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Abkiirzungen und Akronyme

AD Autosomal dominant

AFH Angiomatoides fibroses Histiozytom

ALT Atypischer lipomatoéser Tumor

AML Angiomyolipom

AR Autosomal rezessiv

ARMS Alveoldres Rhabdomyosarkom

ASPS Alveoldres Weichteilsarkom

CCST Klarzell-Zucker-Tumor der Lunge, clear cell sugar tumor of the lung

CCS Klarzellsarkom, clear cell sarcoma of soft tissue

DFSP Dermatofibrosarcoma protuberans

DSRCT Desmoplastischer klein-rundzelliger Tumor, desmopalastic small round cell tumour

EES Extra-skelettales Ewing-Sarkom

EHE Epitheloides Himangioendotheliom

EMC Extraskelettales myxoides Chondrosarkom

EMRS Embryonales Rhabdomyosarkom

ES Epithelioidsarkom

FNCLCC Fédération Nationale des Centres de Lutte Contre le Cancer

GCF Riesenzellfibroblastom, giant cell fibroblastoma

GCT Riesenzelltumour, giant cell tumour (of the bone)

GCT-ST Riesenzelltumor der Weichgewebe, giant cell tumour of soft tissue

GIST Gastro-Intestinaler Stroma-Tumor

HPF high power field

IARC International Agency for Reseach on Cancer, Internationales Krebsforschungszentrum der
WHO, Lyon

ICD10 GM International Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems, Internati-
onale statistische Klassifikation der Krankheiten und verwandter Gesundheitsprobleme,
Version 10, German Modification

ICDO-3.1 International Classification of Diseases for Oncology 3rd edition, Internationale Klassifika-
tion der Krankheiten fiir die Onkologie 3. Ausgabe 2000. Deutsche Ausgabe 2003, 1. Revi-
sion 2014

ICDO-3.1 M Morphologieabschnitt der ICDO-3.1

ICDO-3.1T Topographieabschnitt der ICDO-3.1

IFS Infantiles Fibrosarkom

IMT Inflammatorischer myofibroblastischer Tumor, inflammatory myofibroblastic tumour

KRBW Krebsregister Baden-Wiirttemberg

KS Kaposi-Sarkom

LAM Lymphangioleiomyomatose

LCH Langerhans-Zell-Histiozytose Lymphangioleiomyomatose LAM

LMS Leiomyosarkom

M Morphologie

MHF Malignes fibroses Histiozytom

MIFS Myxoinflammatorisches fibroblastisches Sarkom, myxoinflammatory fibroblastic sarcoma

MLS Myxoides Liposarkom

MM Multiples Myelom

MPNST Maligner peripherer Nervenscheidentumor

NCI National Cancer Institute der USA

PCM Plasmazellmyelom

PEComa Perivaskulare epitheloid-zellige Neoplasie

PHAT Pleomorpher hyalinisierender angiektatischer Tumor der Weichteile

PFHT Plexiformer fibrohistiozytarer Tumor

PILA Papilldres intralymphatisches Angioendotheliom

PNET Primitiver neuroektodermaler Tumor

PUS Pleomorphes undifferenziertes Sarkom

RH Retiformes Haemangioendotheliom

SEER Surveillance, Epidemiology, and End Results, US amerikanisches Krebsregister der NCI
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SEF Sklerosierendes epitheloides Fibrosarkom, sclerosing epitheloid fibrosarcoma
SFT Sklerosierender fibréser Tumor

SPB Solitares Plasmozytom des Knochens (of the bone)

SS Synovial-Sarkom

T Topographie

TIO Tumor-induzierte Osteomalazie

UPS Undifferenziertes hochgradiges pleomorphes Sarkom

USTS Undifferenziertes Weichgewebe-Sarkom, undifferentiated soft tissue sarcoma
VHL Von-Hippel-Lindau-Erkrankung

XD X-chromosomal dominant

XR X-chromosomal rezessiv
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1 Tumoren der Weichgewebe (,,Weichteilgewebe”, ,,Weichgewebe-

Sarkome*“)

Unter ,,Weichgewebetumoren” werden bosartige Neubildungen des mesenchymalen Gewe-

bes zusammengefasst (englisch ,tumours of soft tissue”, deutsch meist als ,, Tumoren des
Weichteilgewebes“)' bezeichnet. Tabelle 1.1 zeigt die mesenchymalen Zelltypen, aus denen
im Wesentlichen Weichgewebeneoplasien entstehen. Aus dieser Einteilung ergeben sich die

verschiedener Klassen der Weichgewebetumoren®.

Tab 1.1 Hauptzelltypen und hauptsichliche Ursprungsgewebe der Weichgewebetumoren®
Mesenchymaler Zelltyp Ursprung des Weichgewebetumors
Adipozyten Fettgewebe, Subkutangewebe
Fibroblasten, Myofibroblasten Aponeurosen, Faszien, Bursae, Schleimbeutel, Biander, Seh-

nen, Sehnenscheiden, Synovia

Fibrohistiozyten Fibro-histiozytare Mischgewebe (zahlreiche Lokalisationen)
Glatte Muskulatur Alle Lokalisationen mit glatter Muskulatur
Perizytisches-perivaskulares Gewebe Glomus, Perizytome
Quergestreifte Muskelzellen Muskelgewebe des Skeletts
GefaRzellen LymphgefaRe, Venen, Arterien, andere Gefal3strukturen
Knorpel-Knochenzellen Chondro-ossdre Gewebe
Mesenchymzellen des Gl-Traktes Gastro-Intestinal-Trakt
Nervenscheidenzellen (Perineuralzellen) Peripheres Nervengewebe
Unterschiedliche Zelltypen Unterschiedliche Gewebe
Nicht identifizierbare Zelllinie Heterogene Gruppe (Diagnose per exclusionem)

1.1 Topographischer Geltungsbereich

In der ICDO-3.1 sind als Topographie-Kodierungen fiir Weichgewebetumoren die Lokalisatio-

nen C38.0-3, C47.0-9, C48.0 und C49.0-9 aufgefihrt.

C38.0 Herz, Endokard, Epikard, Herzkammer, Herzvorhof, Myokard, Perikard

C38.1 Vorderes Mediastinum

C38.2 Hinteres Mediastinum

C38.3 Mediastinum o. n. A.

C47.0 Periphere Nerven und autonomes Nervensystem, Fossa pterygoidea, Gesicht, Hals,
Halsregion, Kinn, Kopf, Kopfschwarte, Schlafe, Stirn, Supraklavikularregion, Wange,
Plexus cervicalis

C47.1 Periphere Nerven und autonomes Nervensystem der oberen Extremitat und der
Schulter, Armnerv, N. medianus, N. radialis, N. ulnaris, Arm, Daumen, Ellbogen, Ellen-

beuge, Finger, Hand, Handwurzel, Oberarm, Schulter, Unterarm, Plexus brachialis

" Wir verwenden hier durchgéngig statt des mehr umgangssprachlichen Begriffs Weich“teil“gewebe (ICD10 GM) den Begriff , Weichgewebe” = soft
tissue.

’ Die Einteilung folgt der WHO-Klassifikation der Tumoren des Weichgewebes und der Knochen, Fletcher et al 2013.

® Fletcher et al 2013.
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C47.2

C47.3

C47.4

C47.5

C47.6

C47.8

C47.9

C48.0

C49.0

C49.1

C49.2

C49.3

C49.4

Periphere Nerven und autonomes Nervensystem der unteren Extremitat, N. Femora-
lis, N. ischiadicus, N. obturatorius, Bein, Ferse, Ful}, FukRknochel, Hiifte, Knie, Kniekeh-
le, Oberschenkel, Unterschenkel, Wade, Zehe

Periphere Nerven und autonomes Nervensystem des ThoraxInterkostalnerven, Axilla,
Brustkorb, Brustwand, Infraklavikularregion, Skapularregion, Thoraxwand

Periphere Nerven und autonomes Nervensystem Abdomen, Bauchwand, Nabel
Periphere Nerven und autonomes Nervensystem des Beckens N. sacralis, Damm, Ge-
sal, Glutealregion, Leiste, Leistengegend, Regio sacrococcygea, Plexus lumbosacralis,
Plexus sacralis, Sakralplexus

Periphere Nerven und autonomes Nervensystem des Stammes, N. lumbalis, Flanke,
Riicken, Stamm

Periphere Nerven und autonomes Nervensystem, mehrere Teilbereiche Gberlappend
Autonomes Nervensystem o. n. A., Ganglion o. n. A,, Nerv o. n. A., parasympathisches
Nervensystem o. n. A., periphere Nerven o. n. A., Spinalnerven o. n. A., sympathisches
Nervensystem o. n. A

Retroperitoneum, periadrenales Gewebe, perinephritisches Gewebe, peripankreati-
sches Gewebe, perirenales Gewebe, retroperitoneales Gewebe, retrozikales Gewebe
Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile des Kopfes, des Gesichtes
und des Halses, A. carotis, Fossa pterygoidea, Gesicht, Hals, Halsregion, Kinn, Kopf,
Kopfschwarte, Schlafe, Stirn, Supraklavikularregion, Wange, M. masseter, M. sterno-
cleidomastoideus, Ohrknorpel, Knorpel des Ohres

Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile der oberen Extremitat und
Schulter, A. radialis, A. ulnaris, Arm, Daumen, Ellbogen, Ellenbeuge, Finger, Hand,
Handwurzel, Oberarm, Schulter, Unterarm, M. biceps brachii, M. brachialis cora-
cobrachialis, M. deltoideus, M. triceps brachii, Palmarfaszie

Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile der unteren Extremitat und
der Hiifte, A. femoralis, Bein, Ferse, Ful}, FukRknochel, Hifte, Knie, Kniekehle, Ober-
schenkel, Unterschenkel, Wade, Zehe, M. biceps femoris, M. gastrocnemius, M. quad-
riceps femoris, Plantaraponeurose, Plantarfaszie

Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile des Thorax, A. axillaris, A.
mammaria interna, A. subclavia, Aorta o. n. A., Axilla, Brustkorb, Brustwand, Skapular-
region, Thorax, Thoraxwand, Ductus thoracicus, Interkostalmuskeln, M. latissimus
dorsi, M. pectoralis major, M. trapezius, V. cava superior, Zwerchfell

Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteilgewebe des Abdomen, A. coe-

liaca, A. renalis, Aorta abdominalis, Bauchmuskeln, Bauch , Bauchwand, Nabel, M.
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1.2

13
13.1
1311

iliopsoas, M. rectus abdominis, Mesenterialarterie, Psoasmuskeln, V. cava inferior, V.
cavao.n. A, V. cava, pars abdominalis

C49.5 Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile des Beckens, A. iliaca,
Damm, GesaR, Glutealregion, Leiste, Regio sacrococcygea, M. gluteus maximus, V.
iliaca.

C49.6 Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile des Stammes o. n. A., Flan-
ke, Ricken, Stamm

C49.8 Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile, mehrere Bereiche lberlap-
pend

C49.9 Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile o. n. A., Aponeurose 0. n. A,
Arterie 0. n. A., Band 0. n. A,, Bindegewebe o. n. A., BlutgefaR o. n. A., Faszie 0. n. A,,
Fettgewebe o. n. A,, Gefdl} 0. n. A,, lymphatisch o. n. A,, Muskel o. n. A., Schleimbeu-
tel 0. n. A., Sehne o. n. A,, Sehnenscheide o. n. A., Skelettmuskel o. n. A., straffes Bin-

degewebe o. n. A., Subkutangewebe o. n. A, Synovia 0. n. A., Vene o. n. A.

Regiondre Lymphknoten

Absiedlungen maligner Zellen in regiondare Lymphknoten sind bei Weichgewebesarkomen er-
wachsener Patienten ungewohnlich®.

Die regionaren LK sind diejenigen, die der Lage des Primartumors entsprechen.

Patienten, bei denen der Lymphknotenstatus klinisch und pathologisch negativ bestimmt

wurde, kénnen (sollen) im TNM als NO (statt NX) klassifiziert werden’.

Verschliisselung der Weichgewebetumoren

Regeln

Topographieregel

Geht der Weichgewebetumor aus einem peripheren Nerven, autonomen Nerven, Bindegewe-
be oder Subkutangewebe hervor (Morphologien der Tabelle 1.2) und/oder ist er an einer der
ICDO-3.1-Weichgewebetopographien C38.0-3, C47.0-9, C48.0 und C49.0-9 lokalisiert, wird die
Lokalisation ,,C49.0-9 Bindegewebe, Subkutangewebe und sonstige Weichteile” kodiert. Ein im
obigen Abschnitt 1.1 Geltungsbereich aufgefiihrter anatomischer Bereich soll im patho-

histologischen Bericht als Ursprungsort des Tumors genannt sein. Ansonsten wird als Ur-

sprungsort eines Weichgewebetumors wie iiblich die anatomische Lokalisation verschliisselt,

an der der Weichgewebetumor primdr auftritt, z. B. bei GIST die Lokalisation Magen, falls zu-

treffend.

* Edge et al 2010 (AJCC), S. 292.
® Nach Wittekind 2017 (UICC), Wittekind et al 2013, S. 97 (UICC).
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13.1.2

1313

13.14

Die im , Alphabetischen Verzeichnis“ der ICD10 2014, S. 576 gegebene Erlauterung ist eindeu-
tig: ,Bei Neubildungen des Bindegewebes (Blutgefille, Schleimbeutel, Faszie, Bander, Mus-
keln, periphere Nerven, sympathische und parasympatische Nerven und Ganglien, Sehnen,
Synovialis, usw.) oder bei morphologischen Bezeichnungen, die das Bindegewebe kennzeich-

nen, ist gemaR der Liste unter ,Neubildung, Bindegewebe’ zu verschliisseln. Lokalisationen, die

nicht in dieser Liste aufgefiihrt sind, sind entsprechend der angegebenen Lokalisation zu ver-

schliisseln, z.B. Fibrosarkom, Pankreas C25.9; Leiomysarkom, Magen C16.9"° (eigene Hervor-
hebung). Anhand des , Alphabetischen Verzeichnisses” lasst sich jederzeit nachprifen, ob die
Verschlisselung zutreffend erfolgt ist.

