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SAMMANFATTNING

Peniscancer ir en av urologins ovanligaste tumorsjukdomar. Detta medfor att
den enskilde likaren och kliniken i regel har en mycket begrinsad erfarenhet
av diagnostik, behandling och uppfoljning av tillstaindet. Vidare blir evidens-
graden foérhallandevis ldg till £6ljd av sma studier. Férutom att ge rekommen-
dationer ar syftet med detta nationella vardprogram att definiera mal och
kvalitetsindikatorer. Rekommendationerna i vardprogrammet 6verensstam-
mer i stor utstrickning med de europeiska riktlinjerna fran 2014 (1).

Vid diagnostik av peniscancer har den kliniska undersokningen en fram-
tridande roll. Olika radiologiska modaliteter kan ge tilliggsinformation i
selekterade fall. Vid tveksamhet bor biopsi genomforas.

En stor andel patienter med peniscancer kan idag behandlas med organ-
bevarande kirurgi, exempelvis lokal excision, ”glans resurfacing” och ablativ
laserkirurgi. I lokalt avancerade fall utfors partiell eller total amputation.
Organbevarande kirurgi medfoér hogre risk for aterfall an amputation men
paverkar den sjukdomsspecifika 6verlevnaden i begrinsad omfattning och
har samtidigt fordelar vad giller livskvalitet och sexualitet.

Dynamisk sentinel node-biopsi har fatt en viktig roll for stadieindelning av
lymfkortlar. Syftet ér att identifiera patienter med regional spridning, inne-
birande en simre prognos, och som darfor har nytta av mer extensiv lymf-
kortelkirurgi och i vissa fall onkologisk tilliggsbehandling. Ingreppet har hog
sensitivitet, fa biverkningar och foérbittrar prognosen.

Avseende uppfoljning rekommenderas mer intensiva kontroller under de tva
forsta aren, da majoriteten av aterfallen sker. Vidare bestims aterbestkens
frekvens av vilken typ av lokal och regional behandling patienten har
genomgatt.

Ett stort antal behandlingsalternativ finns vid peniscancer och diagnosen
medfor ofta en direkt paverkan pa patientens livskvalitet och sexualitet. Ett
multidisciplindrt omhindertagande ar dirfor centralt. PET anvinds i storre
omfattning vid utredning och behandlingsutvirdering och onkologisk terapi
har fatt storre utrymme vid behandling av lymfkortelmetastaserad
peniscancet.

Ett mal med vardprogrammet idr att 6ka féljsamheten till befintliga riktlinjer.
Detta f6ljs genom kontinuerlig bevakning av kvalitetsregisterdata.

I syfte att sikra diagnostik, utredning och behandling samt skapa férut-
sattning for forbéttringsarbete och forskning halls sedan september 2013 en
regelbunden nationell multidisciplinir konferens, och den kurativt syftande
behandlingen av sjukdomen har sedan 1 januari 2015 centrerats till tva
enheter, Universitetssjukhuset i Orebro och Skanes Universitetssjukhus i
Malmé.



1. INLEDNING

1.1 Vardprogrammets giltighetsomrade

Viardprogrammet giller f6r peniscancer av skivepitelursprung:
ICD-0/3 C60.0-60.9

1.2 Foérandringar jamfort med tidigare version

Detta dr den andra versionen av vardprogrammet och det som ér nytt i denna
version ar framfor allt f6ljande:
e Centralisering av kurativt syftande kirurgi
e Nationell MDK f6r samtliga fall av peniscancer
e Stirkt indikation f6r organbevarande kirurgi
¢ Rekommendationer kring dermatologisk behandling av precarcinésa
torindringar pd penis
e Stirkt indikation f6r lymfkorteldiagnostik med sentinel node-biopsi
e Utokad indikation f6r PET/CT
e Utokade indikationer f6r neoadjuvant och adjuvant onkologisk
behandling
e Omvirdnadsaspekter och rehabilitering
e Distal uretracancer inkluderas i vardprogrammet
e Utforlig patologisk beskrivning

1.3 Vardprogrammets férankring

Virdprogrammet har utarbetats pa uppdrag av RCC i samverkan, som utsett
Peter Kirrander till vardprogramgruppens ordférande.

