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KAPITEL 1
Sammanfattning

Peniscancer ér en av de ovanligaste tumoérsjukdomarna inom urologin.
Evidensgraden for enskilda rekommendationer dr déirfor lag.
Evidensgraderingssystemet GRADE anges enbart for utvalda

rekommendationet.

Vid diagnostik av peniscancer har den kliniska undersékningen en
framtridande roll. Vid tveksamhet bor biopsi genomforas. Lymfkortelstatus 1
ljumskarna bor alltid beddmas och dokumenteras. Vid invasiv peniscancer
rekommenderas DT buk och vid cN+ och/eller pN+ *F-FDG PET-DT.

Samtliga fall av peniscancer och aterfall bér anmiilas till den veckovisa
nationella multidisciplindra konferensen (MDK). Sedan 2015 finns dedikerade
regionala centrum (Universitetssjukhuset i Umea, Sédersjukhuset,
Universitetssjukhuset i Orebro, Universitetssjukhuset i Link6ping, Sahlgrenska
Universitetssjukhuset och Skanes universitetssjukhus i Malmo) som ansvarar
for utredning och uppféljning. Kurativt syftande kirurgi vid peniscancer ar
nivastrukturerad till Orebro och Malmé (nationell hégspecialiserad vard).

Socialstyrelsen ar forvaltningsmyndighet.

Peniscancer bor handliggas multidisciplinart och behandlingen individualiseras.
En stor andel patienter med peniscancer kan i dag behandlas med
organbevarande metoder. Vid icke-invasiv cancer ér topikal krimbehandling
ofta ett alternativ. Till de organbevarande kirurgiska alternativen riknas bl.a.
lokal excision, total glans resurfacing samt glansektomi med rekonstruktion.

I lokalt avancerade fall utfors partiell eller total amputation. Amputation
medf6r lagre risk for dterfall men har nackdelar vad giller miktion, livskvalitet

och sexualitet.

Dynamisk sentinel node-biopsi (IDSNB) syftar till att identifiera patienter med
regional spridning som har nytta av lymfkortelutrymning inguinalt och ibland
aven pelvint. DSNB har hog sensitivitet och firre biverkningar dn diagnostisk

lymfkortelutrymning.

Patienter med regionalt avancerad sjukdom ir ofta aktuella f6r perioperativ

cytostatikabehandling, dven stralbehandling férekommer. Den onkologiska
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behandlingen av peniscancer ér inte nivastrukturerad men bor diskuteras vid
nationell MDK.

Da majoriteten av aterfallen sker under de tva forsta aren rekommenderas mer
intensiva kontroller under denna period. Frekvensen av aterbesok beror pa
vilken typ av lokal och regional behandling som patienten genomgatt.
Biverkningar bor utvirderas och rehabiliteringsatgarder vidtas.

Ett mal med vardprogrammet ér att 6ka féljsamheten till befintliga riktlinjer.
Detta f6ljs genom kontinuerlig bevakning av kvalitetsregisterdata.
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KAPITEL 2
Inledning

21 Vardprogrammets giltighetsomrade

Virdprogrammet giller for peniscancer av skivepitelursprung
ICD-0/3 C60.0-60.9 samt urinror (uretra) ICD-0/3 C68.0 med morfologisk
typ skivepitelcancer.

Virdprogrammet ér utarbetat av den nationella arbetsgruppen och version 3.0
ar faststilld av Regionala cancercentrum 1 samverkan 2023-06-13. Beslut om
implementering tas i respektive region i enlighet med 6verenskomna rutiner.

Stédjande Regionalt cancercentrum dr Regionalt cancercentrum Mellansverige.

Tidigare versioner:

Datum Beskrivning av forandring

2013-05-07 Version 1.0

2016-04-05 Uppdatering faststalld av Regionala cancercentrum i
samverkan

2018-10-19 Version 1.1

2019-05-07 Version 2.0 faststalld av Regionala cancercentrum i
samverkan

2019-07-03 Version 2.1

Tidigare vardprogram publiceras inte men kan begiras ut fran Regionala

cancercentrum, info(@cancercentrum.se.

2.2 Forandringar jamfort med tidigare version

Detta dr version 3.0 av vardprogrammet. Det som dr nytt dr framfor allt

foljande:

o Nytt kapitel om irftlighet (kapitel 7 Arftlighet).

e Utvidgad indikation fér utredning med *F-FDG PET-DT.

e Utvidgad indikation for radiologisk uppféljning efter behandling av
regionalt avancerad sjukdom.


mailto:info@cancercentrum.se
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e Stirkt indikation f6r ultraljud av ljumskarna som del av uppf6ljning.

e Dortydligande av remissvigar och ansvarsférhallanden vid nationell
MDK.

e Justering av nomenklatur och uppféljningsrekommendationer av PeIN.

e Virdprogramgruppens sammanstillning av evidensliget och slutsatser
gillande palliativ likemedelsbehandling.
e Revision av kvalitetsindikatorer och malnivaer.

2.3 Standardiserat vardforlopp

For peniscancer finns ett standardiserat vardférlopp framtaget, gillande fran
och med ar 2016.

Det finns ingen konflikt mellan innehallet 1 virdprogrammet och det
standardiserade vardforloppet. Vardférloppet beskriver vad som ska goras
medan vardprogrammet utvecklar hur, samt vilken evidensgrund som finns for

atgiarderna i det standardiserade vardforloppet.

Det standardiserade vardforloppet finns delvis integrerat med texten i

vardprogrammet men kan ocksa ldsas i sin helhet i Kunskapsbanken.

24 Lagstod

Virdens skyldigheter regleras bl.a. i hdlso- och sjukvardslagen (2017:30).
Den anger att malet med hilso- och sjukvarden ar en god hilsa och en vard pa
lika villkor f6r hela befolkningen samt att hélso- och sjukvardsverksamhet ska
bedrivas s att kraven pa en god vard uppfylls. God vard definieras enligt
Socialstyrelsen som kunskapsbaserad, indamalsenlig, siker, patientfokuserad,
effektiv och jamlik. Primarvarden har, sedan juni 2021, ett sdrskilt ansvar att
tillhandahalla férebyggande insatser utifran savil befolkningens behov som
patientens individuella behov och férutsittningar (13 kap). Vardprogrammet
ger rekommendationer for hur varden ska utforas f6r att uppfylla dessa
kriterier. Dessa rekommendationer bor darfor i vasentliga delar f6ljas for att

man ska kunna anse att sjukvarden lever upp till hélso- och sjukvardslagen.

Patientlagen (2014:821) anger att vardgivaren ska erbjuda patienten anpassad
information om bl.a. diagnosen, méjliga alternativ f6r vard, risk f6r
biverkningar och forvintade vintetider samt information om moéjligheten att

sjalv vilja mellan likvardiga behandlingar (3 kap. 1-2 § patientlagen). Patienten

har ocksa ritt att fa information om metoder for att forebygga sjukdom och
skada (3 kap. 1 §). Vardgivaren ska enligt samma lag erbjuda fast vardkontakt

samt information om méjlighet till ny medicinsk bedémning, dven inom annan

10
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region. Vardgivaren ska dven informera patienten om regionens elektroniska
system for listning av patienter hos utforare. Vardgivaren ska ocksa informera
om mojligheten att vilja vardgivare i hela landet inom allmin och specialiserad
oppenvard. Enligt det s.k. patientrérlighetsdirektivet ska vardgivaren ocksa
informera om patientens rittighet att inom hela EU/EES vilja och fa
ersattning for sidan vard som motsvarar vad som skulle kunna erbjudas i
Sverige. Praktisk information om detta, t.ex. hur och nir ersittning betalas ut,

finns hos Forsakringskassan.

Enligt vardgarantin (2010:349) har vardgivaren en skyldighet att erbjuda

patienter kontakt samt atgarder inom vissa tider. De standardiserade

vardférlopp som RCC har tagit fram och som regionerna har beslutat att folja

anger kortare vantetider som dock inte ar en del av vardgarantin.

I hilso- och sjukvardslagen anges ocksé att hilso- och sjukvarden har sirskilda
skyldigheter att beakta barn som anhériga och ge dem information, rad och

stod (5 kap. 7 §).

2.5 Evidensgradering

Vardprogrammet anviander evidensgraderingssystemet GRADE. For en
komplett gradering ska alla ingaende studier tabelleras och virderas. Det
vetenskapliga underlaget inom ramen for detta vardprogram ér generellt svagt
(ofta + till ++ enligt nedan). Vardprogramsgruppen har valt att enbart ange
GRADE f{6r utvalda rekommendationer som ar nytillkomna och/eller kan

uppfattas kontroversiella.

GRADE evidensgraderar tillférlitligheten till en effekt (eller annat
vetenskapligt pastaende) fOr ett specifikt utfall enligt fyra nivder:

e Det sammanvagda resultatet har hog tillforlitlighet (++++)
e Det sammanvigda resultatet har mattlig tillférlitlighet (+++)
e Det sammanvagda resultatet har lag tillférlitlighet (+4)

e Det sammanvigda resultatet har mycket lag tillférlitlighet (+) (det gar
inte att bedéma om resultatet stimmer)

Lis mer om systemet i SBU:s metodbok.

1
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2.6 Forkortningsordlista

Forkortning

Forklaring

5-FU

5-fluorouracil

18F-FDG PET-DT

18F fluorodeoxyglukos positronemissionstomografi med
datortomografi

DSNB dynamisk sentinel node-biopsi

DT datortomografi

EAU European Association of Urology

ECOG Eastern Cooperative Oncology Group Performance Status

EGFR epidermal growth factor receptor

FDG fluorodeoxyglukos

FNAC finnalsaspirationscytologi

GFR glomerular filtrationshastighet

ICG indocyaningront

ILND inguinal lymfkortelutrymning (pa engelska inguinal lymph
node dissection)

IMRT intensity modulated radiation therapy

INCA Informationsnatverk for cancervarden, en plattform for
kvalitetsregister

KFO kombinerad fysikalisk 6dembehandling

LS lichen sclerosus

MDK multidisciplinar konferens

NCCN National Comprehensive Cancer Network

PAD patologisk-anatomisk diagnos

PCR polymerase chain reaction

PDT fotodynamisk terapi

PelN penil intraepitelial neoplasi

PIC paklitaxel, ifosfamid och cisplatin

PLND pelvin lymfkoértelutrymning (pa engelska pelvic lymph node
dissection)

PREM patientrapporterad upplevelse av och tillfredsstallelse med
varden (pa engelska patient reported experience
measures)

PROM patientrapporterad livskvalitet och funktionsstatus (pa

engelska patient reported outcome measures)

12




REGIONALA CANCERCENTRUM

SIB simultant integrerad boost
TNM tumor, node (lymfkortel, knuta), metastas
UNS utan narmare specifikation

13
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KAPITEL 3
Mal med vardprogrammet

Syftet med vardprogrammet ar att

e forbattra det multiprofessionella omhindertagandet och reducera mortalitet
och morbiditet samt forbittra livskvalitet hos patienter med peniscancer

e skapa en enhetlig handliggning

e verka for att samtliga patienter med peniscancer ska utredas och foljas upp
pa ett regionalt centrum per sjukvardsregion

e verka for att kurativt syftande kirurgi huvudsakligen ska utféras vid nagon

av de tva nationella enheterna
e Oka kunskapsnivan kring diagnos och behandling
e Oka intresset for sjukdomen och dirmed stimulera till forskningsinsatser

e Oka patientens inflytande i vardprocessen.

Syftet med registrering av diagnostik och handliggning av peniscancerpatienter

1 Nationella kvalitetsregistret for peniscancer ar att

e beskriva sjukdomsférekomst, fordelning av stadium, morfologisk
klassifikation och behandlingsmonster

e genom registreringen skapa en nationell patientdatabas fOr att utvirdera
diagnostik, behandling och uppféljning

e monitorera och utvirdera

e utvirdera f6ljsamheten till virdprogrammet

e skapa battre kontroll 6ver vardprocess och statistik

skapa kvalitetsdokumentation for forbattringsarbete och forskning.

Malen f6ljs upp inom ramen for kvalitetsregisterarbetet och vid revision av

vardprogrammet, se kapitel 18 Kvalitetsindikatorer och malnivaer.

14
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KAPITEL 4
Bakgrund och orsaker

4.1 Epidemiologi

Peniscancer ir en ovanlig tumérform med en global incidens pa 0,8 fall per
100 000 mién och ar [1]. Hégre incidens ses 1 vissa delar av virlden dir
torekomsten av riskfaktorer dr hogre. Incidensen i Sverige har under de senaste
decennierna varit 2 fall per 100 000 min och ar (se Figur 1). Varje

ar diagnostiseras knappt 100 fall av invasiv peniscancer, och darutéver
uppticks drygt 70 fall av PeIN (penil intraepitelial neoplasi). Sedan ar 2000
registreras alla nyupptickta fall (av savil invasiv peniscancer som PeIN) i det
nationella kvalitetsregistret f6r peniscancer. I slutet av diagnosar 2021 fanns

cirka 3 400 patienter i registret.

I den svenska dodsorsaksstatistiken angavs peniscancer som undetrliggande
dédsorsak for i genomsnitt 21 mén per ar under aren 2000-2016. Den relativa
5-arsoverlevnaden for patienter som diagnostiserades med en invasiv tumor ar
2000-2012 var 73 % [2]. Den uppatgaende trenden i incidensen ses inte i
dédligheten, som legat stabil runt 0,5 dodsfall per 100 000 man och dr under de

senaste decennierna (se Figur 1).

15
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Figur 1. Peniscancer (invasiv) — incidens (bla) och mortalitet (réd) per 100 000
man — aldersstandardiserad enligt Sveriges befolkning ar 2000. Streckad
linje visar trenden.
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Kélla: Socialstyrelsens statistikdatabas.

Peniscancer édr vanligast i hogre aldrar, med en kraftigt stigande incidens efter
00 ar (se Figur 2). Medianaldern vid diagnos ligger pa 68 ar. Cancerformen
torekommer dock aven hos yngre man och drygt 7 % av patienterna i Sverige

ar yngre dn 40 ar vid diagnos, med enstaka min i 20-arsdldern (se Figur 2).

16



REGIONALA CANCERCENTRUM

Figur 2. Peniscancer (invasiv) — antal nya fall per 100 000 man och ar for olika
aldersgrupper.
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Kalla: Socialstyrelsens statistikdatabas — baserat pa data fran aren 2017-2020.

Cirka 94-99 % av cancerfallen pa penis ir skivepitelcancer, i vardprogrammet
ar det detta som avses med peniscancer. Resterande primartumorer utgors
framfor allt av Kaposis sarkom, basalcellscancer, melanom och extramammar

Pagets sjukdom och dessa omfattas inte av detta vardprogram [2, 3, 4].

Det dr ovanligt med metastaser till penis, men det férekommer vid t.ex.
prostata-, urinbldse-, kolon- och njurcancer. Malignt lymfom kan i enstaka fall

engagera penis. Direkt 6vervixt till penis kan dven ske fran en prostatacancer.

4.2 Etiologi

I WHO:s TNM-klassificering 2016 klassificeras peniscancer utifran férekomst
av infektion med humant papillomvirus (HPV) i tvd typer, HPV-relaterad samt
HPV-oberoende peniscancer [5, 0]. Flera andra faktorer har i studier visat sig

ha ett samband med en 6kad risk f6r peniscancer [7, 8].

HPV -infektion ir starkt associerat med risken att utveckla peniscancer. Liksom
vid andra anogenitala cancerformer dr det HPV av serotyp 16, 6 och 18 som
dominerar [9, 10]. Omkring halften av fallen av peniscancer dr HPV-relaterade
[9, 10, 11, 12]. En studie baserad pé svenska cancerfall visade pa HPV-
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torekomst hos 83 % av fallen [13]. Nagon association mellan incidens av
cervixcancer och peniscancer har inte kunnat visas 1 studier [14, 15]. Kvinnliga
partner till mdn med peniscancer visar inte 6kad incidens av cervixcancer [10].
En studie baserad pé det nationella kvalitetsregistret indikerade att mian som
diagnostiserats med peniscancer kan ha en 6kad risk att drabbas av ytterligare

en HPV-associerad malignitet [17].

Forbudsfortrangning, fimosis, dr den faktor som har det starkaste sambandet med
en Okad risk for peniscancer [18, 19, 20, 21]. I linje med detta har min som

blivit omskurna som spiadbarn en minskad risk f6r peniscancer [22].

Kroniskt inflammatoriska forindringar kan ha ett samband med peniscancer.
Sambandet mellan lichen sclerosus, ett kronisk inflammatoriskt tillstind av
okind etiologi, och peniscancer har rapporterats fran flera studier, sarskilt vid
HPV-negativa fall av peniscancer [23, 24, 25, 20].

Genomgangen psoralen- och UV A-fusbehandling (PULA) f6r behandling av
psoriasis har visats ha ett samband med en 6kad risk att utveckla peniscancer

Rakning har rapporterats ge en 6kad férekomst av peniscancer i flera fall—

kontrollstudier. Dessa har dven pavisat ett dosberoende samband [19, 21, 29].

Lag socioekonomisk status, inkluderande lag utbildning, lag inkomst och att vara
ensamstaende eller franskild, dr associerat med en Okad risk f6r peniscancer

samt ett mer avancerat stadium av primartuméren vid diagnos, men diremot
inte med 6kad mortalitet [30, 31, 32]. Mdn med multipla sexpartner och tidig

sexualdebut har visats ha 6kad risk for peniscancer [21, 33].

Genomgdngen organtransplantation 6kar risken for HPV-associerade malignitet

inkluderande peniscancer [34].
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KAPITEL 5
Primar prevention

5.1 Levnadsvanor och prevention

Rekommendation

e Alla verksamheter inom halso- och sjukvard bor ha rutiner f6r hur de

erbjuder st6d till patienter som vill férindra sina levnadsvanor.
e Alla verksamheter inom halso- och sjukvard bor folja Socialstyrelsens
nationella riktlinjer f6r prevention och behandling vid ohédlsosamma

levnadsvanor.

En 50-aring som ater halsosamt, ar mattligt fysiskt aktiv, inte roker och har en
mattlig konsumtion av alkohol har en férvintad levnadslingd utan cancer, typ
2-diabetes och hjart-kirlsjukdom som édr 7,6—10 ar lingre 4n en 50-aring utan
hilsosamma levnadsvanor [35]. Hilsosamma levnadsvanor kan férebygga
manga typer av cancersjukdomar, 1 synnerhet bland man [36]. Levnadsvanorna
kan dven paverka hur framgangsrik en cancerbehandling blir. Alla
verksamheter inom hilso- och sjukvarden bor darfor kunna hantera frigor som
giller levnadsvanor. Varden och preventionen bor bygga pa Socialstyrelsens
nationella riktlinjer f6r prevention och behandling vid ohilsosamma

levnadsvanor.

Rokning ar en stark riskfaktor for att utveckla peniscancer men
orsakssambandet ar dnnu inte helt kartlagt. Rokare tycks ha en hogre risk att
utveckla invasiv sjukdom och bor dirfér motiveras att sluta roka som
sekundarprofylax [19]. Peniscancer dr mindre férekommande 1 populationer
dir omskirelse i barndomen utférs dn 1 populationer dar sa inte sker [22]. Den
generellt laga incidensen av peniscancer i Sverige har dock inte ansetts

motivera profylaktisk omskarelse.

En betydande andel prekarcindsa, icke-invasiva och invasiva penistumérer ar
associerade med HPV [9, 10, 11, 12]. En svensk registerstudie har visat att
HPV-vaccin férebygger invasiv cervixcancer [37], men motsvarande data for
min och peniscancer saknas. Sedan hosten 2020 erbjuds HPV-vaccination till

savil flickor som pojkar 1 arskurs 5.
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Vigledning f6r arbete med ohilsosamma levnadsvanor finns 1 nationellt

vardprogram vid ohilsosamma levnadsvanor — prevention och behandling.
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KAPITEL 6

Symtom, kliniska fynd
och diagnostik

6.1 Vanliga symtom

Peniscancer dr en tumorsjukdom som i regel ses pa glans och/eller forhud.
Manifestationen kan vara allt fran ett svirlikt sir, en rodnad, en f6rhirdnad
eller ett icke upphéjt omrade till en exofytiskt vaxande tumor. Tuméren kan
ocksa vara dold under trang férhud och vixa under ling tid innan den uppticks.
Tecken pé infektion i omradet forekommer ofta. Varig och/eller blodig
sekretion under traing forhud ir ett klassiskt tecken och det dr inte ovanligt
med odo6r av anaerob infektion fran en nekrotisk tumér. Blodningar och
smarta kan tvinga patienten att séka hjilp. Det dr vanligt att en relativt lang tid
passerar fran symtomdebut till dess att patienten soker vard [38, 39].

Utredning styrs 1 stor utstrickning av den kliniska undersékningen av
primirtumoren och misstanken avseende forekomst av tumorspridning till

regionala lymfkortlar [40]. Lymfkortelstatus 1 ljumskarna ska alltid undersékas.