Die in der Lokalisations-Spalte 3 aufgefiihrten ICDO-3.1 Topographie-Ziffern sind nach Haufig-
keit entsprechend der Angaben in der WHO-Klassifikation 2014 geordnet. Zusatzlich sind alle
in SEER 2012 als valide angesehen Organlokalisationen zugelassen, die meist als eingeklam-

merte ICDO-3-T-Ziffern aufgefiihrt sind. Alle angegebenen Lokalisationen werden als erlaubt

und plausibel angesehen. Das ,Pleomorphe Liposarkom® z. B. tritt in 11 anatomischen Lokali-

sationen bzw. Lokalisationsbereichen typischerweise auf, dariiber hinaus aber sporadisch auch
an den weiteren angegebenen anatomischen Orten, die ebenfalls kodiert werden kénnen und
zugelassen sind.

Histologie der Weichgewebetumoren

Tabelle 1.2 zeigt die in der WHO Klassifikation 2013 aufgefiihrten Tumoren des Weichgewebes
der Dignitat /1 und /3 mit dem Tumornamen, der ICDO-3.1-M-Ziffer, der ICD-3.1-T-Ziffer und
der zugehdrigen ICD10-GM 2017-Diagnoseziffer. In-situ Tumoren /2 werden in der Gruppe der
Weichgewebe- und Knochentumoren nicht beschrieben.

GIST

Die in Tabelle 1.2 aufgefiihrten Weichgewebetumoren, die sog. gastrointestinalen Stroma-
tumoren (GIST), sind Tumoren mesenchymalen Ursprungs und deswegen hier aufgefiihrt. Sie
sind aber zusatzlich bei den Tumoren des Verdauungssystems’ enthalten, weil sie typischer-
weise in den Abteilungen fir Gastro-Enterologie diagnostiziert und dann bauchchirurgisch
bzw. systemisch behandelt werden.

ICD10-GM Diagnosen

Eingeklammerte ICDO-10-Diagnosenziffern (Spalte 4 der Tabelle 1.2) sind zugelassen, treten

aber relativ selten auf. Alle angegebenen Diagnoseziffern werden als erlaubt und plausibel an-

gesehen. Das ,,Pleomorphe Liposarkom” z. B. tritt haufiger und typischerweise an 11 anatomi-

schen Lokalisationen bzw. Lokalisationsbereichen auf, dariber hinaus aber sporadisch auch an

® DIMDI 2011.

7 Adzersen 2018_02.
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weiteren anatomischen Lokalisationen, die, falls zutreffend, als plausibel akzeptiert werden

sollten.
1.3.1.5 Tabelle 1.2 enthalt auch die Kodierungen von Tumoren, die im Kapitel ,, Weichteile” der TNM-
Klassifikation, 8. Auflage® und dem AJCC Cancer Staging Manual ausgeschlossen sind:
- das Kaposi-Sarkom und
- das Dermatofibrosarcoma protuberans’ (s. NCT-Handbuch Tumoren der Haut),
- die Fibromatose (Desmoidtumor),
- Sarkome mit Ursprung in der Dura mater, im Gehirn, in parenchymatésen und Hohl-
Organen
- Infantiles Fibrosarkom™
- das Angiosarkom™.
Diese Tumoren kénnen durch das konventionelle UICC-Stagingsystem (TNM, mit Stadiengrup-
pierung) nicht optimal charakterisiert werden' und sind deshalb vom Stagingsystem ausge-
schlossen.
Sarkome der Dura mater des ZNS, der parenchymatésen Organe, der Hohlorgane und der Haut
sind guch in den jeweiligen organspezifischen Handbiichern aufgefihrt.
Tab 1.2 Verschliisselung der Weichgewebe-Tumoren nach WHO Klassifikation 2013"* mit ICDO-3.1-
Histologie, Lokalisation und ICD10-GM 2017 Diagnose
Tumor™ ICDO-3.1- ICDO-3- ICD10 GM
M T 2017
ADIPOZYTISCHE TUMOREN
Atypisches Lipom, gut differenziertes Liposarkom der ober- 8850/1 C49.2, C49.1, C48.0, D48.1, D48.3, D48.7,

flachlichen Weichteilele, oberflachliches gut differenziertes
Liposarkom, atypischer lipomatéser Tumor (ALT)

€49.6, C62.9, C38.1-3,
€49.0, C44.0-9,
(C72.8-9)

D43.0-9

Liposarkom o. n. A.

8850/3

C49.2, C49.1, C48.0,
C49.6, C62.9, C38.1-3,
C49.0, C44.0-9,
(Co7.9-C10.9, C17.0-
C26.9, C38.8, C40.0-
C41.9, C47.0-C52.9,
C60.0-C68.9, C72.8-9,

C49.2, C49.1, C48.0,
C49.6, C62.9, C38.1-3,
C49.0, C44.0-9,
(Co7.9-C10.9, C17.0-
C26.9, C38.8, C40.0-
C41.9, C47.0-C52.9,
C60.0-C68.9)

® Wittekind 2018.

° Edge et al 2010, S. 291.

°1n AJCC 2010, S. 292 ausgeschlossen.
" 1n AJCC 2010, S. 291 eingeschlossen.
2 AJCC 2010292.

3 Fletcher et al 2013.

' Offizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1 -Morphologie. In Kursivschrift: zusatzliche oder abweichende Begriffe aus Fletcher et al
2013 und eigene Ergdnzungen. ,Obs.” = Obsolet oder nicht mehr zu verwendende Tumorbezeichnungen und M-Ziffern. Empfehlungen fir Ersatz-

kodierung sind meist angegeben.

" Die ICD-0-3-Topographieziffern sind nach Haufigkeit des Auftretens des spezifischen Tumors hierarchisch geordnet. Die erste Ziffer zeigt die
haufigste Tumorlokalisation an, die zweite die zweithadufigste, etc. Weitere, seltener auftretende Lokalisationen kénnen kodiert werden. Da mesen-
chymales Weichgewebe an allen anatomischen Lokalisationen des Korpers zu finden ist, darf auch jegliche Lokalisation des Primartumors von
C00.0-C80.9 kodiert werden. Diese Regel geht liber die Angaben in der SEER Validation List 2012 hinaus, in der bestimmte Lokalisationen z. B. bei
Sarkomen nicht aufgefiihrt sind. Die Uberpriifung der internationalen Literatur ergab jedoch auch primare Lokalisationen, die in der SEER Validie-

rungsliste fehlen.

' Fiir die Lokalisationen Retroperitoneum und Mediastinum kann der alte Begriff ,gut differenziertes Liposarkom“ noch verwendet werden (Dei

Tos, Pedeutour 2014).
10
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Tumor™ ICDO-3.1- ICDO-3- ICD10 GM
M T 2017
€80.9)
[Gut differenziertes Liposarkom]”” - 8850/1 [8851/3]  C49.2,C49.1,C48.0, D48.1,D48.3, D48.7,
C49.6, C62.9, C38.1-3, D43.0-9
C49.0, C44.0-9,
(C72.8-9)
Entdifferenziertes Liposarkom 8858/3 C48.0, C63.1, C49.0, C48.0, C63.1, C49.0,
C49.6, C49.6
(C49.2,C49.1, C48.0, (C49.2,C49.1, C48.0,
C62.9, C38.1-3, C07.9- (C62.9, C38.1-3, C07.9-
C10.9, C17.0-C26.9, C10.9, C17.0-C26.9,
C38.8, C40.0-C41.9, C38.8, C40.0-C41.9,
C44.0-9, C47.0-C52.9, C(C44.0-9, C47.0-C52.9,
C60.0-C68.9, C80.9) C60.0-C68.9)
Myxoides Liposarkom 8852/3 C49.2, C49.1, C48.0, C49.2, C49.1, C48.0,
Rundzelliges Liposarkom C44.0-9, C62.9, C38.1- (C44.0-9
3, C38.8, (C62.9, C38.1-3, C38.8,
(C07.9-C10.9, C17.0- C07.9-C10.9, C17.0-
C26.9, C40.0-C41.9, C26.9, C40.0-C41.9,
C44.0-9, C47.0-C52.9, C(C44.0-9, C47.0-C52.9,
C60.0-C68.9, C80.9) C60.0-C68.9)
[Rundzelliges Liposarkom]18 obs. > 8852/3 [8853/3] C49.2, C49.1, C48.0, C49.2, C49.1, C48.0,
C44.0-9, C62.9, C38.1- (C44.0-9
3, C38.8, (C62.9, C38.1-3, C38.8,
(C07.9-C10.9, C17.0- C07.9-C10.9, C17.0-
C26.9, C40.0-C41.9, C26.9, C40.0-C41.9,
C44.0-9, C47.0-C52.9, (C44.0-9, C47.0-C52.9,
C60.0-C68.9, C80.9) C60.0-C68.9)
Pleomorphes Liposarkom 8854/3 C49.2, C49.1, C49.6, C49.2, C49.1, C49.6,

C48.0, C63.1, C38.0-3,
C38.4, C49.0, C18.0-9,
C63.1, C69.6,
(C07.9-C10.9, C17.0-
C20.9, C38.1-8, C40.0-
C41.9, C44.0-C52.9,
C60.0-C68.9, C80.9)

C48.0, C63.1, C38.1-3,
C38.0, C38.4, C49.0,
C18.0-9, C63.1, C69.6,
(C07.9-C10.9, C17.0-
C20.9, C38.1-8, C40.0-
C41.9, C44.0-C52.9,
C60.0-C68.9)

[Gemischtzelliges Liposarkom]19 obs. - 8850/3 oder 8854/3 [8855/3]

C48.0-1, C38.1-2,
C49.1-2

C48.0-1, C38.1-2,
C49.1-2

FIBROBLASTISCHE / MYOFIBROBLASTISCHE TUMOREN

Intermedidire Malignitéit (lokal aggressiv)

Palmare/plantare Fibromatosezo, Dupuytren’sche Kontraktur, 8813/1 C49.1-2 D48.1, D48.7
Lederhosen-Krankheit)

Aggressive Fibromatose 8821/1 C49.1, C49.3, C49.6, D48.1, D48.7
Desmoid o. n. A. C49.2, C49.0, C.00-
Extraabdominaler Desmoidtumor C80.9

Invasives Fibrom

Abdominale Fibromatose® 8822/1 c48.4 D48.1, D48.7
Abdominaler Desmoidtumor

Mesenteriale Fibromatose

Retroperitoneale Fibromatose

Muskulo-aponeurotische Fibromatose

Lipofibromatose22 8851/1 C49.1-2,C49.0,C49.6 D48.1, D48.7

v 8851/3 ist in Fletcher et al 2013 nicht mehr enthalten und sollte (kann) durch 8850/1 ersetzt werden. Vgl. Dei Tos und Pedeutour 2013, S. 33 ff.

8 |n Fletcher et al 2013 nicht enthalten; identisch mit und zu substituieren durch 8852/3.

*In Fletcher et al 2013 nicht mehr enthalten. Kodierungsempfehlung des NCT-Registers: 8850/3 oder 8854/3, siche Fletcher et al 2002, S. 46.

® Das ,8813/3 Faszienfibrosarkom“ ist in Fletcher et al 2013 nicht enthalten und

' Fehlt in Tabelle der WHO Klassifikation der Weichgewebetumoren, im Text enthalten, s. Fletcher et al 2013, S.10 resp. S. 72.
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M

ICDO-3-
T

ICD10 GM
2017

Riesenzellfibroblastom (GCF)

8834/1

C49.6, C49.5, C49.3,
C49.1-2

D48.1, D48.7, D48.5

Intermedidire Malignitéit (sehr selten metastasierend)

Dermatofibrosarcoma protuberans

8832/1%

C44.0-9, C49.6, C49.1-
2, C49.0

(C47.0-9, C49.0-9,
€51.0-C52.9)

D48.1, D48.7

Dermatofibrosarkom o. n. A.
Dermatofibrosarcoma protuberans o. n. A.

8832/3

C44.0-9, C49.6, C49.1-
2,C49.0

(C47.0-9, C49.0-9,
C51.0-C52.9)

C49.6, C49.1-2, C49.0,
(C47.0-9, C49.0-9,
€51.0-C52.9)

Pigmentiertes Dermatofibrosarcoma protubera ns”*
Bednar-Tumor

8833/1

C44.0-9, C49.6, C49.1-
2, C49.0

(C47.0-9, C49.0-9,
€51.0-C52.9)

D48.1, D48.7

Solitirer fibréser Tumor (exrapleural) (SFT)>

8815/1

€49.0-3, C69.6, C38.0-
3, C48.0-8, C49.4,
C70.0-9, C72.0, C07.9-
C08.8, C34.0-9, C73.9,
€22.0-9, C15.0-C26.9,
C74.0-9, C64.9, C67.0-
9, C61.9, C63.1, C62.0-
9, C41.0-9, C44.0-9
(C00.0-C80.9)

D48.1, D48.3-5, D48.7

Maligner solitarer fibréser Tumor (SFT)

8815/3

C49.0-3, C38.0-3,
C48.0-8, C70.0-9,
C72.0, C07.9-C08.8,
C34.0-9, C73.9, C22.0-
9, C15.0-C26.9, C74.0-
9, C64.9, C67.0-9,
C61.9, C63.1, C62.0-9,
C41.0-9, C44.0-9
(C49.0-9, C00.0-C80.9)

C49.0-9, C38.0-3,
C48.0-8

Myofibroblastentumor o. n. A.
Entzindlicher Myofibroblastentumor (IMT)

8825/1

C48.1, C48.0, C49.5,
C49.4, C34.1-9, C38.1-
3, C49.0, C15.0-C26.9,
C54.0-9, C7.0-9,
C25.0-9, C70.0-C72.9

D48.1, D48.3-4, D48.7

Niedriggradiges myofibroblastisches Sarkom?®

8825/3

C49.1-2, C49.0, C02.0-
9, C06.9, C44.0-9, C15-
C26, C07.9-C08.9,
C11.0, C30.0-C31.9

C49.1-2, C49.0, C02.0-
9, C06.9, C44.0-9, C15-
C26, C07.9-C08.9,
C11.0, C30.0-C31.9

Myxoinflammatorisches fibroblastisches Sarkom/ Atypischer 8811/1”

myxoinflammatorischer fibroblastischer Tumor (MIFS)
Hyalinizing spindle cell tumour
Hédmosiderotischer fibrolipomatéser Tumor

C49.1-2,C49.0

D48.7

Infantiles Fibrosarkom (IFS)

8814/3

C49.2-3, C49.6, C49.0,
C17.0-C26.9

C49.2-3, C49.6, C49.0,
C17.0-C26.9

2 Fibromatosevariante; Tumor der Kindheit; Dignitat /1 in der ICD-O-3.1 2003, 1. Rev. 2014 nicht aufgefiihrt, soll aber kodiert werden kénnen, da in

WHO Kilassifikation (Fletcher et al 2013) aufgefihrt.

