.1 Topographischer Geltungsbereich

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICDO-3 zugeordnet:

C17.0 Duodenum

C17.1 Jejunum

C17.2 lleum

C17.3 Meckel-Divertikel

C17.8 Diinndarm, mehrere Teilbereiche liberlappend

C17.9 Dinndarm o. n. A., Intestinum tenue o. n. A.
4.2 Regiondre Lymphknoten

Mindestens 6 oder mehr LK sollten untersucht werden’®. Wenn die untersuchten LK tumorfrei

sind, aber die Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und in Klammern die Zahl der untersuchten LK

im TNM hinzugefligt werden, z. B. pNO(0/3).

Tab 4.1 Regionire Lymphknoten/regionires Lymphabflussgebiet des Diinndarms”

Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome, einschlieBlich der neuroendokrinen Tumorenso, s.u.Tab 4.2

und Morphologiegruppengl.

Organ/Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regiondres Lymphabflussgebiet
Diinndarm
Duodenum Duodeno-pankreatischen LK

Pylorischen LK
Hepatische LK
Ductus choledochus
Hilus-LK
Ductus cysticus-LK
Obere mesenteriale LK

lleum und Jejunum
inkl. Meckel’sches
Divertikel

Mesenteriale LK (alle)
(inklusive entlang der A. mesenterica superior)

Terminales lleum

Ileo-kolische LK (entlang der A.ileocolica)
Hintere zokale LK

7® Wittekind 2017 ; Wittekind et al 2015, S. 165.

7 Wittekind 2017 ; Wittekind et al 2015.

8 sjehe Neuroendocrine Tumors, Edge et al 2010, S. 182.

# Adzersen, Schifer 2018, Tab 3.1, S. 26.
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4.3

Tab 4.2

Verschliisselung

Die Tabelle 4.2 enthalt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems

2010%* aufgefiihrten Tumoren des Diinndarms der Dignitat /1, /2 und /3, den Namen des Tu-

mors, die ICDO-3.1-M-Ziffer®®, die ICDO-3-Topographieziffer und die zugehdrige 1ICD10-GM

2018 Diagnoseziffer.

Verschliisselungstabelle der Tumoren des Diinndarms (Duodenum, Jejunum, lleum)

Tumor™ ICDO-3.1- ICDO-3- ICD10 GM
M T 2018
Epitheliale Tumoren
Prdmaligne Lésionen
Glanduldre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8148/2 C17.0-9 D01.7
Glanduldre intraepitheliale Neoplasie Grad 3
Flache intraepitheliale glanduldre Neoplasie, hochgradig
Flache intraepitheliale Neoplasie, hochgradig
Flache intraepitheliale Neoplasie (Dysplasie), hochgradig
Karzinome
Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C17.0-9 C17.0-9
Muzindses Adenokarzinom 8480/3 C17.0-9 C17.0-9
Siegelringzellkarzinom (wenig kohdsives Karzinom) 8490/3 C17.0-9 C17.0-9
Adenosquamoses Karzinom 8560/3 C17.0-9 C17.0-9
Medulldres Karzinom o. n. A. 8510/3 C17.0-9 C17.0-9
Plattenepithel-Karzinom o. n. A. 8070/3 C17.0-9 C17.0-9
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 C17.0-9 C17.0-9
Neuroendokrine Neoplasien
Karzinoidtumor o. n. A. 8240/3 C17.0-9 C17.0-9
Karzinoid o. n. A.
Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid
Neuroendkriner Tumor NET G1%%%%
Atypischer Karzinoidtumor 8249/3 C17.0-9 C17.0-9
Neuroendokriner Tumor, Grad 2
MaRig differenziertes neuroendokrines Karzinom
Neuroendokriner Tumor NET G2
Neuroendokrines Karzinom o. n. A. 8246/3 C17.0-9 C17.0-9
Neuroendokrines Karzinom NEC
Grolzelliges neuroendokrines Karzinom (grofSzelliges NEC) 8013/3 C17.0-9 C17.0-9
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. (kleinzelliges NEC) 8041/3 C17.0-9 C17.0-9
Gemischtes adeno-neuroendokrines Karzinom 8244/3 C17.0-9 C17.0-9
Kombiniertes/gemischtes Karzinoid und Adenokarzinom
Kombiniertes Karzinoid
MANEC (mischzelliges adeno-neuro-endokrines Karzinoid)
Enterochromaffinzell-Karzinoid 8241/3 C17.0-9 C17.0-9

EC-Zelltumor, Serotonin-produzierender NET

8 Bosman et al 2010.

& DIMDI 2014.

# Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-O-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Ergdnzungen in

Kursivschrift.

® Das , Karzinoid fraglicher Dignitat” 8240/1 wird in der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 nicht mehr aufgefiihrt und wird durch

8240/3 ersetzt.

¥ Kloppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheriibl et al 2010b; Kléppel & Scheriibl 2010.
& Vgl. Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada, Sundlera 2002 zu den L-cell-, Glukagon-dhnliches Peptid- und PP/PYY-produzierenden Tumo-

ren.

20



NCT-Krebsregister. Tumoren des Verdauungssystems. Organspezifische Dokumentation. 7. Auflage, Version 1.0. Stand 01.01.2018

Tumor® ICDO-3.1- ICDO-3- ICD10 GM

M T 2018

Malignes Gastrinom (gastrin-produzierender NET, Gastrinom)88 8153/3 C17.0-9 C17.0-9

Glukagonom o. n. A. 8152/1 C17.0-9 D37.2

Alpha-Zell-Tumor o. n. A.

Enteroglukagonom o. n. A.

Glucagon-like peptide-producing tumor

L-Zell-Tumor

Pankreaspeptid und pancreas-peptide-like Peptid bei terminal

Tyrosinamid produzierendem Tumor

PP/PYY produzierender Tumor

Malignes Somatostatinom (somatostatin produzierender NET)89 8156/3 C17.0-9 C17.0-9

Endokriner Tumor, hormonaktiv, o. n. A.; ACTH-produzierender 8158/1 C17.0-9 D37.2

Tumor

B-Zell-Lymphome

Burkitt Lymphom o. n. A. 9687/3 C17.0-9 C83.7

B-Zell-Lymphom, unklassifizierbar, mit Eigenschaften intermediar 9680/3 C17.0-9 C83.3

zwischen diffus-groRzelligem B-Zell-Lymphom und Burkitt-

Lymphom

Diffuses groRzelliges B-Zell-Lymphom, o. n. A. (DLBCL, NOS) 9680/3 C17.0-9 C46.7

Immunoproliferative Krankheit des Diinndarms™ (IPSID) (inklusive 9764/3 C17.0-9 C88.3-

alpha-Schwerkettenkrankheit)

Follikulares Lymphom o. n. A. 9690/3 C17.0-9 C82.9

Marginalzonen-B-Zell-Lymphom o. n. A. (extranodales MZL des 9699/3 C17.0-9 C88.4-

Mukosa-assoziierten lymphatischen Gewebes [MALT-Lymphom])

Mantelzell-Lymphom 9673/3 C17.0-9 C83.1

T-Zell-Lymphome

Reifzelliges T-Zell-Lymphom o. n. A. 9702/3 C17.0-9 C84.9

Intestinales T-Zell-Lymphom (EATL) 9717/3 C17.0-9 C86.2

Mesenchymale Tumoren

Hamangiosarkom (Angiosarkom) 9120/3 C17.0-9 C17.0-9

Benigner gastrointestinaler Stromatu mor™ 8936/0 C17.0-9 D13.2-3

Benigner GIST

(prognostische Gruppe 1, 2 und 3a)

Gastrointestinaler Stromatumor o. n. A., GIST 0. n. A.” 8936/1 C17.0-9 D37.2

Gastrointestinaler Stromatumor mit unsicherem malignem Poten-

tial,

Gastrointestinaler autonomer Nerventumor GANT

Gastrointestinaler Schrittmacherzellen-Tumor

(prognostische Gruppe 4)

Gastrointestinales Stromasarkom 8936/3 C17.0-9 C17.0-9

Maligner gastrointestinaler Stromatumor

Maligner GIST

Gastrointestinaler Stromatumor, maligne

(prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b)

Kaposi-Sarkom 9140/3 C17.0-9 C46.7

Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C17.0-9 C17.0-9

& ,8153/1 Gastrinom o. n. A.“ fallt weg; ersetzt durch ,8153/3 Malignes Gastrinom (Gastrin-produzierender NET)".

8 8156/1 wurde gestrichen und durch 8156/3 Malignes Somatostatinom ersetzt.

*° Die Morphologieziffer 9764/3 ist in der WHO Klassifikation himatopoietischer und lymphoider Tumoren (Swerdlow et al 2008) nicht mehr aufge-
fuhrt; nach Swerdlow et al 2008 soll dieser Tumor als alpha-heavy-chain Krankheit mit 9762/3 verschlusselt werden. In der WHO Klassifikation der

Tumoren des Verdauungstraktes [Bosman et al 2010] und der InterLymph-Gruppe (Turner et al 2010) ist die Morphologieziffer enthalten.

°! Zur Begriindung der Dokumentation des gutartigen GIST, siehe Kapitel 12 dieses Handbuchs, Abschnitt ,12.1 GIST“.

92 8936/1 ist in Bosman et al 2010 im Kapitel Diinndarmtumoren nicht enthalten. Wenn ein unsicherer 8936/1 GIST-Tumor im Diinndarm gefunden
wird, sollte wie unter Magen-GIST verschlisselt werden, siehe dort.
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,TNM“-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Duodenums und proxima-
len Jejunums nach ENETS (European Neuroendocrine Tumour Society)

Neben der TNM-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Verdauungstraktes nach
uIcc®, die fur alle NET-G1 und NET-G2 gilt, werden NET-G1 und NET-G2 zunehmend nach der
»TNM“-Klassifikation der European Neuroendocrine Tumour Society ENETS fiir den vorderen®
mittleren und hinteren Darm® klassifiziert. Die UICC- und die ENETS-Klassifikationen stimmen
nicht genau Uiberein®. Deswegen muss fiir das Staging der NET-G1 und NET-G2 die jeweilige
TNM-Klassifikation angegeben werden, die meist in dem patho-histlogischen Bericht zu finden
ist. Werden dort keine Angaben gefunden, wird die TNM-Klassifikation nach UICC angenom-

men.

ENETS-,, TNM*“-Stadienklassifikation der NET-G1 und NET-G2 des Duodenums und des

proximalen Jejunums (nach Rindi et al’’)

T Primartumor

TX Primartumor nicht beurteilbar

TO Kein Nachweis eines Primartumors

T1 Tumor dringt in Lamina propria oder Submukosa ein und GrofRe <1 cm

T2 Tumor dringt in Muscularis propria oder GréRe >1 cm

T3 Tumor dringt in Pankreas oder Retroperitoneum ein

T4 Tumor dringt ins Peritoneum oder andere Organe ein

Fir irgendein T fuge (m) far multiple Tumoren hinzu

N Regionale Lymphknoten

NX Regionale Lymphknoten nicht beurteilbar

NO Keine regionalen LK-Metastasen

N1 Regionale LK-Metastasen

M Fernmetastasierung

MX Fernmetastasierung nicht beurteilbar

MO Keine Fernmetastasen

M1° Fernmetastasen

Staging

Stadium | T1 NO MO

Stadium lla T2 NO MO
b T3 NO MO

Stadium llla T4 NO MO
b Irgendein T N1 MO

Stadium IV Irgendein T Irgendein N M1

b M1-spezifische Lokalisationen definiert entsprechend Sobin, Wittekind 2002%,

% Wittekind 2017, S. 130ff.
* Rindi et al 2006.
* Rindi et al 2007.

% Kloppel 2011.

%7 Rindi et al 2006.

%8 Sobin, Wittekind 2002; moglicherweise irrtiimliches Zitat. In der deutschen Ausgabe von Sobin, Wittekind 2002 (Wittekind et al 2002) finden wir
keine Angaben zu spezifischen M1-Metastasierungslokalisationen. Edge et al 2010 (AJCC 2010), S. 182, geben als haufigste M1-
Metastasierungslokalisationen bei neurendokrinen Tumoren des Magens, Duodenums, der Ampulla Vateri, des Diinndarms, Kolon und Rektum
Lymphknoten, Leber, Lunge, Peritoneum und Pankreas an.
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5 Tumoren der Appendix

5.1 Topographischer Geltungsbereich
Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden der folgenden spezifischen Lokalisationszif-

fer nach ICDO-3 zugeordnet:

C18.1 Appendix vermiformis, Blinddarm, Wurmfortsatz

5.2 Regiondre Lymphknoten
Mindestens 12 LK sollten untersucht werden®. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber
die Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und in Klammern die Zahl der untersuchten LK im TNM

hinzugefigt werden, z. B. pNO(0/3).

Tab 5.1 Regionire Lymphknoten/regionires Lymphabflussgebiet der Appendix'®

Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome, einschlieBlich der neuroendokrinen Tumoren, s. u. Tab 5.2 und

Morphologiegruppen.101

Organ Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionédres Lymphabflussgebiet
Appendix lleo-kolische LK (entlang der A. ileocolica)
5.3 Verschliisselung

Die Tabelle 5.2 enthalt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems
2010' aufgefiihrten Tumoren der Appendix der Dignitat /1, /2 und /3, den Namen des Tu-
mors, die ICDO-3.1-M-Ziffer'®®, die ICDO-3-Topographieziffer und die zugehdrige ICD10-GM
2018 Diagnoseziffer.

Tab 5.2 Verschliisselungstabelle der Tumoren der Appendix
104 ICDO-3.1- ICD10 GM
Tumor M ICDO-3-T 2018
Epitheliale Tumoren
Primaligne Lésionen
Glanduldre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8148/2 C18.1 D01.0
Karzinome
Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C18.1 C18.1
Niedriggradige muzindse Neoplasie der Appendix (LAMN)105 8480/1 Cci18.1 D37.3

* Wittekind 2017 ; Wittekind et al 2015, S. 165.

1% wittekind 2017 ; Wittekind et al 2015.

1% Adzersen, Schifer 2018, Tab 3.1, S. 26.

Bosman et al 2010.

1% DIMDI 2014: ICD-0-3 2003, 1. Revision 2014.

1% Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Erganzungen in
Kursivschrift.

1% Eine, muzindse Neoplasie” der Appendix (und anderer Organe) produziert in fortgeschrittenem Stadium das klinische Bild des ,,Pseudomyxoma
peritonei” (PMP). Dieses wird in niedriggradig und hochgradig eingeteilt und mit 8480/1 respektive 8480/3 (s. oben Tabelle 6.1) verschlisselt.
Tumoren treten in kontinuierlichen Ubergéngen von niedrig- bis hochgradig auf. Das Ausbreitungsverhalten des muzinésen Adenokarzinoms der

102
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104 ICDO-3.1- ICD10 GM
Tumor M ICDO-3-T 2018
Muzindses Adenokarzinom'® 8480/3 Cc18.1 Cc18.1
Siegelringzellkarzinom, wenig kohasives Karzinom 8490/3 C18.1 C18.1
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 Cci18.1 Cci18.1
Neuro-endokrine Neoplasien
[Karzinoidtumor fraglicher Dignitt] obsolet > 8240/3 NET G1'” [8240/1] c18.1 c18.1
Karzinoidtumor o. n. A., Karzinoid o. n. A., neuroendokriner Tumor, 8240/3 C18.1 C18.1

Grad 1, neuroendokrines Karzinom, gut differenziert,
neuroendokrines Karzinom, niedriggradig; typisches Karzinoid;
Neuroendokriner Tumor NET G1'%*%

Atypischer Karzinoidtumor; neuroendokriner Tumor, Grad 2 8249/3 C18.1 C18.1
MaRig differenziertes neuroendokrines Karzinom
Neuroendokriner Tumor NET G2

Neuroendokrines Karzinom o. n. A. 8246/3 C18.1 C18.1
Neuroendokrines Karzinom NEC
GroRzelliges neuroendokrines Karzinom 8013/3 C18.1 C18.1
Grofszelliges NEC
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. 8041/3 C18.1 C18.1
Kleinzelliges NEC
Gemischtes adeno-neuroendokrines Karzinom 8244/3 C18.1 C18.1

Kombiniertes/gemischtes Karzinoid und Adenokarzinom
Kombiniertes Karzinoid

MANEC

Mischzelliges Karzinoid-Adenokarzinom

Enterochromaffinzell-Karzinoid 8241/3 C18.1 C18.1
EC-Zelltumor
Serotonin-produzierender NET

Becherzellkarzinoid 8243/3 C18.1 C18.1
Mukokarzinoidtumor
Muzindses Karzinoid™®

Glukagonom o. n. A. 8152/1 C18.1 D37.3
Alpha-Zell-Tumor o. n. A.