6.2 Standardiserat vardforlopp (SVF) och
remissvagar

Vardforloppet peniscancer omfattar diagnoserna C60 och C68 (enbart distala
uretra). Vid symtom pa peniscancer (se ovan) ska patienten remitteras till
urolog eller dermatolog som utgor filterfunktion for valgrundad misstanke. Vid
symtom i kombination med férekomst av férstorade inguinala lymfkortlar eller
da diagnosen ar histopatologiskt verifierad ska patienten direkt remitteras enligt

vilgrundad misstanke.

Utforlig information om standardiserat vardférlopp peniscancer aterfinns i

Kunskapsbanken.

Huvudansvaret f6r diagnostik och uppfoljning av peniscancer sker regionalt
vid Norrlands universitetssjukhus i Umea, Sédersjukhuset 1 Stockholm,

Universitetssjukhuset Orebro, Universitetssjukhuset i Linképing, Sahlgrenska
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Universitetssjukhuset i G6teborg och Skanes universitetssjukhus i Malmo.
Samtliga nya fall och aterfall ska féredras vid den nationella multidisciplinira
konferensen (i vardprogrammet kallad nationell MDK) som halls 1 gang per
vecka. Anmilan sker huvudsakligen via regionala centrum. For utforligare
information om nationell MDK samt instruktioner f6r anmailan, se kapitel 9

Multidisciplinar konferens. Kurativt syftande kirurgi vid peniscancer ar sedan

den 1 januari 2015 centraliserad till tva nationella enheter,

Universitetssjukhuset Orebro och Skines universitetssjukhus i Malmo.

6.3 Primartumor

Den primara lesionen bér fotodokumenteras i samband med diagnostik, och
vid den kliniska undersckningen av en patient med misstinkt peniscancer ska

toljande parametrar dokumenteras:

e Jokalisation

e storlek

e antal tumorer eller lesioner
o [liniskt T-stadium

e fotodokumentation

e penislingd (penis mits frain symfysen i icke-erigerat tillstind).

Radiologiska undersékningar kan inte ersitta den kliniska undersékningen [41,
42, 43].

6.3.1 Penil intraepitelial neoplasi (PeIN)

Penil intraepitelial neoplasi (PeIN) graderas inte lingre i dysplasigrad I-111,
utan enligt nya riktlinjer frain WHO klassificeras den som HPV-associerad
(tidigare kallad odifferentierad) eller differentierad PeIN [5, 6]. De vanligaste
subtyperna av HPV-associerad PelN ir basaloid respektive warty [6].
Differentierad PeIN orsakas som regel av en kronisk inflammatorisk
hudsjukdom, t.ex. lichen sclerous [44, 45].

Det finns tre dldre bendmningar pa panepitelial neoplasi: carcinoma in situ,
erythroplasia of Queyrat (solitir lesion pa slemhinna) och Mb Bowen (solitir
lesion pa keratiniserad hud). Dessa bor inte lingre anvindas. Risken for
overgang 1 invasiv sjukdom vid PeIN ir inte kind, men uppgifter om upp till
30 % har rapporterats i fall dir dessa lesioner limnats obehandlade [46, 47].
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En differentialdiagnos till PeIN, med samma histologiska bild, utgérs av
bowenoid papulos som manifesteras av multipla lesioner och oftast upptrider
hos yngre personer [48]. Diagnosen stills kliniskt och behandlingen 4r samma
som for kondylom. Bowenoid papulos anses oftast vara helt godartad (iven
om bra uppfoljningsstudier saknas). Prognosen skiljer sig fran PeIN och risken
tor 6vergang i invasiv sjukdom ar < 1 % [48, 49, 50].

6.3.2 Differentialdiagnoser

Differentialdiagnoser till skivepitelcancer pa penis ar

e benigna tillstind, exempelvis
— kondylom: oftast benignt men malignifiering har setts i kombination med
onkogena HPV-typer
— bowenoid papulos
— lichen sclerosus
— plasmacellsbalanit
— lichen planus
— psoriasis
— andra genitala dermatoser
— sexuellt 6verforda infektioner, t.ex. syfilis
e maligna tillstind, exempelvis
— extramammar Pagets sjukdom: antingen primir eller sekundar till annan
urogenital cancer
— basaliom
— melanom
— sarkom
— lymfom

— metastas frin annan malignitet (t.cX. prostatacancet).

6.3.3 Uretracancer

Uretracancer ir en mycket ovanlig cancerform, med firre fall per ar dn

peniscancer 1 Sverige.

Uretracancer utgdrs huvudsakligen av urotelial cancer 1 proximala uretra.

Utredning och behandling framgir av nationellt vardprogram fér urinblase-

och urinvigscancer. Detta avsnitt giller endast skivepitelcancer i distala uretra,

den nist vanligaste typen av uretracancer [51], som 1 princip handliggs som en
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peniscancer. Sedan 2016 registreras distal uretracancer med skivepitelmorfologi

1 Nationella kvalitetsregistret for peniscancer.

Diagnostiken bor kompletteras med uretrocystoskopi med eventuell biopsi
eller mellannalsbiopsi vid palpabel resistens i glans. Cystoskopi ar viktigt for
att utesluta konkomitant tumor i urinbldsan. MR-undersékning kan Gvervigas
som ett komplement vid bedomning av tumorens lokalisation, storlek och
utbredning [52].

Da distal uretracancer visar stora likheter med peniscancer vad giller
behandling och utredning, bor samtliga fall féredras vid nationell MDK f6r
peniscancer och remitteras till en nationell enhet f6r peniscancer om patienten
planeras for kurativt syftande kirurgi. Tumérens utbredning kan vara svar att

avgora makroskopiskt varfor fryssnitt bor anvindas frikostigt.

Evidensen kring icke-invasiva distala tumorer dr lag men de kan behandlas
konservativt med transuretral koagulation, laserbehandling (Nd:YAG) [53, 54]
eller intrauretral 5-FU-behandling vid PeIN.

Invasiva distala tumorer behandlas oftast med partiell penisamputation. Om
man inte kan fa fria marginaler (fryssnitt) bér man dverviga total penektomi
med perineal uretrostomi [55]. Enstaka vil utvalda fall kan genomga
organbevarande kirurgi [56, 57], exempelvis glans- eller uretrektomi med
neoglans [58]. Distal uretracancer sprider sig foretridesvis till lymfkortlarna i
ljumskarna och i enstaka fall pelvint. Tidig hematogen spridning férekommer.
Diagnostik med sentinel node och kurativ inguinal samt pelvin

lymfkortelkirurgi rekommenderas.

Vid lymfkortelmetastaserad sjukdom boér man verviga perioperativ
onkologisk behandling [59].

6.4 Biopsitagning infor behandlingsbeslut

Om det finns tvivel om forindringens natur ska den alltid biopseras fore
definitiv behandling. Det bér dock uppmirksammas att biopsiresultatet inte
alltid ar tillforlitligt och att klinisk-patologisk korrelation dr grundliggande fo6r
fortsatt hantering. Multipla biopsier kan krivas for tillférlitlig diagnostik. Det
torekommer diskrepans mellan biopsiresultatet och slutligt PAD och dven
falskt negativa biopsier. Stansbiopsier dr endast palitliga vid flacka férindringar
[38]. Tuschmarkering och fotografering av var biopsin tagits ar viktigt for

behandlingsbeslut. Man bor vara liberal med rebiopsier vid eventuell
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diskrepans mellan klinik och histologi, vid behandlingsvikt och vid progress av
kliniskt atypiska forandringar.

Instruktioner for patologi finns i kapitel 8 Kategorisering av tumdren och 1

bilaga 1 Kvalitetsdokument f6r patologi.

6.5 Lymfkortelmetastaser

Lymfdrinaget fran penis gar primirt till lymfkortlar i ljumskarna [60]. Inget
direktavfléde har pavisats till backenlymfkoértlar [61, 62, 63]. Klinisk
undersokning av en patient med misstinkt peniscancer ska alltid innehalla

palpation av bada ljumskarna f6r bedomning av lymfkortelstatus.

Hos patienter som ska genomga DSNB ingar ultraljud av ljumskarna med
finnalsaspirationscytologi (FNAC) av misstinkta lymfkortlar. Mellannalsbiopsi
ar ett alternativ till FNAC vid 6nskemal om histologisk verifikation av palpabel

metastasmisstankt lymfkortel, exempelvis vid misstinkt konkomitant lymfom.

6.5.1 Radiologisk utredning for bedomning av
lymfadenopati

Rekommendation

e Vid fynd av en invasiv tumor bor utredningen kompletteras med
datortomografi (DT) av buk for att bedoma inguinal och/eller pelvin
lymfadenopati [64, 65, 66].

e Vid kliniskt metastasmisstankta inguinala lymfkortlar (cN+) och dar
kurativt syftande behandling édr aktuell, bor utredningen kompletteras
med "F-FDG PET-DT av thorax och buk. Detsamma giller de patienter
som har histologiskt verifierade lymfkortelmetastaser (pN+) [67, 68, 69].

e Kliniskt metastasmisstinkta inguinala lymfkortlar bor utredas med
ultraljudsledd FNAC [70]

Patienter med invasiv peniscancer bor genomga DT av buk for att bedoma
inguinal och/eller pelvin lymfadenopati. Patienter som ska genomga dynamisk
sentinel node-biopsi (lymfkortelnegativa med = pT1G2) och patienter med
kliniskt metastasmisstinkta inguinala lymfkortlar bor preoperativt utredas med
ultraljud med FNAC [71].

Patienter som har metastaser till inguinala lymfkortlar har en risk for spridning
ocksa till pelvina lymfkoértlar. Att bedéma de pelvina lymfkortlarna ar ett
kliniskt problem. *F-FDG PET-DT ir en icke-invasiv kombinerad
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nuklearmedicinsk och radiologisk undersékning som har visat sig vara ett
anvindbart komplement till flera konventionella morfologiska undersékningar.
En metaanalys har undersokt hur vil "F-FDG PET-DT kan prediktera
lymfkortelmetastasering inguinalt och pelvint. Man fann en hog sensitivitet
(87 %) och specificitet (88 %) [72]. I studien inkluderades ett blandat
patientmaterial med béade lagre och hogre risk f6r lymfkortelmetastasering.
Generellt sett har studier som inkluderar patienter med kliniskt NO-status
funnit ligre sensitivitet for att forutsiga lymfkortelmetastasering inguinalt [66,
73]. Studier som inkluderar patienter med kliniskt eller histopatologiskt N+-
status har funnit att "F-FDG PET-DT har en hog sensitivitet och specificitet
vad giller diagnos av lymfkortelmetastaser inguinalt och pelvint samt av
fjarrmetastaser [69, 74].

Hos patienter som har kliniskt misstinkta (cN+) eller histologiskt verifierade
(pN+) lymfkortelmetastaser dér kurativt syftande behandling ar aktuell
rekommenderas "*F-FDG PET-DT. DT vid ""F-FDG PET-DT bér utféras
med intravendst kontrastmedel och ordinir straldos och kan da ersitta en

separat DT-undersokning.

6.5.2 Icke-palpabla inguinala lymfkortlar

Vid avsaknad av kliniskt metastasmisstinkta lymfkortlar (¢NO) 1 ljumskarna
bestims fortsatt handliggning av primirtumorens stadium och

differentieringsgrad.

Vid primartumorer med lag risk for lymfkortelmetastaser (PeIN, pTa och
pT1G1) rekommenderas uppfoljning av regional lymfkortelstatus. Hur denna

uppfoljning bor utformas beskrivs niarmare i kapitel 14 Uppfolining.

Vid tumorer med intermedidr (pT1G2) och hég risk (> pT1G2) f6r
lymfkortelmetastaser rekommenderas stadieindelning av lymfkortlarna, 1 forsta
hand i form av dynamisk sentinel node-diagnostik (DSNB). Risken for
lymfkortelmetastaser 1 denna grupp ér cirka 20 % [75].

6.5.2.1 Dynamisk sentinel node-diagnostik (DSNB)

Dynamisk sentinel node-diagnostik (férkortas DSNB fran engelskans dynanzic
sentinel node biopsy) innefattar preoperativt ultraljud av ljumskarna med
finnalspunktion av suspekta lymfkortlar, lymfscintigrafi med 99mTechnetium
nanokolloid, SPECT-DT, preoperativ injektion av patentblatt samt peroperativ
identifikation av sentinel node-lymfkortlar med geigermaitare, visuell inspektion

och palpation.
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Vid europeiska hogvolymscentrum har DSNB visat 100 % specificitet och
Generellt varierar dock sensitiviteten mellan olika material. I ett svenskt
retrospektivt material var sensitiviteten 85 % [83]. I en nyligen publicerad
prospektiv studie fran de bada nationella enheterna for peniscancer 1 Sverige
var sensitiviteten 88 % [84]. Metoden har firre och mildare komplikationer
jamfort med lymfkortelutrymning [85, 860] och ger bittre prognos dn enbart
uppfoljning [87, 88].

I de fall som DSNB endast markerar sentinel node pa ena sidan och om
misstanken om metastas ar liten bor en fornyad kartligening med DSNB goras
[89, 90]. Om fortsatt inga sentinel node-lymfkortlar identifieras vid
lymfoscintigrafi bor modifierad lymfkortelutrymning géras pa den sida dar
upptag saknas. Modifierad lymfkoértelutrymning har betydligt h6gre morbiditet
in DSNB [91, 92].

En kombination av nanokolloid och patentblatt dr standard vid DSNB
da detta medfor hogre sensitivitet 4n ndgon av modaliteterna separat
[93]. Patentblatt anvinds for att underlitta den visuella identifieringen av
sentinel node-lymfkoértlar under operation. Denna visuella identifiering
kan numera ersittas av eller kombineras med ett fluorescerande dmne
indocyaningront (ICG) i kombination med 99mTechnetium nanokolloid.
Flera studier har visat att en kombination av dessa sparimnen (ICG-
99mTc-nanokolloid) dr minst lika bra avseende sensitivitet och
specificitet som kombinationen nanokolloid och patentblatt vid DSNB
[84, 94, 95, 96].

6.5.3 Palpabla inguinala lymfkortlar

Vid kliniskt metastasmisstankta lymfkortlar 1 ljumskarna ska féljande

parametrar dokumenteras:

e lokalisation (antal, unilateralt eller bilateralt)
e mobila eller fixerade lymfkortlar

e relation till andra strukturer sisom hud (eventuell perforation och fixering)

och inguinalligament

e svullnad skrotalt och/eller i benen.

Ultraljudsledd FNAC ger goda méjligheter att snabbt verifiera forekomsten av
lymfkortelmetastas vid palpabel inguinal lymfkortelforstoring [70]. Patienter

med bekriftad eller misstinkt inguinal lymfkortelmetastasering ska i forsta
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hand genomgi ""F-FDG PET-DT av thorax och buk. Utfallet av denna
unders6kning avgor fortsatt behandling, inklusive beslut kring onkologisk
behandling.

Vid benign eller ej representativ FNAC, men kvarvarande misstanke om

lymfkortelmetastas, kan olika strategier f6ljas beroende pa misstankegrad:

1. ny FNAC eller biopsi
2. DSNB
3. inguinal lymfkortelutrymning.

6.5.4 Pelvina lymkortelmetastaser och fjarrmetastaser

Metastaser till pelvina lymfkortlar forekommer inte utan metastaser till
ljumskarna [97]. Varken DT, MR eller PET-DT uppticker mikrometastaser
[64, 69, 98]. Fjarrmetastasering ar ovanlig i samband med primiardiagnostik.

6.6 Diagnosbesked

Rekommendation

e Patienter ska fa saklig information om sjukdomen, dess behandling och
forvantat resultat, sa att de kan gora ett vilgrundat stillningstagande till
den behandling som erbjuds. Vid diagnosbesked bor likare och
kontaktsjukskoterska nirvara. Om mojligt bor dven de nirstiende
informeras om sjukdomen, diagnostiken och behandlingen vid samma
tillfalle.

e Patienter bor fa ett eller flera uppféljande samtal som upprepar och

kompletterar informationen fran diagnosbeskedet.

Vid diagnosbeskedet bor patienterna fa individuellt anpassad saklig
information. Diagnostiserande enhet limnar diagnosbesked och information
om mojliga behandlingar och atgarder samt omhiandertagande. Det ir av stor
vikt att information och omhéndertagande av patientens fragor, oro och
ridslor adresseras och f6ljs upp av diagnostiserande enhet, 4ven om patienten

remitteras vidare.

I de fall patienterna remitteras vidare kompletteras informationen dér. Det ar
vasentligt att patienterna ar valinformerade sd att de har moijlighet att ta
stallning till de behandlingsalternativ som erbjuds. Diagnosbesked limnas till

patient av likaren. Informationen bor dven limnas i skriftlig eller digital
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version, s.k. Min vardplan, sa att patienten sjilv kan paiminna sig om den i
efterhand.

Ytterligare information finns att tillga pa 1177.se samt pa de tvd nationella

centrumens hemsidor under foljande linkar.

e Behandling och patientinformation, Universitetssjukhuset Orebro
e Behandling och patientinformation, Skanes universitetssjukhus

Om moijligt bor aven de nirstiende informeras om sjukdomen, diagnostiken
och behandlingen vid samma tillfille. Informationen bor upprepas av likare
savil som kontaktsjukskoterska. Patient och narstiende bor utover detta

erbjudas kontakt med en kurator.

Tydlig patientinformation infor operation kan innebira battre kirurgiska
resultat, minskad angest samt minskad smirta och behov av analgetika [99].
Den preoperativa informationen bor ha ett holistiskt fokus och dirmed
inkludera bade sociala, emotionella och psykologiska aspekter utover de
tysiska. Den postoperativa dterhimtningen blir da enklare i form av minskad

smartupplevelse och ligre risk for att utveckla depression [100].

Att forse patienter med skriftlig information leder till att det blir littare for
dem att minnas informationen jamfért med om de endast far muntlig
information [101]. Framgangsrik patientinformation kan dven leda till 6kad

toljsambhet till pre- och postoperativa riktlinjer [99].

I samband med ett besked om cancersjukdom reagerar manga minniskor med
oro och radsla oavsett stadium och grad av sjukdom. Cancerbeskedet innebir
ibland att patienten hamnar i en djupare kris och behéver psykologiskt stod
eller kristerapi for att kunna hantera sin situation. Det primira psykosociala
omhiandertagandet bor ske pa en diagnostiserande enhet med

kontaktsjukskoterska och kurator.

Behandlingsstrategi avgors 1 samrad med patienten. Detta hojer kravet pa en
ingaende diskussion fére behandlingsbeslutet. Patienten har dven ritt till en
tornyad medicinsk bedomning av en specialist (s.k. second opinion) om han sa
onskar. Att patienten ir vilinformerad ir en férutsittning for att han sjilv ska
kunna gora ett adekvat behandlingsval 1 de fall det 4r mé6jligt med hansyn till
sjukdomens utbredning. Informationen bér ta upp hur behandlingen gar till
samt biverkningar, konsekvenser av behandling och planering f6r uppfoljning.

Det ir viktigt att patienten och eventuell partner far information, av personal
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som har kompetens inom detta omriade, om hur behandlingen kan péaverka

kroppsliga funktioner.

Information om patientens allméinna halsotillstand, installning till aterfallsrisk
kontra sexuell funktion eller kosmetik samt forvantad foljsamhet till
uppféljning bor virderas 1 samband med behandlingsdiskussion for att avgora
valet av adekvat behandling. Har dr sjukvardsteamets samlade kunskap om

patienten av vikt.

I de fall en partiell eller total amputation ar enda dterstiende behandlings-
alternativ dr ett samtal med kontaktsjukskéterska och kurator av extra stor vikt.
En informerad och psykiskt vil forberedd patient har lattare att acceptera den

kommande situationen.

Hallpunkter for diagnosbeskedet och uppfoljande samtal:

e Uppmana patienten att ha en nirstiende med sig. Den nirstaende har da
mojlighet att efter besoket komplettera med information som patienten inte
har uppfattat eller kunnat ta till sig.

e Uppritta Min vardplan, digitalt eller i skriftligt format, i samband med
diagnosbeskedet eller sakerstill pa annat sitt att patienten far saval skriftlig
som muntlig information.