% Dignitét in der ICD-0-3.1 nicht aufgefiihrt, soll aber kodiert werden kénnen (Fletcher et al 2013, S. 77 ff.).
**In der ICD-0-3.1 nur mit der Dignitat /3 aufgefihrt. Je nach Pathologischem Befund sollen beide Dignitaten kodiert werden kénnen (Regel F der

ICD-0-3.1).

2 Schliisselnummer 8815/1 ist in der ICD-0-3.1, 1. Rev. 2014 und SEER 2012 nicht aufgefiihrt, Kodierung /1 nach Regel F der ICD-0-3.1 erlaubt.
% Die 8825/3 ist in der ICD-0-3.1 nicht aufgefiihrt, darf abernach Regel F der ICD-0O-3.1 kodiert werden.
7 Die M-Ziffer 8811/1 wird in Fletcher et al 2013 fiir zwei unterschiedliche Entitdten benutzt:

a) fur das Myxoinflammatorische fibroblastische Sarkom/den atypischen myxoinflammatorischen fibroblastischen Tumor (S. 87f) und

b) fiir den Hdmosiderotischen fibrolipomatésen Tumor (S. 210f). Fur beide Entitaten kann der M-Kode gelten, wenn im histologischen Befund je-

weils so beschrieben.
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Tumor™ ICDO-3.1- ICDO-3- ICD10 GM
M T 2017
(C03.0-C07.9-C08.9, (C03.0-C07.9-C08.9,
C11.0-C13.9, C32.0- C11.0-C13.9, C32.0-
C32.3,C328-C34.9, C32.3,C328-C34.9,
C38.1-8, C39.0-9, C38.1-8, C39.0-9,
C40.0-8-C41.9, C44.0- (C40.0-8-C41.9, C44.0-
9, C47.0-C51.9, C53.0- 9, C47.0-C51.9, C53.0-
C57.9, €60.0-C69.9, C57.9, €60.0-C69.9)
C80.9)
Maligne
Fibrosarkom o. n. A. 8810/3 C49.2-3,C49.6, C49.0 C49.1-2, C49.6, C49.0
Fibrosarkom des Erwachsenen (adult fibrosarcoma) (C03.0-9, Co4.1, (C03.0-9, C04.1, C04.8-
(Fischgrdtenarchitektur) C04.8-C05.2, C05.8- C05.2, C05.8-C06.2,
C06.2, C06.8-C08.9, C06.8-C08.9, C11.0-
C11.0-C13.9, C17.0- C13.9, C17.0-C20.9,
C20.9, C26.0-9, C30.0- (C26.0-9, C30.0-C34.9,
C34.9,C38.1-C39.9, C38.1-C39.9, C40.0-
C40.0-C41.0-9, C44.0- C41.0-9, C44.0-9,
9, C47.0-C57.9, C60.0- C47.0-C57.9, C60.0-
C70.9, C71.6, C80.9) C70.9, C71.6)
Fibromyxosarkom (Myxofibrosarkom) 8811/3 C49.2-3, C49.6, C49.0 (C49.1-2,C49.6, C49.0
(C03.0-9, C04.1, (C03.0-9, C04.1, C04.8-
C04.8-C05.2, C05.8- C05.2, C05.8-C06.2,
C06.2, C06.8-C08.9, C06.8-C08.9, C11.0-
C11.0-C13.9, C17.0- C13.9, C17.0-C20.9,
C20.9, C26.0-9, C30.0- (C26.0-9, C30.0-C34.9,
C34.9, C38.1-C39.9, C38.1-C39.9, C40.0-
C40.0-C41.0-9, C44.0- (C41.0-9, C44.0-9,
9, C47.0-C57.9, C60.0- C47.0-C57.9, C60.0-
C69.9, C80.9) C69.9)
Myxosarkom 8840/3 C49.2-3, C49.4-6, C49.0-6, C48.0-1,
Niedriggradiges fibromyxoides Sarkom, low grade fibromyx- C48.0-1, C41.0-9 C41.0-9,
oid sarcoma, (C07.9-C08.9, C26.0-9, (C07.9-C08.9, C26.0-9,
Sklersosierendes epitheloides Fibrosarkom (SEF C40.0-C41.9, C47.0- C40.0-C41.9, C47.0-
C49.9, C56.9, C80.9) C49.9, C56.9)
Angiomyxom, aggressives Angiomyxom28 8841/1 C49.0-9 D48.1, D48.7
SOGENANNTE FIBRIO-HISTIOZYTISCHE TUMOREN
Tendosynovialer Riesenzelltumor (diffuser Typ)29 9252/1 C49.2,C49.1 D48.1, D48.7
Fibréses Histiozytom der Sehnenscheide (C26.0-9, C47.0-C49.9)
Riesenzelltumor der Sehnenscheide
Maligner tendosynovialer Riesenzelltumor (diffuser Typ) 9252/3 C49.2,C49.1 C49.2,C49.1
Maligner Riesenzelltumor der Sehnenscheide (C26.0-9, C47.0-C49.9) (C26.0-9, C47.0-C49.9)
Plexiformer fibrohistiozytarer Tumor (PFHT) 8835/1 C49.2, C49.1, C49.3, D48.2, D48.3, D48.7
C49.0
Riesenzelltumor der Weichgewebe o. n. A. (GCT-ST) 9251/1 C49.1-2, C49.3, C49.6, DA48.1, D48.7
C49.0
TUMOREN DER GLATTEN MUSKULATUR
Maligne
Leiomyosarkom o. n. A. (ausgeschlossen Haut) 8890/3 C48.0-1, C49.4, C49.2 (C48.0, C49.4-5, C49.2

(C07.9-C08.9, C14.0-
C31.9, C34.0-9, C38.-
C39.9, C47.0-C57.9,

(C07.9-C08.1-9, C14.0-
C31.9, C34.0-9, C38.-
C39.9, C47.0-C57.9,

% Die Morphologie 8841/1 wird in die vorliegende Tabelle aufgenommen, obwohl die Entitdt mit dem biologischen Verhalten 8841/1 in den WHO
Klassifikationen der Weichgewebe und Knochen nicht (Fletcher et al 2002 und Fletcher et al 2013), in der ICD-O-3.1 aber sehr wohl aufgefihrt ist.
Die 8841/0 in den WHO Klassifikationen bezeichnet das , Tiefe (,aggressive’) Angiomyxom®. In der ICD-0-3.1 wird die 8841/1 analog als ,.aggressives

Angiomyxom“ bezeichnet und deswegen hier aufgenommen.

» Englisch: ,Tenosynovial giant cell tumor, diffuse type” (Fletcher et al 2013).
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T
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2017

€60.0-C68.9, C69.0-9,
€70.0-9, C72.8-9,
80.9)

€60.0-C68.9, C69.0-9,
70.0-9)

PERIZYTISCHE (PERIVASKULARE) TUMOREN™

. . . 31 .
Glomustumor unsicheren malignen Potentials™ (Glomangi-
omatosis)

8711/1

C49.1, C49.2, C15.0-
C26.9, €60.9, C67.0-9,
C38.1-3, C47.0-9,
C41.0-9, C34.0-9

D48.1, D48.5, D48.7

Maligner Glomustumor (Glomangiosarkom)

8711/3

C49.1, C49.2, C15.0-
C26.9, €60.9, C67.0-9,
C38.1-3, C47.0-9,
C41.0-9, C34.0-9

C49.1, C49.2, C15.0-
C26.9, €C60.9, C67.0-9,
C38.1-3, C47.0-9,
C41.0-9, C34.0-9

(Myoperizytom)32, Myofibromatose, kongenitale generali-
sierte Fibromatose, infantile Myofibromatose

8824/1

€49.1-2, C49.0, C49.6,
C06.9, (C44.0-9)

D48.1, D48.7,
D48.5

SKELETTMUSKEL-TUMOREN

Embryonales Rhabdomyosarkom (ERMS)
(inklus. botryoides, anaplastisches Sarkom)

8910/3

C49.0, C51.0-C68.9,
C69.6, C01.9-C02.9,
C06.0, C07.9, C10.0-9,
C30.0-C31.9, C24.0-9,
C48.0, C49.4-5, C64.9,
C38.0,C49.14
(C03.9-C06.9, C07.9-
C11.9, C26.0-9, C30.0-
C34.9, C38.1-C39.9,
C44.0-9, C47.0-C49.9,
C51.0-C55.9, €60.0-
C70.9, C72.8-9, C80.9)

C49.0, C51.0-C68.9,
69.6, C01.9-C02.9,
C06.0, C07.9, C10.0-9,
€30.0-C31.9, C24.0-9,
C48.0, C49.4-5, C64,
38.0, C49.1-4
(C03.9-C06.9, C07.9-
C11.9, C26.0-9, C30.0-
C34.9, C38.1-C39.9,
C44.0-9, C47.0-C49.9,
€51.0-C55.9, C60.0-
C70.9)

Alveoldres Rhabdomyosarkom (ARMS), inklusives solides,
anaplastisches RMS

8920/3

C49.1-2, C49.6, C49.5,
€49.0, C76.3, C31.0-9,
€50.0-9

(C26.0-9, C30.0-C31.9,
C47.0-C49.9, C60.0-
C67.9, C69.0-9, C72.8-
9, C80.9)

C49.0-6, C76.1, C76.3,
C31.0-9, C50.0-9
(C26.0-9, C30.0-C31.9,
C47.0-C49.9, C60.0-
C67.9, C69.0-9)

Rhabdomyosarkom o. n. A>

8900/3

C49.0-9,
C01.9-C11.9, C24.0-9,
C26.0-9, C30.0-C34.9,
C38.1-C39.9, C47.0-
C49.9, C48.0, C64.9,
C51.0-C55.9, €C60.0-
C69.9, C72.8-9, C80.9

C49.0-9

C01.9-C02.9, C03.9-
C11.9, C24.0-9, C26.0-
9, C30.0-C34.9, C38.1-
C39.9, C47.0-C49.9,
C48.0, C64, C51.0-
C55.9, €60.0-C69.9

Adultes pleomorphisches Rhabdomyosarkom

8901/3

C49.2, C49.3-4, C49.1,
C48.0,C49.0
(C01.9-C06.9, C07.9-
C11.9, C23.0-C24.9,
C26.0-9, C30.0-C34.9,
C38.1-C39.9, C47.0-
C49.9, C51.0-C55.9,
€60.0-C69.9, C80.9)

C49.0-9, C48.0,
(C01.9-C06.9, C07.9-
C11.9, C23.0-C24.9,
C26.0-9, C30.0-C34.9,
C38.1-C39.9, C47.0-
C49.9, C51.0-C55.9,
C60.0-C69.9)

% Das 9150/1 Hamangioperizytom o. n. A. und das 9150/3 Malignes Hamangioperizytom sind in der WHO Klassifikation der Weichgewebetumoren
(Fletcher et al 2013) nicht mehr, in WHO Klassifikation der Tumoren des ZNS (Louis et al 2007) und der ICD-0-3.1 aber noch aufgefiihrt.
31 der ICD-0-3.1 2014 nicht enthalten, soll kodierbar sein (Fletcher et al 2013).

32 Fletcher et al 2013, S. 118 ff.

* Das ,,8900/3 Rhabdomyosarkom o. n. A., Rhabdosarkom* ist in der WHO-Klassifikation (Fletcher et al 2013) nicht enthalten, wird aber hier in
Tabelle 1.2 eingeschlossen. Die Topographien fiir das ,Rhabdomyosarkom o. n. A.“ wurden entsprechend den Angaben nach SEER 2012 aufge-

nommen.
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M T 2017
Spindelzellige (sklerosierendes) Rhabdomyosarkom™ 8912/3 C63.0 (Kinder), C63.0,
C49.0 (Erwachsene),  C49.0,
€49.1-2 (beide) €49.1-2
C49.4, C48.0 C48.0-2

(Co1.9-C06.9, C07.9- (C01.9-C06.9, C0O7.9-
C11.9, C23.0-C24.9, C11.9, C23.0-C24.9,
C26.0-9, C30.0-C34.9, (26.0-9, C30.0-C34.9,
C38.1-C39.9, C47.0- C38.1-C39.9, C47.0-
C49.9, C51.0-C55.9, C49.9, C51.0-C55.9,
€60.0-C69.9, C80.9) C60.0-C69.9)

VASKULARE TUMOREN

Lokal agressiv

Hamangioendotheliom o. n. A., Angioendotheliom, 9130/1 C49.1-2, C48.0, C49.3- DA48.1, D48.7

Kaposiformes Himangioendotheliom comosite haemangio- 5,C72.8-9

endothelioma

Spindelzelliges Himangioendotheliom, spindelzelliges An-  9136/1 C49.1-2, C02.0-9, D48.1, D48.7

gioendotheliom, zusammengesetztes Himangioendotheli- C06.0-9, C49.6, C77.4,

om™ (composite haemangioendothelioma) C72.8-9

Selten metastasierend

Retiformes Hémangioendotheliom36 9137/1 C49.2, C49.1, C49.3-9, DA48.5, D48.7
C44.0-9

Spindelzelliges Himangioendotheliom, spindelzelliges An-  9136/1 C49.2, C49.1, D48.5, D48.7

gioendotheliom, retiformes Hdmangiotheliom, Schuhnagel C49.3-9,

(hobnail) Himangiotheliom, haemangioendothelioma) C44.0-9

Pseudomyogenes Himangiotheliom® 9138/1 C49.2, C49.5-6, C49.0, D48.1, D48.7, D48.0
C49.4, C42.2,C41.0-9

Endovaskulires papillares Angioendotheliom, (lymphatischer 9135/1 C49.2, C49.5-6, C49.0, DA48.1, D48.7, D48.0

Phdnotyp), Dabska Tumor, [papilldres intralymphatisches C49.4,C42.2, C41.0-9

Angioendotheliom (PILA), Schuhnagel Himangiotheliom,
hobnail haemangioendothelioma]

Kaposi-Sarkom (KS)® 9140/3 C44.0-9, C06.9, C77.0- C46.0-9
9, C15.0-C26.9,
(C00.0-C13,9, C26.0-9,
€34.0-9, C47.0-C49.9,
€60.0-C63.9, C72.8-9,

C80.9)
Hamangioblastom, Angioblastom39 9161/1 C70.0-C72.9, C69.2 D43.1, D43.0, D43.4,
D43.2, D43.7-9, D48.7
Maligne
Epithelioides malignes Himangioendotheliom (EHE) 9133/3 C49.1-2, C22.0-1, C49.1-2, C22.0-1,
C26.0-9, C34.0-9, C26.0-9, C34.0-9,

C40.0-C41.9, C44.0-9, (C40.0-C41.9, C44.0-9,
C47.0-C50.9, C80.9 C47.0-C50.9

** Mentzel 2010.

** Das »,Zusammengesetztes Himangioendotheliom (composite haemangioendothelioma)”, das ,Retiformes Hamangiotheliom, ,Schuhnagel’
(hobnail) Himangiotheliom” und das ,,Pseudomyogenisches Himangiotheliom, epitheloid-sarkom-ahnliches Himangiotheliom“ aus Fletcher et al
2013, S. 149f, S. 147f und S. 153f haben alle die M-Ziffer 9136/1, die in der deutschen Ausgabe der ICD-0-3.1 unter ,9136/1 Spindelzelliges
Hamangioendotheliom oder Spindelzelliges Angioendotheliom®” subsumiert werden.