Enteroglukagonom o. n. A.

Glucagon-like peptide-producing tumor

L-Zell-Tumor

Pankreaspeptid und pancreas-peptide-like Peptid bei terminal Tyro-

sinamid produzierendem Tumor

PP/PYY produzierender Tumor

Endokriner Tumor, hormonaktiv, o. n. A.; ACTH-produzierender Tumor 8158/1 C18.1 D37.3
Tubuléres Karzinoid 8245/1 C18.1 D37.3
Mesenchymale Tumoren

Benigner gastrointestinaler Stromatu mor 8936/0 c18.1 D12.1
Benigner GIST (prognostische Gruppe 1, 2 und 3a)

Gastrointestinaler Stromatumor o. n. A., GIST o. n. A. 12113 8936/1 C17.0-9 D37.3

Appendix ist Teil der TNM-Klassifikation: T4a bezeichnet ,,muzindse peritoneale Tumorabsiedlungen innerhalb des rechten unteren Quadranten®,
M1a bezeichnet ,intraperitoneale Metastasen jenseits des rechten unteren Quadranten, eingeschlossen Pseudomyxoma peritonei”, Wenn in arztli-
chen Dokumenten der Begriff Pseudomyxoma peritonei (ohne Fernmetastasen) beschrieben wird, ist M1a zu kodieren.

1% Siehe vorige FuRnote.

Das ,Karzinoid fraglicher Dignitat” 8240/1 wird in der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 nicht mehr aufgefiihrt. Zu kodieren ist
der WHO 2010 folgend 8240/3. Siehe auch ICD-0-3.1, S. 273.

108 Kldppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheribl et al 2010b; KIdppel & Scheriibl 2010.

1% ygl. Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada & Sundlera 2002 zu den L-cell-, Glukagon-&hnliches Peptid- und PP/PYY-produzierenden Tumo-
ren.

10 pie Verschlisselung eines ,Pseudomyxoma peritonei” (peritoneale Ausbreitung) beim ,Becherzellkarzinoid = muzindses Karzinoid“ entspricht
der des muzindsen Adenokarzinoms. Das Ausbreitungsverhalten des muzindsen Karzinoids der Appendix ist Teil der TNM-Klassifikation: T4a be-
zeichnet ,muzinose peritoneale Tumorabsiedlungen innerhalb des rechten unteren Quadranten”; M1la bezeichnet ,intraperitoneale Metastasen
jenseits des rechten unteren Quadranten, eingeschlossen Pseudomyxoma peritonei”. Wenn in arztlichen Dokumenten der Begriff ,,Pseudomyxoma
peritonei“ (ohne Fernmetastasen) im Zusammenhang mit einem Becherzellkarzinoid gebraucht wird, ist M1a zu kodieren.

" 7ur Begriindung der Dokumentation des gutartigen GIST, siehe Kapitel 12 dieses Handbuchs, Abschnitt ,12.1 GIST*.

12 ,Gastrointestinaler Stromatumor 8936/1“ ist unter Appendix-Tumoren in der WHO Klassifikation 2000 (Hamilton, Aaltonen 2000) aufgefiihrt,
fehlt aber in der Klassifikation 2010. 8936/1 wird hier aufgefiihrt, da GIST auch in der Appendix auftreten kénnen (s. Fletcher et al 2013, S. 165).

107
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104 ICDO-3.1- ICD10 GM
Tumor M ICDO-3-T 2018
Gastrointestinaler Stromatumor mit unsicherem malignem Potential,
Gastrointestinaler autonomer Nerventumor GANT
Gastrointestinaler Schrittmacherzellen-Tumor
(prognostische Gruppe 4)
Gastrointestinales Stromasarkom 8936/3 c18.1 C18.1
Maligner gastrointestinaler Stromatumor
Maligner GIST
Gastrointestinaler Stromatumor, maligne
(prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b)
Kaposi-Sarkom 9140/3 c18.1 c18.1
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 c18.1 c18.1

5.4 ENETS-,,TNM“-Klassifikation der NET-G1 und NET-G2 der Appendix
Neben der TNM-Klassifikation der gut differenzierten neuroendokrinen Tumoren der Appendix
(,Karzinoide“) nach UICC™®, S. 130ff, werden NET-G1 und NET-G2 auch nach der ,TNM“-
Klassifikation der European Neuroendocrine Tumour Society ENETS flir den mittleren und hin-
teren Darm™™ klassifiziert. Die UICC- und die ENETS-Klassifikationen weichen fiir die Appendix

stark voneinander ab™%*"’

. Deswegen muss fir das Staging der NET-G1 und NET-G2 die jewei-
lige Klassifikation angegeben werden, die meist in dem patho-histlogischen Bericht zu finden
ist. Werden dort keine Angaben gefunden, wird die TNM-Klassifikation nach UICC 2017 ange-

nommen.

Tab4.4 ENETS-, TNM“-Stadienklassifikation der NET-G1 und NET-G2 (,,Karzinoide“) der Appendix
(nach Rindi et al)**®

T Primartumor

TX Primartumor nicht beurteilbar

TO Kein Nachweis eines Primartumors

T1 Tumor <1 cm, dringt in Submucosa und Muscularis propria ein

T2 Tumor £ 2 cm, dringt in Submucosa, Muscularis propria und/oder minimal in Sub-
serosa/Mesoappendix ein

T3 Tumor >2 cm und/oder extensive (>3mm) Invasion der Subserosa/Mesoappendix

T4 Tumor invadiert Peritoneum oder andere Organe

N Regionale Lymphknoten

NX Regionale Lymphknoten nicht beurteilbar

NO Keine regionalen LK-Metastasen

N1 Regionale LK-Metastasen

M Fernmetastasierung

MX Fernmetastasierung nicht beurteilbar

MO Keine Fernmetastasen

m1° Fernmetastasen

Staging

Stadium | T1 NO MO

Stadium [IA T2 NO MO

13 8936/1 ist in Bosman et al 2010 im Kapitel Diinndarmtumoren nicht enthalten. Wenn unsicherer 8936/1 GIST-Tumor im Diinndarm gefunden

wird, sollte wie unter Magen-GIST verschlisselt werden, siehe dort.
! Wittekind 2017, S. 130 und 131ff.

' Rindi et al 2007.

Kloppel 2011.

Rindi et al 2007,

Rindi et al 2007.
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1IB T3 NO MO
Stadium [lIA T4 NO MO
1B Irgendein T N1 MO
Stadium IV Irgendein T Irgendein N M1

®M1-spezifische Lokalisationen definiert entsprechend Sobin, Wittekind 2002

119

(nicht-regionale) Lymphknoten, Leber, Lunge, Peritoneum und Pankreas an.

119

Sobin, Wittekind 2002; moglicherweise irrtimliches Zitat. In der deutschen Ausgabe von Sobin, Wittekind 2002 (Wittekind et al 2002) finden wir
keine Angaben zu spezifischen M1-Metastasierungslokalisationen. Edge et al 2010 (AJCC 2010), S. 182, geben als haufigste M1-
Metastasierungslokalisationen bei neurendokrinen Tumoren des Magens, Duodenums, der Ampulla Vateri, des Diinndarms, Kolon und Rektum
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6 Tumoren des Kolon und Rektum

6.1 Topographischer Geltungsbereich

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgende spezifische Lokalisationsziffern

nach ICDO-3 zugeordnet:

C18.0  zokum, lleozdkaler Ubergang, lleozokalklappe

C18.2 Colon ascendens, rechtes Kolon

C18.3 Flexura hepatica, rechte Kolonflexur

C18.4  Colon transversum, Querkolon

C18.5 Flexura lienalis coli, linke Kolonflexur

C18.6 Colon descendens, linkes Kolon

C18.7  Colon sigmoideum, Flexura sigmoidea coli, Sigma 0. n. A.

C18.8  Kolon, mehrere Teilbereiche Gberlappend

C18.9 Colon, Dickdarm, Dickdarm o. n. A.

[C19.9] [Rektosigmoidaler Ubergang; Kolon, am rektosigmoidalen Ubergang; Rektosigmoid o.

120 (obsolet)

n. A., Kolon und Rektum]
C20.9 Rektum o. n. A., Rektumampulle
C20.91 Rektum 4 cm ab ano (Anorektalfalte) < 7,5 cm HGhe
C20.92 Rektum 7,5 cm ab ano bis <12 cm Hohe

C20.93 Rektum 12 cm ab ano und > aufwarts (12-16 cm = oberes Rektumdrittel)'*:

6.2 Regiondre Lymphknoten

122 \Wenn die untersuchten LK

Mindestens 10 — 14 oder mehr LK sollten untersucht werden
tumorfrei sind, aber die Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und in Klammern die Zahl der unter-
suchten LK im TNM hinzugeflgt werden, z. B. pNO(0/3). Bei palliativer OP oder praoperativer

Bestrahlung kénnen weniger LK entfernt werden'®.

120

1. Die Lokalisation €19.9 ist ab Diagnosedatum 01.01.2014 obsolet und soll nicht mehr kodiert werden. Der TNM-Atlas (Wittekind et al 2015) und
das TNM-Supplement (Wittekind et al 2012) fiihren die anatomische Kategorie ,,Recto-Sigmoid“ nicht mehr auf. Fiir das NCT-Register gilt ab
01.01.2014 folgende Regel: 0 bis 16 cm ab Anokutanlinie = Rektum, > 16 cm = Colon sigmoideum ICD-03 C18.7 (s. Seufferlein, Post 2014). Diese
Aussage beruht auf der "XML-Blackbox Spezifikation", welche OnkoZert im Auftrag der DKG (Deutsche Krebsgesellschaft) konzipiert hat, um eine
einheitliche Generierung der Kennzahlen fiir Darm zu gewahrleisten. Der Ausfillhinweis fir die Lokalisation und Diagnose bei Kolon-Rektum-
Tumoren lautet: "Es ist zu beachten, dass die Kodierung von C19 an sich nicht mehr zuldssig ist, da eine klare Festlegung durch die Messung ab
Anokutan-Linie (> 16cm: Kolon, davor Rektum) gegeben ist." In diesem Fall ist auch die Kodierung der ICD10 ,,C19 Bosartige Neubildung am Rekto-
sigmoid, Ubergang” unzulassig.

2. Wenn in medizinischen Dokumenten wie Arztbriefen, Zweitmeinungsdokumenten u. a. nur der Begriff ,,Rektosigmoid” als anatomische Lokalisa-
tion des Tumors ohne Abstandsangabe zur Anokutanlinie angegeben wird, darf die ICD-O-3-Topographie ,C19.9 Rektosigmoidaler Ubergang” ko-
diert werden. In diesem Fall ist ausnahmsweise auch die ICD10 Kodierung ,C19 Bésartige Neubildung am Rektosigmoid, Ubergang” erlaubt. Dies gilt
jedoch nicht fir zertifizierte Darmzentrewn.

3. Uberlappt der Tumor Colon sigmoideum C18.7 und Rektum C€20.9 (<16cm liberlappt mit >16cm), z. B. reicht der Tumor von 14 bis 20cm ab
Anokutanlinie, so wird zur Bestimmung der Ursprungslokalisation der mittlere Wert des Abstands genommen und der Ursprung so zugeordnet. Falls
im Arztbrief der Ursprung eindeutig einem der beiden Bereiche als Ursprung zugeordnet wird, so wird diese Lokalisation kodiert.

21 ygl. Pox et al 2014, S3-Leitlinie Kolorektales Karzinom, S. 140 zur cm-Einteilung der Rektumabschnitte.

AJCC 2010, S. 145; s. insbesondere S. 149-150.

Siehe vorige FuRnote.

122
123
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Wachst ein primarer Tumor des Kolon in den Diinndarm ein, gelten alle befallenen regionaren
Lymphknoten des Dinndarms als regionar fiir die Tumoren des Kolon“***. Bei der N-
Klassifikation werden dann alle befallenen LK, in diesem Falle des Kolon und des Diinndarms,
zusammengezahlt und die N-Klassifizierung entsprechend festgelegt.

Die Auflistungen der regionaren LK der UICC'* und der AJCC 2010"*° weichen geringgradig
voneinander ab, manchmal ist die erstere ausfiihrlicher, manchmal die letztere. Die Tabelle 6.1
enthalt alle z. Z. (31.12.2015) von der UICC und AJCC als regionar aufgefiihrte Lymphknoten.
Sie werden, wenn im OP- oder pathologischen Bericht genannt, als regionare LK des Kolon und

des Rektum akzeptiert.

Regionire Lymphknoten/regionires Lymphabflussgebiet des Kolon und des Rektum****®

Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome, einschlieBlich der neuroendokrinen Tumorenlzg, s.u.Tab 6.2

und Morphologiegruppenlgo.

Organ/Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regiondres Lymphabflussgebiet

Kolon

Zakum Perikolische LK

(Zoekum, Caecum) lleokolische LK
Anteriore zokale LK
Posteriore zokale LK
Rechte kolische LK

Colon ascendens Perikolische LK
lleokolische LK
Rechte kolische LK
Mittlere kolische LK

Flexura hepatica Perikolische LK
Rechte kolische LK
Mittlere kolische LK

Colon transversum Perikolische LK
Rechte kolische LK
Mittlere kolische LK
Linke kolische LK
A.mesenterica inferior LK

Flexuara lienalis Perikolische LK
Mittlere LK
Linke kolische LK
A.mesenterica inferior LK

Colon descendens Perikolische LK
Linke kolische LK
A.mesenterica inferior LK
Sigmoidale LK

124

Wittekind et al 1013, S. 72.

2 \Wittekind 2017 ; Wittekind et al 2015.

126

127

Edge et al 2010, S. 146.
Edge et al 2010, S. 146.

128 Wittekind 2017 (UICC) ; Wittekind et al 2015 (UICC).

129

130

Siehe Neuroendocrine Tumors, Edge et al 2010, S. 182.
Adzersen, Schafer 2018, Tab 3.1, S. 26.
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Colon sigmoideum

Perikolische LK

Linke kolische LK

Sigmoidale LK

A.rectalis superior (A. hemorrhoidalis) LK
Rekto-sigmoidale LK

A. mesenterica inferior
Sigmoid-mesenterische LK

Recto-sigmoid

Perikolische LK

Perirektale LK

Linke kolische LK
Sigmoid-mesenterische LK

Sigmoidale LK

A.mesenterica inferior

A.rectalis superior (A. hemorrhoidalis) LK
A.rectalis media LK

Rektum

Perirektale LK

Sigmoid-mesenterische LK

A. mesenterica inferior

A. rectalis superior (A. hemorrhoidalis) LK
A. rectalis media LK (A. hemorrhoidalis)
A. rectalis inferior LK (A. hemorrhoidalis)
A. iliaca interna LK

Mesorektale (paraproktale) LK

Laterale sakrale LK

Prasakrale LK

Sakrale LK (am Promontorium) (Gerota LK)

Lymphknoten der Aa. iliacae externae, Aa. iliacae communes und der A. mesenterica superior

werden, wenn dies die einzige Lokalisation ist, als Fernmetastasen klassifiziert.

6.3 Verschliisselung

131

Die Tabelle 6.2 enthalt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems

2010™? aufgefiihrten Tumoren des Kolon und Rektum der Dignitat /1, /2 und /3, den Namen

des Tumors, die ICDO-3.1-M-Ziffer'**, die ICDO-3-Topographieziffer und die zugehérige ICD10-

GM 2018 Diagnoseziffer.