¢ Ge information om sjukdomen och behandlingen: foérvintat
sjukdomsforlopp, behandlingsméjligheter, komplikationer och
tidsperspektiv.

e Ge information om ritten till ny medicinsk bedémning (s.k. second
opinion).

e Ge praktisk information, t.ex. om vardavdelning och rutiner kring
undersokningar och behandling.

e Ta upp paverkan pa arbetsférmagan. Beritta om de sjukskrivningsregler
som galler enligt rekommendationer fran Socialstyrelsen samt om olika
hogkostnadsskydd.

e Identifiera patientens sociala nitverk och sociala stéd. Har patienten
kommit ensam, ta reda pa om det finns ndgon som patienten kan kontakta
direkt eller vid hemkomst. Erbjud kontakt med kurator.
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KAPITEL 7

Arftlighet

Kunskapen kring genetiska och molekylidra mekanismer vid peniscancer har
Okat, men det finns i dag ingen evidens for érftlig peniscancer [102]. I den
prospektiva Nordic Twin Study of Cancer (NorTwinCan) kunde ingen
arftlighet pavisas hos varken eniggs- eller tvaaggstvillingar [103].
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KAPITEL 8
Kategorisering av

tumoren

8.1 Anvisningar for provtagarens hantering av
provet

Preparaten bor skickas firska till patologavdelning. Detta mojliggor eventuell
biobankning och fotografering. Om preparaten inte kan skickas farskt liggs de
1 formalin (motsvarande cirka 10 x vavnadsvolymen) och tidpunkten for detta

anges pa remissen.
Sentinel node-lymfkortlar skickas 1 formalin.

Preparaten bor nalas fast pa korkplatta eller motsvarande. I bilaga 1

Kvalitetsarbete for patologin presenteras skisser 6ver hur uppnélning och

markering ska ske.

8.2 Anamnestisk remissinformation

PAD-remissen bor innehalla uppgifter om kliniskt TNM-stadium, priméartumor
eller aterfall, tidigare kirurgisk eller onkologisk behandling samt datum f6r
planerat aterbesok. Om patienten behandlats pa annan ort bor anamnesen ange

tidigare patologiavdelningsort.

8.3 Klassificering av tumoren

8.3.1 Tumorgradering

Den senaste WHO-utgavan (2022) papekar att graderingen ar en viktig
prognostisk faktor och en prediktiv faktor for inguinal lymfkortelmetastas.

Gradering gbrs enligt den klassiska tregradiga skalan, med hog, mattlig och lig
differentieringsgrad. Basen dr graden av cytologisk atypi, keratiniserings-

tormaga, intercellulirbryggor och mitotisk aktivitet, se tabell 1 nedan.
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Nirvaron av sarkomatoida omraden bér rapporteras och bir med sig en

mycket dalig prognos [104].

Tumorer graderas vanligen efter sin virsta komponent. Den ligsta

differentieringsgraden i tumoren ska anges [105, 100].

Tabell 1. Tumorgradering.

Morfologi Grad 1 Grad 2 Grad 3 Grad 3
sarkomatoid

Cytologisk mild mattlig anaplasi sarkomatoid

atypi

Keratinisering utbredd mindre kan saknas ses gj
markerad

Intercellular- ses tydligt enstaka faelleringa | ses €j

bryggor

Mitotisk sallsynt Okad spridd riklig

aktivitet

Resektions- pushing/ infiltrativ infiltrativ

rander jamn

8.3.2 Stadieindelning enligt TNM

For stadieindelning rekommenderas TNM version 8 fran ar 2017 [107].
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Tabell 2. T-stadium — primartumor.

Stadium | Forklaring

X Primartumér kan inte bedémas eller identifieras

T0 Primartumér kan inte pavisas

Tis PelN (carcinoma in situ)

Ta* Icke-invasiv papillar, polypoid eller verrukos
cancer

T Tumor invaderar subepitelial bindvav

T1a Tumor invaderar subepitelial bindvav utan

lymfovaskular invasion eller perineural véxt och
ar differentierad (T1 grad 1-2)

T1b Tumodr invaderar subepitelial bindvav med
lymfovaskular invasion eller perineural vaxt och
ar knappt eller inte differentierad (T1 grad 3—4)

T2 Tumor invaderar corpus spongiosum med eller
utan invaxt i uretra

T3 Tumor invaderar corpus cavernosum
(inkluderande tunica albuginea) med eller utan
invaxt i uretra

T4 Tumdr invaderar andra intilliggande organ

*Denna kategori bor undvikas p.g.a. bristande stéd i litteraturen (kan ev. anvandas vid verrukdst
carcinom).

Tabell 3. Kliniskt N stadium - regionala lymfkortlar.

Stadium | Forklaring

NX Regionala lymfkortlar kan inte pavisas

NO Inga palpabla eller synligt férstorade inguinala
lymfkortlar

N1 Palpabel rorlig ensidig inguinal lymfkortel

N2 Palpabla, rérliga multipla unilaterala eller

bilaterala inguinala lymfkortlar

N3 Fixerad inguinal lymfkdrtelmassa eller pelvin
lymfadenopati unilateral eller bilateral
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Tabell 4. Patologiskt N stadium - regionala lymfkortlar.

Stadium | Forklaring

pNX Ej mojligt att klassificera

pNO Inga regionala lymfkértelmetastaser

pN1 Metastas i en eller tva unilaterala inguinala
lymfkortlar

pN2 Metastaser i tre eller fler unilaterala inguinala

lymfkoértlar eller bilaterala inguinala lymfkortlar

pN3 Metastas i pelvin lymfkortel eller
extranodal vaxt av regionala lymfkortelmetastaser

Tabell 5. Fjarrmetastasering.

Stadium | Forklaring

MO Inga fjarrmetastaser

M1 Pavisade fjarrmetastaser

8.3.2.1 Kommentarer till TNM

Penis anatomi ar komplex och det uppstar ofta svarigheter i att urskilja
invasionsdjupet. Distinktion mellan lamina propria och corpus spongiosum
baseras pa vaskularitet. Kirl inom erektil vivnad 4r mer angulira och
tunnviggiga in motsvarigheten 1 lamina propria och separeras av
fibromuskular vivnad. I lamina propria dr kirlen av storre storleksvariation och

separerade av lucker bindvav.

pT1 har numera indelats i pT1a for lagrisktumorer och pT1b for
hogrisktumorer, beroende pa narvaro eller franvaro av hogeradig cancer

och/eller lymfovaskulir invasion och/eller perineural vixt.

Om man inte kan bedéma djupate strukturer och/eller om den invasiva
tumoren har kontakt med resektionsranden ska man dnda férsoka stadieindela.
Man skriver da exempelvis “minst pT1”. Koden pTx 1 sma biopsier (inte

graderingsbar) bor inte anvindas da den inte tillfér information.

Kategorin icke-invasiv verrukos cancer finns 1 TNM-klassifikationen. Det har
diskuterats inom internationell patologi i allméinhet och penispatologiska
kretsar 1 synnerhet huruvida denna entitet med sakerhet kan sérskiljas fran
verrukos hyperplasi. Darfor avrader man fran att anvinda pTa. Dessutom

galler att aven om verrukost karcinom vixer med s.k. pushing border, snarare
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in med infiltrativa marginaler, dr dessa cancerformer att betrakta som
infiltrativa. De ar ofta ytligt infiltrativa, men exempel finns pa mer djupvixande
beteende. Denna syn delas av subspecialiserade hudpatologer varfér Ta bor

anvindas med forsiktighet, om den alls ska anvindas.

Om det finns multipla tumorer ska tumoéren med hogsta T-stadium anges, och
multiplicitet respektive antal anges inom parentes, t.ex. pT2 (m) eller pT2 dir

”m” star f6r multiplicitet och siffran for antalet separata cancrar.

8.3.3 Tumorer i distala uretra

Observera att bade T- och N-kategorin skiljer sig at avsevirt mellan
uretracancer och peniscancer och att extranodal vixt av cancer inte ingar i

stadieindelningen.

Tabell 6. pT — primar tumoér, patologisk bedémning.

Stadium Forklaring

TX Primartumér kan inte beddémas eller identifieras

TO Primartumor kan inte pavisas

Ta Icke-invasiv papillar, polypoid eller verrukds cancer

Tis PelN (carcinoma in situ) eller urotelial carcinoma in situ

T Tumor invaderar subepitelial bindvav

T2 Tumoér invaderar nagot av foljande: corpus spongiosum,
periuretral muskel eller prostata

T3 Tumdr invaderar nagot av foljande: corpus cavernosum, bortom
(utanfor) prostatakapseln eller blashalsen (extraprostatisk
extension)

T4 Tumoér invaderar andra narliggande organ (invasion i urinblasan)

Tabell 7. pN — regionala lymfkértlar.

Stadium Forklaring

NX Inte mojligt att klassificera

NO Inga regionala lymfkértelmetastaser
N1 Metastas i en regional* lymfkortel

N2 Metastas i flera regionala* lymfkortlar

* inguinal, pelvin (perivesikal, obturatorius, iliaca externa och iliaca interna) eller presakral lymfkortel.
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KAPITEL 9
Multidisciplinar
konferens

Rekommendation

e Alla nyupptickta fall och dterfall av saval icke-invasiv (inklusive PeIN)
som invasiv peniscancer ska anmalas till nationell MDK.

e Syftet med nationell MDK ir att ge samtliga peniscancerpatienter en
jamlik multidisciplindr bedomning, fullstindig utredning, evidensbaserad
behandlingsrekommendation, 6ka kunskapen om sjukdomen samt ge

forutsittningar for inkludering i kliniska studier.

9.1 Organisation och deltagare

En nationell multidisciplinir videokonferens (nationell MDK) finns sedan
2013. Alla nyupptickta peniscancerfall och aterfall av savil icke-invasiv
(inklusive PeIN) som invasiv peniscancer ska anmilas dit. Nationell MDK kan
dven anvindas for att diskutera patienter med distal uretracancer och patienter

1 exempelvis palliativt skede eller med oklar diagnos.

Ansvaret for nationell MDK alternerar mellan de tva nationella enheterna med
tva ars intervall. Konferensen hills en gang per vecka. Detaljer kring nationell
MDK (tidpunkt for konferensen, ansvarsférdelning samt instruktioner kring

anmalan inklusive anmalningsblankett/mall) aterfinns pA RCC Mellansveriges

webbplats.

For att kunna ge en vilgrundad behandlingsrekommendation ar det
nédvandigt att anmalan ar fullstindig (se anmilningsblankett i laink ovan) samt

att aktuell radiologi och patologi finns konferensen tillhanda.

Vid konferensen deltar ett multiprofessionellt team med urologer, onkologer,
dermatologer, radiolog, nuklearmedicinare, patolog, kontaktsjukskoterska,

kurator och koordinator.

Alla regionala centrum och anmailande sjukhus bor delta vid konferensen. Det

ar onskvirt att vid nationell MDK precisera till vilken enhet man avser att
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remittera patienten. Detta for att effektivisera planering och korta ledtider. Vid
fragor eller fOr att ytterligare snabba pd handlidggning och planering valkomnas
direkt kontakt med aktuell nationell enhet.

9.2 Syfte

Syftet dr att ge samtliga peniscancerpatienter en jamlik multidisciplinér
bedémning, fullstindig utredning, evidensbaserad behandlings-
rekommendation, 6ka kunskapen om sjukdomen samt ge forutsittningar for

inkludering i kliniska studier.

9.3 Anmalan

Anmilan sker via remiss till koordinator vid den nationella enhet som for

tillfallet uppbar ansvar f6r konferensen, se RCC Mellansveriges webbplats.

Anmilan bor 1 forsta hand ske frin de regionala peniscancercentrum som
ansvarar for utredning. Det kan dock férekomma regionala skillnader dir annat
sjukhus anmiiler till konferensen. Det ar viktigt att anmilande enhet deltar vid
nationell MDK f6r att kunna ge en vilgrundad behandlingsrekommendation
och korta ledtiderna.

Foljande uppgifter bor framga av remissen:

e patientansvarig likare och kontaktsjukskoterska

e frigestillning

e tidigare sjukdomar

e ECOG

e krea/GFR

e sexuell funktion och sexualitetens betydelse for patienten

e nuvarande sjukdomsforlopp

e kliniskt TNM-stadium

e fotodokumentation

e vilka PAD som ska demonstreras (PAD-nr, patologiavdelning, biopsilokal
och fragestillning)

e vilka bild- och funktionsmedicinska undersékningar som ska demonstreras

(typ av rontgen, datum, sjukhus och fragestillning)

e planerad uppfoljning efter nationell MDK.

Anmilan till Cancerregistret och nationellt kvalitetsregister bor vara ifylld vid
remisstillfillet for att underlatta registrering i INCA.
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Initial diagnostik, fotodokumentation, biopsi och eventuell radiologisk

utredning sker i den remitterande regionen.

9.4 Uppfoljning och ansvarsfordelning

Utfallet av konferensen dokumenteras av den nationella enheten och svar faxas
senast tva dagar efter konferensen till remittenten. Patientansvaret kvarstar hos
den remitterande instansen savida det inte tydligt framgar i MDK-beslutet att
ansvaret Overtas av en nationell enhet. Rekommendationen vid MDK

aterkopplas till patienten av anmilande likare eller enhet.

Vid kurativt syftande kirurgi ska patienten remitteras till en nationell enhet for

handlagening, se kapitel 16 Underlag f6r nivastrukturering. Den nationella

enheten dit patienten skickas Overtar ansvaret tills aterremittering sker. Mindre
kirurgiska ingrepp (exempelvis omskirelse), palliativ kirurgi samt topikal
kraimbehandling kan ske vid hemortsregionen efter beslut vid nationell MDK.

Samtliga sex regioner har oférindrat regionalt ansvar f6r diagnostik,
onkologisk behandling, palliativ behandling och uppféljning efter

aterremittering fran nationell enhet.
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KAPITEL 10

Kurativt syftande
behandling

Rekommendationer

e Samtliga fall av invasiv peniscancer behandlas kirurgiskt.

e Omfattning av peniskirurgi bedoms individuellt och 1 samrdd med
patienten.

e Vid intermedidr och hogriskpeniscancer utan kliniskt och radiologiskt
pavisade metastaser bér DSNB utféras.

¢ Onkologisk behandling kan inga som del 1 kurativt syftande behandling,
se kapitel 11 Onkologisk behandling.

10.1 Behandlingens syfte

Malsattningen med primirbehandlingen ar att vara radikal och organbevarande.
Negativa marginaler vid kirurgisk behandling 4r ”golden standard”, oftast
ricker det med 3—5 millimeters fria marginaler [108, 109, 110, 111]. P4 senare

ar finns en tydlig trend mot 6kad anvindning av organbevarande kirurgi [112,

113,114, 115, 116]. I manga fall kombineras kirurgin med rekonstruktion av
penis med hjalp av delhudstransplantat [117, 118, 119, 120].

Som ett resultat av detta har aspekter rérande sexualitet och livskvalitet kunnat
lyftas fram. Allt fler studier talar f6r bittre kosmetiska och funktionella resultat
efter organbevarande kirurgi jamfoért med amputation [121, 122, 123].

Aterfallsfrekvensen dr hégre vid organbevarande kirurgi 4n vid amputation
varfor titare kontroller krivs, se kapitel 14 Uppfolining och avsnitt 10.6
Behandling av aterfall.

Ett lokalt aterfall har dock liten inverkan pa prognos och sjukdomsspecifik
overlevnad [124, 125, 126]. Vid lokalt dterfall kan patienten oftast erbjudas
ytterligare organbevarande kirurgi.

Syftet med behandlingen ar vanligen kurativ (96 %) och 90 % av patienterna
genomgir kirurgisk primarbehandling (Nationell kvalitetsrapport f6r 2021).
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Den behandlande enheten bor ha kunskap om och erfarenhet av ett flertal
tekniker for att kunna erbjuda individuellt anpassad behandling till patienten.
Samtliga nyupptickta fall och dterfall ska dirfoér anmilas till nationell MDK dir

en behandlingsrekommendation ges, se kapitel 9 Multidisciplinir konferens.

Vid kurativt syftande kirurgi av invasiv peniscancer rekommenderas att
patienten skickas till en nationell enhet, undantaget de fall dir nationell MDK

rekommenderar dtgird vid hemorten.

10.2 Val av behandling

Valet av behandling styrs av tumérens kliniska T-stadium, lage, utbredning,
differentieringsgrad och lymfovaskulira invasion. Andra faktorer sisom
kroppskonstitution (BMI), penislingd, sexuell formaga och sexualitetens
betydelse for patienten bér dokumenteras i journalen. Beslutet tas i samrad
med patienten [127]. Det finns flera alternativa behandlingsmetoder, se tabell 8

nedan.

10.2.1 Behandlingsrekommendationer

Evidensgraden ir generellt sett lag (GRADE ++) och storre jimforande

studier saknas.
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Tabell 8. Behandlingsrekommendationer for olika typer av primartumorer.

Primartumor Behandling

PelN Lokal excision, cirkumcision

Topikal krambehandling

Glans resurfacing

Fotodynamisk behandling

Ablativ laserkirurgi

Diatermi

Kryobehandling

Ta Lokal excision/ablativ laserkirurgi/cirkumcision

Glans resurfacing

T1a (G1-G2) Lokal excision

Cirkumcision/glans resurfacing

Glansektomi +/- rekonstruktion

T1b och utvalda T2-3 Glansektomi +/- rekonstruktion

T2-3 dar organbevarande | Partiell eller total amputation

kirurgi inte ar majlig +/- rekonstruktion
T4 Perioperativ cytostatikabehandling foljt av
amputation

10.3 Organbevarande behandling

Vid PelN, Ta- och T1-tumérer rekommenderas organbevarande behandling.
Beroende av tumoérens lige och utbredning kan dven T2- och T3-tumorer
dock att ha tumorfria marginaler [125], varvid fryssnitt kan vara till hjalp. Vid
PeIN finns, utéver kirurgisk behandling, viss evidens 1 litteraturen for topikal
krimbehandling med 5-FU eller imikvimod, fotodynamisk behandling och

10.3.1 Organbevarande kirurgi

Omskirelse ar oftast tillrdckligt om tumoéren ar begransad till preputiet och
ingreppet kan utforas samtidigt med annan organbevarande kirurgi, exempelvis

lokal excision eller glans resurfacing.
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Lokala excisioner och ablativ laserkirurgi (koldioxidlaser och Nd: YAG-laser)
var tidigare tvd vanliga behandlingsformer vid icke-invasiva tumorer och
selekterade fall av T1-2-tumérer. Aterfallsfrekvensen r dock relativt hog [134,
135, 136].

Glans resurfacing dr en behandlingsmetod vid utbredda icke-invasiva tumorer.
Epitelet pa glans ersitts av ett delhudstransplantat fran liret och en omskarelse
utfors. Aterfallsrisken dr lig (0—6 %) och det funktionella resultatet oftast gott

[117].

Glansektomi innebir att glans opereras bort. I utvalda fall gérs samtidigt
rekonstruktiv kirurgi dir en kosmetisk glans aterskapas med ett
delhudstransplantat fran laret (neoglans). Indikation dr invasiva tumérer (T'1
och selekterade fall av 'T2-3) Aterfallsrisken ir lika lag som vid amputation (7—
8 %), men ingreppet ger en 6kad livskvalitet och har darfor till viss del ersatt
partiella amputationer [124, 137, 138].

10.3.2 Ovrig kirurgisk och topikal krambehandling av penil
intraepitelial neoplasi (PeIN)

Rekommendationer

e PelN pa férhuden: circumcision

e Mindre och avgransade PeIN-lesioner: lokal excision

e Utbredda lesioner eller PeIN pa glans: oftast topikal krimbehandling 1
torsta hand. Topikal imikvimod om HPV-associerad PeIN och yngre
patient. Topikal 5-FU om differentierad (HPV-negativ) PeIN eller dldre
patient oavsett PeIN-typ.

Penil intraepitelial neoplasi (PeIN) kan vara svar att skilja frin genitala
dermatoser. Tidig diagnos och behandling innan sjukdomen blir invasiv dr

avgorande for prognosen, och frikostig biopsering rekommenderas [139].

Behandlingen av PeIN beror pa patientens 6nskemal och sannolika féljsamhet
till behandlingen samt pa mojligheten till tit uppfoljning. Behandlingen av
PeIN pa penis skiljer sig fran behandling av skivepitelcancer in situ
extragenitalt. Detta beror pd att tillstindet genitalt kan ha ett mer aggressivt
torlopp med storre risk for 6vergang i infiltrerande sjukdom. Tidig diagnos ar
avgorande och omhindertagandet bor ske multidisciplinart. Samtliga fall av
PeIN bor dirfor dras pa nationell MDK f6r att bestimma limplig behandling
[139]. For att erhalla histopatologisk radikalitetsbedomning rekommenderas

oftast circumcision vid PeIN pa férhuden och lokal excision vid mindre PeIN-
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lesioner. Vid utbredda lesioner eller PeIN pa glans rekommenderas oftast
topikal krimbehandling som forsta linjens behandling, imikvimod om yngre
patient och HPV-associerad PeIN och topikal 5-FU om differentierad (HPV-
negativ) PeIN eller édldre patient.

Foljande behandlingar kan vara aktuella:

e Kirurgisk behandling
Se avsnitt 10.3.1 Organbevarande kirurgi.

e 5FU
5-FU 4 eller 5 % kram (topikalt cytostatikum) 4r ett alternativ till kirurgi.
Behandlingen ges under ett varierande antal dagar, vanligt 4r en ging om
dagen i 4-6 veckor. Det ir viktigt att patienten édr val forberedd pa den
inflammatoriska reaktionen och vet att den ér en naturlig del i behandlingen
samt att det kan ta 4-8 veckor efter avslutad behandling tills hudomradet dr
likt. 5-FU ir ett viletablerat behandlingsalternativ [128, 130, 140], men
behandlingen baseras pa sma behandlingsserier och pa att preparatet har
indikationen premaligna férindringar pa huden. Studier har visat en
komplett utlikning vid PeIN pa 57-73 % [128, 130].