% In der ICD-0-3.1 nicht aufgefiihrt.

%7 In der ICD-0-3.1 nicht aufgefiihrt.

38 Werden mehrere syn- oder metachrone Kaposi-Sarkome an verschiedenen Lokalitdten diagnostiziert, wird nur ein Tumor angelegt (Johnson et al
2007, S. 324). Die Lokalisation des ersten bzw. groBten (bei mehreren synchronen) Sarkoms wird kodiert und anschlieBend werden Verldufe ange-
legt.

* Das ,9161/1 Hamangioblastom“ ist ein Tumor unsicherer Histiogenese mit einer zelluldren und retikuldren Variante (Hasselblatt et al 2005,
Rickert et al 2006). Es ist in der WHO Klassifikation der Weichgewebe und Knochentumoren (Fletcher et al 2013) nicht aufgefuhrt, wohl aber in der
WHO Klassifikation der ZNS-Tumoren (Louis et al 2007, S. 184), da es sich um eine Neoplasie des vaskuldren Systems des ZNS, einschlieflich der
Retina, handelt. Es tritt sporadisch oder in Assoziation mit dem Von Hippel-Lindau Syndrom (VHL), der Polycythaemia vera oder Pankreaszysten auf.
(Louis et al 2007, S. 184 ff; http://neurosurgery.mgh.harvard.edu/newwhobt.htm, 2006 (zuletzt aufgerufen 08.10.2014).
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Hamangiosarkom 9120/3 C49.1-2, C48.0, C38.1- (C49.1-2, C48.0, C38.1-
Angiosarkom 3, C48.1, C22.0-1, 3,C48.1, C22.0-1,
(Angiosarkom des Weichgewebes, Lymphangiosarkom, C26.0-9, C34.0-9, C26.0-9, C34.0-9,
malignes Himangioendotheliom, malignes Angioendotheli- C39.0-9, C40.0-C41.9, (C39.0-9, C40.0-C41.9,
om) C42.2,C44.0-9, C47.0- C42.2,C44.0-9, C47.0-
C50.9, C72.8-9 C50.9, C72.8-9
CHONDRO-OSSARE TUMOREN
Mesenchymales Chondrosarkom 9240/3 €70.0-9, C15.0-26.9%, €70.0-9, C15.0-26.9,
(extraskelettdres Chondrosarkom) C49.0-6, C70.0-9, C49.0-6, C70.0-9,
C30.0, C32.0-9, C30.0, C32.0-9, C33.9,
C33.9, C40.0-C41.9, C40.0-C41.9, C47.0-9
C47.0-9
Osteosarkom o. n. A.** 9180/3 C49.2, C49.5, C49.1, C49.2, C49.5, C49.1,
(extraskelettdres Osteosarkom) C49.6, C48.0, C49.6, C48.0, C44.0-9
€44.0-9%
GASTOINTESTINALE STROMATUMOREN
Benigner gastrointestinaler Stromatumor™ 8936/0 C15.0-9, C16.0-9, D13.0-3, D13.9, D12.0-
Benigner GIST C17.0-9, C18.0-C20.9, 9,D21.4
(prognostische Gruppe 1, 2 und 3a) C26.0-9
Gastrointestinaler Stromatumor o. n. A., GIST o. n. A. 8936/1 C15.0-9, C16.0-9, D37.1-5, D37.78, D37.9
Gastrointestinaler Stromatumor mit unsicherem malignem C17.0-9, C18.0-C20.9,
Potential, C26.0-9
Gastrointestinaler autonomer Nerventumor GANT
Gastrointestinaler Schrittmacherzellen-Tumor
(prognostische Gruppe 4)
Gastrointestinales Stromasarkom 8936/3 C16.0-9, C17.0-9, C16.0-9
Maligner gastrointestinaler Stromatumor C18.0-C20.9, C26.0-9, C17.0-9
Maligner GIST C15.0-9, C48.1,C18.1 (C18.0-C20.9, C26.0-9,
(prognostische Gruppe 3b, 5, 6a, 6b) C15.0-9, C48.1, C18.1
NERVENSCHEIDENTUMOREN
Neurinomatose 9560/1 C47.0-1 D48.2
Melanotisches Schwannom™ Cca47.9
(C71.0-C72.9)
Malignes Perineuriom 9571/3 C47.2,C47.1,C47.3-9 (C47.0-9, C38.1-8,
Perineuraler MPNST (C26.0-9, C30.1-C31.9, C48.0
C38.1-8, C47.0-C49.9,
C71.0-C72.9 (exklus.
Ventrikel und Klein-
hirn), C80.9
Maligner peripherer Nervenscheidentumor™® 9540/3 C47.1-2,C47.6,C47.0, C47.2,CA47.1,CA7.6,
MPNST o. n. A. (C26.0-9, C30.0-C31.9, C47.0
malignes Neurofibrom, malignes Schwannom, Neurofibro- C38.1-8, C47.0-C49.9,
sarkom, neurogenes Sarkom C51.0-C52.9, C71.0-
Epitheloider MPNST 9542/3" C72.9 (exklus. Ventri-

“° Die Lokalisationen skelettiren Urprungs, siehe Tumoren der Knochen in diesem Handbuch.
“I Wie aus ,extra-skelettar” hervorgeht, ist hier das ,’Osteosarkom’ extra-ossaren Ursprungs” zu verschliisseln. Es hat dieselbe ICD-0O-3.1 Morpho-
logieverschlisselung wie das Sarkom ossaren Ursprungs. In der SEER-Lokalisations-/ Histologie-Validierungsliste (SEER 2012) fehlt die Ziffer unter
,Connective & Soft Tissue”, S. 190-195 und ist unter ,,Bone” gefiihrt. Im KRBW sollte die Ziffer auch unter Weichgewebetumoren akzeptiert werden
(Plausibilitat). Bei Auswertungen ist zwischen weichgewebig-extraskelettaren und ossdren Tumoren (gleiche ICD-0-3.1-M-Ziffer 9180/3) zu unter-

scheiden!

“2 sehr seltene Lokalisation. Pub med: 8 Publikationen zu ,Cutaneous Osteosarcoma“. (Letzte Recherche 01.10.2014).
* Zur Begriindung der Dokumentation des gutartigen GIST, siehe Kapitel 12 ,,Ubergreifende Klassifikationen gastro-intestinaler Tumoren® im organ-
spezifischen Handbuch der Tumoren des Verdauungssystems (Adzersen 2018_02).
** Oft assoziiert mit dem Carney Syndrom, einem multiplen-Neoplasie Komplex (Fletcher et al 2013, S. 173); s. auch Tabelle 4.1 dieses Handbuchs

,Tumorsyndrome mit hereditirer Atiologie”.

* Hiufig assoziiert mit der Neurofibromatose 1 (NF1), siehe Tabelle 4.1 , Hereditire Tumorsyndrome” in diesem Handbuch. Der Ischias-Nerv ist

haufig betroffen (Fletcher et al 2013, ,S. 187).

“® Diese M-Ziffer fiir den “epitheloiden malignen peripheren Nervenscheidentumor® ist in der ICD-0-3.1 2014 nicht enthalten.
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Melanotischer MPNST 9561/3 kel und Kleinhirn),

Melanotischer psammomatoser MPNST (C44.0-9, nur fir

MPNST mit divergierender mesenchymaler Differenzierung melanotischen

(maligner Triton-Tumor) MPNST), C80.9

MPNST mit glandularer Differenzierung

Maligner Granularzelltumor 9580/3 C49.2, C49.1, C49.6, (C49.2, C49.1, C49.6,

Malignes Granularzellmyoblastom C06.9 C06.9, C47.0-9, C49.0-
(C47.0-9, C49.0-C50.9, C50.9
C80.9)

Rhabdomyosarkom mit ganglionarer Differenzierung 8921/3 C63.0, C63.1-9, C60.0- C63.0, C63.1-9,

Ektomesenchymom 9, C49.4-5, C49.0 C49.5, C49.4, C49.0

Gangliorhabdomyosarkom (C26.0-9, C30.0-C31.9, (C26.0-9, C30.0-C31.9,
C47.0-C49.9, C60.0- C47.0-C49.9, C60.0-
C63.9, C67.0-9, C69.0- C63.9, C67.0-9, C69.0-9,
9, C80.9) C80.9)

TUMOREN UNSICHERER DIFFERENZIERUNG

Lokal aggressiv

Pleomorpher hyalinisierender angiektatischer Tumor der 8802/1 C49.2 D48.1, D48.7

Weichteile”’ (PHAT)

Angiomatoides fibréses Histiozytom 8836/1 C49.1-2, C49.6, D48.1-2, D48.7

C49.0, C47.0-9

Lokal aggressiv, aber selten metastasierend

Atypisches fibroses Histiozytom, atypisches Fibroxanthom® 8830/1 C49.0, C44. 4,C44.0-3 D48.5

Angiomatoides fibréses Histiozytom (AFH) 8836/1 C49.1-2, C49.6, C49.0 DA48.1, D48.7

Ossifizierender fibromyxoider Weichteiltumor™® (maligne)  8842/3 C49. 2, C49.0, C49.6 C49.2, C49.0, C49.6

Malignes Myoepitheliom 8982/3 C49.2, C49.1, C49.6, C49.2, C49.1, C49.6,

Myoepitheliales Karzinom C49.0, C41.0-9, C15.0- (C49.0, C41.0-9, C15.0-
C26.9, C34.0-C39.9 C26.9, C34.0-C39.9
(C0.3.0-C20.9, C22.0- (€0.3.0-C20.9, C22.0-
26.9, C32.0-9, C34.0-9, 26.9, C32.0-9, C34.0-9,
C39.0-9, C44.0-9, C39.0-9, C44.0-9,
C50.0-C57.9, C60.0- C50.0-C57.9, C60.0-
C68.9,C73.9,C80.9) (€68.9, C73.9)

Maligner Mischtumor o. n. A.” 8940/3 C49.2,C49.1,C49.6, (C49.2,C49.1, C49.6,
C49.0, C41.0-9, C15.0- (C49.0, C41.0-9, C15.0-
C26.9, C34.0-C39.9 C26.9, C34.0-C39.9
(C0.3.0-C20.9, C22.0- (C0.3.0-C20.9, C22.0-
26.9, C32.0-9, C34.0-9, 26.9, C32.0-9, C34.0-9,
C39.0-9, C44.0-9, C39.0-9, C44.0-9,
C50.0-C57.9, C60.0- C50.0-C57.9, C60.0-
C68.9,C73.9,C80.9) (C68.9,C73.9

Malignes Mesenchymom 8990/3 C49.0-9 C49.0-9

Maligner gemischtzelliger mesenchymaler Tumor
Phophaturischer mesenchymaler Tumor ( TIO)51

(C07.9-C8.9, C17.0-9,
C26.0-9, C34.0-9,
C38.1-8, C39.0-9,
C47.0-C49.9, C50.0-9,

C07.9-C8.9, C17.0-9,
C26.0-9, C34.0-9,
C38.1-8, C39.0-9,
C47.0-C49.9, C50.0-9,

* Dieser lokal aggressive Tumor ist in der ICD-0-3.1 2014 nicht aufgefiihrt, soll aber kodierbar sein (Fletcher et al 2013, S. 200).

*® Das atypische Fibroxanthom 8830/1 ist in der Liste der Weichgewebetumoren in Fletcher et al 2013, S. 11 noch aufgefihrt, im Textteil, S. 202
wird aber das , atypische Fibroxanthom* sensu strictu als gutartig und mit der M-Ziffer 8833/0 beschrieben. Vorgehensweise im NCT-Registers:
keine Aufnahme ins Register, wenn als gutartig beschrieben; wenn Dignitat als ,,unsicher” beschrieben als 8830/1 kodieren. Wenn eine (sehr selte-
ne) Metastasierung vorliegen sollte, wird dieser Tumor als ,pleomorphes dermales Sarkom* (Fletcher et al 2013, S. 203) angesehen, entsprechend
kodiert und gemeldet: ,,8802/3 Riesenzellsarkom, pleomorphzelliges Sarkom*.
* Der ,ossifizierende fibromyxoide Weichteiltumor” ist in der ICD-0-3.1, 1. Rev. 2014 nur mit der gutartigen Dignitat 8842/0 aufgefiihrt, in Fletcher
et al 2013 auch als maligner Tumor 8842/3. Dieser soll kodier- und meldbar sein. In SEER 2012 fehlt diese Entitat.

oM 8940/1 wird in ICD-0-3.1 nicht gefiihrt, ist aber nach Regel F kodierbar, wenn histologisch als ,,unsicher” eingestuft.