B! Wittekind et al 2013, S. 71.
132 Bosman et al 2010.
3 DIMDI 2012.
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Tab 6.2 Verschliisselungstabelle der Tumoren des Kolon und Rektum™*
135 ICDO- ICD10-GM
Tumor ICDO-3.1-M 37136 2018
Epitheliale Tumoren
Prémaligne Lésionen
Glandulare intraepitheliale Neoplasie, Grad 3, hochgradig 8148/2 C18.0, C18.2-9, DO01.0, D01.2
Glandulare intraepitheliale Neoplasie, Grad 3 C20.9
Flache intraepitheliale Neoplasie, hochgradig
Karzinome
Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
C20.9 9, C20
Kribriformes Karzinom o. n. A., kribriformes Karz. v Come- 8201/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
do-Typ C20.9 9, C20
Kribriformes Adenokarzinom vom
Comedo-Typ
Medulldres Karzinom o. n. A. 8510/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
C20.9 9, C20
Mikropapillares Karzinom o. n. A. 8265/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
C20.9 9, C20
Muzindses Adenokarzinom 8480/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0, C18.2-
C20.9 9, C20
Serrated (gezahntes) AdenoCa 8213/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
C20.9 9, C20
Siegelringzellkarzinom 8490/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
(wenig kohdsives Karzinom) C20.9 9, C20
Adenosquamadses Karzinom 8560/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,(C18.2-
C20.9 9, C20
Medulldres Karzinom o. n. A. 8510/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
C20.9 9, C20
Plattenepithel-Karzinom o. n. A. 8070/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
C20.9 9, C20
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
C20.9 9, C20
Neuroendokrine Neoplasien
Karzinoidtumor o. n. A. 8240/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,(C18.2-
Karzinoid o. n. A. C20.9 9, C20
Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid
Neuroendokriner Tumor NET G1%2731%°
Atypischer Karzinoidtumor 8249/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0, C18.2-
Neuroendokriner Tumor, Grad 2 C20.9 9, C20

MaRig differenziertes neuroendokrines Karzinom
Neuroendokriner Tumor NET G2

134

Die Lokalisation ICD-O-3-Topographie C19.9 und die ICD-10 2018-Diagnose C19 werden im NCT seit August 2013 nicht mehr kodiert. Grund:

OnkoZert hat im Auftrag der DKG (Deutsche Krebsgesellschaft) eine "XML-Blackbox Spezifikation" konzipiert, die eine einheitliche Generierung der
Kennzahlen fur Darm zu gewahrleisten muss. In ihr heiBt es "Es ist zu beachten, dass die Kodierung von C19 an sich nicht mehr zuldssig ist, da eine
klare Festlegung durch die Messung ab Anokutan-Linie (>16cm: Kolon, davor Rektum) gegeben ist." Sollte eine Zuordnung nicht moglich sein, da die
Angabe im Arztbrief fehlt, kann weiterhin C19 genommen werden. Hierbei wird angenommen, dass der Ursprung des Tumors, wenn er teilweise
rektal und teilweise sigmoidal liegt, in der Mitte des Tumors liegt. Bei Angaben zur Ausdehnung des Tumors ab Ano wird die angenommene Tu-
mormitte als Ursprungslokalisation angenommen und dann entweder dem Rektum ICD-O-3-T C20.9 und ICD10 Diagnose C20 oder dem Sigma ICD-
0-3-T C18.7 und ICD10 Diagnose C18.7 zugeordnet.

3 Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1-Morphologie. Abweichende Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Erganzungen in
Kursivschrift.

¢ pIMDI 2012.

"’ Das , Karzinoid fraglicher Dignitat” 8240/1 wird in der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 nicht mehr aufgefiihrt. Empfehlung ab
Diagnosedatum 01.01.2012: Kodierung 8240/3.

38 KIsppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheriibl et al 2010b; Kléppel & Scheriibl 2010.

139 Vgl. Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada & Sundlera 2002 zu den L-cell-, Glukagon-ahnliches Peptid- und PP/PYY-produzierenden Tumo-
ren.
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Neuroendokrines Karzinom o. n. A. 8246/3 C18.0, C18.2-9, (18.0, C18.2-
Neuroendokrines Karzinom NEC C20.9 9, C20
Grofzelliges neuroendokrines Karzinom (grofizelliges 8013/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0, C18.2-
NEC) C20.9 9, C20
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. 8041/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
(kleinzelliges NEC) C20.9 9, C20
Gemischtes adeno-neuroendokrines Karzinom; 8244/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
kombiniertes/gemischtes Karzinoid und Adenokarzinom; C20.9 9, C20
kombiniertes Karzinoid; MANEC; mischzelliges Karzinoid-
Adenokarzinom
Enterochromaffinzell-Karzinoid 8241/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0,C18.2-
EC-Zelltumor C20.9 9, C20
Serotonin-produzierender NET
Glukagonom o. n. A. 8152/1 C18.0, C18.2-9, D37.4-5
Alpha-Zell-Tumor o. n. A. C20.9
Enteroglukagonom o. n. A.
Glucagon-like peptide-producing tumor
L-Zell-Tumor
Pankreaspeptid und pancreas-peptide-like Peptid bei termi-
nal Tyrosinamid produzierendem Tumor
PP/PYY produzierender Tumor
Endokriner Tumor, hormonaktiv, o. n. A. 8158/1 C18.0, C18.2-9, D37.4-5
ACTH-produzierender Tumor C20.9
Mesenchymale Tumoren
Hamangiosarkom (Angiosarkom) 9120/3 C18.0, C18.2-9, (C18.0, C18.2-
C20.9 9, C20
Kaposi-Sarkom 9140/3 C18.0,C18.2- (C46.7-9
9, C20.9
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C18.0, C18.2- (C18.0,C18.2-
9, C20.9 9, C20
Gastrointestinaler Stromatumor o. n. A., GIST 0. n. A.** 8936/1 C18.0,C18.2- D37.4-5
Gastrointestinaler Stromatumor mit unsicherem malignem 9, C20.9
Potential, gastrointestinaler autonomer Nerventumor GANT
Gastrointestinaler Schrittmacherzellen-Tumor
(prognostische Gruppe 4)
Gastrointestinales Stromasarkom 8936/3 C18.0, C18.2- (C18.2-9,C20
Maligner gastrointestinaler Stromatumor 9
Maligner GIST
Gastrointestinaler Stromatumor, maligne
(prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b)
B-Zell Lymphome
Diffuses groRzelliges B-Zell-Lymphom o. n. A. 9680/3 C18.0, C18.2-9, C20
B-Zell-Lymphom, nicht klassifizierbar, mit Eigenschaften zwi- C18.2-9
schen denen eines diffus grol3zelligen B-Zell-Lymphoms und
eines Burkitt-Lymphoms
Burkitt-Lymphom o. n. A. 9687/3 C18.0, C18.2-9, C20
C18.2-9
Mantelzell-Lymphom, einschlieRlich aller Varianten (blastisch, 9673/3 C18.0, C18.2-9, C20
pleomorph, kleinzellig) C18.2-9
Maligne lymphomatdse Polypose
Marginalzonen-B-Zell-Lymphom o. n. A. 9699/3 C18.0, C18.2-9, C20
Extranodales Marginalzonen-Lymphom des mukosa- C18.2-9

assoziierten lymphatischen Gewebes, Lymphom des mukosa-
assoziierten lymphatischen Gewebes, MALT-Lymphom

140 8936/1 ist in Bosman et al 2010 im Kapitel Dickdarm- und Rektumtumoren nicht enthalten. Wenn unsicherer 8936/1 GIST-Tumor im Dickdarm-

/Rektumbereich gefunden wird, sollte wie unter Magen-GIST verschlisselt werden, siehe dort.
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6.4 Verschliisselung der Mehrfachtumoren, Mehrfachmorphologien und spezifischen

Histologien des Kolon

Die Tabellen 6.3 und 6.4 zeigen die Verschlisselungsregeln bei mehrfachen, syn- und meta-
chron auftretenden Kolontumoren mit gleichen oder unterschiedlichen Morphologien, bei FAP
und bei kombinierten/gemischten Histologien im gleichen Tumor.

Es gelten die allgemeinen Verschlisselungsregeln hinsichtlich der Morphologie, der Lokalisati-

on und des zeitlichen Auftretens von Zweit-, Dritt- etc.-Tumoren einschlielRlich von Rezidi-

141

ven
Tab 6.3 Verschliisselungsregeln bei Mehrfachtumoren und -morphologien des Kolon'**
Guiltig far ICDO-3-Topographie C18.0-C18.9.
Ausgeschlossen: Tumoren der hamatopoietischen und lymphoiden Gewebe und des Ka-
posi-Sarkoms.

Tumoreigenschaften, -lokalisation und zeitliches Auftreten Tumordokumentation
Adenokarzinom bei FAP'** mit einem oder mehreren malignen Po-  Ein Tumor;
lypen/Tumor(en) (auch in mehreren Segmenten des Kolon) 8220/3 Adenokarzinom in familidrer

adenomatdéser Polyposis [FAP]
(Auch bei metachronen Tumoren ein
Tumor, und Verlauf anlegen)

Adenokarzinom bei MUTYH-assoziierte Polyposis (MAP), HNPCC Ein Tumor; Morphologie des vorlie-
(Lynch-Syndrom), Peutz-Jeghers-Syndrom und anderen genetisch- genden Tumors kodieren
assoziierten Kolonneoplasien mit einem oder mehreren malignen

Polypen/Tumor(en) (auch in mehreren Segmenten des Kolon)

Mehrere in-situ und/oder maligne Polypen (umfasst alle Kombinati- Ein Tumor;
onen adenomatdser, tubularer, villdser und tubulo-villdser Adenome 8140/2 Adenocarcinoma in situ o. n. A.
oder Ponpen)144 (Mehrfache Polypen mit unterschiedlicher Morpho- respektive
logie- / oder Morphologiegruppe) 8140/3 Adenokarzinom o. n. A. oder
falls zutreffend
8255/3 Adenokarzinom mit gemisch-
ten Subtypen

Lokalisation
Unterschiedliche Topographiekodes der dritten (Cxx.x) Ziffer Mehrere Tumoren
Tab 6.4 Verschliisselungsregeln der Histologien'** der Kolontumoren
Gultig far ICDO-3-Topographie C18.0-C18.9.
Ausgeschlossen: Tumoren der hamatopoietischen und lymphoiden Gewebe und des

Kaposi-Sarkoms 9140/3.

141

Adzersen, Schafer 2018, Tab 3.1, S. 26.

Johnson et al 2007.

Bei Vorliegen eines Tumors auf Basis einer FAP, MUTYH-assoziierte Polyposis (MAP), HNPCC (Lynch-Syndrom), Peutz-Jeghers-Syndrom und
anderen genetisch-assoziierten Kolonneoplasien143 mit einem oder mehreren malignen Polypen/Tumor(en) wird empfohlen, zusatzlich in MO1 die
Diagnosen der ICD-10 der Grundkrankheit zu kodieren, bei FAP z. B. ,,D12.6 Kolon, nicht ndher bezeichnet, Adenomatose des Kolon, Dickdarm o. n.
A., Polyposis coli (hereditar)”, bei Peutz-Jeghers ,,Q85.8 Sonstige Phakomatosen, anderenorts nicht klassifiziert, Syndrom: ... Peutz-Jeghers-,,.

' Die Regel gilt auch, wenn eine genetische Polyposis vorliegt.

*** Johnson et al 2007, S. 285 ff.

142
143
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Einzelner Tumor Tumordokumentation

Keine pathologische Histologie / Zytologie vorhanden; apparative Befun- Typ der Neoplasie auf Basis der

de nutzen (CT, Sono, MRT, PET, etc.) medizin. Dokumente; ein Tumor
Adenokarzinom ,vom intestinalen Typ”146 (im Kolon) 8140/3 Adenokarzinom o. n. A.

- Adenokarzinom in einem Polypen oder Eine der folgenden Morphologien
- Adenokarzinom und ein zuriickbleibender Polyp (Adenom -/architektur  kodieren:

im Pathobericht) oder 8210/3 Adenokarzinom in adeno-
- Adenokarzinom und zurtickbleibender oder friiherer Polyp oder matodsen Polypen oder

- Muzinéses oder Siegelringzell(adeno)karzinom in einem Polypen oder 8261/3 Adenokarzinom in villésem
- Anamnestisch eine Polypektomie Adenom oder

8263/3 Adenokarzinom in tubulo-
villésem Adenom

Mehrere Kolonhistologien (in einem Tumor) = ,,Ein Tumor*“ Tumordokumentation

Muzin6ses Adenokarzinom 8480/3 oder 8480/3 Muzin6ses Adenokarzinom
Siegelringzellkarzinom 8490/3 oder oder

Adenokarzinom o. n. A. und > 50 % des Tumors muzinds/kolloid oder 8490/3 Siegelringzellkarzinom
Adenokarzinom o. n. A. und > 50 % des Tumors ist Siegelringzellkarzinom

<50 % des Tumors muzinds/kolloid oder 8140/3 Adenokarzinom o. n. A.

<50 % des Tumors ist Siegelringzellkarzinom oder
% muzinos/kolloid oder Siegelringzellkarzinom unbekannt

Kombiniert muzinds/kolloid 8480/3 und 8140/3 Adenokarzinom mit ge-
Siegelringzellkarzinom 8490/3" mischten Subtypen

8246/3 Neuroendokrines Karzinom o. n. A. und 8240/3 Karzinoidtumor o. n. A.
8240/3 Karzinoidtumor o. n. A.

8140/3 Adenokarzinom o. n. A. und 8244/3 Kombiniertes Karzinoid
8240/3 Karzinoidtumor o. n. A.

8245/3 Adenoidkarzinoidtumor (genau so bezeichnet) 8245/3 Adenoidkarzinoidtumor
Klinisch familidre Polyposis und 8220/3 Adenokarzinom in familidrer

patho-histologische Diagnose AdenoCa in adenomatdsem Polypen oder Polyposis [FAP]
> 100 Polypen bei der Resektion oder
keine Polypenzahl vorhanden, aber die Diagnose ,,familare Polyposis”

Mehrere in situ oder invasive Polypen vorhanden, mindestens einer 8263/3 Adenokarzinom in tubulo-
tubulo-villés (Regel nur anwenden bei mehreren Polypen) villésem Polypen

>1 und <100 Polypen bei Resektion identifiziert oder 8221/3 Adenokarzinom in multiplen
multiple Polypen (Adenome) ohne Anzahl angegeben und adenomatdsen Polypen

,familidre Polyposis” nicht erwahnt

(Regel nur bei mehreren Polypen anwenden)

Mehrere invasive Histologien Invasivsten*® Tumor kodieren
- bei einem direkten AdenoCa und einem Karzinom in einem Polypen

oder

- ein in situ und ein invasiver Tumor oder

- mehrere invasive Tumoren

%% Nach ICD-0-3.1 2003, S. 134, gewohnlich dem Magen (C16.-) zugeordnet, kann aber (selten) an anderen Lokalisationen des Gl-Traktes auftreten.

Bei gemischten Adenokarzinomsubtypen wurde in der Vergangenheit auch bei den Gl-Karzinomen ,8255/3 Adenokarzinom mit gemischten
Subtypen” kodiert. 8255/3 soll nur noch bei Lungenkarzinomen in spezifischen M-Kobinationen (Tab 1.5 Handbuch 2018 , Thoraxtumoren®, S. 14)
und nicht mehr bei GI-Tumoren kodiert werden dirfen. Bei halftiger Verteilung der histologischen Subtypen wird die hohere M-Ziffer gewdhlt, bei
Uberwiegen einer Morphologie wird diese gewihlt. Siehe auch organspezifische Regeln, z. B. bei Kolontumoren.

8 Die Invasivitit der Kolonkarzinome wird in den meisten Pathologiebefunden relativ genau beschrieben, da sie zur Uberlebensrate in engem
Verhaltnis steht. Johnson et al 2007, S. 30, beschreiben zunehmende Invasivitdt bei Kolontumoren folgendermaRen:

,Der invasivste Tumor ist derjenige mit der groRten kontinuierlichen Durchdringung der Wand des Dickdarms. Die Schichten der Dickdarmwand in
der Reihenfolge der geringsten zur groRten Ausbreitung:

e Schleimhaut (oberflachliches Epithel, Lamina propria, Basalmembran (= Ca in situ, wenn nicht invadiert)

e Submukosa

e Muscularis propria

e Subserosa (perikolisches Fett, subseroses Fett)

e Retroperitoneales Fett (perikolisches Fett)

e Mesenterisches Fett (perikolisches Fett)

e Serosa (viszerales Peritoneum).”

147

33



NCT-Krebsregister. Tumoren des Verdauungssystems. Organspezifische Dokumentation. 7. Auflage, Version 1.0. Stand 01.01.2018

Wenn die endgiiltige Diagnose ist Eine der folgenden Morphologien
- Adenokarzinom und mikroskopische oder Op.-Beschreibung von Polypen kodieren:

oder 8210/3 Adenokarzinom in adeno-
- Adenokarzinom und Referenz auf residuelle oder vorbestehende Poly- matdsen Polypen oder

pen oder 8261/3 Adenokarzinom in villdsem
- muzinos/kolloides Adenokarzinom oder Siegelringzell(adeno)karzinom in Adenom oder

Polypen 8263/3 Adenokarzinom in tubulo-
oder villdésem Adenom

- dokumentierte Vorgeschichte einer Polypektomie

6.5 Verschliisselung bei FAP (familidare adenomatose Polyposis) und anderen geneti-

schen Risikopatienten

Eine Dokumentation bei Patienten mit einer FAP oder einer anderen genetisch-assoziierten Ri-

sikoerkrankung wird nur angelegt, wenn eine neoplastische Erkrankung mit einer /1, /2 oder

/3 Diagnose eingetreten ist.