¢ Imikvimod
Imikvimod 5 % krim (immunmedierande behandling) ir ett annat ofta
anvant topikalt alternativ till kirurgi. Imikvimod appliceras under lika ling
tid som 5-FU, d.v.s. i 4-6 veckor, forslagsvis 5 dagar/vecka. Biverkningarna
liknar dem vid 5-FU, och patienten ska informeras om dem. Studier har
visat komplett respons hos 60—78 % och partiell respons hos 30 % utan
aterfall efter 12 manader [128, 129, 133, 140]. Behandlingen baseras pa sma
behandlingsserier och pa att preparatet har indikation premaligna
forindringar pa huden.

e Fotodynamisk behandling (PDT)
Vid PDT appliceras en fotosensitiserare topikalt pa huden innan huden
belyses med en ljuskilla med specifik vaglingd. Goda resultat har setts bade
vid PeIN och vid bowenoid papulos [131, 132, 141, 142]. Minst tva
behandlingar rekommenderas, med atminstone en vecka mellan
behandlingarna. Det ar vid PDT mycket viktigt med adekvat smartlindring,
vilket kan astadkommas med hjilp av penisblockad [142].

e Kiryobehandling
Vid kryobehandling med flytande kvive efterstrivas snabb nedfrysning och
lingsam upptining av lesionen. Det dr en frekvent anvind behandling av
extragenital skivepitelcancer in situ med 67 % utldkning visat i en

randomiserad studie [143]. I en studie som jimférde kryobehandling,
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topikal 5-FU-behandling och excision av extragenital skivepitelcancer in
situ, visade kryobehandling en icke-signifikant hogre risk for aterfall dn 5-
FU och excision (5-ars aterfallsrisk 13,4 % for kryo jamftort med 9 % for 5-
FU respektive shave excision och 5,5 % for ovalir excision) [144]. Det finns
inga jimforande studier avseende kryobehandling och 5-FU genitalt. Klinisk
erfarenhet av kryobehandling f6r PeIN finns, men inga dokumenterade
studier.

e Ablativ laserbehandling
Fallserier har beskrivit lyckad behandling av PeIN med ablativ
koldioxidlaser (COZ2) och Nd:YAG-laser (neodymium-doped yttrium-
aluminium-garnet). Utlakning har visats i upp till 96 %, men med en

e Diatermi
Fa vetenskapliga studier finns avseende effekt, likningstid och
langtidsprognos efter diatermi vid PeIN. Klinisk erfarenhet talar dock for
att detta kan vara ytterligare ett bra alternativ vid behandling av PeIN [149].

10.3.3 Partiell eller total amputation

Vid mer avancerade tumorer (T4 eller T2-3 dir organbevarande kirurgi inte ar
mojlig) rekommenderas partiell eller total amputation [117, 150, 151]. Partiell
amputation kan utféras med rekonstruktion av en kosmetisk glans genom att
anvinda ett delhudstransplantat. Om den partiella amputationen medfér en
mycket kort penis ar det ofta bittre att utfora total amputation. Vid stadium T4
rekommenderas perioperativ cytostatikabehandling f6ljt av kirurgi vid
behandlingssvar [150, 152, 153].

10.4 Inguinala lymfkortelmetastaser

Radikal lymfkortelutrymning ar standardbehandling vid inguinala och pelvina
lymfkortelmetastaser. Lymfkortelkirurgi ar associerad med hog frekvens av
komplikationer (30-70 %) [154, 155, 156] och kriver dirfér noggrann kirurgisk
teknik, preoperativ antibiotika och god postoperativ vird. Det postoperativa
omhindertagandet innefattar bl.a. tidig mobilisering, anvindande av
kompressionsstrumpor f6r att undvika lymfédem och korrekt handliggning av
infektion och lymfocele. Det finns studier som visar att antal utrymda

lymfkortlar kan vara av prognostisk betydelse f6r peniscanceraterfall och
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10.4.1 Radikal inguinal lymfkortelutrymning

Vid konstaterad inguinal lymfkortelmetastasering utfors s.k. radikal inguinal
lymfkoértelutrymning (forkortas ILND fran engelskans inguinal lymph node
dissection). Ingreppet omfattar utrymning av samtliga lymfkortlar mellan

inguinalligamentet, m. adductor longus och m. sartorius.

10.4.1.1 Modifierad inguinal lymfkortelutrymning

Till skillnad fran den radikala inguinala lymfkoértelutrymningen exkluderas
omradet lateralt om femoralisartiren och nedom fossa ovalis vid det
modifierade ingreppet. Den modifierade inguinala lymfkortelutrymningen ar en

diagnostisk dtgird som kan vara ett andrahandsalternativ till DSNB, se dven

avsnitt 6.5.2.1 Dynamisk sentinel node-diagnostik (DSNB).

10.4.2 Icke palpabla lymfkortlar

Tumorer med lag risk for lymfkortelmetastasering (PelN, Ta och T1G1) f6ljs
noggrant avseende lymfkortelstatus, se kapitel 14 Uppfolining. Hos patienter
med tumérer med intermedidr risk (T1G2) eller hog risk (> T1G2) for
lymfkortelmetastasering underséks ljumskarna med ultraljud som kompletteras
med FINAC av eventuella suspekta lymfkortlar. Darefter ska DSNB utforas.

Vid distal uretracancer bér DSNB utféras [161]. Om DSNB pavisar forekomst
av lymfkortelmetastasering ska radikal inguinal lymfkortelutrymning

genomforas.

Om det saknas mojlighet att utféra DSNB bor modifierad inguinal
lymfkoértelutrymning Gvervagas enligt enskild bedémning av riskfaktorer f6r

lymfkortelmetastaser.

10.4.3 Palpabla lymfkortlar

For utredning, se kapitel 6 Symtom, kliniska fvnd och diagnostik. Vid palpabla
(cN+) eller histologiskt konstaterade (pN+) metastaser kompletteras
utredningen med "*F-FDG PET-DT som har hog sensitivitet. Patienten
opereras i regel med lymfkortelutrymning om inte generaliserad sjukdom

foreligger. Detta kan féregas av onkologisk behandling.

10.5 Pelvin lymfkortelutrymning (PLND)

Risken for pelvin lymfkortelmetastasering ar 23 % om 2 inguinala

lymfkortelmetastaser pavisas och 56 % om fler dn 3 lymfkortlar dr engagerade
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eller om det férekommer tumérvixt utanfor lymfkortelkapseln, s.k. extranodal
vixt [150, 162, 163]. Pelvin lymfkortelutrymning (férkortas PLND fran
engelskans pelvic hymph node dissection) kan utféras 6ppet eller robotassisterat.
PLND utfors (i regel efter perioperativ cytostatikabehandling) till
iliakabifurkationen hos patienter med 2 eller fler unilaterala inguinala

lymfkortelmetastaser eller extranodal vixt.

10.6 Behandling av aterfall

Behandlingen av aterfall maste individualiseras och ske i samrad mellan patient,

urolog och onkolog.

Alla aterfall, savil lokala som regionala, bor diskuteras vid nationell MDK och
den kurativt syftande kirurgin bor utforas vid nationella enheter fo6r
peniscancer (Universitetssjukhuset Orebro och Skanes universitetssjukhus i
Malmo).

10.6.1 Lokala aterfall

Generellt ar dterfallsfrekvensen hogre vid organbevarande kirurgi dn vid
amputation, men till skillnad fran ett regionalt aterfall har ett lokalt aterfall liten
inverkan péd prognos och sjukdomsspecifik 6verlevnad [124, 125, 120].

Lokala éterfall kan i regel behandlas enligt samma principer som den primira
tumoren [164]. Vid lokala dterfall ska en ny bedémning av lymfkoértelstatus och

stadieindelning goras.

10.6.2 Regionala aterfall

Hur man bér behandla ett regionalt aterfall beror pa manga olika faktorer, t.ex.
pa nir den primira behandlingen gavs, om det ar ett operabelt aterfall och
vilken behandling patienten fatt tidigare. Vid kurativ intention bor dessa
patienter behandlas sa intensivt som mojligt da det dr en situation med hog risk

for fortsatt tumorprogress.

Perioperativ cytostatikabehandling f6ljt av kirurgi bor Gvervigas, se avsnitt

11.1.1 Perioperativ onkologisk behandling.
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KAPITEL 11

Onkologisk behandling

11.1 Onkologisk behandling i kurativ situation

I nationella och internationella riktlinjer rekommenderas cytostatika- och
stralbehandling som del i kurativt syftande behandling till vissa patientgrupper
med peniscancer. Det finns otillrickligt vetenskapligt stod for dessa
rekommendationer och befintlig kunskap och riktlinjer baseras framfor allt pa
sma retrospektiva studier samt pa evidens fran andra liknande cancerdiagnoser

(vulvacancer, huvud- och halscancer samt skivepitelcancer i huden).

Ovetlevnaden i peniscancer ir starkt kopplad till regional lymfkértel-
metastasering. I synnerhet dr prognosen dalig for patienter med pN3, det vill
siaga nar det finns extranodal vixt i lymfkortelmetastas eller metastasering till
pelvina lymfkoértlar. Historiskt sett har 5-drséverlevnaden f6r patienter med
pelvin lymfkortelmetastasering beskrivits vara 0-20 % [165, 166, 167]. Under
senare ar har flera studier publicerats som visar en klart hogre 6verlevnad i
gruppen patienter med N3. Exempelvis sdgs en kumulativ 5-arséverlevnad pa
57 % efter adjuvant radiokemoterapi efter kirurgi respektive 2 ars sjukdomsfri
overlevnad pa 55 % 1 en grupp patienter dir 80 % erhallit nagon form av
onkologisk perioperativ behandling [168, 169]. Fran Sverige finns publicerade
data fran 2000-2015 med cancerspecifik 5-arséverlevnad for hela gruppen N3,
béade klinisk och patologisk N3, pa drygt 30 % och pa cirka 20 % for patienter
med pelvin lymfkortelmetastasering [170].
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11.1.1 Perioperativ onkologisk behandling

Rekommendationer

e Perioperativ behandling med cytostatika i form av PIC boér ges till
patienter som uppfyller riskkriterierna (se nedan).

¢ Utvirdering med ""F-FDG PET-DT bor goras infor och under sidan
behandling, f6r att bedoma férekomst av lymfkortelmetastaser och
behandlingseffekt.

e Postoperativ strilbehandling bor ges till de som har viabel cancer kvar
efter cytostatikabehandling samt till de som ej bedéms tolerera
cytostatika infor operation men som uppfyller riskkriterierna.

e DPostoperativ cytostatika i form av PIC bor ges till de som efter all kirurgi

uppfyller riskkriterierna och som bedéms tolerera cytostatika men som ¢j

behandlats med cytostatika infor operation.

11.1.1.1 Cytostatikabehandling

Perioperativ cytostatika rekommenderas till patienter som uppfyller riskkriterier
(N1 med 2 lymfkortelmetastaser eller N1 med en lymfkortelmetastas = 3 cm
eller N2-3). Cytostatikabehandling har anvints dels neoadjuvant till patienter
med lymfkortelmetastasering inguinalt och pelvint, dels till patienter som inte
bedéms primirt operabla men dir en tumérkrympning kan gora en kurativt
syftande operation moijlig. Olika regimer har prévats, majoriteten innehallande
platinumpreparat. Sma studier har visat att ungefir hilften av patienterna far
effekt av behandlingen [153, 171, 172]. Ibland har det resulterat i signifikant
downstaging, vilket gjort att patienter som fore behandlingen inte bedomts

operabla blivit detta efter cytostatikabehandlingen.

Europeiska EAU (European Association of Urology) och amerikanska NCCN
(National Comprehensive Cancer Network) tolkar det otillrickliga
vetenskapliga stodet olika och kommer fram till olika rekommendationer. For
patienter med klinisk N3, som didrmed har simst prognos ir enigheten storre
men for de med nagon bittre prognos skiljer sig rekommendationerna at.
Framfor allt ligger skillnaden 1 att man fran EAU rekommenderar cytostatika
efter att all planerad kirurgi dr genomférd, adjuvant, i stérre utstrickning och
avrader fran postoperativ stralbehandling och radiokemobehandling beroende
pa svag evidens. NCCN rekommenderar diaremot bade cytostatika infor
definitiv kirurgi och stralbehandling, inklusive radiokemo.

Virdprogrammets arbetsgrupp har valt en tolkning nirmare NCCN da
gruppen konstaterar att det finns en del stéd f6r onkologisk behandling
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generellt vid peniscancer med lymfkortelmetastaser, men att det finns
svarigheter att fran befintlig evidens urskilja vilka riskfaktorer som definierar

den grupp som har nytta av perioperativ onkologisk behandling.

Rimligt blir da att rekommendera behandling till de médn som har stor risk att
avlida i sin cancer och ge perioperativ cytostatika, som dr mest valundersokt,
samt postoperativ stralbehandling till de som har storst risk for dterfall.
Behandlingen bor starta sa tidigt som mojligt eftersom sannolikheten att ha
god effekt ér storre vid mindre tumorborda samt att tidig behandling 6kar
sannolikheten for radikal kirurgi efter tumorkrympning. I sdrskilda fall kravs

snabb kirurgi av primértumoren, varvid cytostatika kan ges senare.

Riskkriterier for att rekommendera perioperativ cytostatika ar
e cnstaka lymfkortelmetastas som ar = 3 cm

e 2 lymfkortelmetastaser 1 ena ljumsken, inklusive eventuell sentinel node
(PND)
e pN2-3, inklusive eventuell sentinel node

e misstanke om pelvin metastasering pa radiologi.

Information om att en patient uppfyller kriterier for att rekommenderas
perioperativ cytostatika kan framkomma i olika faser av handliaggningen av
patienten. Detta innebar att perioperativ behandling kan bli aktuell i olika faser,
exempelvis redan vid den primara utredningen, efter initial lymfkortel-staging
(klinisk undersékning eller radiologi + FNAC eller DSNB), efter inguinal
lymfkoértelutrymning (ILND) eller efter pelvin lymfkortelutrymning (PLND).
For att onkologisk behandling ska ges krivs histologisk verifiering av

lymfkortelmetastasering.

Patienter med inoperabel tumér pa penis (cT4) behandlas enligt samma regim,

se nedan, med malet att uppna operabilitet.

Den rekommenderade cytostatikaregimen dr PIC (paklitaxel 175 mg/m2 dag 1,
ifosfamid 1 200 mg/m2 dag 1-3, cisplatin 25 mg/m2 dag 1-3). Det
vetenskapliga stodet for val av regim ar begrinsat. I en fas II-studie med 30
patienter med lymfkortelmetastasering gav PIC en responsfrekvens pa 50 %
[172].
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Patienter som dr potentiella kandidater f6r onkologisk behandling ska
diskuteras pa nationell MDK. Vid rekommendation om behandling bér denna
pabotjas inom 2 veckor efter MDK.

For att vara aktuell for cytostatikabehandling med PIC ska patienten vara i gott
allmantillstind, ECOG 0-1, och ha en god njurfunktion med GFR 6ver

50 ml/minut/1,73 m*. Horselnedsittning ir ett observandum och bor
utvirderas vid varje likarbes6k. Om patienten inte bedoms tolerera PIC bor i
de flesta fall perioperativ cytostatika inte ges. Undantaget dr de som dr primart

inoperabla, se avsnitt 11.1.1.2 Primart inoperabla patienter med lagt GER. I
utvalda fall kan stralbehandling bli aktuellt.

Behandlingen ges 1 form av 4 kurer PIC, se nationella regimbiblioteket, med 3

veckors intervall.

Klinisk utvirdering med palpation av ljumskar bor ske infér varje kur for att
utesluta progress under behandling. Radiologisk utvirdering bér goras med i
forsta hand ""F-FDG PET-DT, om det fanns patologiska fynd p4 utgings-
undersokningen, 1 vecka efter den andra kuren, f6ljt av ny diskussion pa
nationell MDK. Vid stabil sjukdom eller regress rekommenderas fortsatt
behandling med 2 kurer PIC och en vecka efter den 4:e kuren bér DT thorax
och buk utféras och bilderna linkas till opererande enhet. Vid klinisk eller
radiologisk progress under behandlingen bor cytostatikabehandlingen avbrytas
och patienten diskuteras pa nationell MDK {0r att tidigareldgga operation.

Patienten kan i regel opereras 4 veckor efter den sista kuren.

I de fall ddr patienter inte har behandlats med cytostatika tidigare 1 férloppet,
och dir man efter all kirurgi finner mer avancerad sjukdom n vintat, kan man
overviga cytostatikabehandling. I dessa fall ges 4 kurer PIC utan nigon
utvirderande radiologi under behandlingen.

11.1.1.2 Primart inoperabla patienter med lagt GFR

For patienter som bedéms inoperabla p.g.a. lokoregionalt avancerad sjukdom,
och dir cisplatin ir kontraindicerat (p.g.a. nedsatt njurfunktion eller nedsatt
horsel) bor behandling med PIKarbo (paklitaxel, ifostamid, karboplatin AUC5)

overvagas.

11.1.1.3 Stralbehandling postoperativt

Postoperativ stralbehandling bor ges till patienter som behandlats med
perioperativ cytostatikabehandling och som sedan genomgatt

lymfkortelutrymning dar PAD visat viabel cancer. Man bor dven 6verviga
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stralbehandling postoperativt till patienter som p.g.a. kontraindikationer inte
har behandlats med cytostatika men som uppfyller riskkriterier efter

genomgangen kirurgi.

Liksom f6r cytostatikabehandling finns mycket begrinsad evidens for
stralbehandling som del i kurativ behandling av peniscancer med

lymfkortelmetastaser.

EAU:s arbetsgrupp genomférde och publicerade 2018 en systematisk
genomgang av 7 studier med patienter fran 1956—2012 utan att finna stod f6r
att rekommendera postoperativ stralbehandling, vilket 4r grunden till att man

avrader fran detta 1 det europeiska vardprogrammet [173].

De senaste dren har det dock tillkommit data fran ett par studier som stodjer
anvindandet av strilbehandling. Stralbehandling, féretridesvis
radiokemoterapi, mot inguinala lymfkértelstationer efter ILND och mot
pelvina lymfkértelstationer utan foregiende PLND ledde till en
medianéverlevnad pa 84 manader hos en grupp med 21 patienter med N3
[L68]. En studie dir man jamforde patienter med pN3 1 form av pelvina
metastaser som behandlats respektive inte behandlats med adjuvant
stralbehandling redovisade en 6kad sjukdomsspecifik 6verlevnad i den
stralbehandlade gruppen, i median 14,4 manader jimfort med 8 f6r de
obehandlade [168, 169]. I ytterligare en publikation jamfordes patienter med
pN3 som erhallit adjuvant onkologisk behandling i olika utstrickning, frain
ingen adjuvant behandling alls till cytostatika och radiokemoterapi.
Sjukdomsspecifik 2-arséverlevnad var 55 % i hela gruppen, att jimféra med
16 % 1 den grupp patienter som inte fatt nagon onkologisk behandling alls och
67 % respektive 68 % 1 grupperna som behandlats med enbart stralbehandling
respektive de som behandlats med bade cytostatika och stralbehandling [174].
Dessa studier dr sma och icke-randomiserade med olika metodproblem. De
redovisar dock lingre 6verlevnad jamfért med aldre studier och konsekventa

resultat som sammantagna pekar pa nytta av postoperativ stralbehandling.

Erfarenheter fran andra maligniteter med liknande histologi och etiologi (HPV-
associerad skivepitelcancer) talar ocksa for att stralbehandling skulle kunna ha
en roll dven vid peniscancer. I huvud- och halscancer, analcancer och
vulvacancer spelar strilbehandling, med eller utan konkomitant cytostatika, en
central roll i behandlingen. Utifran erfarenheten fran dessa diagnoser ar det
rimligt att anta att patienter med peniscancer ocksa skulle kunna ha nytta av

stralbehandling.
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Riktlinjerna for stralbehandling, inkluderande target, doser och eventuell
konkomitant cytostatikabehandling, har inspirerats av gillande nationella
riktlinjer vid vulvacancer [175]. I enlighet med detta rekommenderas tilligg av
konkomitant cytostatika med cisplatin. Vid kontraindikation kan karboplatin
(AUC2 veckovis) 6vervigas [1706].

Samtliga patienter bor diskuteras pa nationell MDK inf6r behandling.
Behandlingen bor registreras 1 de protokoll som har upprittats for onkologisk
behandling i kvalitetsregistret for peniscancer for att mojliggdra uppfoljning av
behandling.