*! Dieser Begriff wird in der WHO Klassifikation 2013 nicht gutgeheiRen (Fletcher et al 2013, S. 225). Der ,8990/3 Phosphaturische mesenchymale
Tumor“ ist unter dieser Bezeichnung in der ICD-0-3.1 2014 nicht aufgefihrt, aber in der WHO-Klassifikation beschrieben (Fletcher et al 2013 S.

211f). Er soll kodier- und meldbar sein.
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C53.0-C55.9, ,C60.0- C53.0-C55.9, ,C60.0-
C69.9, C80.9) C69.9
Maligne
Synovialsarkom o. n. A. (SS) 9040/3 C49.2, C49.1, C49.6, C49.0-9
C49.0, C51.0-C64.9, C51.0-C64, C74.0-9,
C74.0-9, C48.0, C15.0- (C48.0, C15.0-C26.9,
C26.9, C34.-C39.9, C34.-C39.9, C40.0-
C40.0-C41.9, C47.0- C41.9, C47.0-C47.9,
C47.9, C48.0, C49.0-9, (C48.0, C49.0-9, C70.0-
C70.0-C72.9,C47.0-9, C(C72.9,C47.0-9,
C80.9 C80.9
Spindelzelliges Synovialsarkom 9041/3 s.9040/3 s.9040/3
Biphasisches Synovialsarkom 9043/3 s.9040/3 s. 9040/3
Epithelioidsarkom, 8804/3 C49.1, C49.2, C46.6, C49.1, C49.2, C49.6,
klassischer, konventioneller , distaler” Typ C49.0 C49.0, C49.5, C49.3
proximaler ,,grofSzelliger” Typ C49.5, C49.2, C49.0,
C49.1, C49.2, C49.3 C07.9-C11.9, C16.0-
(C07.9-C11.9, C16.0- C34.9,C38.1-C41.9,
C34.9, C38.1-C41.9, C44.0-C57.9, C60.0-
C44.0-C57.9, C60.0- C68.9, C72.8-9, C80.9
C68.9, C72.8-9, C80.9)
Alveoladres Weichteilsarkom (ASPS) 9581/3 C49.2, C49.5, C49.0, (49.2,C49.5, C49.0,
C69.6, C340-9, C16.0- C69.6, C340-9, C16.0-9,
9, C22.0-1, C41.0-9, (C22.0-1, C41.0-9, C50.0-
C50.0-9, C32.0-9, 9, C32.0-9, C38.0,
C38.0, C67.0-9, C51.0- C67.0-9, C51.0-C57.9,
C57.9 C47.0-C49.9
(C47.0-C47.9, C49.0-9,
€80.9)
Klarzellsarkom o. n. A. (CCS) 9044/3 C49.2, C49.2,
Malignes Melanom des Weichgewebes C49.0, C49.6, C48.0, (C49.0, C49.6, C48.0,
C16.0-C21.9, C16.0-C21.9,
C15.0-9, C22.0-C26.9, C15.0-9, C22.0-C26.9,
C34.0-C39.9, C41.0-9 (C34.0-C39.9, C41.0-9,
(C47.0-C47.9, C49.0-9,CA47.0-C47.9, C49.0-9
€80.9)
Myxoides Chondrosarkom (extraskelettal)(EMC) 9231/3 C49.2, C49.1, C49.2, C49.1,
Chordoides Sarkom C49.6, C49.0, C49.4-5, C49.6, C49.0, C49.4-5,
C48.0, C38.4, C40.0- (48.0, C38.4, C40.0-
C41.9 C41.9
Ewing-Sarkom (extra-skelettal)”, EES 9260/3 C49.3-4, C49.1-2, C49.0-9
Peripherer primitiver neuroektodermaler Tumor pPNE I 9364/3 €49.0™"
Desmoplastischer kleinzelliger Tumor (DSRCT) 8806/3 C48.0, C49.5, C48.1, (C48.0, C49.5, C48.1,
Intra-abdominaler desmoplastischer Rundzelltumor Desmo- C49.3, C63.0, C49.0-3, C49.3, C63.0, C49.0-3,
plastischer klein-rundzelliger Tumor mit unterschiedlicher C64.9, C71.0-9 C64, C71.0-9
Differenzierung (C07.9-C11.9, C16.0- (C07.9-C11.9, C16.0-
C34.9,C38.1-C41.9, (C34.9,(C38.1-C41.9,
C44.0-C57.9, C60.0- (C44.0-C57.9, C60.0-
C68.9, C72.8-9, C80.9) C68.9, C72.8-9, C80.9)
Maligner Rhabdoidtumor (extrarenall)® 8963/3 C49.0, C49.3-5, C48.0, (C49.0, C49.3-5, C48.0,

*210-20% der Ewing Sarkome sind extraskelettal (Fletcher et al 2013, S. 306). Extraskelttale und skelettale Ewing-Sarkome haben die gleiche Mor-

phologie-Ziffer.

>3 EES und PNET werden heute (Stand 2014) als eine Familie von Tumoren angesehen (Familie der Ewing Tumoren) (Applebaum et al 2011; Yoon et

al 2014; Ikhwan et al 2013).
> Die hiufigsten extraskelettalen EES Lokalisationen nach Somarouthu et al 2014.
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Rhabdoid-Sarkom C49.2, C44.0-9, C22.0, (C49.2, C44.0-9, C22.0,
Rhabdoidtumor o. n. A. C37.9, C51.0-C63.9, C37.9, C51.0-C63.9,
C15.0-C26.9 C15.0-C26.9

Malignes PEComa o. n. A S 8804/357 8714/3 C48.0, C49.4, C54.0-9, C(C48.0,C49.4, C54.0-9,
Perivaskuldre epitheloidzellig-differenzierte Neoplasie C15.0-C26.9, C34.0-9, (C15.0-C26.9, C34.0-9,
Angiomyolipom AML C44.0-9, C40.0-C41.9 C44.0-9, C40.0-C41.9

Klarzell-Zucker-Tumor der Lunge CCST
Lymphangioleiomyomatose LAM

Intimales Sarkom™ - 8801/3" 9137/3 C49.3, C49.4 C49.3
UNDIFFERENZIERTE / UNKLASSIFIZIERTE SARKOME
Kleinzelliges Sarkom, Rundzellsarkom 8803/3 C49.0-9, C00.0-C41.9, C44.0-9,
Undifferenziertes Rundzellsarkom C00.0-C80.9 C47.0-C57.9, C60.0-
C76.8, C80.0-9
Spindelzellsarkom 8801/3 C49.0-9, C00.0-C41.9, C44.0-9,
Undifferenziertes Spindelzellsarkom C00.0-C80.9 C47.0-C57.9, C60.0-
C76.8, C80.0-9
Riesenzellsarkom, pleomorphzelliges Sarkom, 8802/3 C49.0-9, C00.0-C41.9, C44.0-9,
undifferenziertes pleomorpes Sarkom C00.0-C80.9 C47.0-C57.9, C60.0-
C76.8, C80.0-9
Epitheloidsarkomeo, epitheloidzelliges Sarkom 8804/3 C49.0-9, C00.0-C41.9, C44.0-9,
Undifferenziertes epitheloides Sarkom C00.0-C80.9 C47.0-C57.9, C60.0-
C76.8, C80.0-9
Undifferenziertes Sarkom o. n. A. 8805/3 C49.0-9, C00.0-C41.9, C44.0-9,
C00.0-C80.9 C47.0-C57.9, C60.0-

C76.8, C80.0-9

1.4 Anmerkungen zur Verschliisselungstabelle 1.2
1.4.1 In der ICDO-3.1-Topographiespalte (3. Spalte) der Tabelle 1.2 sind hauptsachlich die spezifi-

schen Bindegewebslokalisationen aufgefiihrt, d. h. die bevorzugten Lokalisationen, an denen

diese Tumoren bisher weltweit beschrieben wurden. Die in Spalte 3 in Klammern aufgefiihrten
Lokalisationsziffern bezeichnen die Lokalisationen, die fir diesen Tumor zugelassen sind (Vali-
dierungs-Liste)®!. Weitere anatomische Lokalisationen kénnen in extrem seltenen Fillen auftre-
ten und, wenn Uberprift und zutreffend, kodiert werden.

1.4.2 Manche der Bindegewebsmorphologien treten an sehr vielen anatomischen Lokalisationen auf,
z. B. der ,8815/1 Solitare fibrose Tumor” oder der ,,8815/3 Maligne solitdre fibrése Tumor”
nicht nur an den typischen Weichgewebelokalisationen C38.0-3, C48.0-8, C49.0-9 sondern auch

in den Meningen, Riickenmark, Periost, Speicheldriisen, Lungen, Schilddriise, Leber, Verdau-

> Der relativ hiufige kindliche , Maligne Rhabdoidtumor” der Niere ist mit der gleichen ICD-0-3.1 M-Ziffer 8963/3 im Handbuch der urologischen
Tumoren aufgefiihrt [(Adzersen 2018_08). In SEER 2012 fehlen die extrarenalen Lokalisationen fiir diesen Tumor.

*® PEComa = Perivascular Epitheloid Cell Tumor. PEComas sind eine Familie von mesenchymalen Tumoren, zu der das Angiomyolipom (AML), der
Klarzell-Zucker-Tumor der Lunge (CCST) und die Lymphangioleiomyomatose (LAM) (Fletcher et al 2013, S. 230f) gehéren. Die Entitat ,8714/3
PEComa*“ ist in der derzeitigen ICD-0-3.1 2014 und der SEER-Validierungsliste (SEER 2012) nicht enthalten, soll aber kodiert werden kénnen.

*” Da in der derzeitig giiltigen ICD-0-3.1 nicht enthalten, empfehlen wir hilfsweise die Morphologie ,8804/3 Epitheloidsarkom, epitheloidzelliges
Sarkom“ zu kodieren, bis die ICD-O-M aktualisiert ist.

*® Die Entit4t ,9137/3 Intimales Sarkom* ist in der derzeitigen ICD-0-3.1 2014 und der SEER-Validierungsliste (SEER 2012) nicht enthalten, soll aber
kodiert werden kénnen.

**Dain der derzeitig gultigen ICD-0-3.1 nicht enthalten, empfehlen wir hilfsweise die Morphologie ,,8801/3 Spindelzellsarkom“ zu kodieren, bis die
ICD-0-3.1-M aktualisiert ist.

5. 0. in dieser Tabelle unter ,Tumoren unsicherer Differenzierung, maligne” die Unterteilung des Epitheloidsarkoms 8804/3 in zwei Formen.

*' SEER 2012.
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ungstrakt, Nebennieren, Harnblase, Prostata, Samenleiter, Hoden, usw. Dass es sich um einen
Weichgewebetumor an dieser Lokalisation, z. B. der Niere handelt, geht dann nur aus der Mor-
phologie hervor: ,8815/3 Maligner solitarer fibroser Tumor” der Niere, mit der Diagnose ,,C64
Bosartige Neubildung der Niere, ausgenommen Nierenbecken” und der ICDO-3-Topographie
,C64.9 Niere 0. n. A.”.

1.4.3 In der Diagnosespalte (4.) sind hauptsachlich die ICD10-Diagnosen der Weichgewebe aufge-
fihrt. Falls ein Weichgewebetumor mit einer Morphologie aus Tabelle 1.2, wie z. B. ein Leio-
myosarkom der Niere, auftritt, wird die ICDO-3.1-Lokalisation ,,C64.9 Niere o. n. A." und die
ICD10-Diagnose ,,C64 Bosartige Neubildung der Niere, ausgenommen Nierenbecken” ver-
schlisselt. Dasselbe Vorgehen gilt fur alle /1, /2 und /3 Tumoren spezifischer Organlokalisatio-
nen und fir alle gutartigen, Borderline- und bésartigen Weichgewebetumoren des ZNS. Die
haufigsten organspezifischen Vertreter der Weichgewebetumoren sind in den jeweiligen or-
ganspezifischen Klassifikationen mit aufgefiihrt (s. dort jeweils die Rubrik ,,mesenchymale Tu-

moren*).

1.5 Validierung der Weichgewebetumoren

Tab. 1.3 zeigt die in der SEER-Liste Site/Histology ,connective & soft tissue” nicht enthaltene

Tumoren mit der Dignitat /1 und /3, die aber entsprechend der ,WHO-Klassifikation der
Weichgewebetumoren 2013“ als Weichgewebe/Knochentumoren zu kodieren sind und aus
der Gruppe der Weichgewebetumoren nicht ausgeschlossen werden dirfen. Empfehlung: Alle
Tumormorphologien der Weichgewebetumoren der Tabelle 1.2 sollen dokumentiert und ge-

meldet werden.

Tab 1.3 Fehlende Tumormorphologien in der SEER-Validierungsliste im Organbereich ,,Connective &

Soft Tissue“®” (die aufgefiihrten Tumoren werden im NCT-Register dokumentiert und sind

meldefahig)
ICDO- Tumor Anmerkungen zur SEER Validierungsliste
3.1-M “Connective & Soft Tissue*
8711/3 Maligner Glomustumor M-Ziffer fehlt In SEER 2012, in WHO 2002 aufgefihrt
8825/3 Myofibroblastentumor o. n. A. M-Ziffer fehlt In SEER 2012, in WHO 2002 aufgefihrt
Myofibroblastisches Sarkom, nied-
riggradig
8940/3 Maligner Mischtumor o. n. A. Fehlt in SEER 2012 unter Binde-/Weichgewebe und
Knochen/Gelenke, Unterlippe, Zunge, Mundhdéhle,
Speicheldrise, Nasenhohle, Sinus, Mittel-/Innenohr,
Oropharynx, Nasopahrynx, Pharynx, Hypopharynx,
Haut, Augenhohle, Tranendriise, Retina, Augapfel,
Verdauungsorgane o. n. A., aufgefuhrt
8963/3 Maligner Rhabdoidtumor In SEER 2012 nur unter Niere aufgefiihrt
9180/3 Osteosarkom o. n. A. (extraskelettar) In SEER 2012 nur bei Knochen/Gelenke aufgefiihrt

®2 SEER 2012, S. 190-194.
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9260/3

Ewing-Sarkom

In SEER 2012 nur bei Knochen und ZNS aufgefiihrt.

8821/1

Aggressive Fibromatose, oberfldchliche
Fibromatose (palma, plantar), Des-
moid-typisdche Fibromatose, Lipo-
fibromatose

Fehlt in SEER 2012

8825/1

Myofibroblastentumor o. n. A.