In diesen Fallen wird angelegt:

- In MO1 fiir die FAP bzw. die zu erfassende genetische Erkrankung eine Erhebung und die
ICD10 Diagnose (z. B. fiir FAP D12.6, HNPCC = Lynch-Syndrom Z80.0, etc.) der genetischen
Erkrankung

und

- fiur den aufgetretenen, zu dokumentierenden Tumor eine zweite Erhebung.

In der Ubersicht erscheinen dann beide Erhebungen und das Kolonkarzinom kann als FAP- o-

der als anderweitig genetisch assoziiert erkannt werden.

6.6 Klassifikationen der Kolon- und Rektumtumoren

6.6.1 »TNM“-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Kolon und Rektum nach ENETS
(European Neuroendocrine Tumour Society)
Neben der TNM-Klassifikation der gut differenzierten gastrointestinalen neuroendokrinen Tu-
moren nach UICC'*, S. 130ff, werden NET-G1 und NET-G2 des Kolon und Rektum auch nach
der ,TNM“-Klassifikation der European Neuroendocrine Tumour Society ENETS fiir den mittle-
ren und hinteren Darm™*° klassifiziert. Die UICC- und die ENETS-Klassifikationen stimmen nicht

genau iiberein™*%1%3

. Deswegen muss fiir das Staging der NET-G1 und NET-G2 die jeweilige
TNM-Klassifikation angegeben werden, die meist in dem patho-histlogischen Bericht zu finden
ist. Werden dort keine Angaben gefunden, wird die TNM-Klassifikation nach UICC 2010 oder

die gleichlautende nach AJCC 2010 angenommen.

S Wittekind 2017, S. 130ff.
0 Rindi et al 2007.

Kloppel 2011.

Rindi et al 2007,
Wittekind 2017.

151
152
153

34



NCT-Krebsregister. Tumoren des Verdauungssystems. Organspezifische Dokumentation. 7. Auflage, Version 1.0. Stand 01.01.2018

Tab 6.5 ENETS-, TNM“-Stadienklassifikation der NET-G1 und NET-G2 des Kolon und Rektum

(nach Rindi et al***)

T Primartumor
TX Primartumor nicht beurteilbar
TO Kein Nachweis eines Primartumors
T1 Tumor invadiert Mucosa oder Submucosa Muscularis propria ein
Tla Tla GroRe <1cm
Tlb GroRe 1-2 cm
T2 Tumor invadiert Muscularis propria oder GroRe>2 cm
T3 Tumor invadiert Subserosa/perikolische/perirektales Fett
T4 Tumor invadiert direkt andere Organe/Strukturen und/oder perforiert viszerales
Bauchfell
Fir irgendein T fuge (m) far multiple Tumoren hinzu

N Regionale Lymphknoten
NX Regionale Lymphknoten nicht beurteilbar
NO Keine regionalen LK-Metastasen
N1 Regionale LK-Metastasen
M Fernmetastasierung
MX Fernmetastasierung nicht beurteilbar
MO Keine Fernmetastasen
m1° Fernmetastasen
Staging
Stadium IA Tla NO MO
Stadium IB Tlb NO MO
Stadium [IA T2 NO MO

11B T3 NO MO
Stadium [lIA T4 NO MO

1B Irgendein T N1 MO
Stadium IV Irgendein T Irgendein N M1

® M1-spezifische Lokalisationen definiert entsprechend Sobin, Wittekind 2002

6.6.2 Rektumkarzinom Dukes-Staging
Die Tabelle 7.4 zeigt die historische Klassifikation des Rektumkarzinoms nach Dukes 1932,
die von Astler und Coller 1954’ modifiziert wurde (Tabelle 7.5). Die Dukes-Einteilung wird

praktisch nicht mehr benutzt.

Tab 6.6 Dukes Klassifikation des Rektumkarzinoms™® (obsolet)
:taact:\llll)nl:kes Anatomische Ausbreitung
A Auf die Wand des Rektum begrenzt
(limited to the wall of the rectum)
B Ausbreitung iber das Rektum hinaus, aber keine regionalen Lymnphknotenmetasta-
sen (extrarectal spread but no lymphatic metastases)
C Metastasen in den regionalen Lymphknoten vorhanden

(metastases are present in the regional lymph nodes)

154

Rindi et al 2007.

Sobin, Wittekind 2002; moglicherweise irrtimliches Zitat. In der deutschen Ausgabe von Sobin, Wittekind 2002 (Wittekind et al 2002) finden wir
keine Angaben zu spezifischen M1-Metastasierungslokalisationen. Edge et al 2010 (AJCC 2010), S. 182, geben als haufigste M1-
Metastasierungslokalisationen bei neurendokrinen Tumoren des Magens, Duodenums, der Ampulla Vateri, des Diinndarms, Kolon und Rektum
(nicht-regionale) Lymphknoten, Leber, Lunge, Peritoneum und Pankreas an.

%8 Dukes 1932.

7 Astler und Coller 1954.

Formulierung Dukes 1932.
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Tab 6.7 Modifiziertes Dukes Staging Schema fiir kolorektale Tumoren (Astler & Coller 1954)

Modifiziertes
Stadium

Kriterium

Modifizierter Dukes A

Tumor penetriert in die Schleimhaut, aber nicht weiter

Modifizierter Dukes B

B1 Tumor penetriert in die Schleimhaut, aber nicht durch die Muscularis propria
der Darmwand
B2 Tumor penetriert in und durch die Muscularis propria der Darmwand
Modifizierter Dukes C
C1 Tumor penetriert in aber nicht durch die Muscularis propria der Darmwand; es
existieren Hinweise von Dickdarmkrebs in den regiondren Lymphknoten
C2 Tumor penetriert in und durch die Muscularis propria der Darmwand; es exis-
tieren Hinweise von Dickdarmkrebs in den regiondren Lymphknoten
Dukes D Der Tumor hat sich Uber die Lymphknoten hinaus zu Organen wie Leber, Lunge
oder Knochen ausgebreitet
6.6.3 MERCURY-Klassifikation der rektalen Tumoren®’

M.E.R.C.U.R.Y. steht fiir “Magnetic Resonance Imaging and Rectal Cancer European Equiva-

lence Study”, koordiniert von |. Daniels, Pelikan Centre, UK*®. Die MERCURY Study Group un-

tersucht die Rolle der mesorektalen Umschlagfalte und Prognose bei Rektumkarzinomen®®.

Die unten aufgefiihrte MERCURY Klassifikation ist die Qualitdtseinteilung einer bestimmten

operativen Vorgehensweise bei malignen Tumoren im mittleren und unteren Rektumdrittel,

namlich der totalen mesorektalen Exzision (TME), einem standardisierten radikalen Operati-

onsverfahren. Die Einteilung wird besonders an der Chirurgie des Universitatsklinikums Erlan-

gen angewendet™®,

Tab 6.8 Qualitative Mesorektumbeurteilung: MERCURY-Graduierung'®

Prognose

Beschreibung

Grad 1

- Mesorektum intakt

- Nur geringe UnregelmaRigkeiten
- Glatte Mesorektum Oberflache
- Keine Defekte >5 mm

- Kein Coning

Grad 2

- MaRige Menge von Mesorektum

- UnregelmaRigkeiten an der Mesorektumoberflache
- MaRiges Coning

- Muscularis propria nicht sichtbar

Grad 3

- Wenig Mesorektum
- Defekte bis Muscularis propria

159

Gohl et al 2009.

% strassburg 2004.
161

162

Gohl et al 2009.
Gohl et al 2007.

163

MERCURY Study Group 2007; MERCURY Study Group 2011; Taylor et al 2011a; Taylor et al 2011b.
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Tab 6.9 Giitemerkmale der TME (totalen Mesorektumresektion)™*
Grad Beschreibung
Grad 1 Mesorektale Faszie erhalten
Grad 2 Intra-mesorektale Einrisse der TME
Grad 3 Erreichen der muscularis propria

Grad unbekannt

Keine Angaben

6.6.4 Regressionsgrading bei kolorektalen Karzinomen

Die Regression des Rektumkarzinoms nach neoadjuvanter Behandlung wird mittels unter-

schiedlicher Klassifikationen'® graduiert (s. Tabellen 7.8 bis 7.10).

Tab6.10  Regressionsgrading fiir Karzinome des Kolon und Rektum®®® der Japanischen Gesellschaft fiir

kolorektale Karzinome

Grad Bedeutung Kriterien

0 Keine Regression Weder histologisch noch zytologisch regressive Tumorverdanderungen

1 Geringe Regression Nekrose oder Verschwinden des Tumors und/oder zytologische oder
histologische Verdanderungen in Tumorgewebe

la <1/3 des Tumors

1b 1/3 —2/3 des Tumors

2 MaRige Regression Nekrose oder Verschwinden des Tumors und/oder zytologische oder
histologische Veranderungen in mehr als 2/3 des Tumors

3 Ausgepragte Regression  Tumor komplett nekrotisch oder durch Fibrose ersetzt, keine vitalen

Tumorzellen nachweisbar

Tab 6.11 Regressionsgrading bei Rektumkarzinom nach Dworak™®’
Grad de.r Beschreibung
Regression
Grad 0 Keine regressiven Veranderungen [no regression]
Grad 1 < 25% der Tumormasse [dominant tumor mass with obvious fibrosis and/or vasculopathy]
Grad 2 >25 bis 50% der Tumormasse [dominantly fibrotic changes with few tumor cells or groups]
Grad 3 >50% der Tumormasse [very few (difficult to find microscopically) tumor cells in fibrotic tis-
sue with or without mucous substance]
Grad 4 Kein vitaler Tumor, komplette Regression [no tumor cells, only fibrotic mass (total regression

or response)]

Tab 6.12 Regressionsgrading fiir Rektumkarzinome nach Ryan'®®

Grad

Bedeutung

Kriterien

Kompletter Response

Keine vitalen Tumorzellen

=[O

Minimaler Resttumor

Einzelne Tumorzellen oder kleine Zellgruppen

N

Moderater Response

Resttumor, aber weniger als Fibrose

w

Schlechter Response

Minimale oder keine regressiven Tumorveranderungen

164 Vgl. Erhebungsbogen fiir Darmkrebszentren der Deutschen Krebsgesellschaft: ,Befundbericht MRT / Diinnschicht-CT: Angabe Abstand mesorek-
tale Faszie (Qualitatsindikator Leitlinie), Angabe Kennzahlenwert unter ,Kennzahlenbogen®, (abgerufen 16.03.2015). Onkostar Merkmale “Gute der
Mesorektumresektion”, Stand Marz 2015.

%> Dworak et al 1997.

% Japanese Society for Cancer of the Colon and Rectum (1997) Japanese classification of colorectal carcinoma, 1st Englisch edn. Kanehara, Tokyo.
7 bworak et al 1997, S. 20 f (Tabelle 1 und Tabelle 2).

168 Ryan et al 2005.
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7 Tumoren des Analkanals und perianale Haut

7.1 Topographischer Geltungsbereich

Ein Tumor dieses anatomischen Bereiches wird einer der folgenden Lokalisationsziffern nach

ICDO-3 zugeordnet:

C21.0"°  Anuso.n.A.
C21.1 Analkanal, Analsphinkter, Sphincter ani
C21.2 Kloakenregion

C21.8 Rektum, Anus und Analkanal, mehrere Bereiche tiberlappend, anorektaler Uber-
gang, Anorektum
C44.5 Haut am Stamm, ..., Perianal
7.2 Regiondre Lymphknoten

Aus der perirektal-pelvinen Region sollen Ublicherweise 12 oder mehr, aus der inguinalen 6

170

oder mehr LK entfernt und untersucht werden™"". Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind,

aber die Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und in Klammern die Zahl der untersuchten LK im

TNM hinzugefligt werden, z. B. pNO(0/3).

171,172

Tab7.1 Regiondre Lymphknoten/regiondres Lymphabflussgebiet des Analkanals

Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome, einschliellich der neuroendokrinen Tumoren, s. u. Tab 7.2 und

I\/Iorphologiegruppen173.

Organ/Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionédres Lymphabflussgebiet

Analkanal Perirektale LK (1)
Anorektale LK
Perirektale LK
Lateral sakrale LK
Aa. lliacae internae LK (2)
Inguinale (Leisten-) LK (3)

7.3 Verschliisselung
Die Tabelle 7.2 zeigt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems
2010"* aufgefiihrten Tumoren des Analkanals der Dignitat /1, /2 und /3, den Namen des Tu-
mors, die ICDO-3.1-M-Ziffer'’”®>, die ICDO-3-Topographieziffer und die zugehéorige ICD10-

Diagnoseziffer.

169

C21.0 Anus 0. n. A. ist in TNM 8. Aufl. nicht, in AJCC 2010 jedoch aufgefiihrt. Wir empfehlen, C21.0 zuzulassen, um bei ungenauen externen
medizinischen Informationen Anus als Lokalisation kodieren zu kénnen.

% Wittekind 2017, S. 105.

7! Edge et al 2010, S. 146.

Wittekind 2017 (UICC) ; Wittekind et al 2015 (UICC).

73 pdzersen, Schifer 2018, Tab 3.1, S. 26.

74 Bosman et al 2010.

”* DIMDI 2012.
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Tab 7.2 Verschliisselungstabelle der Tumoren des Analkanals und der perianalen Haut
Tumor'’® ICDO-3.1- ICDO-3- ICD10 GM
M T 2018

Epitheliale Tumoren

Prdmaligne Lésionen

Squamose lintraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8077/2 C21.0-8 D01.3
Squamadse intraepitheliale Neoplasie, Grad 3
Anale intraepitheliale Neoplasie Grad 3

AIN 3

Extramammarer Paget in situ 8542/2 C21.0-8 DO01.3

Extramammarer Paget 8542/3 C21.0-8 C21.0-8

Karzinome

Plattenepithel-Karzinom o. n. A. 8070/3 C21.0-8 C21.0-8

Verrukoses Karzinom o. n. A. 8051/3 C21.0-8 C21.0-8

Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 C21.0-8 C21.0-8

Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C21.0-8 C21.0-8
Muzindses Adenokarzinom 8480/3 C21.0-8 C21.0-8

Neuroendokrine Neoplasien

Karzinoidtumor o. n. A. 8240/3 C21.0-8 C21.0-8

Karzinoid o. n. A.

Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid

Neuroendkriner Tumor NET G1'7%*7%*

Atypischer Karzinoidtumor 8249/3 C21.0-8 C21.0-8
Neuroendokriner Tumor, Grad 2

MaRig differenziertes neuroendokrines Karzinom

Neuroendokriner Tumor NET G2

Neuroendokrines Karzinom o. n. A. 8246/3 C21.0-8 C21.0-8
Neuroendokrines Karzinom NEC
GrolRzelliges neuroendokrines Karzinom (grofSzelliges NEC) 8013/3 C21.0-8 C21.0-8
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. (kleinzelliges NEC) 8041/3 C21.0-8 C21.0-8
Endokriner Tumor, hormonaktiv, o. n. A. 8158/1 C21.0-8 D37.7-
ACTH-produzierender Tumor
Gemischtes adeno-neuroendokrines Karzinom; 8244/3 C21.0-8 C21.0-8

Kombiniertes / gemischtes Karzinoid und Adenokarzinom;
Kombiniertes Karzinoid;
MANEC; mischzelliges Karzinoid-Adenokarzinom

Gastrointestinaler Stromatumor o. n. A., GIST o. n. A. 180 8936/1 C21.0-8 D37.78
Gastrointestinaler Stromatumor mit unsicherem malignem

Potential, gastrointestinaler autonomer Nerventumor GANT

Gastrointestinaler Schrittmacherzellen-Tumor

(prognostische Gruppe 4)

Gastrointestinales Stromasarkom 8936/3 C21.0-8 C21.0-8
Maligner gastrointestinaler Stromatumor

Maligner GIST

Gastrointestinaler Stromatumor, maligne

(prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b)

'7¢ Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-0-3.1. Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Erlduterungen in Kursivschrift.