Behandlingen bor riktas mot lymfkortelstationer dar PAD visar kvarvarande
viabel cancer och/eller bristande radikalitet, t.ex. strilbehandlas enbart

inguinalt vid metastas inguinalt men inte pelvint.

Vid stralbehandling bér IMRT-teknik (Intensity Modulated Radiation Therapy)
anvindas. IMRT ar en stralbehandlingsteknik som anpassar dosen till
targetomradet. Behandlingen kan ges med simultant integrerad boost (SIB),
vilket innebir att man ger olika straldos till olika volymer vid varje behandling.
Hogst dos ges till makroskopisk tumor, ligre dos ges till omraden med hog risk
for spridning.

Bolusmatetial kan vid behov anvindas pa huden i ljumskar och/eller i
pencktomiomradet for att fa full dostickning 1 hudplanet och minska risken for
aterfall. Den 6kade dosen i huden ger en kraftigare lokal stralreaktion. Bolus
rekommenderas inte rutinmassigt till ljlumskar, men bor anvandas vid

extrakapsulir lymfkortelinfiltration eller hudengagemang.

Vid operation dir bristande makroskopisk radikalitet misstinks, markeras
omradet med férdel peroperativt med metallclips for littare identifikation vid

eventuell framtida stralbehandling.

Stralbehandlingen boér inledas sa snart sarlikningen tillater och kan paborjas

aven om saren inte lakt fullstindigt. Drin dr ingen kontraindikation.

Foljande straldoser och fraktionering rekommenderas:

e Med konkomitant cytostatika: 50,4 Gy/28 fraktioner, 1,8 Gy/fraktion,
5 fraktioner/vecka och 1 fraktion/dag.

e Utan cytostatika: 50 Gy/25 fraktioner, 2 Gy/fraktion, 5 fraktioner/vecka
och 1 fraktion/dag.
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Om det finns makroskopisk sjukdom, t.ex. bristande radikalitet, b6r hégre
slutdos 6vervigas (med konkomitant cytostatika: 64,8 Gy/36 fraktioner och
utan cytostatika: 66 Gy/33 fraktioner).

Vid lymfkortelmetastasering hos patient som inte dr operabel kan man
overviga definitiv stralbehandling, férslagsvis med 60-68 Gy EQD2 beroende
pa stotlek, lokalisation och respons samt med hinsyn till riskorgan och
toxicitet mot metastaser i ljumskar och 55-66 Gy EQD2 mot metastaser

pelvint.

11.1.1.4 Onkologisk behandling vid aterfall

Vid regionala aterfall (inklusive falskt negativ sentinel node) ar prognosen
generellt sett simre. Behandling foreslas som vid primirt insjuknande och da
lokal kontroll 4r viktig kan det vara rimligt med ett kurativt uppligg dven i en
situation dir sannolikheten att patienten blir botad ar lag.

11.2 Onkologisk behandling i palliativ situation

Rekommendationer

e [ palliativ situation bor man ta stillning till systemisk behandling.
Beroende pa patientens allmintillstind och njurfunktion féreslas PIC
eller PIKarbo i forsta linjen.

e Stralbehandling bor ges i smirtlindrande och tumorkrympande syfte vid
behov.

11.2.1 Palliativ lakemedelsbehandling

Platinuminnehallande cytostatikabehandling rekommenderas som forsta linjens

palliativa behandling.

Inga randomiserade behandlingsstudier finns. Mest anvant ar

cisplatininnehéllande regimer, 5-FU samt taxaner [177].

Mindre fas II-studier och retrospektiva fallserier med patienter med avancerad
peniscancer finns publicerade. Olika regimer har provats, férutom tidigare
nimnda PIC. Behandlingssvar har redovisats f6r exempelvis kombinationen
paklitaxel, cisplatin och 5-FU (39 % objektiv respons) [178], paklitaxel i
monoterapi (20 % partiell respons) [179], vinflunin (46 % objektiv respons
eller stabil sjukdom) [180] och cisplatin+5-FU (72 % objektiv respons eller
stabil sjukdom) [181].
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Effekt av EGFR-riktad terapi finns ocksa beskrivet. Resultat finns publicerat
fran behandling med cetuximab och erlotinib, mest anvant i kombination med
cytostatika, men ocksa med enstaka patienter som haft partiell respons eller
stabil sjukdom pa singelbehandling [182]. Panitumumab gav 5/11 patienter det
man bedémde som klinisk nytta, fran komplett remission av hudmetastaser till
stabil sjukdom [183]. Tyrosinkinashammare har ocksa prévats, 32 % av
patienter med metastatisk sjukdom hade partiell eller komplett respons pa
behandling med dacomitinib, en proteinkinashimmare godkind fér behandling

av lungcancer [184]. Studier pagar med andra tyrosinkinashimmare.

De senaste dren har det publicerats flera studier med patienter med peniscancer
som i palliativ situation haft respons pa immunterapi, i férsta hand pa
PD-1/PD-L1-himmare [185, 186, 187, 188]. For andra typer av

skivepitelcancer (huvud- och halscancer, skivepitelcancer i huden,

cervixcancer) dr immunterapi en vedertagen del av palliativ systembehandling.
Ett flertal studier pagar internationellt dir ocksa patienter med peniscancer
ingér. Detta sammantaget med att peniscancer ir en mycket ovanlig sjukdom
och de svarigheter det medfér f6r genomférande av studier har gjort att
immunterapi med PD-1/PD-L1-hdmmare i vissa fall har rekommenderats som
behandling i andra linjen efter diskussion pa nationell MDK. I dagslaget finns
inga gransvirden som predikterar effekt av behandling, det ar darfor oklart om
det 4t relevant att underséka PD-1/PD-L1-uttryck.

All onkologisk behandling bor registreras 1 det nationella kvalitetsregistret, data
kommer dirifran att samlas in for att fa information om andra och senare

linjers behandling vid peniscancer.

Sammanfattningsvis rekommenderas i forsta hand f6r patienter 1 gott
allmiantillstand PIC, alternativt PIKarbo, om detta inte redan givits. Bland
ovriga behandlingar som kan prévas i senare linje efter diskussion pa nationell
MDK har immunterapi, EGFR-riktad terapi (panitumumab) och olika

cytostatikaregimer provats enligt ovan nimnda studier.

11.2.2 Palliativ stralbehandling

Palliativ stralbehandling kan ges mot exempelvis skelettmetastaser, men blir
oftast aktuell vid lokoregional metastasering. Den kan da ges i doser som vid
kurativ behandling f6r att astadkomma biasta méjliga effekt vad giller lokal
kontroll, men annan fraktionering kan 6vervigas och ér i manga fall mer
limplig, t.ex. 3 Gy x 13 eller 4 Gy x 5.
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KAPITEL 12
Egenvard

Rekommendationer

e Patienten bér rekommenderas rékstopp infor operation och
stralbehandling.

e Patienter bor vara uppmirksamma pa sina alkoholvanor under alla typer
av cancerbehandling. Hég alkoholkonsumtion kan 6ka risken for
komplikationer och biverkningar [189, 190, 191].

Mer information finns i Socialstyrelsens nationella riktlinjer for prevention och

behandling vid ohilsosamma levnadsvanor. Dessa innehaller kunskaps- och

beslutsstod i motet med patienten och rekommendationer om olika typer av

radgivning. Ytterligare stod finns i det nationella vardprogrammet f6r

cancerrehabilitering.

12.1 Rokning

Roékning ér en vildokumenterad riskfaktor for att utveckla peniscancer och
okar riskerna for behandlingskomplikationer. Om patienten ar rokare bor
kontaktsjukskoterskan informera om rékningens negativa effekter vid
operation och stralbehandling, och hinvisa patienten till rokavvanjning via
primirvarden eller den specialiserade varden som kan ge hjilp med rékstopp.

Patienterna kan ocksa ringa den nationella sluta roka-linjen pa 020-84 00 00.

Forutom de generella risker som alla rokare utsitts for, visar forskning att
r6kning 1 samband med operation Okar risken for sarinfektion [192] samt

risken fOr att senare i livet utveckla lungcancer och hjirtinfarkt [193].

12.2 Naturlakemedel

Patienten bor informeras om att naturlikemedel kan paverka effekterna av

likemedel, inklusive cancerlikemedel [194].
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12.3 Alkohol

Patienten bor rekommenderas att vara uppmirksam pa sina alkoholvanor
under alla typer av cancerbehandling. Alkohol kan 6ka risken f6r
komplikationer och biverkningar [195].

Patienter som vill ha stod for att férandra sina alkoholvanor kan ringa den
nationella Alkohollinjen pa 020-84 44 48.

12.4 Fysisk aktivitet

Fysisk aktivitet har visat sig ge positiva effekter pa muskelstyrka, kondition,
livskvalitet och trotthet f6r patienter med flera olika cancerdiagnoser och ir en
viktig del av cancerrehabiliteringen [196]. Aven patienter med obotlig cancer
kan fa forbittrad livskvalitet och fungera battre 1 sina dagliga liv med hjilp av
tysisk aktivitet. Till detta kommer de halsovinster som finns for friska

individer.

Personer som har eller har haft cancer bor om moijligt f6lja de
rekommendationer som giller for friska individer nar det giller fysisk aktivitet.
Om det inte dr mojligt bor dessa personer vara sa aktiva som sjukdomen tillater

och undvika inaktivitet och langvarigt stillasittande.

Fysisk aktivitet pa recept, FaR, kan vara ett sitt att stimulera till fysisk aktivitet i
samband med cancersjukdom. FaR innebir individuellt anpassade rad kring
limpliga fysiska aktiviteter, en skriftlig ordination och uppféljning. All
legitimerad personal kan efter en kortare utbildning skriva ut FaR [190].

Samtliga yrkesgrupper i cancervarden kan uppmuntra till 6kad fysisk aktivitet.
Fysioterapeuter kan hjilpa till med bedémning, behandling och

rekommendationer som ror fysisk aktivitet.

12.5 Nutrition

Patienten bor informeras om férdelarna med hilsosamma matvanor.
Hilsosamma matvanor Okar patientens mojligheter att klara av eventuella
biverkningar av cancerbehandlingen. Det férbittar dven sarlikning och frimjar
snabbare dterhimtning. Vid behov kan dietist konsulteras, som kan ge
individanpassade kostrad for att sikerstilla energi- och niringsintag. Mer

information kring detta finns pa livsmedelsverket.se.
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KAPITEL 13
Omvardnad och

rehabilitering

Cancerrehabilitering ska erbjudas under hela vardprocessen. Nationella
vardprogrammet f6r cancerrehabilitering berdr aspekter som giller de flesta
cancerdiagnoser. Vidare finns rekommendationer f6r f6ljdsjukdomar efter
behandling av cancer 1 lilla biackenet (inklusive peniscancer) i vigledning f6r

bickencancerrehabilitering. Vardprogrammet f6r peniscancer har bade ett

generellt och diagnosspecifikt anslag.

13.1 Syfte

I varden kring patienten ar det nédvindigt att etablera ett team med lakare,

kontaktsjukskoterska, fysioterapeut och kurator som har regelbunden kontakt
med patienten. Inom teamet ar det viktigt att det finns sexologisk kompetens.
Vid sirskilda och avancerade behov kan dven andra yrkeskategorier kontaktas,

exempelvis arbetsterapeut, psykolog och uroterapeut.

Omvardnad innebir att basala och personliga behov tillgodoses, att individens
egna resurser tillvaratas for att bevara eller dterfinna optimal halsa, och att
patienternas olika behov av vard tillgodoses. Omvardnaden blir individuell f6r
varje enskild person. Gemensamt for alla patienter dr behovet av att vara
vilinformerad och kinna sig delaktig i behandlingen. Genom att vara det édr det
mojligt att kinna tillfredsstillelse 1 livet. Sjukvardteamets uppgift ar att stodja
patienten i dennas reaktioner genom att finnas till hands, lyssna och ge adekvat

information.
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13.2 Kontaktsjukskoterskan

Rekommendationer

e Enligt Socialstyrelsen (SOS NR 2104: Prio3) ska alla cancerpatienter
erbjudas en namngiven kontaktsjukskéterska 1 samband med diagnosen.
Detta innebir att patienten har en namngiven kontaktsjukskoterska vid

savil den nationella enheten som vid den utredande och uppfoljande

enheten. Detta ska registreras och utvirderas i kvalitetsregistret.

Den nationella cancerstrategin styrker att varje patient ska erbjudas en
kontaktperson pa den cancervardande kliniken, med syftet att férbattra
informationen och kommunikationen mellan patienten och enheten samt
starka patientens mojligheter till delaktighet i varden (SOU 2009:11). Sedan
2010 finns en lagstadgad ritt till fast vardkontakt (hédlso- och sjukvardslagen
1982:763). Denna fasta vardkontakt utgors av en kontaktsjukskoterska som har
en central roll i cancerrehabiliteringen och ska verka for att sjukvarden tidigt

identifierar rehabiliteringsbehov och psykosociala behov.

Staten och Sveriges Kommuner och Regioner har enats om en gemensam
generell beskrivning av kontaktsjukskéterskans roll och funktion. Enligt den ar
kontaktsjukskoterskan en tydlig kontaktperson i sjukvarden, med ett
overgripande ansvar for patienten och de nirstiende. Beskrivningen togs fram
inom projektet Annu bittre cancervird och finns i projektets slutrapport

(2012). Beskrivningen aterges nedan, med vissa anpassningar.

Kontaktsjukskoterskan

e ir tydligt namngiven fOr patienten

e har speciell tillginglighet och kan hinvisa till annan kontakt nir han eller
hon inte ér tillgénglig

e informerar om kommande steg

* o0r evidensbaserade bedomningar av patientens behov och vidtar atgirder,
antingen sjalv eller genom att f6rmedla kontakt med andra yrkesgrupper,
samt foljer upp insatta atgarder

e ger stdd till patienten och nirstiende vid normal krisreaktion

e vigleder till utdkat psykosocialt stéd vid behov

e sakerstiller patientens delaktighet och inflytande 1 sin vard

e Dbevakar aktivt ledtider.

Kontaktsjukskéterskan har dessutom
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e ctt tydligt skriftligt uppdrag

e kunskaper som regleras av innehall och avgrinsningar i varje patientprocess

e ansvar for att en individuell skriftlig vardplan upprittas (aven om den kan
upprittas av andra)

e ansvar for aktiva 6verlimningar till en ny kontaktsjukskoterska

e uppgiften att delta i multidisciplindra ronder och méten.

Patienten bor erbjudas en namngiven kontaktsjukskoterska vid sitt hemsjukhus
1 samband med diagnos. Detta ska dokumenteras i patientens journal och
registreras i kvalitetsregistret for peniscancer. Vid remiss till nationell enhet
sker en aktiv 6verlamning till annan kontaktsjukskoterska. Fram till att kontakt
tagits med patienten av ny kontaktsjukskoterska skoter kontaktsjukskoterskan
pa hemsjukhuset kontakten med patienten. Under tiden fo6r utredning och
behandling vid det nationella centrumet star kontaktsjukskoterskan dér for
kontakten med patienten. Vid aterremittering till hemsjukhuset sker en aktiv
overlimning tillbaka till kontaktsjukskoterskan pa hemsjukhuset som dé tar

Over patientens fortsatta cancerrehabilitering.

13.3 Min vardplan

Rekommendation

e Alla cancerpatienter ska fa en skriftlig individuell vardplan dar
rehabiliteringsatgirder ska inga.

En individuell skriftlig vardplan, benimnd Min vérdplan, ska tas fram for varje
patient med cancer, vilket framgir i den nationella cancerstrategin for
framtiden (SOU 2009:11). Syftet med Min vardplan ir att ge patienten 6kad

information, trygghet och kontroll 6ver sin egen vard.

Min vardplan ér ett samlat dokument som ska uppdateras kontinuerligt.

Namnet Min vardplan tydliggor att vardplanen skrivs f6r och med patienten.
Sedan 2022 erbjuds Min vardplan digitalt via 1177.se.

Min vardplan ska innehalla

e kontaktuppgifter till kontaktsjukskéterska och kurator samt andra viktiga
personer
e diagnos, beslut vid nationell MDK, planerad utredning och behandling

e planeringsverktyg med mojlighet for patienten att sjilv skapa en tidslinje for
besock och behandlingar
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e stod, rad och dtgirder under behandling och rehabilitering
e en skriftlig rehabiliteringsplan

e svar pa praktiska fragor och pa vad patienten kan gora sjlv
e information om patientrepresentant

e rid om egenvard, t.ex. rokstopp och motion

e information om patientens rittigheter, t.ex. ritten till ny medicinsk

bedémning (s.k. second opinion).
Efter avslutad behandling ska Min vardplan innehalla

e tydlig information om hur den fortsatta uppfoljningen ser ut, t.ex. vem
patienten ska vinda sig till
e cn sammanfattning av varden som beskriver vad patienten har varit med om

och vad som ir viktigt att tinka pa.

13.4 Aktiva overlamningar

Under patientens tid i cancervarden férekommer ofta 6verlimningar mellan
olika vardgivare. For att skapa en sammanhallen vardkedja for patient och

nirstiende ska alla Overlimningar vara aktiva.

Aktiv 6verlimning innebir att den som har ansvaret for patienten tar kontakt,
skriftligt och vid behov muntligt, med nista instans. Den som aktivt
overlimnat har fortsatt ansvar till dess att mottagande instans bekriftat att

kontakt tagits med patienten.

13.5 Lopande cancerrehabilitering

Cancerrehabilitering syftar till att férebygga och reducera de fysiska, psykiska,
sociala och existentiella foljderna av en cancersjukdom och dess behandling.
Insatserna ska ge patienten och de nirstiende stdd och férutsittningar for att

leva ett sa bra liv som mojligt.

Malet dr att alla patienter med cancer och deras nirstaiende ska fa méjlighet till
rehabiliteringsinsatser utifrin sina unika situationer, behov och egna resurser,
vilka kan skifta under processen. Cancerrehabilitering innebir att se hela

minniskan 1 sitt livssammanhang.

Exempel pa rehabiliteringsinsatser kan vara
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e krisstod i samband med utredning, diagnos och behandling samt efter
behandling

e mobilisering och fysiska rehabiliteringsatgirder for att aterfa funktion efter
behandling

e sociala insatser sisom information om samhillets resurser

e psykologiskt stod

e rad for att vara fysiskt aktiv, i syfte att orka med sina behandlingar och
lindra fatigue (uttalad trotthet)

e rid om mat och niring for att lindra symtom och férebygga sjukdomar samt

for att patienten ska orka med behandlingen.

Fordjupad information om cancerrehabilitering inklusive bedémning och
insatser finns i det nationella vardprogrammet fr cancerrehabilitering. Dir
belyses dven de narstdendes situation och behov av rad och stod, samt barns

lagstadgade ritt till information och stéd da en vuxen i familjen ér svart sjuk.

13.5.1 Regelbunden behovsbeddmning for patienter och
narstaende

Cancerrehabilitering ir aktuell under hela processen, fran misstanke om
cancersjukdom och framat. Behov av rehabilitering ska diarfér bedomas
regelbundet. Patient och nirstiende ska aterkommande fa information om
vilka rehabiliteringsbehov som ar vanliga och vilka insatser som erbjuds. I
patientens skriftliga vardplan, Min vardplan, ska cancerrehabilitering ingd. Vissa

tillstand, t.ex. lymfédem, kan vara behandlingskrivande livet ut.

Savil patienter som nirstiende kan omfattas av rehabiliteringsinsatser.
Nirstiende kan vara exempelvis partner, barn, foralder, syskon eller annan
person som patienten anser sig ha en nira relation till. Barn som anhériga har
en sirstallning da hilso- och sjukvarden har en lagstadgad skyldighet att ge dem
information, rad och stéd (SES 2009:979).

13.5.2 Grundlaggande och specialiserad rehabilitering

All personal inom hilso- och sjukvirden ska gora grundliggande
behovsbedémningar och ge grundliggande insatser inom cancerrehabilitering.
Vid mer avancerade behov ska patienten alltid erbjudas insatser fran
professioner med specialkompetens inom rehabilitering, exempelvis kurator,
fysioterapeut, psykolog, arbetsterapeut, personal med sexologisk kompetens
och dietist. Aven andra professioner sisom sjukskéterska, likare och

tandldkare kan arbeta specialiserat med cancerrehabilitering.
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13.6 Postoperativ omvardnad

Beroende pa vilken vard och behandling som varit aktuell har patienten olika
behov, och omvirdnadsatgirderna behover vara individuellt anpassade. God
postoperativ omvardnad ar viktig och kontaktsjukskoterskan kan vara ett stod

for patienten genom behandling och rehabilitering.

Val av preparat, beredning och dosering av smirtlindrande medicin

postoperativt beror pa individuella faktorer och omfattningen av ingreppet.

Efter operation kan patienten fa en férindrad situation vid miktion beroende
pa vilken behandling som varit aktuell. Efter total penisamputation behéver
patienten sitta ner och kissa. Efter andra operationer kan ett bekymmer vara att
stralen spretar vid miktion. Patienten kan da behova stod och rad om att t.ex.
sitta ner vid miktion eller anvinda nagon form av hjilpmedel i form av ett ror
eller en tratt fOr att samla stralen. I vissa fall kan patienten dven behéva

hjilpmedel i form av inkontinensskydd.