Fehlt in SEER 2012

8835/1

Plexiformer fibrohistiozytarer Tumor

Fehlt in SEER 2012

8836/1

Angiomatoides fibréses Histiocytom

Fehlt in SEER 2012

9135/1

Endovaskuladres papillares Angio-
endotheliom, retiformes Himangio-
endotheliom, papilléres intralymphati-
sches Angioendotheliom

Fehlt in SEER 2012
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2 Tumoren des Knochens

2.1 Definition der Knochentumoren
Neubildungen der Zellen oder Gewebe des Knochens oder im Knochen werden als ,, Knochen-
tumoren” aufgefasst. Sie sind Tumoren des mesenchymalen Gewebes. Einige Neoplasien, die
haufig im Knochenmark auftreten und als ,Knochentumoren” imponieren, sind lymphoiden
Ursprungs: das solitdre Plasmozytom bzw. das multiple Myelom. Diese sind hier ebenfalls als
»Knochen“tumoren aufgefiihrt, gehoren aber in die Gruppe der hamatopoietischen und lym-
phoiden Neoplasien (s. d.).
Kliniker und Pathologen unterscheiden meist zwei Hauptgruppen von Neoplasien des Kno-
chens: Knorpel- und Knochentumoren. Des Weiteren werden ,,Knochentumoren” nach ihren
Ursprungszellen oder —geweben unterteilt. Sie kdnnen fibrogenen, histiozytaren, neuro-
ektodermalen, hamato-poietischen, riesenzelligen, notochordalen, vaskularen, glattmuskelzel-
ligen, adipozytaren und anderen zellularen Ursprungs sein (vgl. auch oben die Zelltypen der

Weichgewebetumoren, Tabelle 1.1).

2.2 Topographischer Geltungsbereich
Die Topographie-Kodierungen der Tumoren der Knochen, Gelenke und Gelenkknorpel sind

C40.0-9 und C41.0-9.

C40.0 Lange Knochen von Arm und Schulter und zugehérige Gelenke

C40.1  Kurze Knochen der oberen Extremitaten und zugehérige Gelenke

C40.2 Lange Knochen der unteren Extremitaten und zugehoérige Gelenke

C40.3  Kurze Knochen der unteren Extremitaten und zugehorige Gelenke

C40.8 Knochen, Gelenke und Gelenkknorpel der Extremitaten, mehrere Teilbereiche lGber-
lappend

C40.9 Knochen, Gelenk, Gelenkknorpel, Knorpel einer Extremitat o. n. A.

C41.0 Knochen des Hirn- und Gesichtsschadels und zugehorige Gelenke

C41.1 Mandibula

C41.2  Wirbelsaule

C41.3 Rippen, Sternum, Klavikula und zugehorige Gelenke

C41.4 Beckenknochen, Kreuzbein, SteiSbein und zugehorige Gelenke

C41.8 Knochen, Gelenke und Gelenkknorpel, mehrere Bereiche lberlappend

C41.9 Knochen Gelenk Gelenkknorpel Knorpel Skelettknochen o. n. A.
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2.3 Regiondre Lymphknoten
Regionare Lymphknoten bei Knochentumoren erwachsener Patienten sind ungewdhnlich®.
Die regionaren LK sind diejenigen, die der Lage des Primartumors entsprechen.
Patienten, bei denen der Lymphknotenstatus weder klinisch noch pathologisch als positiv be-
stimmt wurde, kénnen im TNM als NO (statt NX) klassifiziert werden®.
Wenn zu der Lymphknotenbeteiligung weder klinisch noch patholgisch Untersuchungen
durchgefihrt worden sind, ist es bei Knochensarkomen erlaubt, im TNM NO (statt NX) zu klas-

sifizieren®.

24 Verschliisselung

Die Tabelle 2.1 zeigt die in der WHO Klassifikation 2013%” aufgefiihrten Knochen-, Gelenk- und
Gelenkknorpeltumoren der Dignitat /1 und /3, den Tumornamen, die M-Ziffer ICDO-3.1, die
ICDO-3-T-Ziffer und die zugehorige Diagnoseziffer der ICD10-GM 2017.

Die ICDO-3-T Lokalisationsspalte zeigt die anatomischen Lokalisationen, an dem dieser Tumor
diagnostiziert wird. Die Lokalisationen sind nach Haufigkeit geordnet. In-situ Tumoren /2 wer-
den in der Gruppe der Weichgewebe- und Knochentumoren nicht gefunden. Gutartige Mor-
phologien der Knochentumoren werden in Tabelle 2.1 nicht aufgenommen, da sie nur fiir das

ZNS dokumentationspflichtig sind®®. Sie werden dort behandelt.

Tab 2.1 Verschliisselung der Tumoren der Knochen nach WHO Kilassifikation 2013°° mit ICDO-3.1-

Histologie, -Lokalisation und ICD10-GM 2017 Diagnose

Tumor” ICDO-3.1-M  ICDO-3-T™ ICD10 GM 2018
CHONDROGENE TUMOREN
Lokal aggressiv
Chondromatose o. n. A. 9220/1 C41.4, C40.3, C40.0, C41.3, D48.0, D48.9
Chondrosarkom Grad I €30.0, €32.0-9, C33.9, C40.0-
Atypischer kartilaginéser Tumor C41.9, C30.0, C32.0-9, C33.9
Lokal aggressiv, aber selten metastasierend
Chondroblastom o. n. A. 9230/1”  C40.2,C40.1,C40.3,C41.0, D48.0

C30.0, C32.0-9, C33.9,

% Edge et al 2010 (AJCC), S. 292.

* Nach Wittekind 2017 (UICC), Wittekind et al 2013, S. 97 (UICC).

® Edge et al 2010 (AJCC).

% Nach Wittekind 2017 (UICC), Wittekind et al 2014, 2015 (UICC).

% Fletcher et al 2013.

% Adzersen 2018_09.

* Fletcher et al 2013.

7 oOffizielle Bezeichnung des Tumors nach der ICD-0-3.1, 1. Revision 2014 (s. a. IARC/WHO 2011, DIMDI 2012). Abweichende Begriffe aus Fletcher
et al 2013 oder eigene Ergdnzungen in Kursivschrift. Tumorbezeichnungen und M-Ziffern in eckigen Klammern sind obsolet und werden durch eine
andere Kodierung ersetzt.

7' Es wird die Lokalisation verschliisselt, die als Ursprungsort des Tumors angegeben wird. In Spalte 3 sind die Lokalisationen nach Haufigkeit der
anatomischen Lokalisation der Reihe nach aufgefiihrt, es kdnnen aber weitere auftreten. Alle Lokalisationsziffern der in Gruppen gezeigten T-Ziffern
wie z. B. ,,Knochen, Gelenke und Gelenkknorpel, C40.0-C41.9“ kénnen kodiert werden.

72 In der Tabelle der WHO Classification of tumours of the bone S. 240 unter 9222/1 aufgefiihrte Entitit wird im Textteil S. 264 mit der M-Ziffer
9220/1 bezeichnet (Fletcher et al 2013). Wir folgen der Kodierung im Textteil 9220/1.

” Das »,Maligne Chondroblastom 9230/3“ ist in Fletcher et al 2013 nicht enthalten.
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C40.0-C41.9
Maligne
Chondrosarkom o. n. A.”* 9220/3 C41.4, C40.3, C40.0, C41.3 C41.4, C40.2, C40.0, C41.30
primdr zentral C30.0 C30.0
sekunddr zentral, sekunddr peripher C32.0-9 C32.0-9
periostal C33.9 C33.9
[,juxtakortikales Chondrosarkom* C40.0-C41.9 C40.0-C41.9
9221/3 (obs.)]
Entdifferenziertes Chondrosarkom 9243/3 C40.2, C41.4, C40.0, C41.3, C40.2, C41.4, C40.0, C41.30,
C30.0, C32.0-9, C33.9, C30.0, C32.0-9, C33.9, C40.0-
(C40.0-C41.9, C47.0-9, C49.0- (C41.9,C49.0-9
9)
Mesenchymales Chondrosarkom 9240/3 C41.0,C41.30,C41.4,C41.2, (C41.0,C41.30,C41.4,C41.2,
C49.0-6, C70.0-9, C15.0-26.9, (€49.0-6, C70.0-9, C15-26,
C30.0, C32.0-9, C33.9, C30.0, C32.0-9, C33.9, C40.0-
(C40.0-C41.9, Cc41.9
C47.0-9, C49.0-9, C70.0-9) C47.0-9
Klarzell-Chondrosarkom 9242/3 C40.0, C40.2, C41.0, C41.2, C40.0, C40.2, C41.0, C41.2
C40.0-C41.9,
C32.0-9, C33.9, C47.0-C49.9
OSTEOGENE TUMOREN
Maligne
Intraossares gut differenziertes Osteosarkom  9187/3 C40.2, C40.1, C40.3, C40.2, C40.1, C40.3,
Intraossares Low-grade-Osteosarkom C40.0-C41.9 C40.0-C41.9
Osteosarkom o. n. A. (konventionelles Osteo-  9180/3 C40.2, C41.0, C41.1, C41.4, C40.2, C41.0, C41.1, C41.4,
sarkom) C41.2, C41.2,
Osteoblastisches Sarkom (inklusive sklerosie- C40.0-C41.9 C40.0-C41.9
rend)
Osteochondrosarkom
Osteogenes Sarkom o. n. A.
(riesenzell-éhnlich, osteoblastom-dhnlich,
epitheloid, klarzellig, chondroblastom-
éhnlich)”
Chondroblastisches Osteosarkom 9181/3 C40.2,C41.0, C41.1, C41.4, C40.2, C41.0,C41.1, C41.4,
C41.2, C40.0-C41.9 C41.2, C40.0-C41.9
Fibroblastisches Osteosarkom 9182/3 C40.2,C41.0, C41.1, C41.4, C40.2, C41.0,C41.1, C41.4,
C41.2, C40.0-C41.9 C41.2, C40.0-C41.9
Teleangiektatisches Osteosarkom 9183/3 C40.2, C40.0, C40.0-C41.9 C40.2, C40.0, C40.0-C41.9
Osteosarkom in Paget-Knochenkrankheit76 9184/3 C40.0-9, C41.0-9 C40.0-9, C41.0-9
(Sekunddres Osteosarkom)
Kleinzelliges Osteosarkom 9185/3 C40.2, C40.0 C40.2, C40.0
Rundzell-Osteosarkom C40.0-C41.9 C40.0-C41.9
Parossales Osteosarkom 9192/3 C40.2, C40.0, C40.2, C40.0,
Juxtakortikales Osteosarkom C41.0-4, C40.0-C41.9 C41.0-4, C40.0-C41.9
Periostales Osteosarkom 9193/3 C40.2, C40.0, C41.4, C41.3, C40.2, C40.0, C41.4, C41.3,
C41.0, C41.1, C40.0-C41.9 C41.0, C41.1, C40.0-C41.9
Hochmalignes (high-grade) Oberflachen- 9194/3 C40.2, C40.0 C40.2, C40.0
Osteosarkom C40.0-C41.9 C40.0-C41.9
FIBROGENE TUMOREN
Desmoplastisches Fibrom (des Knochens)77 8823/1 C41.1, C40.2, C40.0, C41.4, D48.0
C40.0-9, C41.0-9
7% Vier Arten von Chondrosarkomen (Grade I-111) werden unterschieden:

- primar zentral: zentral im Knochen entstehend ohne gutartigen Vorlaufer
- sekundar zentral: zentrales Chondrosarkom , entstehend in einem pra-existierenden Enchondrom

- sekundar peripher: Chondrosarkom entstehend in Nahe der knorpeligen Kappe eines Osteochondroms

- periostales Chondrosarkom: auftretend an der Oberflache eines Knochens und entspringend vom Periost (Fletcher et al 2013, S. 264 ff).
7 Tabelle 16.01 Histologische Subtypen des Osteosarkoms (Fletcher et al 2013, S. 285).
7% In der WHO Klassifikation der Tumoren der Knochen, Tabelle S. 240 aufgefihrt, im Textteil nicht beschrieben (Fletcher et al 2013).
"7 Dignitat 8823/1 in der ICD-0-3.1 2014 und in SEER 2012 nicht aufgefiihrt, kann aber nach Regel F der ICD-0-3.1 kodiert werden.
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Fibrosarkom o. n. A. 8810/3 C40.2, C40.0 C40.2, C40.0
(C03.0-9, C04.1, C04.8-C05.2, (C03.0-9, C04.1, C04.8-C05.2,
C05.8-C06.2, C06.8-C08.9, C05.8-C06.2, C06.8-C08.9,
C11.0-C13.9, C17.0-C20.9, C11.0-C13.9, C17.0-C20.9,
C26.0-9, C30.0-C34.9, C38.1- (C26.0-9, C30.0-C34.9, C38.1-
C39.9, C40.0-9, C41.0-9, C39.9, C40.0-9, C41.0-9,
C44.0-9, C47.0-C57.9, C60.0- (C44.0-9, C47.0-C57.9, C60.0-
C70.9, C71.6, C80.9) C70.9,C71.6

Ewing-Sarkom (des Skeletts) 9260/3 C40.0-C41.9 C40.0-C41.9
C72.8-9

HAMATOPOIETISCHE TUMOREN

Multiples Myelom’® (Plasmazellmyelom) 9732/3 C41.2,C41.3,C41.0,C41.4,  C90.0
C40.2, C40.0
C40.0-C41.9

Plasmozytom o. n. A. 9731/3”°  (C41.2,C41.3,C41.0,C41.4, (C90.3

Plasmazelltumor €40.2

Plasmozytom des Knochens C40.0-C41.3

Solitdres Plasmozytom (des Knochens)

Solitdres Myelom

Primares non-Hodgkin Lymphom des Kno- 9591/3 C40.2, C41.2,C41.4,C40.1, C85.9, C85.7

chens®® C40.3, C40.0-C41.9

OSTEOKLASTISCHE RIESENZELLREICHE TUMOREN

Lokal aggressiv

Riesenzelltumor des Knochens o. n. A. 9250/1 C40.2, C40.0, C41.2, D48.0

Osteoklastom o. n. A. C41.4, C40.1, C40.3,
C40.0-C41.9

Maligner Riesenzelltumor des Knochens 9250/3 C40.2, C40.0, C41.2, C41.4, C40.2, C40.0,C41.2,C41.4
C40.0-C41.9