Das ,Karzinoid fraglicher Dignitat” 8240/1 wird in der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 nicht mehr aufgefiihrt. Empfehlung ab

Diagnosedatum 01.01.2012: Kodierung 8240/3.

7 KIsppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheriibl et al 2010b; Kiéppel & Scheriibl 2010.

79 cell-, Glukagon-adhnliches Peptid- und PP/PYY-produzierenden Tumoren, sieche Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada & Sundlera 2002.
8936/1 ist in Bosman et al 2010 im Kapitel Dickdarm- und Rektumtumoren nicht enthalten. Wenn unsicherer 8936/1 GIST-Tumor im Dickdarm-
/Rektumbereich gefunden wird, sollte wie unter Magen-GIST verschlisselt werden, siehe dort.
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Tumoren der Leber und intrahaepatischen Gallengange

Topographischer Geltungsbereich

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICDO-3 zugeordnet:

C22.0 Leber, Hepatisch 0. n. A.

C22.1 Intrahepatische Gallengange, Cholangioli, Gallenkanalchen

Regiondre Lymphknoten

81 Wenn die untersuch-

Ublicherweise sollen 3 oder mehr LK entfernt und untersucht werden
ten LK tumorfrei sind, aber die Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und in Klammern die Zahl der
untersuchten LK im TNM hinzugefugt werden, z. B. pNO(0/3). Die Tabelle 8.1 enthilt alle z. Z.

(31.12.2015) von der UICC und AJCC als regionar aufgefiihrte Lymphknoten. Sie werden, wenn
im OP- oder pathologischen Bericht genannt, als regiondre LK der Leber und intrahepatischen

Gallengange klassifiziert.

Regionire Lymphknoten/regionédres Lymphabflussgebiet der Leber und der intrahepatischen
Gallenginge™®'®

Die Klassifikation gilt nur fiir Karzinome. Hepatozelluldre Karzinome und intrahepatische Cholangiokar-
zinome einschlieBlich der gemischten Karzinome haben unterschiedliche regiondre Lymphknotenab-

flussgebiete und entsprechende LK.

Organ/Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionadres Lymphabflussgebiet
Leber
Hepato-zelluldre Karzinome Hildre LK (Leberhilus LK)

Ligamentum hepato-duodenale LK

A. hepatica propria LK

Periportale LK (entlang V. portae)

V. cava inferior LK (abdominale V. cava oberhalb der Vv. renales)
Inferiore phrenische LK (unterhalb des Zwerchfells)

Intrahepatische Gallengange

Cholangio-zelluldre Karzinome und gemischte hepato-zelluldre und Cholangiokarzinome

Linke Leber (Segment 2-3) Hilus-LK (hilare LK)
Ductus choledochus
A.hepatica communis LK
V. portae LK (periportale LK)
Ductus cysticus LK
LK der kleinen Kurvatur des Magens (gastro-hepatische LK)

8! Wittekind 2017, S. 108.

182
183

Edge et al 2010, S. 146 (AJCC).
Wittekind 2017 (UICC) ; Wittekind et al 2015 (UICC).
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Rechte Leber (Segment 5-8) Hildre LK (Leberhilus LK)
Ductus choledochus
A.hepatica communis LK
V. portae LK (periportale LK)
Ductus cysticus LK
Periduodenale LK
Peripankreatische LK

Sind bei intrahepatischen Cholangiokarzinomen zéliakale und/oder peri-aortale und/oder pa-

rakavale LK befallen, werden dies als Fernmetastasierung (M1) gewertet'®*.

8.3 Verschliisselung
Die Tabelle 8.2 enthilt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems
2010 aufgefiihrten Neoplasien der Leber und intrahepatischen Gallengénge der Dignitat /1,
/2 und /3, die Tumornamen, die ICDO-3.1-Morphologie’®, die ICDO-3-Topographieziffer und
die zugeho6rigen ICD10-GM 2018 Diagnoseziffern.

Tab 8.2 Verschliisselungstabelle der Tumoren der Leber und intrahepatischen Gallengange
187 ICDO- ICD10-GM
Tumor 3.1-M ICDO-3-T 2018

Epitheliale Tumoren: hepatozellular

Malignitats-assoziierte und pramaligne Lasionen - C22.0-1 -
Dysplastisches Knétchen - C22.0-1 -
Maligne

Hepatozelluldres Karzinom o. n. A. 8170/3 C22.0-1 C22.0
Fibrolamelldres Leberzellkarzinom 8171/3 C22.0-1 C22.0
Hepatoblastom (epitheliale Variante) 8970/3 C22.0-1 (C22.2
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 C22.0-1 (C22.7

Epitheliale Tumoren: biliar

Prdmaligne Lésionen

Glandulédre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8148/2 C22.0-1 DO01.5
Glandulédre intraepitheliale Neoplasie Grad 3

Bilidre intraepitheliale Neoplasie, hochgradig

Bilidre intraepitheliale Neoplasie Grad 3 (BilIN-3)

Flache intraepitheliale glanduldre Neoplasie, hochgradig

Flache intraepitheliale Neoplasie, hochgradig

Flache intraepitheliale Neoplasie (Dysplasie), hochgradig

Nichtinvasives intraduktales papillares Adenokarzinom 8503/2 C22.0-1 DO1.5
Hochgradige intraduktale tubulopapilldre Neoplasie

Intraduktale papilldre Neoplasie mit hochgradiger intraepithel.

Neoplasie

Intraduktale papillare Neoplasie mit hochgradiger Dysplasie

Intraduktaler papillarer Tumor mit hochgradiger Dysplasie

Intraduktaler papillarer Tumor mit hochgradiger intraepithelialer

Neoplasie

Nichtinvasives muzindses Zystadenom, muzindser zystischer Tu- 8470/2 C22.0-1 DO1.5
mor mit hochgradiger Dysplasie, muzindse zystische Neoplasie mit

hochggradiger Dysplasie, muzindse zystische Neoplasie mit hoch-

ggradiger intraepithelialer Neoplasie

184

Wittekind 2017, S. 111.

Bosman et al 2010.

1% DIMDI 2012.

7 Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-0O-3.1. Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Erlduterungen in Kursivschrift.
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187 ICDO- ICD10-GM
Tumor 3.1-M ICDO-3-T 2018
Maligne
Intrahepatisches Cholangiokarzinom, Gallengangs-Adenokarzinom, 8160/3 C22.0-1 (221
Galllengangskarzinom
Gallengangs-Zystadenokarzinom™ obs. - 8160/3 8161/3 C22.0-1 (C221
Invasives papillares Adenokarzinom 8503/3 C22.0-1 (C22.7

Invasives und papillares Adenokarzinom
Intraduktale papilldre Neoplasie assoziiert mit invasivem Karzinom

Muzinéser zystischer Tumor assoziiert mit invasivem Karzinom 8470/3 C22.0-1 (C22.7
Muzinése zystische Neoplasie assoziiert mit invasivem Karzinom

189

Neuroendokrines Karzinom o. n. A. 8246/3 C22.0-1 (C22.7
Neoplasien gemischten oder unsicheren Ursprungs
Kalzifizierender eingenisteter epithelialer Stromatumor 8975/1 C22.0-1 D37.6
Karzinosarkom o. n. A. 8980/3 C22.0-1 C(C224
Gemischtes Leberzell- und Gallengangskarzinom /epithelial- 8180/3 C22.0-1 C22.7
mesenchymal)*
Hepatoblastom 8970/3 C22.0-1 (C22.2
Maligner Rhabdoidtumor 8963/3 C22.0-1 C22.4,
C22.7
Mesenchymale Tumoren
Hamangiosarkom (Angiosarkom) 9120/3 C22.0-1 C223
Embryonales Sarkom (undifferenziertes Sarkom) 8991/3 C22.0-1 C(C22.4
Epitheloides malignes Himangioendotheliom 9133/3 C22.0-1 C49.-
[c22.3]"*°
Kaposi-Sarkom 9140/3 C22.0-1 C46.7
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C22.0-1 (C224
Rhabdomyosarkom o. n. A. 8900/3 C22.0-1 (C224
Synovialsarkom o. n. A. 9040/3 C22.0-1 C(C22.4
Keimzelltumoren
Teratom o. n. A. 9080/1 C22.0-1 D37.6
Dottersacktumor (endodermaler Sinustumor, hepatoider DST) 9071/3 C22.0-1 C22.9
Lymphome
B-Zell Lymphome, s. Handbuch Leukdamien und Lymphome191 C22.0-1 (C22.9

2

T-Zell Lymphome, , s. Handbuch Leukdmien und Lymphome19 C22.0-1 (C22.9

Tab 8.2 Verschliisselung gemischter bzw. kombinierter Histologien in einem Tumor'*?

Die am haufigsten auftretende Mischmorphologie in einem Tumor ist aufgefiihrt. Weitere

kombinierte Histologiemuster in einem Tumor sind moglich und entsprechend zu kodieren, s.

a. Kapitel 3.3 des Allgemeinen Handbuchs™*.

Spalte 1 Spalte 2 Resultierende Kombinations- (Misch)Morphologie
Erforderliche Zweite oder weitere  Kombinierte resultierende Morphologie / Histolo-
erste Morphologie Morphologie(n) gie (zu kodieren)

Hepatozellulares Caund  Cholangiokarzinom 8180/3 Kombiniertes hepatozelluldres Karzinom

und Cholangiokarzinom

88 8161/3 Gallengangs-Zystadenokarzinom” aus WHO Klassifikation 2000 ist obsolet und wird in der WHO Klassifikation 2010 durch ,,8160/3

Intrahepatisches Cholangiokarzinom* ersetzt.

® Das ,8246/3 Neuroendokrines Karzinom o. n. A.“ der Leber ist in der WHO Klassifikation 2010 nicht aufgefiihrt, ist aber im NCT mehrfach regis-
triert und deswegen hier mit aufgefihrt.

150 9133/3 wird mit ICD-10 Diagnose 49.- kodiert, da es sich um einen GefaRk- (Weichgewebe-)Tumor handelt.

Kodiert wird die zutreffende Morphologie und die Lokalisation Leber.

S. vorige FuBnote.

Johnson et al 2007.

Adzersen, Schafer 2018.

191
192
193
194
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8.4

8.4.1
Tab 8.3

Tab 8.4

8.4.2

Tab 8.5

8.4.3

Klassifikationen des hepatozelluldaren Karzinoms (HCC)
Ein Grading des hepatozelluliren Karzinoms (HCC) nach Edmonson-Steiner'® ist in der 8. Auf-
lage TNM nicht mehr vorgesehen. Falls erforderlich kann die Einteilung im NCT-Handbuch der

Gl-Tumoren 2016 gefunden werden.

WHO-Grading des hepatozelluldren Karzinoms (HCC)
WHO-Grad des HCC (konventionelles Grading)

WHO-HCC Grading Beschreibung

G1 Tumor meist < 2cm, Frihstadium, minimale Zellatypien, minimal erhéhte

Gut differenziert Kern-Plasma-Relation, Wachstum in schmalen Trabekeln, hdufig pseudoglan-
duldre oder azinare Strukturen, haufig Verfettung.

G2 Tumor meist > 3 cm, Tumorzellen in 3 oder mehr Zellen breiten Trabekeln,

MaRig differenziert Zytoplasma reichlich, eosinophil, Kerne rund mit deutlichen Vakuolen, haufig
pseudoglandulare Strukturen; in diesen haufig Galle oder eiweiRreiche Flis-
sigkeit.

G3 Uberwiegend solides Wachstum ohne deutliche sinusoiddhnliche Raume,

Schlecht differenziert  schlitzformige BlutgefalRe in groBen Tumornestern, erhdhte Kern-Plasma-
Relation, haufig maRig bis ausgepragte Pleomorphismus.

G4 Tumorzellen mit wenig Zytoplasma, spindel- oder rundférmig, solides Wachs-
Undifferenziert tum

Korrelation zwischen Edmondson-Steiner-Grading und WHO Grad'*®

Edmondson-Steiner-Grad 1 - WHO-Grad 1
Edmondson-Steiner-Grad 2 - WHO-Grad 1
Edmondson-Steiner-Grad 3 - WHO-Grad 2
Edmondson-Steiner-Grad 4 - WHO-Grad 3

CLIP-Stadien'®’ des hepatozelluliren Karzinoms (HCC)
Die CLIP-Stadieneinteilung ist eine international anerkannte Klassifikation, kann im NCT-

Register z. Z. nicht dokumentiert werden.

CLIP-Stadieneinteilung des hepatozelluliren Karzinoms (HCC)'*®

Kriterium CLIP-Punkte
0 1 2

Child-Pugh Stadium A B C

HCC-Morphologie Solitar und Multilokular und Multilokular und
Ausdehnung Ausdehnung Ausdehnung
<50% <50% >50 %

a-Fetoprotein (ng/ml) <400 > 400

Pfortaderthrombose Nein Ja

CLIP Score und Prognose bei hepatozelluldrem Karzinom (HCC)
Der CLIP-Score ist eine international anerkannte Klassifikation, wird aber im NCT-Register z. Z.

nicht dokumentiert.

195

Edmondson, Steiner 1954. Siehe auch 6. Auflage 2002 und 8. Auflage 2017 TNM-Klassifikation. Ein Grading des HCC ist in der 8. Aufl. des TNM

nicht mehr aufgefiihrt. Im Prognosefaktorengitter HCC wurde nur das Stichwort ,,Tumordifferenzierung” bei den essentiellen Prognosefaktoren

angegegen.
196

197
198

Neuhaus und Wittekind 2007.
CLIP - Cancer of the Liver-Italian Program. Wird z. Z. (Stand 01.01.2018) im NCT-Register nicht angewendet.
Prospective validation of the CLIP score (No authors given) 2000. Wird z. Z. (Stand 01.01.2018) im NCT-Register nicht angewendet.
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Tab 8.6 CLIP-Score und Uberlebenszeit beim Hepatozelluliren Karzinoms (HCC)**®
CLIP-Score Mittlere Uberlebenszeit Monate
0 36
1 22
2 9
3 7
46 3
8.4.4 BCLC*® (Barcelona Clinic Liver Cancer)-Staging des hepatozelluldren Karzinoms (HCC)

Das BCLC Staging-System im Vergleich zu anderen Klassifikationen (Tabelle 8.7).

Tab 8.7 BCLC-Staging-Klassifikation des hepatozelluldren Karzinoms (HCC)** mit ECOG, TumorgroRe/-

invasion, Leberfunktion und Vergleich zu Okuda-Stadien

ECOG (PST = oku-
BCLC-Stadium Performance Tumor da® Leberfunktion
Status Test)
A (friihes HCC)
Al 0 Solitar | Keine PH, Bilirubin normal
A2 0 Solitar | PH, Bilirubin normal
A3 0 Solitar | PH, Bilirubin erhoht
A4 0 3 Tumoren < 3 cm -1 Child-Pugh A-B
B (intermediares HCC) 0 Multilokular, grof I-11 Child-Pugh A-B
C (fortgeschrittenes HCC) 1-2* GefaRinvasion oder |-l Child-Pugh A-B
Fernmetastasen
D (Endstadium-HCC) 3-4* Alle I Child-Pugh C

Stadium A und B: Alle Kriterien sollten erfullt sein.

Stadium C: Mindestens ein Kriterium*: ECOG 1-2 oder vaskuldre Invasion / extrahepatische Ausbreitung.
Stadium D: Mindestens ein Kriterium *: ECOG 3-4 oder Okuda Stadium IlI / Child-Pugh C.

8.4.5 Response Kriterien nach mRECIST*” und EASL*® fiir das HCC?®

mRECIST Kriterien

EASL Kriterien

* CR: Keine intratumorale arterielle Anreiche-
rung in allen Ziellasionen*

¢ CR: Abwesenheit jeglicher lebensfahiger Lasionen
(anreichernde Lasionen wahrend der arteriellen
Phase der T1 Postkontrastsequenz bei dynamischer
abdominaler MRT Untersuchung).

® PR: B> 30% Verringerung der Summe der
Durchmesser lebensfahiger Zielldsionen (Anrei-
cherung in der arteriellen Phase).

® PR: 2 50% reduction of the sum of diameters of
viable target lesions.

* SD: Merkmale weder als PR noch als PD klassi-
fizierbar.

¢ SD: Merkmale weder als PR noch als PD klassifi-
zierbar.

e PD: @ >20% VergroRerung der Summe der

Durchmesser lebensfahiger Ziellasionen.