Patienter som opererats med rekonstruktiva ingrepp med delhudstransplantat
och lymfkortelutrymningar har ofta en lang (upp till flera manader)
likningsprocess. En del av dessa patienter behdver sarrevisoner eller
omliggningar. Sarrelaterade komplikationer (infektion och serom) ar relativt
vanligt forekommande. Patienten kan darfér behova tita besok hos
kontaktsjukskoterska initialt. For patienter som genomgitt radikal
lymfkortelutrymning dr det ocksa viktigt att tidigt efter operationen férebygga

lymfédem med kompressionsstrumpor.

Som en del i lymfkorteldiagnostiken opereras manga patienter med DSNB.
Dessa patienter kan ha problem med svullnad och/eller infektion i ljumskar
och skrotum [84], ddrfor dr det av vikt att patienterna far muntlig och skriftlig
information om vart de ska vinda sig vid eventuella problem nir de kommit

hem.

63



REGIONALA CANCERCENTRUM

13.7 Lymfodem

Rekommendationer

e Alla verksamhetsomraden dar cancer behandlas bér ha utarbetade rutiner
tor lymfédem.

e Samtliga patienter som opereras med lymfkortelutrymning ska fére och
efter operationen informeras om riskfaktorer for att utveckla lymfédem,
tidiga symtom pa lymfédem och var de kan fa behandling.

e Lymfodem relaterat till cancer ska bedémas och behandlas av en
lymfterapeut som ar fysioterapeut, arbetsterapeut eller sjukskoterska med
adekvat tilliggsutbildning.

e Patienten bor kunna triffa lymfterapeut dir cancervard bedrivs.

e Egenvird ir central f6r lymfédembehandling och patientundervisning ar
dirfér mycket angeligen.

e Regionerna bor utforma riktlinjer f6r ansvarsfordelningen nir det galler

behandling av lymfédem (se t.ex. RCC Syd: Regional tillimpningsrutin

f6r lymfédem).

e Regler for forskrivning av hjdlpmedel samt patientens eventuella
egenavgift bor av jamlikhetsskil samordnas nationellt (se det nationella

vardprogrammet f6r cancerrehabilitering).

Lymfédem i nedre extremiteterna r en vanlig komplikation vid

lymfkoértelutrymning och férekommer i cirka 20-25 % av fallen [91, 197].

Predisponerande faktorer dr adipositas, immobilisering, tidigare
stralbehandling, djup ventrombos och infektion [198, 199, 200]. Infér kirurgi
bor komplikationer f6rebyggas med antibiotikaprofylax, tidig mobilisering och

noggrann hudvard.

Objektiv mitning av benvolymer fore och efter operation sa att man tidigt kan
upptiacka lymfédem rekommenderas. Benvolymer kan mitas med
pletysmografi eller med omkretsmitningar var 4:e cm lings benet [201].
Virdena fran bada benen fors in i ett matprogram som direkt noterar skillnad 1

benvolym. Volymprogram kan laddas ner fran www.plasticsurg.nu

Det dr viktigt att patienten fore operation far ritt information om risken for
lymfédem och mojligheten att fa kontakt med en lymfterapeut f6r bedomning,
information, rad, stod och eventuellt kompletterande behandling vid behov.
Om patienten utvecklar lymfodem ska lymfterapeut kontaktas som med
kombinerad fysikalisk 6dembehandling (KFO) kan behandla 6demet. KFO
innebir daglig bandagering f6r att minimera pitting foljt av mattagning for

64


https://cancercentrum.se/globalassets/vara-uppdrag/rehabilitering-palliativ-vard/syd/regionalt-tillampning-for-lymfodem_nvp-cancerrehab_version-2.0.pdf
https://cancercentrum.se/globalassets/vara-uppdrag/rehabilitering-palliativ-vard/syd/regionalt-tillampning-for-lymfodem_nvp-cancerrehab_version-2.0.pdf
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/globalassets/vara-uppdrag/rehabilitering-palliativ-vard/vardprogram/nationellt-vardprogram-cancerrehabilitering.pdf
https://kunskapsbanken.cancercentrum.se/globalassets/vara-uppdrag/rehabilitering-palliativ-vard/vardprogram/nationellt-vardprogram-cancerrehabilitering.pdf
http://www.plasticsurg.nu/

REGIONALA CANCERCENTRUM

kompressionsstrumpor. I KFO ingir ocksi manuellt lymfdrinage. Ett flertal
metaanalyser har dock visat att det vetenskapliga underlaget for effekten av
manuellt lymfdrinage och lymfpulsatorbehandling dr begrinsat eller obefintligt
208]. Storst effekt tillskrivs kompressionsbehandling med kompressionsdelar
209].

Lymfédem bestar inledningsvis enbart av lymfa. Nybildningen av fettvav
startar parallellt med lymfédemdebuten och orsakas sannolikt av kronisk
inflammation och upprepade episoder av rosfeber. Etablerade lymfédem ir
darfor svara att behandla och kan utvecklas till fettvavshypertrofi och fibros
patienten preoperativt utrustas med tva flatstickade kompressionsstrumpor
klass 2 till jumskniva, sa att patienten varje morgon tar pa sig en nytvittad och
krympt strumpa. Den anvinda strumpas tvittas och anvinds nista dag.
Kompressionsstrumporna anvinds dygnet runt under de férsta 3 manaderna
och direfter dagtid i ytterligare 3 manader. Om omfattande
lymfkoértelutrymning har utférts samtidigt 1 ljumskar och i lilla backenet kan
man Overviga kompressionsstrumpbyxa, som sitter battre och inte riskerar att
glida ned [209].

Patienten kan efter 6 manader pa prov vara utan kompressionsstrumpor. Om
lymfédemet kommer tillbaka beh6ver patienten fa utprovat mattbestallda
kompressionsstrumpor klass 3 av en lymfterapeut. Livslingden for
kompressionsstrumpor varierar beroende pa aktivitet. Normalt behover nya

forskrivas efter 3—4 manader [209].

D4 KFO natt steady state och en besvirande volymskillnad (minst 10 %) med
minimal eller ingen pitting fortfarande kvarstar, domineras denna volym av
nybildad fettvivnad och paverkas inte av fortsatt konservativ behandling.
Kirurgisk behandling i form av fettsugning kan da 6vervagas [214, 215, 210,
217, 218]. Patienter som genomgitt lymfkortelutrymning har 6kad risk for
rosfeber. Fettsugning av benlymfédem minskar incidensen av rosfeber med
65 % [200]. Efter operationen maste patienten fortsitta med kontinuerlig
kompression dygnet runt. Den kirurgiska behandlingen bor endast utforas pa

centrum med stor erfarenhet av lymfédemkirurgi.

Likemedelsbehandling med diuretika rekommenderas inte da lymfodemet
snarare kan forvirras [198]. Undantag ar de fall dir svullnad av annan genes
foreligger samtidigt med lymfédem [219]. Incidensen av lymfodem ér betydligt
ligre vid diagnostiska modifierade lymfkoértelutrymningar och DSNB [91, 197,
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220] och dessa patienter behéver inte rutinmassigt behandlas med

kompressionsstrumpor.

13.7.1 Mer information

Nationella vardprogrammet for lymfédem framtaget av Svensk Forening for

Lymfologi

Om Ilvmfodem i1 virdhandboken

13.8 Sexualitet — livskvalitet

Rekommendation

e Mainga patienter som drabbas av peniscancer ar sexuellt aktiva varfor val
av operationsmetod, organbevarande eller inte, kommer att ha en stor
betydelse f6r fortsatt sexuell hilsa och livskvalitet. Det dr av storsta vikt
att fora in detta 1 diskussionen infér behandlingsbeslutet sa att patienten
sjalv har mojlighet att dels informera om sin preoperativa status, dels
forbereda sig pa de forandringar som kan uppsta.

e Patienten bor fére behandling fa information om hur den kan férvintas
paverka den sexuella funktionen och detta bor regelbundet f6ljas upp av

likare eller kontaktsjukskoterska.

Patientens psykiska férmaga att hantera cancersjukdomen, behandling och
biverkningar paverkar mojligheten till god rehabilitering. Behandling av
peniscancer kan paverka den sexuella hilsan pa olika sitt, dels den sexuella
funktionen, men dven det sexuella vilbefinnandet. Detta kan 4dven leda till
torsaimrad livskvalitet och paverka relationen med en eventuell partner [221].
Vid uppfoljning 4r det viktigt att kartligga om och hur den sexuella hilsan
paverkats och informera om de hjilpmedel som finns. Samtalsterapi, parterapi,
sexualradgivning och mer genomgripande sexualterapi bor vid behov erbjudas
patienten eller paret av vardpersonal med sexologisk vidareutbildning. Enheter

som behandlar och féljer upp min med peniscancer bor kunna erbjuda detta.

Patientens upplevelse av sjukdom och behandling bér inhdmtas med
hilsoskattning via e-PROM. All legitimerad personal inom cancersjukvard bor
kunna gora grundliggande behovsbedomningar och ge grundliggande insatser
inom cancerrehabilitering for att vid behov aven kunna remittera patienten

vidare.
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13.8.1 Sexuell halsa

Sexuell hilsa ar sa mycket mer an ett aktivt sexuellt samliv. Det handlar dven
mycket om nirhet som dr ett av vara grundlaggande behov. I samband med
cancer ar det vanligt att behovet av nirhet 6kar. Sexualiteten paverkas vid
cancer av manga faktorer: fysiska, psykologiska, sociala och existentiella. Flera
studier visar att tva faktorer har sirskilt stor betydelse: behandlingens
omfattning och kvaliteten pa relationen (vid parrelaterad sexualitet). Generellt
anses 40—100 % av alla cancerpatienter fa nigon form av paverkan pa den
sexuella hélsan under olika faser av sin sjukdom och behandling, och 25-50 %
far nagon form av kroniskt besvir [222, 223, 224].

De olika behandlingsformer som finns for peniscancer kan férsimra
livskvaliteten i olika grad pa lingre sikt. Det finns relativt fa studier gallande
sexuell hilsa hos patienter med peniscancer och en brist pa jamférelser mellan
olika grupper av patienter som behandlats med olika metoder. Generellt har
studier inom omradet visat att organbevarande behandling ger bittre resultat
vad giller bibehillen sexuell funktion och livskvalitet jimfért med partiell eller
studie av patienter som genomgatt organbevarande behandling kontra partiell
penisamputation (inklusive lymfkortelutrymning) dir den senare gruppen
rapporterade negativ paverkan pa orgasmfunktion, kroppsuppfattning och
livskvalitet [230].

Diagnosen peniscancer och de behandlingar som ir aktuella kan paverka

sexualiteten genom

minskad eller utebliven sexuell lust av psykologiska skal
e forsimrad erektionsfGrmaga

e forkortad penis med foérsimrad f6rmaga till penetration
e nedsatt sensibilitet

e svirighet att acceptera forandrat utseende 1 hiandelse av férlorad del av eller

hel kroppsdel

e upplevelse av identitetsforindring.

Storre kroppsliga forindringar paverkar inte bara sjalvbilden och den sexuella
hilsan utan dven sjalvkinslan, vilket kan fa dterverkningar inom en rad olika
omraden i personens liv, samliv (inklusive sexuella samliv), arbete och sociala
kontakter [221, 224].
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Det dr naturligt att rehabiliteringen dven paverkas av den sexuella funktion och
aktivitet patienten hade fére behandlingen. Detta ar dven visat i en svensk
studie dir de som fore behandlingen hade ett fungerande sexuellt samliv
aterupptog detta 1 hog grad. Sexualiteten kan dock dven paverkas av det
normala aldrandet och av partnerns reaktioner [231]. Tumérsjukdomen i sig
medfor inte sillan en inskrinkning av sexualiteten till f6ljd av smarta och
lokoregionala symtom. For dessa patienter kan behandlingen ge positiva
effekter da de blir symtomfria efter behandling [230].

Mer om bedémning av sexuell hilsa, samtal om sexualitet och sexuell

rehabilitering finns att ldsa 1 det nationella vardprogrammet for

cancerrehabilitering.

13.9 PROM och PREM

PROM star {6r patient reported ontcome measures och ar ett matt pa hur patienten
upplever sin sjukdom och hilsa infor och efter behandling eller annan
intervention. PREM star {01 patient reported experience measures och miter
patientens upplevelse av och tillfredsstillelse med varden. Alla patienter som
diagnostiseras med peniscancer bor erbjudas att fylla i en enkiat (PROM: IIEF-
5 och EORTC-QLQ-C30) vid ett mottagningsbesék innan behandling utfors.
Ett samtal kring patientens svar bor ske som ett led i att paborja
cancerrehabiliteringen. Detta underlittar uppfoljningen av
behandlingsresultaten, skapar en mojlighet att identifiera problem, underlattar
kommunikationen och frimjar patientens delaktighet i en gemensam planering.
Data fran enkiten rapporteras in i kvalitetsregister via INCA-svar,
avidentifieras och kan i framtiden anvindas f6r forskning och utveckling. En

liknande process bor ske vid 1-drsuppfoljningen.

En enkit som miter PREM skickas till patienten 12 méanader efter pabérjad
behandling. Syftet med denna enkit ér att mita patienternas erfarenheter av

varden och ge idéer till vardutveckling.

Sedan 2022 skickas enkiterna for PROM och PREM digitalt via INCA.
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KAPITEL 14

Uppfoljning

Rekommendationer

e Kiliniska kontroller syftar till tidig upptackt av lokala dterfall samt
regionala metastaser.

e Aterfall ir vanligast under de 2 forsta dren, dirav titare kontrollintervall
under denna period.

e Ultraljud av ljumskarna bor inga vid uppfoljning av = pT1G2 som ar
pNO vid DSNB.

e Hos patienter som behandlats for regionalt metastaserad sjukdom bor
kontroller med regelbunden DT thorax och buk 6vervigas.

e Vid misstinkta kliniska fynd i ljumskarna bor ultraljud med moijlighet till
FNAC eller biopsi utféras omgaende.

e Efter 5 ars aterfallsfrihet avslutas kontrollerna, men patienten bér noga

uppmanas till egenkontroller.

14.1 Mal med uppfoljningen

Uppfoljningen har tva huvudsakliga syften: att tidigt uppticka dterfall och att
folja patientens behov av rehabilitering. Utover detta kan uppféljningen

anvindas for att samla underlag for forskning och forbattringsarbete.

Overgingen frin aktiv behandling till uppféljning ska vara vil definierad och
markeras med ett eller flera samtal dar patienten fir en uppfoljningsplan.

Uppfoljningsplanen ska dokumenteras i Min vardplan och bestir av flera delar:

e cn uppdaterad behovsbedémning f6r rehabilitering

e en Oversikt 6ver de kommande drens kontroller, inklusive datum f6r den
forsta kontrollen alternativt ett tydliggérande av nir och hur patienten
kommer att fa en tid till den

e en tydlig ansvarsférdelning som tydliggdr vem som ansvarar for t.ex.
sjukskrivning, férskrivning av hjialpmedel och dir dven patientens eget

ansvar framgar.
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14.2 Behovsbedomning for rehabilitering

En férnyad behovsbedémning for rehabilitering bor goras vid 6vergangen fran

behandling till uppféljning. Bedomningen bor goras enligt det nationella
vardprogrammet fér cancerrehabilitering.

Vid bedémningen bor foljande klargoras:

e milet med rehabiliteringen
e patientens eget ansvar for rehabiliteringen
e vart patienten kan vanda sig vid fragor eller nya behov

® nista avstimning.

I tabell 9 framgér behov som sirskilt bér uppmirksammas for patientgruppen,

utover behov som ir kopplade till t.ex. likemedels- eller stralbehandling.

Tabell 9. Behov som sarskilt ska uppmarksammas.

Behov Lampliga Ansvar
rehabiliteringsatgarder

Miktion Hjalpmedel Kontaktsjukskoterska

Lakemedelsbehandling Lakare

Sexualitet Samtal Personal med sexologisk
Hialpmedel kompetens
Lakemedelsbehandling | KU"ato"
Lakare
Lymfédem Remiss till lymfterapeut Fysioterapeut

Kompressionsstrumpor Kontaktsjukskoéterska

Lakare

14.3 Sjalvrapportering av symtom

Patienten bor uppmanas att inspektera och palpera penis och ljumskar och

hora av sig till kontaktsjukskoterska, likare eller fysioterapeut vid foljande:

e [orindringar pa penis, t.ex. rodnader och sar.
e [orindringar i ljumskarna, t.ex. férhardnader.

e Nytillkomna symtom avseende miktion, sexualitet och lymfédem (se avsnitt

14.2 Behovsbedomning for rehabilitering).
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14.4 Kontroll av aterfall

Det dr viktigt med uppfoljning vid peniscancer da lokala och regionala aterfall
kan vara mojliga att bota om de uppticks tidigt. Fjarrmetastaser har didremot

en mycket dalig prognos [232].

14.5 Forslag till uppfoljningsintervall

Det rekommenderade uppfoljningsintervallet i tabell 10 nedan grundar sig pa
en stor retrospektiv patientkohort [232] och innebir nagot glesare
uppfoljningsintervall jimfort med EAU Guidelines [233]. Uppfoljningen sker

hos urolog fransett patienter med isolerad PeIN som f6ljs hos dermatolog.

Tabell 10. Uppfoljningsintervall. Uppféljningsstrategin baseras pa behandling
av primartumor och stadieindelning av regionala lymfkértlar.

Behandling Ar1-2 Ar3-5 Undersdkningar
och pN
stadium
Organ- Var 3:e—6:e | Var 6:e Klinisk undersokning
bevarande méanad méanad BIOpSI vid indikation
kirurgi
Topikal kram- | Var Arligen ar Klinisk undersékning hos
behandling 3:e—6:e 2-5 dermatolog
och radikal ~— { manad Biopsi vid indikation
lokal excision under
av PelN forsta aret
Penis- Var 6:e Arligen Klinisk undersokning
amputation | manad Biopsi vid indikation
pNx Var 3:e Var 6:e Klinisk undersokning
manad manad Ultraljud ljumskar var 3—6
manad i 2 ar (FNAC vid behov)
hos patienter med = pT1G2pNXx.
pN+ Var 3:e Var 6:e DT buk/thorax var 3—6:e man i
manad manad 2 ar och darefter arligen (ar 3-5)
efter kurativt syftande
behandling.
pNO Var 6:e Arligen Ultraljud ljumskar (FNAC vid
manad behov) hos patienter med

= pT1G2 som befinns vara pNO
vid DSNB, med samma intervall
som de kliniska kontrollerna.

Ovriga patienter (< pT1G2):
Ultraljud ljumskar med FNAC vid
behov enbart vid klinisk
misstanke.
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14.5.1 Klinisk undersokning och ultraljud

Traditionellt bestar uppfoljningen av inspektion och palpation av penis och
ljumskar. Ultraljudsundersékning och finnélsbiopsi av lymfkortlar i ljumskarna
har ansetts vara ett komplement [71, 234]. Den sammanvigda sensitiviteten av
DSNB i en metaanalys var 88 % [235], vilket stimmer vil med aktuella svenska
data [84]. Patienter som genomgar DSNB och befinns vara pNO kan siledes
vara falskt negativa. Prognosen vid regionala aterfall inklusive falskt negativa
DSNB ir dilig [84, 232]. Ultraljud kan misstinkliggéra och biopsi bekrifta
regionala aterfall efter DSNB tidigare dn klinisk undersékning [236] varfor
klinisk undersékning bor kompletteras med ultraljud av ljumskarna hos
patienter med = pT1G2 peniscancer som befinns vara pNO vid DSNB.
Nytillkommen lymfadenopati under uppfoljning bor, till dess motsatsen ar
bevisad, betraktas som en metastas och kompletterande utredning med

ultraljud och FNAC eller biopsi utféras omgaende.

14.5.2 Efter behandling for PeIN

Patienter som har behandlats for PeIN bor i forsta hand foljas hos dermatolog,.
Intervallen mellan kontrollbeséken bér individualiseras men ett forslag till
uppfoljningsintervall anges 1 tabell 10 ovan. Generellt giller att
behandlingskontroll i férsta hand utférs kliniskt, kompletterat med biopsi vid

misstanke om kvarvarande lesion eller vid aterfall [128, 237]. Inte sillan kravs

multipla biopsier. Vid aterfall efter topikal eller 6vrig kirurgisk behandling

enligt ovan, bor organbevarande kirurgi 6vervigas.

14.6 Ansvar

Uppfoljningen planeras av den uppfoljande enheten efter instruktion fran den
behandlande enheten. Bedomning av rehabiliteringsbehov bor géras

fortlopande av patientens likare och/eller kontaktsjukskoterska.

Det bor vara faststallt vilken enhet patienten ska vinda sig till vid behov av

sjukskrivning och receptforskrivning.