I en forsta remissrunda har nedanstiende organisationer limnat synpunkter
pa vardprogrammets innehall:

e Styrgruppens medlemmar f6r peniscancer

e Nationella kontaktpersoner pa respektive RCC

e Hos regionala och nationella specialistforeningar

e Svensk urologisk forening

e Svensk forening f6r urologisk onkologi

e Svensk sjukskoterskeforening

e Dermatologi och venereologi sjukskéterskor 1 Sverige
e Svenska Sillskapet f6r Dermatologi och Venereologi
e RCC:s nationella nitverk for cancerrehabilitering

e RCC:s nationella niatverk f6r kontaktsjukskoterskor
e Svensk férening f6r patologi

e Svensk onkologisk férening

e Svensk kirurgisk férening

e Svensk férening f6r sexologi



e Svenska lakarsillskapet.
e DPatientrepresentanter i den nationella styrgruppen for peniscancer

Efter sammanstallning av de inkomna synpunkterna och revidering som f6ljd
av den forsta remissrundan, har vardprogrammet skickats pa ytterligare en
remissrunda. Denna har gatt till landstingens linjeorganisationer f6r
kommentarer kring organisatoriska och ekonomiska konsekvenser av
vardprogrammet. Efter den andra remissrundan har vardprogrammet
bearbetats och godkints av vardprogramgruppen samt faststillts av RCC i

samverkan.

1.4 Vardprogramgruppens sammansattning

De regionala representanterna i vardprogramgruppen ar kliniskt erfarna
specialister inom urologi och onkologi som ir utsedda av respektive
sjukvardsregion. Utéver detta har dven sjukskéterskor, dermatologer,
patologer, radiologer, plastikkirurger, kuratorer och sexolog fran de bada
nationella virdenheterna fér peniscancer deltagit. Aven epidemiolog och
representanter fran regionala cancercentrum har medverkat.

141 Viardprogramgruppen

Under 2015 har féljande grupp arbetat med revisionen av vardprogrammet:

Anna Trent, sjukskéterska, Urologmottagningen, Skdnes universitetssjukhus
Malmo

Annette Wigettz, epidemiolog, Regionalt cancercentrum Uppsala Orebro

Annika Johnsson, 6verlikare, Hudkliniken, Skianes universitetssjukhus,
Malmo

Arne Wikstrom, 6verliakare, docent, Hudkliniken, Karolinska
universitetssjukhuset, Stockholm

Arnela Ibrakovic, kurator, Skianes universitetssjukhus, Malmo

Bengt Friedrich, overlikare, Kirurgcentrum urologisektionen, Norrlands
Universitetssjukhus, Umea

Elisabeth Skeppner, socionom, kurator, Urologkliniken,
Universitetssjukhuset, Orebro

Elisabeth Ofverholm, 6verlikare, Onkologkliniken, Sahlgrenska
universitetssjukhuset, Goteborg

Emma Ulvskog, specialistlikare, Onkologkliniken, Universitetssjukhuset,
Orebro



Firas Aljabery, 6verlikare, Urologkliniken, Universitetssjukhuset i
Linkoping.

Hakan Brorson, docent, 6verlakare, Plastikkirurgiska kliniken, Skdnes
universitetssjukhus, Malmé

Hakan Geijer, 6verlikare, radiolog, nuklearradiolog, Universitetssjukhuset,
Orebro

Jesper Rosvall, 6verlikare, urologkliniken, Sédersjukhuset Stockholm

Jessica Barrefjord, sjukskoterska/koordinator, Regionalt cancercentrum
Uppsala Orebro

Johanna Nilsson, sjukskéterska, Urologkliniken, Universitetssjukhuset,
Orebro

John Paoli, docent, 6verlikare, Hudkliniken, Sahlgrenska
universitetssjukhuset, Goteborg

Lillemor Nygren, bitr 6verlikare, Onkologkliniken, Sédersjukhuset,
Karolinska universitetssjukhuset, Stockholm

Luiza Dorofte, specialistlikare, patologen Universitetssjukhuset, Orebro

Malin Englund-Tjerring, specialistlikare, Onkologkliniken,
Universitetssjukhuset, Orebro

Maria Albertsson, professor, 6verlikare, Onkologkliniken,
universitetssjukhuset, Linkoping

Martin Hyleborg, sjukskéterska, Urologkliniken, Skanes
universitetssjukhus, Malméo

My Falk, éverlikare, Hudkliniken, Universitetssjukhuset, Orebro

Olof Stahl, overlikare, VO onkologi och stralningsfysik, Onkologkliniken,
Skanes universitetssjukhus, Lund

Peter Kirrander, ordférande, 6verlikare, Urologkliniken,
Universitetssjukhuset, Orebro

Petra Tunback, ¢verlikare, specialistlikare, Hudkliniken, Sahlgrenska
universitetssjukhuset, Goteborg

Roy Ehrnstrém, 6verlikare, Patologen, Skanes universitetssjukhus, Malmo

Sabine Garpered, 6verlikare, VO Bild och Funktion, Klinisk fysiologi och
Nuklearmedicin, Skanes universitetssjukvard, Malméo



Sussi Tegenborg, specialistlikare, Onkologkliniken, Norrlands
universitetssjukhus, Umea

Sven-Olof Bragvad, patientrepresentant, Region Syd.