® PD: B> 25% VergroBerung der Summe der
Durchmesser lebensfahiger Ziellasionen.

CR = Complete response, PR = partial response, SD = stable disease, PD = progressive disease:
* Die Begriffe Zielldsionen und Zielherde werden synonym gebraucht.

199
200
201
202

2% modified Response Evaluation Criteria in Solid Tumors.
204 European Association for the Study of the Liver.
*® Vincenzi et al 2015.

Llovet and Bruix 2000. Wird z. Z. (Stand 01.01.2018) im NCT-Register nicht dokumentiert.

BCLG - Barcelona Clinic Liver Cancer Group. Wird z. Z. (Stand 01.01.2018) im NCT-Register nicht dokumentiert.
Llovet et al 1999. Wird z. Z. (Stand 01.01.2018) im NCT-Register nicht dokumentiert.

Okuda et al 1985. Wird z. Z. (Stand 01.01.2018) im NCT-Register nicht dokumentiert.
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8.4.6 Gesamt-Response Kriterien fiir das HCC**®

Zielherde Nicht-Zielherde Neue Herde Gesamt-Response

CR CR Nein CR

CR Kein CR oder kein PD Nein PR

CR Nicht messbar Nein PR

PR Kein PD oder nicht messbar Nein PR

SD Kein PD oder nicht messbar Nein SD

PD Irgendein Response Ja oder nein PD
Irgendeine Response PD Ja oder nein PD
Irgendeine Response PD Vorhanden PD

CR = complete response, PR = partial response, SD = stable disease, PD = progressive disease.

206

Vincenzi et al 2015.
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Tumoren der Gallenblase und des Ductus cysticus, der perihiliren Gan-

gengdnge und der distalen extrahepatischen Gallengdnge

Topographischer Geltungsbereich

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICDO-3 zugeordnet:

C23.9 Gallenblase

C24.0 Extrahepatischer Gallengang, Gallengang o. n. A., Ductus choledochus, Ductus hepa-
ticus communis, Gallenblasengang, Ductus cysticus, Leber-Gallengang, Ductus hepa-
ticus, Sphincter Oddi

C24.8 Gallenwege, mehrere Bereiche Uberlappend, intrahepatische und extrahepatische
Gallengange

C24.9 Gallenwege 0. n. A.

Regiondre Lymphknoten207

Ublicherweise sollen bei Tumoren der Gallenblasen und des Ductus cysticus 6 oder mehr LK
entfernt.

Bei perhildren Gallengangstumoren (sog. Klatskin-Tumoren) sollen 15 oder mehr LK entfernt
werden.

Bei Tumoren der distalen extrahepatischen Gallengdnge werden liblicherweise 12 LK entfernt.

Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die Zahl nicht erreicht wird, soll pNO und in

Klammern die Zahl der untersuchten LK im TNM hinzugefligt werden, z. B. pNO(0/3).

207

Wittekind 2017, Wittekind et al 2015.

46



NCT-Krebsregister. Tumoren des Verdauungssystems. Organspezifische Dokumentation. 7. Auflage, Version 1.0. Stand 01.01.2018

Tab 9.1

9.3

Regiondre Lymphknoten/regiondres Lymphabflussgebiet der Tumoren der Gallenblase und

des Ductus cysticus, der perihilaren Gangengange und der distalen extrahepatischen Gallen-

208,209

gange . Die Klassifikation gilt nur fr Karzinome, einschlief8lich der neuroendokrinen Tumoren, s.

u. Tab 9.2 und Morphologiegruppenm.

Organ/Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regionédres Lymphabflussgebiet

Gallenblase und Hilare LK (Leberhilus LK)

Ductus cysticus Ductus choledochus LK
A.hepatica communis LK
V. portae LK

Periportale und paraportale LK

Ductus cysticus LK
Zoliakale LK

Ligamentum hepato-duodenale LK

A. hepatica propria LK
V. cava inferior LK
Para-cavale LK (abdominale V. cava oberhalb der Vv. Renales)
Inferiore phrenische LK (unterhalb des Zwerchfells)

Perihilare Gallengdnge  Hildre LK (Leberhilus LK)

(Ductus hepaticus dex- Ductus choledochus LK

ter, sinister und com- A. hepatica communis LK
munis, V. portae LK

sog. Klatskin Tumoren) Periportale und paraportale LK

Ductus cysticus LK
Ligamentum hepato-duodenale LK (pericholedochale LK)

Distale extrahepatische Ductus choledochus communis LK
Gallengdnge A.hepatica communis LK
LK in Richtung des Truncus coelicus
Vordere pankreato-duodenale LK
Hintere pankreato-duodenale LK
V. mesenterica superior LK
A. mesenterica superior LK (entlang der rechten lateralen Wand)

Bei Gallenblasenkarzinomen werden zoéliakale, periduodenale, peripankreatische und A.

mesenterica superior LK als Fernmetastasen klassifiziert.

Verschliisselung

Die Tabelle 9.2 zeigt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems
2010°"! aufgefithrten Tumoren der Gallenblase, des Ductus cysticus, der perihildren Gangen-
giange und der distalen extrahepatischen Gallengdnge der Dignitat /1, /2 und /3, die Tumor-
namen, die ICDO-3.1-M-Ziffer’™?, die ICDO-3-Topographieziffer und die zugehdrigen ICD10 GM

2018 Diagnoseziffern.

208

Edge et al 2010, S. 242 (AJCC).

2% wittekind 2017 (UICC) ; Wittekind et al 2015 (UICC).
219 Adzersen, Schifer 2018, Tab 3.1, S. 26.
21 Bosman et al 2010.

2 DIMDI 2012.
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Verschliisselungstabelle der Tumoren der Gallenblase, des Ductus cysticus, der perihildaren

Gangengange und der distalen extrahepatischen Gallengidnge

213 ICDO- ICD10 GM
Tumor ICDO-3.1-M 3T 2018
Epitheliale Tumoren
Primaligne Lésionen
Glanduldre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8148/2 C23.9, C24.0, D01.5
Glandulédre intraepitheliale Neoplasie Grad 3 C24.8-9
Bilidre intraepitheliale Neoplasie, hochgradig
Bilidre intraepitheliale Neoplasie Grad 3 (BiliN-3)
Flache intraepitheliale Neoplasie, hochgradig
Nichtinvasives intraduktales papillares Adenokarzinom, 8503/2 C23.9, C24.0, D01.5
Intrazystische papillare Neoplasie mit hochgradiger In- C24.8-9
traepithelialer Neoplasie,
Intrazystischer papillarer Tumor mit hochgradiger Dyspla-
sie,
Intrazystischer papillarer Tumor mit hochgradiger in-
traepithelialer Neoplasie
Nichtinvasives muzindses Zystadenom 8470/2 C23.9, C24.0, D01.5
Muzinoser zystischer Tumor mit hochgradiger Dysplasie C24.8-9
Muzinose zystische Neoplasie mit hochgradiger Dysplasie
Muzinose zystische Neoplasie mit hochgradiger in-
traepitheli-aler Neoplasie
Karzinome
Adenokarzinom o. n. A. 8140/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
biliéirer Typ C24.8-9 C24.8-9
gastrisch-foveoldrer Typ
Adenokarzinom vom intestinalen Typ 8144/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Klarzelliges Karzinom 8310/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Muzindses Adenokarzinom 8480/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Siegelringzellkarzinom 8490/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Adenosquamoses Karzinom 8560/3 C23.9,C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Invasives papillares Adenokarzinom 8503/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
Invasives und papillares Adenokarzinom C24.8-9 C24.8-9
Intraduktale papillare Neoplasie assoziiert mit invas. Karzi-
nom
Intrazystische papillare Neoplasie assoziiert mit invasivem
Karzinom
Muzinoses Zystadenokarzinom o. n. A. 8470/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
Muzinoser zystischer Tumor assoziiert mit invasivem Karzi- C24.8-9 C24.8-9
nom
Muzinose zystische Neoplasie assoziiert mit invasivem
Karzinom
Plattenepithel-Karzinom o. n. A. 8070/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
GaIIengangs-Zystadenokarzinom214 obs. 8161/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,

B Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-0-3.1. Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Erlduterungen in Kursivschrift.

Die M-Ziffer ,,8161/3 Gallengangs-Zystadenokarzinom (C22.1, C24.0)“ ist in der WHO Klassifikation 2010, im Gegensatz zur WHO Klassifikation
2000, aus der offensichtlichen Ambivalenz der zwei Lokalisationen [intrahepatisch (C22.1) extrahepatisch (C24.0)] nicht mehr enthalten. Intrahepa-

214
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9.4

213 ICDO- ICD10 GM
Tumor ICDO-3.1-M 3T 2018
C24.8-9 C24.8-9
Plattenepithel-Karzinom o. n. A. 8070/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Neuroendokrine Neoplasien
Karzinoidtumor o. n. A. 8240/3 C23.9,C24.0, C23, C24.0,
Karzinoid o. n. A. C24.8-9 C24.8-9
Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid
Neuroendkriner Tumor NET G17>%%?"7
Atypischer Karzinoidtumor 8249/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
Neuroendokriner Tumor, Grad 2 C24.8-9 C24.8-9
MaRig differenziertes neuroendokrines Karzinom
Neuroendokriner Tumor NET G2
Neuroendokrines Karzinom o. n. A. 8246/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
Neuroendokrines Karzinom NEC C24.8-9 C24.8-9
GrolRzelliges neuroendokrines Karzinom (grof3zelliges 8013/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
NEC) C24.8-9 C24.8-9
Kleinzelliges Karzinom o. n. A. (kleinzelliges NEC) 8041/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Gemischtes adeno-neuroendokrines Karzinom 8244/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
Kombiniertes/gemischtes Karzinoid und Adenokarzinom C24.8-9 C24.8-9
Kombiniertes Karzinoid
MANEC (mischzelliges adeno-neuro-endokrines Karzinoid)
Becherzellkarzinoid (muzinéses Karzinoid) 8243/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Tubuldres Karzinoid 8245/1 C23.9, C24.0, D37.7
C24.8-9
Endokriner Tumor, hormonaktiv, o. n. A. 8158/1 C18.0, C18.2-9, D37.6
ACTH-produzierender Tumor C19.9, C20.9
Mesenschymale Tumoren
Kaposi-Sarkom 9140/3 C23.9, C24.0, C23,C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 C23.9,C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9
Rhabdomyosarkom o. n. A. 8900/3 C23.9, C24.0, C23, C24.0,
C24.8-9 C24.8-9

Klassifikation des perihildren Cholangiokarzinoms

218

Die erste Klassifikation der perihildaren Cholangiokarzinome wurde 1975 (Bismuth-Corlette)",

eine modifizierte Einteilung 1992*°

publiziert. Die in einer 6sterreichischen Publikation geson-

dert aufgefiihrte Aufteilung des Stadiums IV in Stadium 4a und 4b**° wird in die Tabelle 9.3

nicht aufgenommen, da sie in der Beschreibung der Stadien in Heidelberg nicht angewendet

wird.

tisch wird ,8160/3 Intrahepatisches Cholangiokarzinom” kodiert. Extrahepatisch werden die spezifischen M-Ziffern der extrahepatischen Karzinome
der vorliegenden Tabelle (Abschnitt Karzinome, von 8140/3 bis 8020/3) verwendet!

215

Diagnosedatum 01.01.2012: Kodierung 8240/3.
18 KIsppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheriibl et al 2010b; Kléppel & Scheriibl 2010.

217
ren.
218
219
220

Bismuth, Corlette1975.
Bismuth et al 1992.
Kiesslich et al 2009.

Das ,Karzinoid fraglicher Dignitat” 8240/1 wird in der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 nicht mehr aufgefiihrt. Empfehlung ab

Vgl. Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada & Sundlera 2002 zu den L-cell-, Glukagon-ahnliches Peptid- und PP/PYY-produzierenden Tumo-
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Tab 9.3

221

Bismuth-Corlette Klassifikation des perihildren Cholangiokarzinoms (Klatskin®~ Tumor)
Klatskin-Typ Anatomische Ausbreitung des Cholangiokarzinoms ICDO-3-Topographie
Typ | Ductus hepaticus communis ohne Hepatikusgabel C24.0, C24.8-9
Typ Il Ductus hepaticus communis mit Hepatikusgabel C24.0,C24.8-9
Typ NI Tumor bis an Segmentgange C24.0, C24.8-9

Typ llla Rechts C24.0, C24.8-9
Typ b Links C24.0, C24.8-9
Typ IV Beidseitiges Heraufreichen an die Segementabgédnge rechts  C24.0, C24.8-9

und links

In der TNM-Klassifikation, 8. Auflage 2017, werden im Kapitel ,Perihilare Gallengdnge” Tumo-
ren dieser Lokalisation mit der ICDO-3-Topographieziffer C24.0 belegt (S. 117), die den sog.
Klatskin-Tumor einschlieBt. Klatskin-Tumoren sind hildre Cholangiokarzinome, die anatomisch
als extrahepatische Cholangiokarzinome definiert sind und den Ductus hepaticus umfassen®*.
Die Topographieverschliisselung soll den Ursprung eines Tumors bezeichnen. Der Ursprung
von Gallengangstumoren inklusive des Klatskin-Tumors (M-8162/3) auf den ,,C24.0 Extrahepa-
tischen Gallengang” zu beschranken, entspricht ,,nicht unbedingt der tatsachlichen Lokalisati-
on“ (ICDO-3 2003, 1. Revision, S. 48). Die ICDO-3 widmet diesem Problem den Abschntt ,pseu-
dotopographische morphologische Bezeichnungen” (S. 48) und legt dar, dass in bestimmten
Fallen Topographie-Verschliisselungen erlaubt und anzuwenden sind, um den korrekten Tu-
morsitz zu dokumentieren. Dies gilt auch fir den Klatskin-Tumor, wenn z. B. nicht ICDO-3
C24.0 sondern C24.8-9 zutrifft.

Die in der ICDO-3.1 beim Klatskin-Tumor (M-8162/3) erwdhnte ,,C22.1 Intrahepatischen Gal-
lengange” sollte nicht kodiert werden. Wenn der Ursprung des Primartumors intrahepatisch
liegt, ist der Begriff ,Klatskin-Tumor” nicht adaquat.

Die dokumentarische Grundregel zur topographischen Verschlisselung bei Diagnose ist auch
hier anzuwenden: die tatsdchliche Lokalisation des Primartumors, welcher Morphologie auch
immer, genauer, seine Ursprungslokalisation, bestimmt die T-Verschlisselungsziffer, die die-

sem Tumor zugeordnet wird.

221

222

Klatskin 1965.

Welzel et al 2006.
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10

10.1

10.2

Tumoren des Pankreas

Anmerkung

1. Unterschiedliche TNM-Klassifikationen gelten flr Karzinome des exokrinen und endokrinen

(einschlieflich NEC) Pankreas und gut differenzierte G1- und G2-NET (TNM-8. Aufl. 2017,
S. 126ff und S. 138f).

2. Die regiondren LK-Zuordnung gilt fir alle /1 und /3 Tumoren des Pankreas, einschlieBlich

der neuroendokrinen G1, G2 (NET-G1, NET-G2) und G3-Tumoren (NEC).

Topographischer Geltungsbereich

Tumoren dieses anatomischen Bereiches werden folgenden spezifischen Lokalisationsziffern

nach ICDO-3 zugeordnet:

C25.0 Pankreaskopf

C25.1 Pankreaskorper

C25.2  Pankreasschwanz

C25.3  Ductus pancreaticus, Ductus Wirsungi, Ductus pancreaticus accessorius, Ductus San-
torini

C25.4  Pankreas-Inselzellen, Endokriner Driisenanteil des Pankreas, Langerhans-Inseln

C25.7 Sonstige naher bezeichnete Teile des Pankreas

C25.8 Pankreas, mehrere Teilbereiche tiberlappend

C25.9 Pankreas o.n. A.

Regiondre Lymphknoten

Ublicherweise sollen bei Pankreastumoren 10 (UICC) bzw. 12 (AJCC) oder mehr LK entfernt
werden. Wenn die untersuchten LK tumorfrei sind, aber die Zahl nicht erreicht wird, soll pNO
und in Klammern die Zahl der untersuchten LK im TNM hinzugefiigt werden, z. B. pNO(0/3). Die
Tabelle 10.1 enthélt alle z. Z. (31.12.2015) von der UICC und AICC als regionar aufgefiihrten
Lymphknoten. Sie werden, wenn im OP- oder pathologischen Bericht genannt, als regionare LK
des exokrinen und endokrinen Pankreas klassifiziert.