14.7 Avslut av uppfoljning

Nir uppfoljningen avslutas bor den enhet som har foljt patienten ha ett

avslutande samtal med patienten. Samtalet bor f6lja det nationella

vardprogrammet f6r cancerrehabilitering. Patienten bor ocksa fa en skriftlig

sammanfattning av sin diagnos och behandling inklusive livslinga behov och
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risker. I denna sammanfattning bor eventuella rad till primédrvarden framga.

Det ska framga vart patienten ska vinda sig med nya behov.

I samtalet bor foljande sirskilt uppmirksammas:

e att egenkontrollerna bor fortsitta

e vem patienten ska kontakta om avvikelser uppkommer.

14.8 Bakgrund och evidenslage

Uppfoljningsrekommendationerna ovan baseras pa en retrospektiv studie av
700 peniscancerfall [232]. Under de forsta 2 arens uppfoljning upptiacktes 74 %
av aterfallen (66 % av lokala aterfall, 86 % av regionala aterfall och 100 % av
fjirrmetastaserna), och under de férsta 5 dren uppticktes totalt 92 % av
samtliga aterfall. Efter 5 ars uppfoljning patriffades enbart lokala aterfall eller
nya primirtumorer. Dessa fynd motiverar mer intensiva kontroller under de
forsta 2 aren och mindre tita kontroller under de féljande 3 aren. Under hela
uppfoljningsperioden, och aven efterat, ar det viktigt att patienten genomfor

egenkontroller och uppmanas att ta snabb kontakt vid misstinkta fynd.

14.8.1 Primartumor

Risken for lokala aterfall vid organbevarande kirurgi uppgar till 28 % vid
organbevarande kirurgi och 5 % efter amputation [232]. Flera studier anger att
lokala aterfall inte paverkar patientens prognos om patienten foljs upp
regelbundet [112, 126, 232], men motsigande data finns [124]. Sammantaget
motiverar dessa fynd god patientselektion och titare kontroller hos patienter

som genomgar organbevarande kirurgi.

Lokala aterfall ar ofta latta att identifiera och patientinformation ér en viktig del
av uppfoljningsstrategin. Vid oklara fynd vid uppféljning rekommenderas
biopsi. Lokala aterfall kan intraffa efter 5 ar, men livshotande isolerade
regionala aterfall och fjirrmetastaser intraffar mycket séllan efter denna
tidsrymd och det ar direfter rationellt att 6verlimna kontrollen till patienten

efter information [232].

Efter penisamputation ar aterfall mindre vanliga (cirka 5 %), och
kontrollintervallen kan dérfor vara lingre [112, 232, 238].
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14.8.2 Regionala metastaser

Efter diagnostisk lymfkortelkirurgi ar risken for regionala aterfall 2,3 % jamfort
med 9 % da ingen stadieindelning av lymfkortlar genomforts. Om
lymfkortelmetastaser pavisades vid den initiala kirurgin 6kar aterfallsrisken till
19 % [232]. Baserat pa ovanstaende bor patienter som inte genomgar
lymfkorteldiagnostik trots indikation och patienter med pavisade

lymfkortelmetastaser kontrolleras med titare intervall.

Vid uppfoljning av patienter med lymfkortelmetastasering bor uppfoljningen
individualiseras och radiologiska undersékningar Gvervigas. I forsta hand
rekommenderas DT thorax och buk, alternativt kan *F-FDG PET-DT utforas
[66, 72], se dven avsnitt 6.5.1 Radiologisk utredning f6r bedomning av
lymfadenopati.
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KAPITEL 15
Palliativ vard och

insatser

For palliativ vard hinvisas till det nationella vardprogrammet for palliativ vard.

75


http://www.cancercentrum.se/samverkan/vara-uppdrag/palliativ-vard/vardprogram/

REGIONALA CANCERCENTRUM

KAPITEL 16

Underlag for
nivastrukturering

Rekommendationer

e Samtliga nyupptickta fall och aterfall ska anmalas till nationell MDK.
Kurativt syftande kirurgi utfors vid de tva nationella enheterna. Varje

regionalt center ansvarar fér utredning, uppféljning och palliativ vard.

Ett gott omhindertagande forutsitter ett multidisciplindrt team med bl.a.
urolog, dermatolog, radiolog, patolog, onkolog, kontaktsjukskoterska, kurator
och fysioterapeut. Dirutover krivs tillgang till och erfarenhet av ett flertal
kirurgiska tekniker, diagnostiska utredningar och radiologiska undersékningar.

For att optimera omhindertagandet och samla kunskap om och erfarenhet av
denna ovanliga cancerform ar det angeldget att behandlingen koncentreras,
vilket ocksa rekommenderats i de europeiska riktlinjerna. Centraliseringen har
ocksa bidragit till forbittrad overlevnad och féljsamhet till riktlinjer avseende
organbevarande kirurgi [239].

Kurativt syftande peniscancerkirurgi i Sverige dr sedan den 1 januari 2015

centraliserad till tva nationella enheter: Skianes universitetssiukhus i Malmd och

Universitetssjukhuset Orebro. I varje sjukvardsregion finns en regional enhet

som ansvarar for utredning och uppféljning av peniscancerpatienter.

Uppfoljning sker 16pande i kvalitetsregistret och resultat redovisas i form av en
arsrapport. De 2 respektive 4 forsta aren med nationell nivastrukturering av
kurativt syftande peniscancerkirurgi har utvirderats av Regionala

cancercentrum i samverkan, se sidan Nationellt varduppdrag peniscancer pa

cancercentrum.se.

Sedan 1 januari 2022 utgor kurativt syftande kirurgisk behandling vid

peniscancer nationell hogspecialiserad vard. Tillstindsinnehavare dr Region
Skine genom Skanes universitetssjiukhus och Region Orebro lin genom
g ] g g

Universitetssjukhuset Orebro.
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KAPITEL 17
Kvalitetsregister

17.1 Svenska peniscancerregistret

Det nationella kvalitetsregistret f6r peniscancer startade ar 2000 med syfte att
utgora en bas for kvalitetssikringsarbete, nationella arsrapporter och forskning.
Till och med diagnosar 2021 fanns 3 398 patienter i registret, vilket ger en
tickningsgrad pa > 95 % jamfort med cancerregistret. Uppgifterna till registret
rapporteras fran landets alla urolog-, kirurg-, onkolog- och hudkliniker som

handldgger dessa patienter.

Sedan 2009 registreras alla patienter pa den webbaserade dataplattformen
INCA. INCA-registreringen ar uppdelad i registerblanketter rorande anmalan,
utredning, behandling och uppfoljning. Sedan 2016 registreras distal
uretracancer med skivepitelmorfologi 1 kvalitetsregistret f6r peniscancer.
Regionalt cancercentrum i varje region kontrollerar fullstindigheten 1
inrapporteringen och begir in komplettering vid behov. Data samlas darefter i
en nationell databas som handhas av Regionalt cancercentrum Mellansverige.

Rapporter fran kvalitetsregistret finns tillgdngliga pd cancercentrum.se.

17.2 Cancerregistret

Det svenska cancerregistret startade redan 1958. Registret ger underlag f6r

savil planering och utvirdering av sjukvard som forskning.

Cancerregistret dr inrittat enligt lag och samtliga vardgivare dr skyldiga att
rapportera till registret (se Socialstyrelsens foreskrifter och allmanna rad
HSLF-FS 2016:7 och HSLF-FS 2023:306). I foreskrifterna beskrivs vilka
tumortillstind som ska rapporteras. Trots registrets namn omfattar det dven

forstadier till cancer, misstinkta cancerfall och vissa godartade tumérformer.

Canceranmilan ska skickas till Regionalt cancercentrum (RCC) 1 respektive
sjukvardsregion sa snart diagnosen ar stilld och uppgifterna f6r en anmalan
finns tillgdngliga. RCC kodar och vidarebefordrar uppgifterna till

Socialstyrelsen.
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Fran och med 2024 behéver kliniker inte lingre géra en canceranmalan for
premaligna tillstaind. For dessa tumérer dr det bara patologilaboratoriet som

gor anmilan.

For ytterligare information, se sidan Cancerregistret pd cancercentrum.se.
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KAPITEL 18
Kvalitetsindikatorer och

malnivaer

Detta édr de 6vergripande indikatorer for cancervarden som tagits fram i

Socialstyrelsens arbete med nationella riktlinjer:

e 5 ars 6verlevnad vid cancersjukdom

e tickningsgrad i nationellt kvalitetsregister

e deltagande (inkluderad) i strukturerad behandlingsstudie

¢ bedémning vid multidisciplindra konferenser

e fullstindigt, strukturerat PAD-svar efter operation

e strukturerad bedémning av illamaende vid cytostatikabehandling

e strukturerad bedémning av hilsorelaterad livskvalitet

e strukturerad skattning av smirta vid insittande och férindring av
behandling

e uppfoljning av symtom inom sex manader efter cancerdiagnos av
sjukskoterska

e tillgdng till namngiven kontaktsjukskoterska.

Foljande ar kvalitetsindikatorer med malnivaer f6r vardprogrammet och

kvalitetsregistrering fram till den 1 januari 2025:

e Bibehillen hég (> 95 %) tickningsgrad for primirregistrering.
e > 70 % med cN+ eller pN+ genomgir *F-FDG PET-DT.
e Tedtider/vantetider:
— >80 % av patienterna far ett forsta besok pa specialistmottagning inom
7 dagar fran remissankomst.
— >80 % av patienterna med invasiv tumor paborjar behandling inom 27—
31 dagar fran diagnos, beroende pa typ av behandling.
e Bibehallen féljsamhet till riktlinjer for stadieindelning av lymfkortlar:
— >90 % av kliniskt lymfkortelnegativa patienter med = T1G2 genomgiar
DSNB nir det inte finns nagon kontraindikation. Nir det finns
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medicinska skal att franga riktlinjerna for stadieindelning och
lymfkortelutrymning ska detta registreras 1 nationella kvalitetsregistret.
e Bibehallen féljsamhet till riktlinjer f6r behandling av lymfkortelmetastaser
(N1-3):
— > 90 % av patienterna med N1-3 genomgar lymfkortelkirurgi nar
behandlingen bedéms kurativ och det inte finns ndgon kontraindikation.
e [o6ljsamhet till riktlinjer f6r nationell multidisciplinar konferens, nationell
enhet och kontaktsjukskoterska:
— > 90 % av patienterna med nyupptickt peniscancer eller aterfall
diskuteras vid nationell MDK.
— >80 % av patienterna som ska genomga kurativt syftande kirurgi
behandlas vid nationell enhet.
— > 90 % av patienterna har en namngiven kontaktsjukskoterska pa den
utredande kliniken.
— >90 % av patienterna har en namngiven kontaktsjukskoterska pa den

behandlande kliniken.

e Okad andel patienter som inkluderas i kliniska studier (mélvirde saknas).
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KAPITEL 21
Vardprogramgruppen

21.1 Vardprogramgruppens sammansattning

Den nationella arbetsgruppen bestar av en representant per regionalt
cancercentrum samt en ordférande som utsetts av RCC i samverkan. Gruppen
har efterstrivat multiprofessionalitet med representanter for de olika
vardnivaer som dr engagerade i patientens vardflode. Utover detta har

patientforetradare deltagit.

De regionala representanterna i vardprogramgruppen ar kliniskt erfarna
specialister inom urologi och onkologi som ir utsedda av respektive
sjukvardsregion. Utover detta har dven sjukskéterskor, dermatologer,
patologer, radiologer, plastikkirurg och kuratorer frin de bada nationella
enheterna for peniscancer deltagit. Aven representanter for regionala

cancercentrum har medverkat.

21.2 Vardprogramgruppens medlemmar

Foéljande grupp har arbetat med revisionen av viardprogrammet:

Peter Kirrander, ordforande, 6verlikare, VO Urologi, Universitetssjukhuset
Orebro

Anna-Karin Jacobsson, sjukskoterska, VO Urologi, Skanes universitetssjukhus
Malmo

b

Camilla Bystrom, vardprocesskoordinator, Regionalt cancercentrum

Mellansverige

Petrus Stenson, vardprocesskoordinator, Regionalt cancercentrum

Mellansverige
Christian Steczko-Nilsson, 6verlikare, Hudkliniken, Akademiska sjukhuset
David Stenholtz, 6verlikare, Onkologkliniken, S6dersjukhuset, Stockholm

Diane Grélaud, overlikare, Klinisk patologi, Skianes universitetssjukhus,
Malmé
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Dominik Glombik, specialistlikare, VO Urologi, Universitetssjukhuset Orebro

Elin Tragardh, éverlikare, VO Bild och funktion, Skdnes universitetssjukhus,
Malmo

Elisabet Skeppner, leg. hilso- och sjukvardskurator, socionom, VO Urologi,

Universitetssjukhuset Orebro

Elisabeth Ofverholm, éverlikare, VO Onkologi, Sahlgrenska

universitetssjukhuset, Goteborg

Emelie Filipsson, sjukskéterska, VO Urologi, Universitetssjukhuset Orebro
Emma Ulvskog, 6verlikare, VO Onkologi, Universitetssjukhuset Orebro
Erik Persson, statistiker, Regionalt cancercentrum Mellansverige

Gediminas Baseckas, 6verlikare, VO Urologi, Skanes Universitetssjukhus,
Malmo

Hakan Brorson, 6verlikare, plastikkirurg och ortoped, Lunds universitets
cancercentrum, Institutionen for kliniska vetenskaper, Lunds universitet,
Malmo

Hakan Geijer, 6verlikare, Rontgenkliniken, Universitetssjukhuset Orebro
Jesper Rosvall, 6verlikare, Urologiska kliniken Sédersjukhuset, Stockholm
Johan Forssell, specialistlakare, Cancercentrum, Norrlands Universitetssjukhus
Johan Hagander, patientrepresentant

Kajsa Nilsson, sjukskoterska, VO Urologi, Skanes universitetssjukhus, Malméo

Kimia Kohestani, 6éverlikare, VO Urologi, Sahlgrenska Universitetssjukhuset,
Goteborg

Luiza Dorofte, 6verlikare, Laboratoriemedicinska kliniken, Klinisk Patologi,

Universitetssjukhuset Orebro

Magdalena Sitnik, socionom, leg. hilso-och sjukvardskurator, Urologkliniken,

Skanes Universitetssjukhus, Malmo

Matilda Nederfeldt, sjukskéterska, VO Urologi, Universitetssjukhuset Orebro
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Olof Stahl, 6verlikare, VO onkologi och stralningsfysik, Onkologkliniken,

Skanes Universitetssjukhus, Lund
Per Nordlund, specialistlikare, Urologiska kliniken, S6dersjukhuset, Stockholm
Salvatore Macri, patientrepresentant

Sinja Kiristiansen, specialistlakare, Hudmottagningen, Skanes

Universitetssjukhus, Malmo

21.3 Jav och andra bindningar

Viardprogramarbetet har skett utan stéd fran likemedelsindustrin eller andra
externa parter. Medlemmarna 1 vardprogramgruppen har limnat in
javsdeklarationer. Dessa har granskats och godkints av RCC. Kopior av hela
gruppens javsdeklarationer, inklusive forelisaruppdrag, kan erhallas fran

Regionalt cancercentrum Mellansverige.

21.4 Vardprogrammets forankring

Vardprogrammet har utarbetats pa uppdrag av RCC:s samverkansgrupp, vilken
utsett Peter Kirrander till vardprogramgruppens ordférande.

Remissversionen av vardprogrammet har publicerats 6ppet pa
cancercentrum.se. Remissversionen har gatt till regionernas linjeorganisationer
for kommentarer om organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av
vardprogrammet samt till specialist-, professions- och patientféreningar for
Ovriga synpunkter pa innehallet. Under remissrundan har nedan listade

organisationer limnat synpunkter pa vardprogrammets innehall.

e Region Halland

¢ Region Kronoberg

e Region Skane

e Region Stockholm

e Region Uppsala

e Region Virmland

e Region Visterbotten

e Region Vistmanland
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e Region Orebro lin

e Region Ostergétland

e Vistra gotalandsregionen

e Nationell Arbetsgrupp for Cancerlikemedel (NAC), RCC i samverkan
e Nationella Arbetsgruppen for Cancerprevention, RCC i samverkan

e Nationella primarvardsradet

e Nationella vardprogramgruppen fér cancerrehabilitering, RCC i
samverkan

e Patient- och nirstienderadet (PNR), RCC Vist

e Sjukskoterskor for palliativ omvardnad

e Statens Beredning f6r medicinsk och social Utvirdering (SBU)
e Svensk Forening f6r Nuklearmedicin

e Svensk Forening f6r Palliativ Medicin (SFPM)

e Svensk forening for psykosocial onkologi och rehabilitering
SWEDPOS)

e Svensk forening for sexologi
e Svensk sjukskoterskeforening och Sjukskoterskor 1 cancervard

e Sveriges Arbetsterapeuter, fack- och professionsorganisation

e Tandvards- och likemedelsformansverket (TLV)
Utover dessa har svar inkommit fran enskilda kliniker och enskilda foretridare
tor patienter och profession.

Efter sammanstallning av de inkomna synpunkterna, och revidering som foljd
av den, har vardprogrammet bearbetats och godkints av vardprogramgruppen

och faststillts av RCC 1 samverkan.
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BILAGA 1
Kvalitetsdokument for

patologi

Innehallet i denna bilaga vinder sig till patologer.

Anvisningar preparathantering

Excisionsbiopsier

Nila upp pa korkplatta.

Suturmarkera for orientering med enkel sutur i distal riktning (mot meatus)
och eventuellt en dubbelsutur mot annan fér operatéren intressant

resektionsrand.
I anamnesen: gor en enkel skiss av excisionslokal (se nedan).

Skicka i formalin till patologavdelning.

il

Forhudspreparat (med eller utan tumérfragestalining).

eller

®: ada resechmsand

Bild: Ida Bjornheden, Klinisk Genetik och Patologi, Labmedicin Skane.
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e Nala forsiktigt upp pa korkplatta med exempelvis hudyta ned och
mukosayta upp.

e Tuscha sanna kirurgiska resektionsytor, alternativt suturmarkera med litt
atskilda farger/suturer och ange i anamnesen vad markeringarna
representerar, for basta mojlighet till orientering och radikalitetsbedomning.

e Skicka i formalin till patologavdelning. Preparat med storre exofytiska
tumorer bor dock skickas farskt f6r mojlighet till biobankning.

Total/partiell glans resurfacing

@ = dua Vutan racktionimad .
® - ddn urtinl re&ek,h‘mmq = dietn \(ﬂeiohrmndn

0 = P reskioymd . e

Bild: Ida Bjornheden, Klinisk Genetik och Patologi, Labmedicin Skane.

e Nala upp pa korkplatta med djupa resektionsytan nedat.
e Markera meatus med enkel ling sutur.

e Tuscha resektionsytor, alternativt suturmarkera, enligt princip nedan
(dorsalt héger — blatt, dorsalt vinster — svart, ventralt hoger — gult, ventralt

vanster — gront). Djup resektionsrand maste inte markeras av kirurg.

e Skicka 1 formalin till patologavdelning.
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Glansektomi och partiell/total penektomi

Adavals

@ - h&jcr

. ventalt ventart
Vangte = iy

Bild: Ida Bjornheden, Klinisk Genetik och Patologi, Labmedicin Skane.

e Naila upp pa korkplatta med djup resektionsrand mot korkytan.

e Tuscha eller suturmarkera resektionsytor enligt samma princip som ovan.
Resektionsyta corpus spongiosum/cavernosum behover inte markeras av
kirurg.

e Kateter ska /nfe vara 1.

e Skicka preparatet farskt med fordel pa is fran operation till
patologavdelning. Vid genomskirning av preparatet ska material tas for
HPV-diagnostik. Denna undersckning sker med PCR-teknik (Polymerase
Chain Reaction). Mojligheter till biobankning finns i dagsliget.

Utskarningsanvisningar

Anatomiska skisser anges 1 avsnittet Anvisningar preparathantering i denna

bilaga i syfte att underlitta hanteringen och utskirningen av preparaten.

Ytterligare diagram och anatomiska skisser finns i standardlitteratur [20, 24].

Storleken pa hela preparatet samt tumoren mits i tre dimensioner och anges i
mm. Detaljerade protokoll f6r bedémning av stansar och hudbiopsier etc.

hanteras enligt KVAST-protokoll f6r hudpatologi. Storre preparat orienteras

genom att man identifierar glans och sulcus coronarius samt i férekommande
fall preputiet. Savil frenulum som meatus ir lokaliserade ventralt pa glans. Om
anatomin ar stoérd av tumormassor brukar man oftast kunna orientera sig med
hjilp av uretra eller corpora cavernosa. Uppritta en utforlig makroskiss som

ska kunna tolkas av andra. Skriv tydligt. Gl6m inte fotografering.
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Innan preparaten skirs ut ska resektionsrinder tuschas och preparatet
fotograferas fran sidan och frontalt. Resektatet tuschas sa att hoger och vinster
sida kan identifieras. Vid behov markeras dven dorsal aspekt. Resektionsytor

tuschas med separat firg.