NOTOCHORDALE TUMOREN

Chordom o. n. A. 9370/3 C41.0, C41.2 C41.0, C41.2
C11.0-9, C14.0-8, C26.0-9, C11.0-9, C14.0-8, C26.0-9,
C30.0, C40.0-C41.9, C47.0- C30.0, C40.0-C41.9, C47.0-
C49.9, C71.0-C72.9, C74.0-9, (C49.9, C71.0-C72.9, C74.0-9,
C75.0-9 C75.0-9

Chondroides Chordom 9371/3 C41.0, C41.2,C11.0-9, C14.0- (C41.0,C41.2,C11.0-9, C14.0-
8, C26.0-9, C30.0, C40.0- 8, C26.0-9, C30.0, C40.0-
C41.9, C47.0-C49.9, C71.0- C41.9, C47.0-C49.9, C71.0-
C72.9, C74.0-9, C75.0-9 C72.9, C74.0-9, C75.0-9

»Entdifferenziertes” Chordom 9372/3 C41.0,C41.2,C11.0-9, C14.0- (41.0,(C41.2,C11.0-9, C14.0-
8, C26.0-9, C30.0, C40.0- 8, C26.0-9, C30.0, C40.0-
C41.9, C47.0-C49.9, C71.0- C41.9, C47.0-C49.9, C71.0-
C72.9, C74.0-9, C75.0-9 C72.9, C74.0-9, C75.0-9

VASKULARE TUMOREN

Epitheloides Himangioendotheliom 0. n. A.®"  9133/1 C40.2, C40.0, C41.4,C41.3,  D48.0

Obsolet - 9133/3

C41.2,
C22.0-1, C26.0-9, C34.0-9,
C40.0-C41.9, C44.0-9, C47.0-

78 Das MM als ein Subtyp der non-Hodgkin-Lymphom-Gruppe ist differenzierter bei den ,, Tumoren der himatopoietischen und lymphoiden Gewe-
be“ erfasst (Adzersen 2018_11). Wenn ein lokalisiertes Lymphom / Myelom vorliegen sollte, wie z. B. beim ,Solitaren Myelom 9731/3“ kann als

Lokalisation Knochen C40.-, C41.- kodiert werden.

7 |m Textteil der WHO Klassifikation wird das Solitire Plasmozytom mit der Diginitit 9731/1 aufgefiihrt (Fletcher et al 2013, S. 315), in der Tabelle
auf S. 240 mit der konventionell gebrduchlichen 9731/3. Die SEER Validation List (2012) fiihrt 9731/1 z. B. nicht auf. Im NCT-Register soll entspre-
chend der klinischen Abteilung fiir die Behandlung des Plasmozytoms im NCT/Medizinischen Universitatsklinik Heidelberg 9731/3 verschlisselt

werden.

8 \Wenn bei einem niher bezeichneten Lymphom die Immunophéanotypisierung in Form von B-, T-, oder U-Zell angegeben ist, ist die genauere
Bezeichnung zu verschlisseln (s. organspezifisches Handbuch Adzersen 2018_11). Am absolut hiufigsten ist das ,,9680/3 Diffus groRRzellige B-Zell
Lymphom o. n. A.“, sehr viel seltener sind andere B- oder T-Zell Lymphome wie das follikulare, das kleinzellige lymphozytische, das Marginalzonen-.
das lymphoplasmozytische und das anaplastische groRzellige sowie wenige andere T-Zell Lymphome (Fletcher et al 2013, S. 318).

81 In Fletcher et al 2013 nur als /3, in der ICD-0-3.1 9133/1 und 9133/3 aufgefiihrt. Empfehlung: 9133/1 in 9133/3 Uberfiihren, wenn nicht eindeu-

tig gutartig.
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C50.9, C80.9

Himangiosarkom® 9120/3

Angiosarkom

C40.2, C40.0,C41.4,C41.2,
C41.3,C22.0-1, C26.0-9,,
C38.0, C39.0-9, C40.0-C41.9,
C42.1, C44.0-9, C47.0-C50.9,
C72.0-9, C80.9

C40.2, C40.0,C41.4,C41.2,
C41.3,C22.0-1, C26.0-9,,
C38.0, C39.0-9, C40.0-C41.9,
C42.1, C44.0-9, C47.0-C50.9,
C72.0-9

MYOGENE, LIPOGENE UND EPITHELIALE TUMOREN

Leiomyosarkom o. n. A. 8890/3 c40.2, c41.0%¥ €40.2, C41.0,
(C07.9-C08.1-9, C14.0, C31.9, (€07.9-C08.1-9, C14.0, C31.9,
C34.0-9, C38.1-C39.9, C44.0-  C34.0-9, C38.1-C39.9, C44.0-
C48.8, C50.0-C57.9, C60.0-  C48.8, C50.0-C57.9, C60.0-
€70.9, C72.8-9, C80.9) €70.9, C72.8-9

Liposarkom o. n. A. 8850/3 C49.2, C49.1, C48.0, C49.6, C49.2, C49.1, C48.0, C49.6,

Fibroliposarkom C62.9, C38.1-3,C49.0, C44.0-  C62.9, C38.1-3, C49.0, C44.0-9,
9, C07.9-C10.9, C17.0-C26.9,  C07.9-C10.9, C17.0-C26.9,
€38.1, C40.0-C41.9, C44.0- €38.1, C40.0-C41.9, C44.0-
C51.9, C60.0-C66.9, C68.0-9,  C51.9, C60.0-C66, C68.0-9,
C72.8-9, C80.9 C72.8-9

Adamantinom der langen Réhrenknochen 9261/3 C40.2, C40.0, C40.0- C41.9 C40.2, C40.0, C40.0- C41.9

TUMOREN UNDEFINIERTER NEOPLASTISCHER NATUR

Langerhans-Zell-Histiozytose o. n. A.** (LCH) ~ 9751/3 C41.0,C40.2, C41.4,C41.1,  C96.6, C96.5, C96.0
C41.3, C49.0-9, C77.0-9,
C44.0-9, C34.0-9, C22.0-9,
C42.1-2, C01.9-C57.9, C60.0-
C77.9
Erdheim-Chester Krankheit® 9750/1 C40.2, C40.0, C41.0, C41.4,  D48.7
Xanthogranulomatése Histiozytose C01.9-C37.9, C38.1-C38.4,
C39.0-C42.3, C44.0-9, C47.0-
C57.9, C62.0-9, C64.9-C73.9,
C75.1
UNDIFFERENZIERTES HIGH GRADE PLEOMORPES SARKOM
Malignes fibréses Histiozytom (MFH) 8830/3 C40.2, C40.0, C41.4,C41.2-3 (C96.8
Malignes Fibroxanthom C26.0-C31.9, C33.9-C34.9, (C40.2, C40.0, C41.4, C41.2-3,
Malignes fibréses Histizytom (MHF) des Kno- C38.1-C41.9, C44.0-C49.9, C26.0-C31.9,
chens C51.0-9, C60.0-C67.9, C73.9, (33.9-C34.9, C38.1-C41.9,
Undifferenziertes hochgradiges pleomorphes C80.9 C44.0-C49.9
Sarkom (UPS)® €51.0-9, C60.0-C67.9
Pleomorphes undifferenziertes Sarkom (PUS) C73.9)87
SONSTIGE TUMOREN
Ewing Sarkom (ossdren Ursprungs) 9260/3 C40.2, C40.0, C41.4, C41.3, C40.2, C40.0,

(Askin Tumor, wenn Ursprung an der Brust-
wand)
Ewing Sarkom (extraossdren Ursprungs)

C41.0, C41.2, C40.1, C40.3,
C40.0-C41.9
C72.8-9, C49.0-9

C41.4, C41.30,
C41.01, C41.2, C40.1, C40.3,
C49.0-9, C72.8-9

# Synonyme: Angiosarkom des Weichgewebes, Lymphangiosarkom, Himangioblastom, malignes Himangioendotheliom, epitheloides Angiosar-
kom.

# 8890/3 Leiomyosarkom ist in der WHO Klassifikation (Fletcher et al 2013) unter Knochentumoren aufgefiihrt, in der SEER Validierungsliste 2012
unter Knochen, Gelenke und Gelenkknorpel aber nicht aufgefiihrt. Die Lokalisation , Knochen etc.” wird im NCT-Register als Lokalisation zugelassen.
# Die Langerhans-Morphologien 9752/1, 9753/1, 9754/1, 9754/3 wurden in der deutschen 1. Revision der ICD-O-3.1 2014 gegeniiber ICD-0-3 2003
geldscht und ersetzt durch eine Morphologie: 9751/3, in der englischen Version 3.1 aber nicht (IARC, WHO 2011: http://codes.iarc.fr/codegroup/2 ,
zuletzt abgerufen Marz 2015). Hier treten Diskrepanzen auf, die bei internationalen Vergleichen bertcksichtigt werden mussen. Ab Erstdiagnoseda-
tum 01.01.2012 ist im NC-Register 9751/3 zu kodieren (s. a. DIMDI 2014). Die Morphologie-Ziffern 9750/3, 9755/3, 9756/3, 9757/3 und 9758/3, die
hier nicht aufgefiihrt sind, sollen im NCT-Register auch fiir die Lokalisationen Knochen, Weichteil- und Bindegewebs-Neoplasien kodierbar sein!

® Die Dignitat /1 ist in der WHO-Klassifikation 2013 aufgefiihrt, in SEER 2012 nicht.

# Die histopathologische Diagnose dieser solitir auftretenden Tumoren wird per exclusionem (per AusschluBdiagnose) gestellt (Fletcher et al 2013,
S. 365).

¥ Wenn die Diagnose ,Undifferenziertes hochgradiges pleomorphes Sarkom (UPS, PUS) gestellt wird, sind im NCT-Register bei diesem an zahlrei-
chen Lokalisationen auftretender Tumor auch die ICD-10 Verschlisselungen der jeweiligen anatomischen Orte erlaubt, wie bei anderen Sarkomen
auch.
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3 Klassifikationen der Weichgewebe- und Knochentumoren
3.1 Stadieneinteilung der Weichgewebe- und Knochentumoren
3.1.1 TNM-Klassifizierung der Weichgewebetumoren

Die TNM-Klassifizierung gilt nicht fiir folgende Weichgewebetumoren®:

- das Kaposi-Sarkom und

- das Dermatofibrosarcoma protubernans® (s. NCT-Handbuch Tumoren der Haut),

- die Fibromatose (Desmoidtumor),

- Sarkome mit Ursprung in der Dura mater, im Gehirn, in parenchymatésen Organen (Leber,
Niere, Lunge, Milz) und Hohlorganen (des Gl-Traktes, der ableitende Harnwege, etc.).

- Infantiles Fibrosarkom®

- das Angiosarkom®*

- GIST (eigene TNM-Klassifikation)

Die T-Klassifikation der Weichgewebetumoren ist fur die Extremitaten/den oberflachli-

chen Stamm, das Retroperitoneum, den Kopf-Hals-Bereich, die Eingeweide des Thorax
und Abdomens unterschiedlich. Die GIST haben eine eigene TNM-Einteilung.

Prognostische UICC-Gruppeneinteilungen fiir den Kopf-Hals-Bereich und die Eingeweide des

Thorax und des Abdomens werden derzeit nicht empfohlen.”

3.1.2 TNM-Klassifizierung der Knochentumoren
Die TNM-Klassifizierung gilt nicht fiir folgende Knochentumoren®:
- Maligne Lymphome
- Multiple Myelome
- Oberflachen-/juxtakortikale Osteosarkome
- Juxtakortikale Osteosarkome
Die T-Klassifikation der Knochentumoren ist flir Extremitatenskelett, Rumpf, Wirbelsaule, Ge-
sichtsknochen einerseits und fiir die Wirbelsaule und das Becken andererseits unterschied-
lich®. Prognostische UICC-Gruppeneinteilungen fir Knochensarkome der Wirbelsiule und des

Beckens derzeit nicht empfohlen.”

& Wittekind 2017, S. 163.

¥ Edge et al 2010, S. 291.

% |n AJCC 2010, S. 292 ausgeschlossen.
" In AJCC 2010, S. 291 eingeschlossen.
> Wittekind 2017, S. 166.

% Wittekind 2017, S. 168.

** Wittekind 2017, S. 158ff.
 Wittekind 2017, S. 166.
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3.2

Tab 3.4

Tab3.1 Stadieneinteilung der Knochen- und Weichgewebetumoren nach Enneking® (On-

ko-chirurgisches ,,Grading”)

Enneking Stadium Malignitatsgrad Kompartment Metastasen
1A G1 Intrakompartimental MO
IB G1 Extrakompartimental MO
A G2 Intrakompartimental MO
1B G2 Extrakompartimental MO
A G1 oder G2 Intrakompartimental M1
1B G1 oder G2 Extrakompartimental M1
Lokale Tumorausbreitung: A = intrakompartimental (T1)

B = extrakompartimental (T2)

Grading der Weichgewebe- und Knochentumoren (histopathologische Klassifikation)
Sarkome und andere Knochen- und Weichgewebetumoren kénnen nach einem zwei-, drei-
und vierstufigen Malignitats-Grading eingeteilt werden. Wenn das Grading System nicht spezi-
fiziert ist, wird das konventionelle vierstufige System angewendet. Das zweistufige System be-
zeichnet Tumoren entsprechend ihrer Bosartigkeit als niedrig- und hochmaligne (low grade,
high grade). Das dreistufige System wird bei Sarkomen / Weichgewebetumoren ebenfalls be-
nutzt, wenn auch nach den abstrahierten Befunden in Arztbriefen immer seltener.

Tabelle 3.2 zeigt die Ubersetzung der Grade ineinander.

Zuordnung von hiufigen Sarkomen zum Grading-Score des FNCLCC-Gradingsystem®’
(eingeschlossen alle sarkomatdsen Tumoren der Tab 1.2 der WHO Klassifikation 2013; Mor-

phologien wurden nach ICDO-3.1 bestimmt und in Tab 3.4 aufgenommen).

FNCLCC - ICDO-3.1-

Score M Histologischer Typ

Scorel 8851/3 Gut differenziertes Liposarkom
8810/3 Fibrosarkom o. n. A., gut differenziertes
8890/3 Leiomyosarkom o. n. A,, gut differenziertes
9540/1 Neurofibromatose o. n. A.