Paraaortale und inter-paraaortal-cavale LK werden von der UICC und AJCC nicht als regionar
angesehen, jedoch bei Pankreastumoren oft operativ entfernt und bei Befall vom Pathologi-
schen Institut der Universitat Heidelberg als N1, also regionar, klasssifiziert. Wenn dies in Be-

funden so dokumentiert ist, sollen die paraaortale und inter-paraaortal-cavale LK als regiondre

LK gelten und entsprechend im TNM als N1 akzeptiert, also nicht als Fernmetastasierung (M1)

klassifiziert werden.
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Tab 10.1 Regiondre Lymphknoten/regiondres Lymphabflussgebiet des exokrinen und endokrinen

Pankreas®”***

Die Klassifikation gilt fiir Karzinome, einschlieflich der neuroendokrinen Tumoren (NET, NEC), s. u. Tab
10.2 und Morphologiegruppenzzs. Das Staging System gilt fir endo- und exokrine Pankreastumoren®®®.

Karzinome endokrinen Zellursprungs sind hier explizit eingeschlossen worden.

Organ /Organbereich Regiondre Lymphknoten (LK) bzw. regiondres Lymphabflussgebiet227
Pankreaskopf / -Uibergang
Superior Peripankreatischen LK oberhalb Pankreaskopf (1)

Peripankreatischen LK oberhalb Pankreaskorper (2)
V. coronaria ventriculi LK**®

Inferior Peripankreatischen LK unterhalb Pankreaskopf (3)
Peripankreatischen LK unterhalb Pankreaskérper (4)
V. coronaria ventriculi LK**’

Anterior Anteriore pankreato-duodenale LK (5) (anteriorer pankreatoduodenaler
Bogen)
Pylorische LK (Kopftumore)
Infrapylorische/subpylorische LK

Posterior Posteriore pankreato-duodenale LK (8) (posteriorer pankreato-duodenaler
Bogen)
Ductus choledochus LK (9)
Proximale mesenteriale LK (7)
A. hepatica communis LK
V. portae LK
Proximale mesenteriale LK
Zoliakale LK
V. mesenterica superior LK
A. mesenterica superior LK (re laterale Wand)
Para-aortal LK (regiondr, wenn als N1 k/assifiziert)zgo
Inter-paraaortal-cavale LK (regiondr, wenn als N1 k/assifiziert)231

Korper / Schwanz

Lienal Milzhilus-LK (10)
A. lienalis LK
Peripankreatische Schwanz LK (11)(nur Tumoren Korper und Schwanz)
Retroperitoneale LK
Lateralen aortale LK (para-aortal, re und li)

Zoliakal A. hepatica communis LK
Zoliakale LK (12)

10.3 Verschliisselung
Die Tabelle 10.2 enthilt die in der WHO Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems

2010% aufgeftihrten Tumoren des Pankreas der Dignitat /1, /2 und /3, die Tumornamen, die

2 Edge et al 2010, S. 242 (AJCC).

224 Wittekind 2017 (UICC) ; Wittekind et al 2015 (UICC).

2 pdzersen, Schifer 2018, Tab 3.1, S. 26.

2 Edge et al 2010, S. 241.

*” Nummerierung der Pankreas-LK nach Wittekind et al 2015, S. 168-9; (Station 6 fehlt).

228 |n Wittekind 2017 und Edge et al 2010 nicht aufgefiihrt. In pathologischen und chirurgischen Berichten des Universitétsklinikums Heidelberg
werden Vena coronaria ventriculi als regiondire LK eingestuft. Das NCT-Krebsregister folgt dieser Einstufung.

2 |n Wittekind 2017 und Edge et al 2010 nicht aufgefiihrt. In pathologischen und chirurgischen Berichten des Universitatsklinikums Heidelberg
werden Vena coronaria ventriculi als regiondre LK eingestuft. Das NCT-Krebsregister folgt dieser Einstufung.

% |n Wittekind 2017 und Edge et al 2010 nicht aufgefiihrt. In pathologischen und chirurgischen Berichten des Universitatsklinikums Heidelberg
werden para-aortale und inter-para-aortal-cavale LK oft als regiondre LK eingestuft. Das NCT-Krebsregister folgt dieser Einstufung, wenn die arztli-
che TNM-Klassifizierung N1MO lautet, ansonsten wird bei Vorliegen para-aortaler und inter-para-aortal-cavaler LK der international Gbliche Stan-
dard angewendet und diese als M1 eingestuft.

! Siehe vorige FuRnote.
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ICDO-3.1-M-Ziffer®*?, die ICDO-3-Topographieziffer und die zugehérigen ICD10 GM 2018 Diag-

noseziffern.

Tab 10.2 Verschliisselungstabelle der Tumoren des exokrinen und endokrinen Pankreas

Tumor? ICDO- ICDO-3- ICD10 GM
3.1-M T 2018
Epitheliale Tumoren
Prémaligne Lésionen
Glandulédre intraepitheliale Neoplasie Grad 3, hochgradig 8148/2  (C25.0-3, DO01.7
Panin-3 C25.7-9
Glanduldre intraepitheliale Neoplasie Grad 3
Flache intraepitheliale Neoplasie, hochgradig
Nichtinvasives intraduktales papillar-muzindses Karzinom 8453/2  (C25.0-3, DO01.7
Intraduktale papillar-muzinése Neoplasie mit hochgradiger Dysplasie C25.7-9
235
Nichtinvasives intraduktales papillares Adenokarzinom 8503/2  (C25.0-3, DO01.7
Hochgradige intraduktale tubulopapilldre Neoplasie C25.7-9
Intraduktale papillare Neoplasie mit hochgrad. intraepithel. Neoplasie
Intraduktale papillare Neoplasie mit hochgradiger Dysplasie
Intraduktaler papillarer Tumor mit hochgradiger Dysplasie
Intraduktaler papillarer Tumor mit hochgrad. intraepithel. Neopl.
Nichtinvasives muzinoses Zystadenom 8470/2  C25.0-3, DO01.7
Muzinoser zystischer Tumor mit hochgradiger Dysplasie C25.7-9
Muzinése zystische Neoplasie mit hochggradiger Dysplasie236
Maligne Ldisionen
Invasives duktales Karzinom o. n. A. 8500/3 (C25.0-3, (25.0-3,
Duktales Adenokarzinom o. n. A. C25.7-9 (C25.7-9
Duktales Karzinom o. n. A.
Duktalzell-Karzinom
Invasives duktales Adenokarzinom
Kolloidales Adenokarzinom (muzinés nicht-zystisches Karzinom) 8480/3  (C25.0-3, (C25.0-3,
C25.7-9 (C25.79
Hepatoides Adenokarzinom 8576/3  (C25.0-3, (25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Medulldres Adenokarzinom 8510/3  (C25.0-3, (25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Siegelringzellkarzinom 8490/3 (C25.0-3, (25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Undifferenziertes Karzinom o. n. A. (anaplastisch) 8020/3 (C25.0-3, (C25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Karzinom mit osteoklastendhnlichen Riesenzellen 8035/3  (C25.0-3, (25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Azinuszellkarzinom 8550/3  (C25.0-3, (25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Azinuszell-Zystadenokarzinom 8551/3  (C25.0-3, (25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Invasives intraduktales papillar-muzindses Adenokarzinom, 8453/3  (C25.0-3, (25.0-3,
Intraduktale papillar-muzindse Neoplasie, assoziiert mit invasivem C25.7-9 (C25.7-9
Karzinom
Gemischt azinar-duktales Karzinom®’ 8552/3  (€25.0-3, (C25.0-3,

C25.7-9 (C25.7-9

2 Bosman et al 2010.

2 DIMDI 2014.

24 Offizielle Bezeichnung der Morphologie nach ICD-0-3.1. Begriffe aus Bosman et al 2010 oder eigene Erlduterungen in Kursivschrift.

,8453/1 Intraduktaler papillar-muzinéser Tumor mit maRiger Dysplasie” (niedrig bis maRiger Dyspalsie) ist aus der aus WHO Klassifikation 2010
und der ICD-0-3.1 (DIMDI 2014) gestrichen und wird ersetzt durch 8453/0. Somit wird 8453 mit niedrig- bis maRiger Dyspalsie ab Diagnosedatum
01.01.2012 nicht mehr dokumentiert. Die “intraduktale papillar-muzinése Neoplasie mit hochgradiger Dysplasie” wird mit 8453/2 kodiert.

%% 8470/1 aus WHO Klassifikation 2003 (Deut. Version) ist gestrichen.

8552/3 neue Ziffer der IARC, WHO 2011; siehe DIMDI 2014.

235
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Tumor? ICDO- ICDO-3- I1CD10 GM
3.1-M T 2018
Maligner gemischter endokriner und exokriner Pankreastumor 8154/3  (C25.0-9 (C25.0-3,
Gemischt azinar-endokrin-duktales Karzinom C25.7-9

Gemischt azinar-(neuro)endokrines Karzinom
Gemischt duktal-(neuro)endokrines Karzinom
Gemischtes endokrines und exokrines Adenokarzinom
Gemischtes Inselzell- und exokrines Adenokarzinom

Muzinéser zystischer Tumor assoziiert mit invasivem Karzinom 8470/3 C25.0-3, (C25.0-3,
Muzinése zystische Neoplasie assoziiert mit invasivem Karzinom C25.7-9 (C25.7-9
Pankreatoblastom 8971/3 (C25.0-3, (25.0-3,

C25.7-9 (C25.7-9
Seroses Zystadenokarzinom o. n. A. 8441/3  (C25.0-3, (C25.0-3,

C25.7-9 (C25.7-9

Solid-pseudopapillares Tumor, papillar-zystischer Tumor, solide und 8452/1  (C25.0-3, D37.70

papillare epitheliale Neoplasie, soldider und zystischer Tumor®*® C25.7-9
Solid-pseudopapillares Karzinom 8452/3  (C25.0-3, (25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Papillotubulires Adenokarzinom”’ 8263/3 (25.0-3, (25.0-3,
Tubulopapillares Adenokarzinom C25.7-9 (C25.7-9
Verhornendes Plattenepithelkarzinom o. n. A% 8071/3 (C25.0-3, (25.0-3,
C25.7-9 (C25.7-9
Pseudosarkomatdses Karzinom, sarkomatioides Karzinom”* 8033/3 (C25.0-3, (25.0-3,

C25.7-9 (C25.7-9

Neuroendokrine Neoplasien

[Karzinoidtumor fraglicher Dignitat, [8240/1] C25.4 D37.70
Argentaffiner Karzinoidtumor o. n. A.] obsolet - 8240/3
Karzinoidtumor o. n. A.** 8240/3 (254  (C25.4

Karzinoid o. n. A.

Neuroendokriner Tumor, Grad 1
Neuroendokrines Karzinom, gut differenziert
Neuroendokrines Karzinom, niedriggradig
Typisches Karzinoid

NET Glz43,244

Atypischer Karzinoidtumor 8249/3 (C25.4 C25.4
Neuroendokriner Tumor, Grad 2
MaRig differenziertes neuroendokrines Karzinom

NET G2

Neuroendokrines Karzinom o. n. A. 8246/3 (C25.4 C25.4
NEC

GroRzelliges neuroendokrines Karzinom 8013/3 (C25.4 C25.4
Grofszelliges NEC

Kleinzelliges Karzinom o. n. A. 8041/3 C25.4 C25.4
Kleinzelliges NEC

Enterochromaffinzell-Karzinoid 8241/3 (C25.4 C25.4
Argentaffiner maligner Karzinoidtumor

EC-Zell-Tumor

% Diese Morphologie ist in Bosman et al 2010 unter Pankreastumoren nicht aufgefiihrt, soll aber dokumentiert werden kénnen (diagnostiziert im

NCT Heidelberg; personl. Mitteilung J. Glomm, 29.09.2016: ,,solid-pseudopapillarer Tumor*.

3 Diese Morphologie ist in Bosman et al 2010 unter Pankreastumoren nicht aufgefiihrt, soll aber dokumentiert werden kénnen (diagnostiziert im
NCT Heidelberg 2014: ,,mikrozystisches, tubulo-papilldres Karzinom*; die dieser Histologie am nachsten kommende Morphologie ist die 8263/3.
*° piese Morphologie ist in Bosman et al 2010 unter Pankreastumoren nicht aufgefiihrt, soll aber dokumentiert werden kénnen. Dies sehr seltene
primare Pankreaskopfkarzinom wurde in Frankfurt diagnostiziert und im Rahmen einer Zweitmeinung im NCT Heidelberg 2016 begutachtet.

1 Diese Morphologie ist in Bosman et al 2010 unter Pankreastumoren nicht aufgefiihrt, soll aber dokumentiert werden kénnen (diagnostiziert im
NCT Heidelberg; persénl. Mitteilung J. Glomm, 29.03.2018:“Sarkomatoides undifferenzierte Karzinom*, kodiert mit ,8033/3 Sarkomatoides Karzi-
nom*“.

2 Das ,Karzinoid fraglicher Dignitat” 8240/1 wird in der WHO Klassifikation des Verdauungssystems 2010 nicht mehr aufgefiihrt. Empfehlung ab
Diagnosedatum 01.01.2012: Kodierung 8240/3.

3 KIsppel et al 2004; Scheriibl et al 2010a; Scheriibl et al 2010b; Kléppel & Scheriibl 2010.

244 Vgl. Waeber et al 1995; Solcia et al 1985; Ekblada & Sundlera 2002 zu den L-cell-, Glukagon-ahnliches Peptid- und PP/PYY-produzierenden Tumo-
ren.
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Tumor? ICDO- ICDO-3- I1CD10 GM
3.1-M T 2018
Serotonin produzierendes Karzinoid
EC Zell, serotonin-produzierender NET (Karzinoid)
Endokriner Pankreastumor o. n. A,, Inselzelltumor o. n. A. 8150/1 (C25.4 D37.70
Maligner endokriner Pankreastumor 8150/3 (C25.4 C25.4

Inselzelladenokarzinom
Inselzellkarzinom
Endokriner Pankreastumor, hormoninaktiv

. 245
Gastrinom o. n. A.
G-Zell-Tumor o. n. A.
Gastrinzellen-Tumor

8153/1 C25.4 D37.70

Malignes Gastrinom 8153/3 (C25.4 C25.4
Maligner G-Zell-Tumor
Maligner Gastrinzellen-Tumor

Glukagonom o. n. A. 8152/1 C25.4 D37.70
Alpha-Zell-Tumor o. n. A.
Enteroglukagonom o. n. A.
Glucagon-like peptide-producing tumor
L-Zell-Tumor
Pankreaspeptid und pancreas-peptide-like Peptid bei terminal Tyro-
sinamid produzierendem Tumor
PP/PYY produzierender Tumor

Malignes Glukagonom 8152/3 (C25.4 C25.4
Malignes Enteroglukagonom,

Malignes Insulinom 8151/3 (C25.4 C25.4
Maligner Beta-Zell-Tumor

Malignes Somatostatinom 8156/3 C25.4 C25.4
Maligner Somatostatin-Zell-Tumor

Malignes VIPom 8155/3 (C25.4 C25.4

Vaskuldrer intestinaler Peptid-produzierender Tumor

246
Mesenchymale Tumoren

Lymphome247

10.4 »TNM“-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Pankreas nach ENETS
(European Neuroendocrine Tumour Society)
Neben der TNM-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Verdauungstraktes nach
uIcc®®, die fir alle NET-G1 und NET-G2 gilt, werden NET-G1 und NET-G2 zunehmend nach der
»TNM“~Klassifikation der European Neuroendocrine Tumour Society ENETS fiir den vorderen-
Darm** klassifiziert. Die UICC-Klassifikation, die fur alle exo- und endokrinen Tumore gilt, und

die ENETS-Klassifikationen stimmen nicht genau iberein®*?*!

. Deswegen muss fir das Staging
der NET-G1 und NET-G2 die jeweilige Klassifikation angegeben werden, die meist in dem pa-

tho-histlogischen Bericht zu finden ist. Werden dort keine Angaben gefunden, wird die TNM-

> Das ,8153/1 Gastrinom o. n. A.“ ist in der WHO-Klassifikation der Tumoren des Verdauungssystems 2010 nicht aufgefiihrt, in der WHO-

Klassifikation der Endokrinen Organe (DeLellis et al 2004) aber sehr wohl. Es wird deswegen auch hier gelistet.

8 Wir empfehlen, sich bei der Verschlisselung der mesenchymalen Tumoren des Pankreas am Handbuch der Tumoren der Weichgewebe und
Knochen zu orientieren (Adzersen 2018_04).