Storre preparat sasom glansektomier och partiella och totala penektomier bor
skdras med longitudinella snitt, dels centralt genom uretras strickning, dels
centralt genom bada corpora cavernosa. Direfter anpassas utskdrningen efter
preparatets egenskaper. En variant som kan anvindas vid totala penektomier ar

transversa radierande snitt fran den proximala delen av penis.

Féljande ska noteras vid utskarning:

e Antal separata tumorhidrdar, om aktuellt.

e Utseende (exofytiskt eller endofytiskt vixtsitt).

e Tumorstorlek 1 mm (3 dimensioner).

e Tumorens lokalisation och forhallande till andra makroskopiskt
identifierbara strukturer sisom meatus, uretra, corpora cavernosa, sulcus
eller frenulum.

e Relation mellan tumoéren eller tumérerna och de synliga resektionsplanen.
Detta inkluderar proximal resektionsrand, corpora, uretra, cirkumferentiellt
blottat penisskaft (Bucks fascia), perifer hud eller glans yta.

e Nirvaro av alla 6vriga ytavvikelser, t.ex. vit/r6d plack, ulcerationer och

noduli.

Hantering av prover pa laboratorium

Efter tuschning och uppskirande kan ytterligare fotografi av materialet
underlitta senare diagnostik och det bor goras vid denna tidpunkt. Vid behov
kompletteras utskarningsskissen med skisser 6ver de utskurna skivorna vid

denna tidpunkt.

Alla bitar som tas ritas in pa skissen och infors i en lista pa remissen. Detta ska

inkluderas i huvudrapporten.

Storsnitts-/mellansnittskapacitet dr n6dvindig for storre preparat sisom
glansektomier eller penektomier, da det underlittar identifikation av djupare

liggande strukturer, speciellt corpora cavernosa, spongiosa och uretra.

107



REGIONALA CANCERCENTRUM

For att visualisera tuméren/tumérerna behdver man veta féljande:

e Maximalt invasionsdjup (anatomisk struktur).
e Avstand till sidoresektionsranden och djupa resektionsranden (corpora
cavernosa, uretra och hudmarginaler).

e Icke involverad glans, hud eller férhud.

Omskarelsepreparatet

Vid misstanke om peniscancer eller precancerdsa lesioner (PeIN) ar det
tillradligt att bidda hela preparatet snarare dn att ta provbitar. Snitt ska tas
vinkelritt mot hudytan och materialet tuschas for att markera glans/sulcus-
rescktionsranden samt randen mot perifer hud/penisskaft. Férhudspreparat
klipps oftast upp under omskirelsen och da skapas en falsk yta som inte

representerar en sann resektionsrand.

Kilexcisioner fran glans penis

Kilexcisioner fran glans penis ér ellipsoida och/eller triangulira i formen och
oftast med en synlig del av sulcus coronarius vid ena dndan och en del av
corpus spongiosum vid den djupa delen. Orientering ska ske, skiss ska
upprittas och marginaler ska markeras med tusch. Vid behov ska fotografi tas,

och sedan tas snitt vinkelritt mot ytan. Hela materialet bor baddas.

Glans resurfacing-preparat

Glans resurfacing-preparat inkommer som glanshud med vidsittande sulcus
coronarius och ibland med ett parti férhud. Oftast skickas en separat
provexcision fran meatus samt varierande antal peroperativa fryssnitt.
Glanshuden ir indelad 1 fyra bitar av operationstekniska skal. Observera att
kanterna pa glansbitarna inte representerar sanna resektionsranden (se skiss).
Perifera och djupa resektionsrinder tuschas sisom resektionsyta mot meatus.

Det dr viktigt att identifiera de sanna och de falska resektionsrinderna.

Snitt tas vinkelratt mot den sanna perifera koronala preputiala

resektionsranden. Allt bor baddas.

Glansektomi

Preparatet inkluderar glans, meatus, distala uretra och sulcus coronarius med
eller utan forhud. I en del preparat inkluderas de mest distala delarna av

corpora cavernosa. Parasagittala snitt tas fran hoger och vinster samt centralt i
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preparatet, girna som storsnitt, for att visualisera tumorens relation till
resektionsranden, till ventral och dorsal hudresektionsrand och till uretra.
Transversella koronala skivor tas mot héger och vinster sida for att inkludera
perifera hudmarginaler. Fryssnitt frin uretra och distala delarna av corpus

cavernosa kan skickas separat.

Partiell eller total penektomi

Preparatet ska orienteras och tuschas for att mérka ut resektionsranden.
Direfter kan en longitudinell skiva tas lings uretra, varefter man snittar varje
halva parasagittalt mot sidorna. Det rekommenderas att man biddar storsnitt
med fullstindiga parasagittala snitt innehallande glans och tumoéren, och
dessutom uretras mynning. Proximalt 4r uretra ofta indragen i preparatet i en
mer distal riktning dn resektionsranden pa corpora. For vilavgrinsade tumorer
pa gott avstand fran marginalerna kan det vara tillrickligt med en ytlig skiva
som visualiserar corpora cavernosa-, uretra- och hudmarginalerna. Om
tumoren ses nira resektionsranden ar det bittre att f6rséka inkludera den i
provtagningen, anvindande storsnittsteknik dér ett adekvat antal sagittala snitt

biddas inkluderande corpora och uretra.

Uretraresektat for distala uretratumorer

Tumoérer utgaende fran distala uretra ar oftast av typen skivepitelcancer.
Samma subtyper ses i tumorer som uppstar fran glans dven om basaloida
tumorer ar vanligare pa denna lokal. Kirurgisk behandling inkluderar
glansektomi och uretrektomi samt eventuell partiell och total penektomi som
kan dissekeras och provtas pa samma vis som primira peniscancrar. Dock
miaste stor vikt liggas vid noggrann provtagning av uretra och dess relation till
omgivande strukturer. Uretratumorer involverar ofta glans. For ytliga
uretratumorer och indolent lichen sclerosus kan uretrektomi vara ett alternativ.
Distala och proximala marginalerna ska vara markerade och identifieras. Djup
marginal ska dven tuschas och hela preparatet bér biaddas i longitudinala skivor

(s.k. "tartbitar” — se utskdrning av cervixkon).

Lymfkortelstationer/utrymningar inguinalt och pelvint

Inguinala och pelvina lymfkortelstationer skickas ofta in separat. Aven
Cloquets lymfkortel kan skickas separat (aterfinns oftast under ligament,
inguinalt, i den mediala delen av stationen). Sutur sitts limpligen av kirurgen
for att underlitta orientering av denna lymfkortel. Alla lymfkortlar baddas.
Denna arbetsuppgift kan med fordel utforas av specialtrinad biomedicinsk

analytiker. Storleken pa den storsta lymfkorteln och de lymfkortlar som
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makroskopiskt innehaller sannolik vixt av tumoér noteras. Makroskopiskt
benigna lymfkoértlar baddas 1 sin helhet. Stora och makroskopiskt positiva
lymfkortlar behover inte baddas 1 sin helhet. Ta representativa bitar och
inkludera kapsel och omgivande vivnader for att kunna evaluera eventuell
extranodal spridning. Provtagning fOr att visualisera preparatets yta sker om
operatoren skurit igenom cancer vid uttagning. Vid behov tuschas dven
preparatytan. Totalt antal lymfkortlar och antalet positiva ska registreras

separat.

Sentinel node-preparat (SN)

Om den forsta lymfkorteln inte pavisas innehalla metastatisk cancervixt ar
tanken att sannolikheten for ytterligare spridning dr lag och man avstar fran
ytterligare dissektion, och vice versa. Falskt negativa resultat har beskrivits da
storre tumorer kan blockera lymfdrinaget, vilket leder till att lymfkorteln
missas [27]. Den radioaktiva isotopen som anvands ar lagstrilande och
avklingar snabbt. Redan 24 timmar efter injektion dr stralningen negligerbar
[13]. Denna teknik kan identifiera ett fatal lymftkortlar som skickas separat
numrerade for analys. Syftet med undersokningen dr att hitta alla metastaser
> 2 mm varfér lymfkortlarna makroskopiskt skivas 1 maximalt 2 mm tjocka
skivor. I praktiken betyder detta att de flesta lymfkortlar > 4 mm kan halveras
parallellt med lingdaxeln. Storre lymtkortlar skirs i flera bitar dar tjockleken pa
bitarna dr 2 mm eller mindre. Om sa 6nskas kan lymfkortlarna ocksé skiras 1
2 mm tunna skivor vinkelritt mot lingdaxeln. Lymfkortlar < 4 mm kan

undersokas hela. Immunfirgning for cytokeratiner ska ske.

Vid makroskopiskt metastasmisstinkta lymfkortlar: lymfkorteln fargas med
H&E.

Vid makroskopiskt tumorfria lymfkortlar: ett H&E-snitt gors initialt; om detta
ar negativt gar man vidare med immunfirgning och nivasnittning enligt nedan.
Alternativet dr att genomféra nivasnittningen direkt: H&E, nivasnittning pa
200-400 um med H&E och cytokeratin (CKAE1/AE3), nivisnittning pa 200—
400 pm med H&E och cytokeratin (enligt KVAST f6r vulvapatologi).

Alternativt till direkt firgning med cytokeratin kan ofirgade glas sparas och
fargas ifall H&E ir negativ.

Handliggning av efterféljande formalinfixerat och paraffininbidddat material
beror pa fynden vid fryssnittningen. Vid negativt fryssnitt och vid fynd av

metastas < 2 mm snittas paraffinsnitt i 3 nivaer med 200 pm mellan samt med
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immunfirgning pa varje niva. Vid fryssnittsfynd av metastas > 2 mm ér ett
paraffinsnitt tillrackligt.

Fryssnittsdiagnostik

Fryssnittsdiagnostik kan komma 1 fraga, vanligen for att virdera
resektionsrinder eller for att undersoka suspekta lymfkortlar eller andra
avvikande fynd vid operationen. Preparaten ska orienteras av kirurgen om
detta dr av vikt for besvarandet av fragestillningen. Fryssnittsdiagnostik kan

utféras dven pd sentinel node-preparat da stralningsdosen dr negligerbar [13].

Analyser

Tumortyp och histologisk subtyp

Over 95 % av all peniscancer utgérs av skivepitelkarcinom med sillsynta
tillskott av sarkom, melanom eller neuroendokrina karcinom (NEC),
inkluderande storcellig och smacellig neuroendokrin cancer. Skivepitelcancer
indelas 1 HPV-beroende och HPV-oberoende grupper [20, 21].

Subklassifikation ir ett krav da verrukésa skivepitelkarcinom har bittre prognos.
Basaloida och sarkomatoida karcinom betraktas som hoggradiga och har simre
prognos dn den vanliga formen av skivepitelcancer. Dessa cancerformer
uppvisar bl.a. en storre tendens till hematogen spridning till exempelvis

lungorna. Blandade vixtmonster ses inte sillan och i dessa fall ska samtliga

Visctminstret inverkar dven pa prognos. Vertikalt/endofytiskt vixande
karcinom associeras med hogre risk for metastaser dn ytspridande/exofytiska
karcinom [42]. Det ar dock inte helt klart om denna distinktion tillf6r nagot

utover stadieindelningen.

Histologiska subtyper av skivepitelcancer

HPV-beroende:

Basaloid skivepitelcancer [41]

Virtliknande/”warty” (kondylomatés) skivepitelcancer [43, 60]
Klarcellig

Lymfoepiteliomliknande skivepitelcancer [70]

1M



REGIONALA CANCERCENTRUM

HPV-oberoende:

e Skivepitelcancer av vanlig typ (UNS) inkluderande pseudohyperplastisk
skivepitelcancer [21, 60, 62]

e Verrukos skivepitelcancer [60] inkluderande carcinoma cuniculatum [21, 61]

e Papillir skivepitelcancer [63]

e Akantolytiskt skivepitelkarcinom (adenoitt eller pseudoglandulirt) [21, 79]

e Sarkomatoitt spolcelligt karcinom [104]

Den senaste WHO-utgavan (2022), rekommenderar att rapportera
skivepitelcancer med blandat vixtmonster och specificera subtyperna samt
deras respektive procent, aven om den prognostiska betydelsen dnnu inte har

pavisats [00].

Andra sallsynta tumoérformer

e Skivepitelcancer UNS (invasiv keratiniserande skivepitelcancer dir p16 eller
PCR HPV inte ar tillginglig)

¢ Adenoskvamost karcinom (inkluderande mucoepidermoitt karcinom)

e Neuroendokrina karcinom NEC

e Malignt melanom [82]

e Mjukdelstumorer [20]

e Urotelialt karcinom fran uretra

e Extramammar Pagets sjukdom [20]

e Adnexatumorer [20)]

Karlinvasion och perineural invasion

Blodkirls- eller lymfkarlsinvasion (immunofargningar att tillgd) ska noteras dé
detta ir en kind prediktor for lymfkortelmetastaser [83]. Aven perineural
invasion ska anges da denna information visats ha prognostisk signifikans [70
ﬂ: &] ‘

>

Resektionsrander

Penisbevarande kirurgi leder till mindre utbredning av resektionsrinderna.
Data talar {6r att detta inte innebdr 6kad risk f6r lokalt aterfall [69, 97].

Anvisning fér analys:
e Bedom resektionsrinder bade makroskopiskt och mikroskopiskt.

e Ange det radiella avstandet fran tumor till resektionsrand i mm.
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e Ange makroskopiskt engagemang av cancer i resektionsrinder (detta dr av

betydelse for kvalitetssikring av kirurgiska procedurer eller/och preoperativ
staging).

Resektionsrander vid peniskirurgi (utom omskirelsepreparatet):

e Uretra

e Periuretral vivnad inklusive lamina propria, corpus spongiosum
e Corpus cavernosum

e Cirkumferentiella marginaler hos penisskaftet utom hud

e Perifer hudvavnad

Resektionsrinder pa omskirelsepreparatet:
e Koronala sulcus/glans resektionsrand
e Perifer kutan resektionsrand

e Djup central mjukdelsresektionsrand

Resektionsrander for glansresurfacing:
e DPerifera koronala preputiala resektionsrinder

e Resektionsrand mot meatus

PelN (penil intraepitelial neoplasi)

Nomenklaturen och tolkningen av de olika morfologiska formerna av
preinvasiva lesioner har radikalt foérdndrats under de senaste aren. Inarbetade
termer har 6vergivits, saisom Erythroplasia of Queyrat och Bowens sjukdom. 1
stillet har man infért den allomfattande termen penil intraepitelial neoplasi
(PeIN) [225, 226, 242].

Tva huvudsakliga former av neoplasi omfattas av begreppet PeIN: HPV-
associerad PeIN och differentierad PeIN. Narvaron och subtypen av PeIN ska
rapporteras, inkluderande status vid resektionsranden, oberoende av typen av
invasiv huvudtumor. Gradering av PeIN med en tregradig skala

rekommenderas inte.

HPV-associerad PelN

HPV-associerad PeIN ir dysplasi ofta omfattande hela epitelet som har
kondylomatost och/eller basaloitt vixtsitt. Denna lesion har oftast p16-
blockpositivitet och ér associerad med invasiv basaloid eller

Pwarty” /kondylomatos cancer. Tidigare benimndes denna malignitetsform

“stark dysplasi” alternativt “carcinoma in situ”.
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Differentierad PelN

Differentierad PeIN dr dysplasi som oftast engagerar endast stratum basale och
dessutom uppvisar arkitektonisk avvikelse och stord keratinisering. Denna
form dr likartad och nistintill identisk med motsvarande lesioner i vulva [2206,
243]. Denna form av cancer dr ofta associerad med lichen sclerosus (LS,
balanitis xerotica obliterans). Kronisk inflammation och tillstand orsakande en
kronisk irritation (fimosis, balanoposthitis, LS) ir kinda riskfaktorer for
differentierad PeIN och peniscancer [244, 245]. Trauma pa penis och rékning

[240] dr dven riskfaktorer.

Lymfkortelpaket

Vid lymfkortelpositiv sjukdom dr antalet positiva lymfkortlar, nirvaron av
extranodal vaxt och lymfkortelstorleken viktig f6r bedémning av riskfaktorer.
Detta har visats 1 multivariata analyser och édterspeglas i TNM 8 [107] som
klassificerar extranodal vaxt i inguinal eller pelvin lymfkortel som pN3 [108].

Ange kvot mellan antalet lymfkortelmetastaser och totalt antal lymfkortlar.

Antalet lymfkortlar i en station ska anges i svarsutlitandet. Dessutom anges
storleken pa den storsta lymfkortelmetastasen och nirvaron av extranodal vixt.
Slutligen anges om cancer kontaktar preparatets yta. Denna ska tuschas vid
behov. Sentinel nodes inkommer som separata preparat, en eller flera. Dessa
ska undersokas med immunhistokemi i de fall konventionell mikroskopi inte
formar pavisa metastaser, da smarre metastaser kan vara svara att uppticka
[27]. For vatje sentinel node anges nirvaro/franvaro av cancer, pavisad eller

negerad extranodal vaxt.

Ibland kan enstaka cancerceller (ITC: isolated tumor cells — samlade
tumorceller upp till 0,2 mm eller 200 tumdorceller) identifieras 1
lymfkortelperiferin/sinus. Detta ska anges, 4ven om betydelsen dr oklar for
nirvarande. TNMS klassificerar mikrometastaser (samlade tumorceller fran
0,2 mm till 2 mm i storlek) som N1(mi) och I'TC-verifierade med
immunhistokemi som NO (i+) [247].

Specialtekniker inkluderande SN-diagnostik

Immunhistokemi, HPV-typning och molekylirgenetik utfors inte som

diagnostisk rutin pd primira penistumorer och preinvasiva biopsier/lesioner.
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Forsok har gjorts att anvanda p16-immunhistokemi och Ki67 6r att stratifiera

hog- och lagrisktumorer, men data ar inte tillrackligt konklusiva for att vi ska

Immunhistokemiska paneler inklusive hogmolekylira cytokeratiner har ofta en
plats for att bekrifta den underliggande epiteliala komponenten hos

sarkomatoida karcinom och for att sirskilja dessa fran genuina sarkom.

Immunhistokemi krivs dven for pavisande av mikrometastaser 1 sentinel node-
preparat da sma tumoérer, < 2 mm, eller isolerade cancerceller annars litt kan
torbises. For skivepitelcancer rekommenderas generell cytokeratin sisom
CKAE1/3.

Koder och beteckningar

Den éttonde utgavan av TNM rekommenderas [107]. Observera att TNM-

systemen skiljer sig f6r peniscancer och uretracancer.

Foljande SNOMED-koder anvinds och ir utarbetade i samarbete med
KVAST-gruppen for peniscancer.

Tabell 1 Typografikoder.

Kod Beskrivning

T76330 Forhud

T76000 Penis

T75000 Uretra

T08000 Lymfkortel

Tabell 2 Morfologikoder.

Kod Beskrivning

M80702 Skivepitelcancer in situ (skivepitelial intraepitelial neoplasi)

M80703 Skivepitelcancer UNS

M80706 Metastatisk skivepitelcancer

M80712 Differentierad penil intraepitelial neoplasi/differentierad PelN

M80772 HPV-associerad penil intraepitelial neoplasi/HPV-associerad PelN

M80833 Basaloid cancer

M80543 "Warty”/kondylomatds cancer
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M80513 Verrukos cancer

M81203 Urotelial cancer (Transitional Cell Carcinoma)

M87203 Malignt melanom

M87202 Malignt melanom in situ

M85603 Adenoskvamost karcinom

M80743 Sarkomatoid/spolcelligt karcinom/karcinosarkom

M85423 Extramammar Pagets sjukdom

M80133 Storcelligt neuroendokrint karcinom

M80413 Smacelligt karcinom

M81403 Adenokarcinom

Tabell 3 Procedurkoder.

Kod Beskrivning
P1140 Liten biopsi eller smarre excisions-/incisionsbiopsi, lymfkortelbiopsi
P1141 S.k. Wedge-biopsi, radikal omskarelse, glans resurfacing,

lymfkdrteldissektion

P1100 Glansektomi, partiell eller radikal penektomi (resektion)

SNOMED-kodning ska omfatta bade lokalisationskod och kod fér cancerform

och subtyper. Dessutom ska man koda f6r utférd operationsprocedur.

Kvalitetsarbete for patologin

Kriterier for kvalitetsuppfoljning:

e SNOMED: T-, M- och P-kodning: Mal: 100 %

e Rapportering av kirndata i PAD-utlatande: 95 %

e Besvarande av diagnostiska biopsier inom 7 arbetsdagar: 100 %
e All histopatologi utsvarad inom 10 arbetsdagar: 90 % sedan 2015
e Kirurgisk marginalstatus pa penis- och/eller lymfkortelpreparat
e [Frekvens av olika tumorsubtyper

e Antal lymfkoértlar fran inguinala dissektioner, extranodal tumorvixt
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