Score2 9231/3 Myxoides Chondrosarkom (extraskelettal)

9540/3 Maligner peripherer Nervenscheidentumor, MPNST o. n. A.

9120/3 Hamangiosarkom, Angiosarkom

8810/3 Fibrosarkom o. n. A., konventionelles

8811/3 Fibromyxosarkom (low grade fibromyxoid / myxoinflammatory fibroblastic sarcoma,
hyalinizing spindle cell tumour)(MIFS)

8890/3 Leiomyosarkom o. n. A., konventionelles

8852/3 Myxoides Liposarkom

Score3 8853/3 Rundzelliges Liposarkom
8854/3 Pleomorphes Liposarkom
8858/3 Entdifferenziertes Liposarkom
8810/3 Fibrosarkom o. n. A., schlecht differenziertes
9240/3 Mesenchymales Chondrosarkom
8890/3 Leiomyosarkom o. n. A. (schlecht differenziertes Leiomyosarkom, pleomorphes Leio-
myosarkom, epitheloides Leiomyosarkom)

* Enneking et al 1980.
%7 Coindre 2006; Coindre 2013, Tabelle 1.2, S. 18, modifiziert.
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8910/3 Embryonales Rhabdomyosarkom, embryonales pleomorphes Rhabdomyosarkom,
Sarcoma botryoides, botryoides Sarkom

8920/3 Alveoldres Rhabdomyosarkom (inkl. solides, anaplastisches)

8901/3 Adultes pleomorphes Rhabdomyosarkom, pleomorphes Rhabdomyosarkom o. n. A.

8902/3 Rhabdomyosarkom vom Mischtyp, gemischtes embryonales und alveolares Rhab-
domyosarkom

8854/3 Pleomorphes Liposarkom

8858/3 Entdifferenziertes Liposarkom

8900/3 Rhabdomyosarkom o. n. A.

8921/3 Rhabdomyosarkom mit ganglionarer Differenzierung, Ektomesenchymom

8912/3 Spindelzelliges Rhabdomyosarkom

9120/3 Hamangisarkom, schlecht differenziert

9540/3 Maligner peripherer Nervenscheidentumor, schlecht differenziert; MPNST o. n. A.

9561/3 Maligner peripherer Nervenscheidentumor mit rhabdomyoblastischer Differenzie-
rung, maligner Tritontumor, malignes Schwannom mit rhabdomyoblastischer Diffe-
renzierung, MPNST mit rhabdomyoblastischer Differenzierung

9040/3 Synovialsarkom o. n. A., malignes Synoviom, Synoviom o. n. A.

9041/3 Spindelzelliges Synovialsarkom, Synovialsarkom vom monophasisch-fibrésen Typ

9042/3 Epitheliales Synovialsarkom

9043/3 Biphasisches Synovialsarkom

9180/3 Osteosarkom o. n. A. (extraskelettdren Ursprungs)

9260/3 Ewing Sarkom (extraskelettéiren Ursprungs)

9044/3 Klarzellsarkom o. n. A,, Klarzellsarkom der Sehnen und Aponeurosen, malignes
Weichteilmelanom

8804/3 Epitheloidsarkom, epitheloidzelliges Sarkom

9581/3 Alveolares Weichteilsarkom

8963/3 Maligner Rhabdoidtumor, Rhabdoid-Sarkom, Rhabdoidtumor o. n. A.

8801/3 Spindelzellsarkom, undifferenziertes Spindelzellsarkom

8802/3 Riesenzellsarkom, pleomorphzelliges Sarkom, undifferenziertes pleomorpes Sarkom

Tabelle 3.3 zeigt das differenziertere histologische Grading System der Fédération Nationale

des Centres de Lutte Contre le Cancer (FNCLCC).

Tab 3.3 FNCLCC Grading System®: Score zum Grading und Staging von Sarkomen

Zahl der Mitosen*

Score 1: 0-9 Mitosen pro 10 HPF*

Score 2: 10-19 Mitosen pro 10 HPF

Score 3: 219 Mitosen pro 10 HPF
Tumor Nekrose

Score 0: Keine Nekrose

Score 1: <50% Tumornekrose

Score 2: >50% Tumornekrose

*Bewiesen auf der Basis von 10 HPF; ein hochauflésendes Feld, High power field (HPF) misst 0.1734 mm?.

Tumor Differenzierung

Score 1: Sarkome mit groRer Ahnlichkeit zu normalem Mesenchymgewebe des Erwachsenen und
potentiell schwierig vom entsprechenden gutartigen Tumor zu unterscheiden (z. B. beim
gutdifferenzierten Liposarkom oder dem gut differenzierten Leiomyosarkom)

Score 2: Sarkome fir die die histologische Typisierung sicher ist (z. B. dem myxoiden Liposarkom,
dem Myxofibrosarkom)

Score 3: Embryonale und undifferenzierte Sarkome, synoviale Sarkome, Sarkome zweifelhaften
Typs)

% Coindre et al 1988. Das FNCLCC Grading System wird z. Z. (Stand 01.01.2014) im NCT-Register nicht angewendet.
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ERGEBNIS des histologischen Gradings nach dem FNCLCC-System

Grad 1: Gesamtscore 2,3
Grad 2: Gesamtscore 4,5
Grad 3: Gesamtscore 6,7,8
Tab3.2 Konvertierung mehrstufiger Grading Systeme bei Sarkomen und anderen Knochen- und

Weichgewebetumoren®

Zweistufiges Dreistufiges Vierstufiges
Gradingsystem Gradingsystem (FNCLCC) Gradingsystem (UICC)
Niedrigmaligne Grad 1 Grad 1, Grad 2
Hochmaligne Grad 2, Grad 3 Grad 3, Grad 4

3.3 Regressions-Grading von Sarkomen

Werden Sarkome (oder andere Tumoren) chemo- oder strahlentherapeutisch behandelt, kann

der Effekt der Behandlung patho-histologisch beurteilt werden (Tab. 3.5).

Tab 3.5 Posttherapeutische Tumorregression nach Salzer-Kuntschik'®

Regressionsgrad (R) Tumorzellen

R1 Keine vitalen Tumorzellen

R2 Einzelne vitale Tumorzellen oder vitaler Zellcluster <0,5 cm
R3 <10% vitaler Tumor in der Gesamttumormasse

R4 10-50% vitaler Tumor in der Gesamttumormasse

R5 >50% vitaler Tumor in der Gesamttumormasse

R6 Kein Ansprechen des Tumors

% Wittekind 2017, S. 161, 166.
1% galzer-Kuntschik et al 1983.
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4 Hereditdre Tumor-Syndrome mit Neoplasien der Weichgewebe,

Knochen und anderer Gewebe

Eine Reihe von Tumoren der Weichgewebe und Knochen bei Kindern und Erwachsenen lassen
sich als genetisch bedingte Neoplasien beschreiben, die oft auf ein Mendel’sche Vererbungs-
muster zurlickgeflihrt werden kdnnen. Tabelle 4.1 zeigt genetisch bedingte Syndrome mit Tu-
moren der Weichgewebe und Knochen unsicheren oder malignen biologischen Verhaltens™.
Eingeschlossen wurden auch Neoplasien anderer Gewebe dieser Syndrome, soweit sie dem
biologischen Verhalten /2 und /3 zuzuordnen sind. Gutartige /0 Tumoren dieser Syndrome
sind hier nicht aufgefiihrt. Hereditar bedingte gutartige Tumoren sind nur im ZNS-Bereich do-
kumentationspflichtig und im organspezifischen Handbuch der ZNS-Neoplasien'®* aufgefiihrt.
Die in Tab. 1.1 bezeichneten, genetisch-chromosomalen Erkrankungen werden zusdtzlich zur

Neoplasiediagnose in M0O1 dokumentiert. Diese genetischen Diagnosen sind aus den Arztbrie-

fen fast immer abstrahierbar.

103

Tab 4.1 Tumorsyndrome mit hereditirer Atiologie, n. Bridge, Mertens 2013, modifiziert
Gen Locus Vererbtes Syndrom Erbgang Dazugehorige Tumoren
APC 5921 Vererbliche Desmoid Krankheit, AD* Desmoid Tumoren, Kraniofaziale Osteome,
Familidre adenomatése Polyposis 1 Gardner Fibrome
(einschlieRlich Gardner Syndrome)
BLM 15026 Bloom Syndrom AR** Osteosarkome
BUB1B 15qg15 Mosaic gemischtes Aneupleudie AR Embryonale Rhabdomyosarkome
Syndrom 1
CHEK2 22q12 Li Fraumeni Syndrom 2 AD Osteosarkome, Rhabdomyosarkome, andere
Weichgewebesarkome
Komplex, 11p15 Beckwith-Wiedemann Syndrom Spora-  Embryonale Rhabdomyosarkome, Myxome,
inkl. ra- Fibrome, Hamartome
CDKN1C, disch,
KCNQ10T AD
u. H19
CREBBP 16p13 Rubinstein-Taybi Syndrome 1 AD Rhabdomyosarkome, Leiomyosarkome, Himan-
giome,
DICER1 14932 PPB familiars Tumor. Und Dysplasie ~ AD Embryonale Rhabdomyosarkome
Syndrom (DICER 1 Syndrome
HRAS 11p15 Costello Syndrom AD Embryonale Rhabdomyosarkome
IDH1 2q34 Enchondromatosis, Spora-  Enchondrome, Chondrosarkome
Ollier und Maffucci Syndrom ra- Maffucci Syndrom: Himangiome, Angiosarkome
disch
IDH2 15026 Enchondromatosis, Spora-  Enchondrome, Chondrosarkome
Ollier und Maffucci Syndrom ra- Maffucci Syndrom: Himangiome, Angiosarkome
disch
KIT 4912 GIST, familiar AD GISTs
MTAP 9p21 Diaphyseale medullare Stenose AD Undifferenziertes pleomorphes Sarkom des
Knochens
NBN 8021 Nijmegen-(Chromosomen-) Bruch- AR Rhabdomyosarkome
Syndrom

101

Fletcher et al 2013, Tabelle 27.01, S. 368 f.

192 Adzersen 2018_09.

108 Bridge, Mertens 2013. In: Fletcher et al 2013, S. 368 ff. Syndrome mit gutartigen Tumoren sind weggelassen. Gutartige ZNS-Tumore, s. organi-
sches Handbuch ZNS.
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NF1 17911 Neurofibromatose, Typ 1 AD Neurofibrome, maligne periphere Nervenschei-
dentumor, GIST, Riesenzelltumoren der kleinen
Knochen, Rhabdomyosarkome, Glomustumoren
NF2 22q12.2 Neurofibromatose, Typ 2 AD Schwannome™
PDGFRA 4912 GIST, familiar AD GIST
PMS2 7p22 Fehlpaarungsreparatur-Krebs- AR Rhabdomyosarkome
Syndrom
PORCN Xpll Fokale dermale hYPOPLASIE XD***  Riesenzelltumoren des Knochens
PTCH1 9922 Basalzellnaevus-Syndrom AD Kardiale Fibrome, Rhabdomyosarkome, fetale
Rhabdomyome
PTHIR 3p21 Enchondromatosis, Spora-  Enchondrome, Chondrosarkome
Ollier und Maffucci Syndrom disch Maffucci Syndrom: Himangiome, Angiosarkome
RB1 13q14 Retinoblastom AD Osteosarkome, Weichgewebesarkome
RECQL4 824 Baller-Gerold Syndrom AR***  QOsteosarkome
Rapadilino-Syndrome *
Rothmund-Thompspon Syndrom
PTPN11 12924 Noonan Syndrom 1 AD Granularzelltumoren, Riesenzelltumoren der
kleinen (zentralen) Knochen
SDHB 1p36 Familidres Paragliom-, Phdochro- AD Paragliome (Phdchromzytome und GIST)
mozytom-Syndrom Typ 1 und GIST
(Carney-Stratakis-Syndrom)
SDHC 1921 Familidres Paragliom-, Phdochro- AD Paragliome (Phdchromzytome und GIST)
mozytom-Syndrom Typ 2 und GIST
(Carney-Stratakis-Syndrom)
SDHD 11923 Familidre Paragliom-, Phdochro- AD Paragliome (Phdchromzytome und GIST)
mozytom-Syndrom Typ 3 und GIST
(Carney-Stratakis-Syndrom)
SH3BP2 4pl6 Cherubismus AD Riesenzelltumoren der kleinen Knochen
SMARCA4  19p13 Rhabdoides Tumorpradispositions-  AD Maligne rhabdoide Tumoren
Syndrom
S0Ss1 2p22 Noonan Syndrom 4 AD Embryonales Rhabdomyosarkome, Granular-
zelltumore, Riesenzelltumore einschlieBlich
Reisenzelltumore der kleinen (zentralen) Kno-
chen
SQSTM1 3935 Paget’sche Knochenkrankheit AD Osteosarkome
TNFTRSF1  18q22 Paget’sche Knochenkrankheit, AD Osteosarkome
1A polyostotische osteolytische Dys-
plasie, sich hereditar ausdehnend
TP53 17p13 Li-Fraumeni Syndrom 1 AD Osteosarkome
VHL 3p25-26 Von Hippel-Lindau Krankheit AD Hamangioblastome (hauptsachlich des ZNS),
maligne Tumoren des ZNS, der Niere Nebennie-
ren, des Pankreas, Adnexe der Reproduktionsor-
ganelos
WRN 8p12 Werner Syndrom AR Knochen- und Weichgewebe-Sarkome

*ok kK

AD, autosomal dominant

AR, autosomal rezessiv

XD, X-chromosomal dominant
XR, X-chromosomal rezessiv

104

Die NF 2 mit multiplen gutartigen Schwannomen betrifft hauptsédchlich die Organe des ZNS der Patienten: Nervus Akustikus 90% (Akustikusneu-

rinom); andere kraniale Nerven und Meningen: 50%; Rickenmark: etwa 50%; zusatzlich Haut und Augen. Schwannom = Neurilemmom = gutartiger
Tumor = 9560/0. Gutartige Schwannome werden nur im ZNS dokumentiert. Wird ein bosartiges Schwannom diagnostiziert, wird 9561/3 kodiert.

105

32

Lonser et al 2003.
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