*7 \Wir empfehlen, sich bei der Verschliisselung der lymphoiden Tumoren des Pankreas am Handbuch der Tumoren der himatopoietischen und
lymphoiden Gewebe zu orientieren (s. Adzersen 2018_10.

2% Wittekind 2017, S. 130ff.

2 Rindi et al 2006.

% siehe Rindi et al 2006.

Kldppel 2011.
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Klassifikation nach UICC 2017 angenommen. UICC 2017 und AJCC 2010 stimmen (iberein und

gelten fir exo- wie flr endokrine, also auch neuro-endokrine, Tumoren.

Tab 10.3  ENETS-,TNM“-Stadienklassifikation der NET-G1 und NET-G2 des Pankreas (nach Rindi et al**?)

T Primartumor

TX Primartumor nicht beurteilbar

TO Kein Nachweis eines Primartumors

T1 Tumor begrenzt auf den Pankreas und GréRe <2 cm

T2 Tumor begrenzt auf den Pankreas und GréRe 2-4 cm

T3 Tumor begrenzt auf den Pankreas und GréRe >4 cm oder dringt in Duodenum oder Gal-
lengang ein

T4 Tumor dringt in angrenzende Organe (Magern, Milz, Kolon, Nebenniere) oder die Wand

groBer GefaRe ein (Truncus coeliacus oder A. mesenterica superior)

Fir irgendein T fuge (m) far multiple Tumoren hinzu

N Regionale Lymphknoten

NX Regionale Lymphknoten nicht beurteilbar

NO Keine regionalen LK-Metastasen

N1 Regionale LK-Metastasen

M Fernmetastasierung

MX Fernmetastasen nicht beurteilbar

MO Keine Fernmetastasen

M1° Fernmetastasen

Staging

Stadium | T1 NO MO

Stadium lla T2 NO MO
Ilb T3 NO MO

Stadium llla T4 NO MO
b Irgendein T N1 MO

Stadium IV Irgendein T Irgendein N m1°

®M1-spezifische Lokalisationen definiert entsprechend Sobin, Wittekind 200272,

Anmerkung zu den pankreatischen Adenokarzinomen

Der hiufigste Pankreastumor ist das , Invasive duktal Karzinom o. n. A. 8500/3“, synonym: ,invasives dukta-
les Adenokarzinom®. Hauptséachliche histologische Varianten des invasiven duktalen Adenokarzinoms des
Pankreas 8500/3 zeigt Tabelle 10.4 (Bosman et al 2010, S. 292 ff).

Tab 10.4Varianten des Adenokarzinoms des Pankreas (n. Bosman et al 2010)

M-Ziffer Name des Tumors

8480/3 Muzinéses Adenokarzinom (muzinéses non-zystisches Ca), kolloidales Adenokarzinom
8576/3 Hepatoides Karzinom

8510/3 Medulldres Karzinom

8552/3 Gemischtes azinar-duktales Karzinom

8154/3 Maligner gemischter Inselzell-endokriner und exokriner Pankreastumor

Gemischt azindr-endokrin-duktales Karzinom,
Gemischt azindr-endokrines Karzinom

Gemischt duktal-endokrines Karzinom

Endokrines und exokrines Adenokarzinom
Gemischtes Inselzell- und exokrines Adenokarzinom

8490/3 Siegelringzellkarzinom

252

Rindi et al 2006.

Sobin, Wittekind 2002, englische Ausgabe. In der deutschen Ausgage von Sobin, Wittekind 2002 (Wittekind et al 2002) finden wir keine Angaben
zu spezifischen M1-Lokalisationen. Edge et al 2010 (AJCC 2010), S. 242, geben als , typische” M1-Metastasierungslokalisationen bei endokrinen und
exokrinen Pankreastumoren die Leber, den Peritonelaraum und die Lunge an.

253
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8560/3 Adenosquamoses Karzinom
8020/3 Undifferenziertes Karzinom
8035/3 Karzinom mit osteoklastendhnlichen Riesenzellen (undifferenziertes Karzinom)

Tab 10.5 Verschliisselung der Adenokarzinome des Pankreas entsprechend der Beschreibung

im histologischen Bericht

Formulierung im Histologiebericht  Erlauterung M-Schliissel

“Partiell schleimbildendes, partiell Das duktale Adenokarzinom des Pankreas wird in ,,Gut 8500/3
siegelringzellhaltiges, schlecht diffe- differenzierte”, ,maRig differenzierte, duktal-dhnliche Struk-
renziertes duktales Adenokarzinom  turen und tubuldre Drisen” und ,schlecht differenzierte
des Pankreas” Driisen, abortive muko-epidermoide und pleomorphe Struk-
tur” den respektiven Grad 1, Grad 2 und Grad 3 eingeteilt.
Die Beschreibung in der Spalte links entspricht eindeutig
einem Grad 3 eines duktalen Adenokarzinoms

»Azinuszellkarzinom mit neuroendo- Die Beschreibung entspricht ziemlich genau der (neuen) 8154/3
kriner Differenzierung” ICDO-3.1 (DIMDI 2104) Beschreibung eines gemischt-
neuroendokrinen Tumors des Pankreas
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11 Ubergreifende Klassifikationen gastro-intestinaler Tumoren
11.1 WHO-Klassifikation 2010 und UICC-TNM-Klassifikation gastro-intestinaler neuroen-
dokriner Tumoren
Neurokrine Tumoren des Gl-Traktes werden histologisch nach den Regeln der WHO-
Klassifikation 2010%***® eingeteilt. Die Stadieneinteilung erfolgt nach der TNM Klassifikation
2017%° der neuroendokrinen GI-Tumoren, s. rechte Spalte Tabelle 11.1.
Tab11.1 Klassifizierung der neuroendokrinen Tumoren des Gl nach WHO Klassifikation 2010 und
TNM, 8. Auflage 2017
ICDO- . UICC-TNM-Klassifikation,
WHO 2010 Grad 31 ICDO-3.1-Beschreibung 2014 3. Aufl. 2017
Neuroendokriner G1 |8240/3 |Karzinoidtumor o. n. A. Klassifikation nach , Gut
Tumor G1 (NET-G1) Karzinoid o. n. A. differenzierte neuroendo-
Neuroendokriner Tumor, G1 krine (G1 und G2) des GlI-
Neuroendokrines Karzinom, gut Traktes” einschliefilich des
differenziert Pankreas, S. 130
Neuroendokrines Karzinom, nied- ,Gut differenzierte neu-
riggradig roendokrine Tumoren (G1
Neuroendokriner G2 |8249/3 |Atypischer Karzinoidtumor und G2) des Magens,
Tumor G2 (NET-G2) Neuroendokriner Tumor, G2 Dinndarms, Appendix,
M3iRig differenziertes neuroendokri- | Kolon und Rektum®, S.
nes Karzinom 131 ff.
Neuroendokrines G3 |8246/3 |Neuroendokrines Karzinom o. n. A. Schlecht differenzierte
Karzinom (NEC) neuroendokrine Karzino-
GroRzelliges NEC | G3 |8013/3 |GroRzelliges neuroendokrines Karzi- | me des Gl werden wie
nom Karzinome der entspre-
Kleinzelliges NEC | G3 |8041/3 |Kleinzelliges neuroendokrines Karzi- | chenden Lokalisation
nom klassifiziert.
11.2 Klassifikation der gastrointestinalen neuroendokrinen Tumoren nach ENETS

(European Neuroendocrine Tumour Society)

Neben der TNM-Klassifikation der neuroendokrinen Tumoren des Verdauungstraktes nach
uicc®’?, die fir alle NET-G1 und NET-G2 gilt (Osophagus, Magen, Ampulla Vateri, Jejunum, lle-
um, Kolon, Rektum, Analkanal, Pankreas), werden NET-G1 und NET-G2 zunehmend nach der
»TNM“~Klassifikation der European Neuroendocrine Tumour Society ENETS, spezifisch fiir den
vorderen®®, mittleren und hinteren Darm®?® einschlieRlich des Pankreas klassifiziert, da sich

die NET der jeweiligen Organe unterschiedlich verhalten.

254

Bosman et al 2010, S. 13 und 126.

Neuroendokrine Neubildungen spezifischer oder histologisch gemischter Art, wie z. B. das Becherzellkarzinom der Appendix (Bosman et al 2010,
S. 126 ff und S. 122 ff.) werden nach Graden eingeteilt, wie sie in der WHO 2010 angegeben sind. Fir die Ausbreitungsparameter der NET1-, NET2-
Tumoren und der NEC gelten die Angaben der 8. Auflage der TNM-Klassifikation S. 130 und 131ff.

28 wittekind 2017.

7 wittekind 2017, S. 130 und 131ff.

2% Rindi et al 2006.

Rindi et al 2007.
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11.3

Die UICC- und die ENETS-Klassifikationen stimmen nicht genau tberein®®.

Deswegen muss flr das Staging der NET-G1 und NET-G2 die jeweilige TNM-Klassifikation an-
gegeben werden, die meist in dem patho-histlogischen Bericht zu finden ist. Werden dort kei-
ne Angaben zur angewendeten Einteilung gefunden, wenden wir im NCT-Register die TNM-
Klassifikation nach UICC 2017 an. Die ENETS-Klassifikationen sind unter den jeweiligen Orga-
nen aufgefihrt (siehe dort).

Die Organbereiche Osophagus und Analkanal sind in den respektiven ENETS-Staging Publikati-
onen (s. 0.) nicht erwdhnt, obwohl NET-G1 und -G2 dort, wenn auch extrem selten, auftreten
konnen. Wir empfehlen fiir diese Lokalisationen die Anwendung der allgemeinen UICC-
Klassifikation gastrointestinaler neuroendokriner Tumoren®*.

Der Grad eines gutdifferenzierten neuroendokrinen Tumors kann der TNM-Klassifikation ma-
ligner Tumoren, 8. Aufl. 2017, S. 130 entnommen werden, falls im patho-histologischen Be-

fund nur Mitosezahlund KI-Index angegeben sind®®%.

GIST-Dokumentationsregeln

1. Die folgenden Regeln der GIST-Klassifikation gelten fiir Osophagus, Magen, Duodenum, lle-
um, Jejunum, Kolon, Rektum, Mesenterium sowie das Omentum (GroRes und Kleines Netz).

2. Das Staging-System gilt fiir alle GIST-Subtypen, also spindelzellige, epitheloide und gemischt-
zellige Typen

3. GIST der Dignitit /0 werden ab 2015 im NCT-Register in einer getrennten Liste erfaRt®®®. Um
die Prognose der GIST und Assoziation mit anderen Tumoren untersuchen zu kénnen, werden
im NCT entsprechend der WHO-Klassifikation der GI-Tumoren 2010 alle Stadien der GIST (/0,
/1 und /3) registriert. An das Epidemiologische Landeskrebsregister Baden-Wurttemberg wer-
den nur die /3 GIST gemeldet.

4. Die Stadiengruppierung der GIST des Magens gilt auch fiir das grofRe und kleine Netz (Omen-
tum majus und minus), s. TNM 2017, S. 169.

5. Die Stadiengruppierungen der GIST des Diinndarms, s. TNM 2017, S. 170, gelten auch fir
GIST des Osophagus, des Duodenums, des Kolon, des Rektum und des Mesenteriums®®*.

6. Die Stadiengruppierung der GIST setzt sich aus dem TNM und der Mitoserate zusammenZ®>.

7. Zur Bestimmung der Prognose, des Stadiums und der Krankheitsprogression nach Mietti-

nen®® ist neben den TNM-Kategorien auch die Gruppeneinteilung der GIST-Histologie erfor-

derlich. Diese umfasst das biologische Verhalten der GIST /0, /1 und /3.

% KIsppel 2011.

261

Wittekind 2017.

282 Rindi et al 2006.

263

geregelt.

Die Resgistrierung der GIST ist derzeit (31.12.2015) auf Landesebene (KRBW) und nach dem bundeswiten Krebsregistergesetz nicht einheitlich

%4 Edge et al 2010, S. 177, Wittekind 2017, S. 169f.
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Fletcher et al 2014, S. 164 ff; Wittekind 2017, S. 169f.
Nach Edge et al 2010, S. 177.
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- GIST 8936/0 hat die prognostischen Gruppe 1, 2 und 3a.
- GIST 8936/1 hat die prognostischen Gruppe 4.
- GIST 8936/3 hat die prognostischen Gruppe 3b, 5, 6a und 6b.

Die Tabelle 11.2 zeigt die Tumorparameter und die zugehorige Rate der Krankheitsprogression

flir Magen- und Diinndarm-GIST.

Prognose fiir Patienten mit GIST, basierend auf langfristigem FoIIow-up267

Tumor- Progressive Krankheit wahrend Follow-up
Parameter (% der Patienten)
Prognostische Tun:lorgrofse Mitoserate Magen GISTs Diinndarm-GISTs
Gruppe incm
1 <2 <5 0 0

2 >2<5 <5 1.9 4.3
3a >5<10 <5 3.6 24
3b >10 <5 12 52
<2 >5 0* 50*
5 >2<5 >5 16 73
6a >5<10 >5 55 85
6b >10 >5 86 90

*Sehr kleine (ungenugende) Fallzahlen

Wien-Klassifikation epithelialer Neoplasien des Gastrointestinaltraktes

Modifizierte Wien-Klassifikation der gastrointestinalen epithelialen Neoplasien®®*?"%*"*

Kategorie Histo-pathologische Beschreibung
1 Keine Neoplasie
2 Unbestimmt (,,indefinite”) fir Neoplasie
3 Geringgradige Neoplasie der Schleimhaut (Low-Grade-Adenom / Dysplasie)
4 Hochgradige Neoplasie der Schleimhaut

4.1 High-grade Adenom / Dysplasie

4.2 Nicht-invasives Karzinom (Carcinoma in-situ)
4.3 Verdacht auf invasives Karzinom
4.4 Intramukosales Karzinom
5 Submukosales invasives Karzinom (Karzinom mit Invasion der Submukosa oder tiefer)

Histologisches Regressionsgrading gastro-intestinaler Tumoren nach (neo-
adjuvanter) Therapie
Beim Regressionsgrading wird die Regression einer meist neoadjuvanten Radio- und/oder

Chemotherapie auf das Tumorgewebe beurteilt. Es existieren mehrere Regressionsgrading-

267
268
269
270
271

Bosman et al 2010, Tab 4.03, p. 75ff.
Miettinen et al 2006.

Schlemper et al 2000.

Schlemper et al 1999.

Stolte 2001.
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Tab11.4

systeme fiir unterschiedliche Lokalisationen im Gastrointestinaltrakt und fir unterschiedliche
histologische Tumortypen.

Am haufigsten werden histologische Regressionen im gastro-intestinalen Bereich nach neoad-
juvanter Therapie bei Osophaguskarzinomen (Plattenepithel- und Adenokarzinome), Magen-
karzinomen und Rektumkarzinomen zur Graduierung angewendet’2.

Die Wirkungen der neo-adjuvanten Regression auf mogliches , down-categorizing”, , down-
sizing” oder ,, down-staging” in Bezug auf die pra- und posttherapeutisch durchgefiihrte TNM-
und Stadien-Beurteilung sind zu berticksichtigen (pratherapeutischer cTNM).

Ein allgemeines, einheitliches, national oder international gliltiges Regressionsgrading ist u. a.
W. bisher nicht vereinbart (Stand 01.01.2012).

Im deutschsprachigen Raum ist ein fiir alle gastrointestinalen Tumoren giiltiges Regressions-
grading nach Therapie vorgeschlagen worden: Regressionsgrading der TU-Miinchen nach

Werner und Hofler?”>*4,

Regressionsgrading und Response gastrointestinaler Tumoren der TU-Miinchen 2000°”

Grad Response Regressions-Kriterien
1a Komplette Response (CR) Keine Tumorzellen nachweisbar
1b Subtotale Response (SR) <10% vitale Tumorzellen
Partielle Response (PR) 10-50% vitale Tumorzellen
Minimale Response (MR) >50% vitale Tumorzellen
Keine Response (NR) Keine histologischen Regressionszeichen

Anmerkung: Dieses System wurde urspriinglich fiir Adenokarzinome des Magens entwickelt, ist aber auch auf andere Neoplasien
im Gastrointestinaltrakt anwendbar.

272

Neid et al 2008.

3 Werner, Hofler 2000.

274

275

Neid et al 2008.
Werner, Hofler 2000.
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