Tina Lejding, specialistlikare, hudmottagningen, Skanes universitetssjukhus,
Malmo

Ulf Hékansson, registerhallare, 6verlikare, Urologkliniken, Skanes
universitetssjukhus, Malmé

1.4.2  J4v och andra bindningar

Virdprogramarbetet har skett utan stéd fran likemedelsindustrin eller andra
externa parter. Medlemmarna i vardprogramgruppen har limnat in javs-
deklarationer. Dessa har granskats och godkants av RCC. Kopior av hela
gruppens javsdeklarationer, inklusive férelasaruppdrag, kan erhallas fran
Regionalt cancercentrum Uppsala Orebro.

1.5 Evidensgradering

Virdprogrammet anvander evidensgraderingssystemet GRADE. For en
komplett gradering ska alla ingaende studier tabelleras och virderas. Detta har
endast gjorts for ett urval av rekommendationerna, men principerna for
GRADE-gradering har tillimpats 1 hela vardprogrammet.

GRADE innebitr att styrkan i rekommendationerna graderas enligt foljande:

e Starkt vetenskapligt underlag (++++)
Bygger pa studier med hog eller medelhég kvalitet utan férsvagande
faktorer vid en samlad bedé6mning.

e Mattligt starkt vetenskapligt underlag (+++)
Bygger pa studier med hég eller medelhég kvalitet med férekomst av
enstaka forsvagande faktorer vid en samlad bedé6mning.

e Begrinsat vetenskapligt underlag (++)
Bygger pa studier med hog eller medelh6g kvalitet med férsvagande
faktorer vid en samlad bedémning.

e Otillrackligt vetenskapligt underlag (+)
Nir vetenskapligt underlag saknas, tillgangliga studie har lag kvalitet
eller ddr studier av likartad kvalitet 4r motsidgande anges det
vetenskapliga underlaget som otillrackligt.

Lés mer om systemet hir:
http://www.sbu.se/upload/ebm/metodbok/SBUsHandbok Kapitel10.pdf
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2. MAL MED VARDPROGRAMMET

Syftet med vardprogrammet ar att

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

skapa en enhetlig handliggning och verka f6r en 6kad centralisering

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

verka for att kurativt syftande kirurgi huvudsakligen ska utféras vid
ndgon av de tva nationella vardenheterna

oka kunskapsnivan kring diagnos och behandling

Oka intresset for sjukdomen och dirmed stimulera till
forskningsinsatser

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

Oka patientens inflytande i vardprocessen

Syftet med registrering av diagnostik och handliggning av
peniscancerpatienter 4r att

beskriva sjukdomsforekomst, férdelning av stadium, morfologisk
klassifikation och behandlingsménster

monitorera och utvirdera diagnostik, behandling och uppféljning av
peniscancer

utvirdera foljsamheten till vardprogrammet

skapa bittre kontroll ver vardprocess och statistik

skapa kvalitetsdokumentation, forbattringsarbete och forskning

Malen f6ljs upp inom ramen for kvalitetsregisterarbetet och vid revision av
vardprogrammet, se Kapitel 16 Kvalitetsindikatorer och malnivaer.

Planerad utveckling av vardprogrammet och kvalitetsregistreringen fram till 1
januari 2017:

produktion av skriftlig patientinformation om sjukdomen och
planerade behandlingar

skapande en skandinavisk planeringsgrupp f6r onkologisk behandling
av peniscancer

Folja upp de nya inférda onkologiblanketterna
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3. BAKGRUND OCH ORSAKER

3.1 Epidemiologi

Peniscancer ir en ovanlig tumoérform i véstvirlden. Incidensen i Sverige har
de senaste decennierna varit 2 fall per 100 000 man och ar (Figur 1). Varje ar
diagnostiseras knappt 100 fall av invasiv peniscancer, dirutéver uppticks
drygt 40 fall av carcinoma in situ (Tis). Sedan ar 2000 registreras alla ny-
upptackta fall (invasiva och Tis) 1 det nationella kvalitetsregistret for penis-
cancer. Fran starten t.o.m. diagnosar 2014 finns 1 997 patienter 1 registret.

I den svenska dodsorsaksstatistiken angavs peniscancer som underliggande
dodsorsak for i genomsnitt 21 mén per ar under aren 2000-2013. Den
relativa 5-arséverlevnaden for patienter diagnostiserade med en invasiv tumor
ar 2000-2012 var 73 procent (2). Den uppitgaende trenden i incidensen ses
inte 1 dodligheten som legat stabil runt 0,5 per 100 000 mén och ar de senaste
decennierna (Figur 1).

Fall per 100 000 mdn och ar
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Figur 1. Peniscancer (invasiv) — incidens (bla) och mortalitet (rid) per 100 000 miiin —
aldersstandardiserad enl. Sveriges befolkning dar 2000. Streckad linje visar trenden.
(Kdlla: Socialstyrelsens statistikdatabas)

Peniscancer ir vanligast i hogre aldrar, med en kraftigt stigande incidens efter
00 ar (figur 2). Medelaldern vid diagnos ligger pa 66 ar. Cancerformen fore-
kommer dock dven hos yngre min och drygt 7 procent av patienterna i
Sverige dr yngre dn 40 ar vid diagnos, med enstaka man i 20-arsaldern.
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Fall per 100 000 mdin och ar
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Figur 2. Peniscancer (invasiv) — antal nya fall per 100 000 midn och ar for olika
aldersgrupper.
(Kdlla: Socialstyrelsens statistikdatabas — baserat pa data fran dren 2010—2013)

Drygt 99 procent av cancerfallen ér skivepitelcancer, resterande primar-
tumorer utgdrs framfor allt av sarkom, basalcellscancer och melanom.

Det ir 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 frin en prostatacancer.

3.2 Etiologi

Flera faktorer har i studier visat sig ha ett samband med en 6kad risk for
peniscancer (3, 4).

Forbudsfortringning, fimosis, dr den faktor som har det starkaste sambandet
med en 6kad risk f6r peniscancer (5-7). I linje med detta har min som blivit
omskurna som spadbarn en minskad risk f6r peniscancer (8).

HPV -infektion. humant papillomvirus, dr starkt associerat med risken att
utveckla peniscancer liksom med dess premaligna férandringar. Som vid
andra anogenitala cancerformer dr det HPV av serotyp 16 och 18 som
dominerar. En systematisk genomgang fran 2009 visade att den genomsnitt-
liga prevalensen av HPV-infektion var 47 procent hos peniscancerfallen (31
studier som analyserat sambandet mellan HPV-infektion och peniscancer)(9).
En studie baserad pa svenska cancerfall visade pa HPV-férekomst hos 83
procent av fallen (10).

Kroniskt inflammatoriska forindringar kan ha ett samband med peniscancer.
Sambandet mellan lichen sclerosus et atroficus, ett kronisk inflammatotiskt
tillstand av okdnd etiologi, och peniscancer har rapporterats fran flera studier,
sarskilt vid HPV-negativa fall av peniscancer (11, 12).

Genomgangen psoralen- och UV'A [usterapi (PULA) £6r behandling av psoriasis
har visats ha ett samband med en 6kad risk att utveckla peniscancer (13).
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Rikning har rapporterats ge en 6kad férekomst av peniscancer i flera fall-
kontroll-studier. Dessa har aven pavisat ett dosberoende samband (6, 14).
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4. PRIMAR PREVENTION OCH TIDIG
DIAGNOSTIK

4.1 Livsstilsfaktorer och prevention

Rekommendation

Alla verksamheter inom hilso- och sjukvard bor ha rutiner f6r hur
verksamheten erbjuder stéd till patienter som vill férindra sina levnadsvanor.

Alla verksamheter inom hilso- och sjukvird bor f6lja Socialstyrelsens
nationella riktlinjer f6r sjukdomsforebyggande metoder for levnadsvanor.

Enligt varldshalsoorganisationen (WHO) kan sunda levnadsvanor férebygga
upp till 30 procent av all cancer (15). Den som iter hilsosamt, ar mattligt
fysiskt aktiv, inte roker och har en mattlig konsumtion av alkohol lever i
genomsnitt 14 ar lingre 4n den som har ohilsosamma levnadsvanor. Rékning
ar den enskilt storsta orsaken till cancer. Nir en patient har insjuknat i cancer
kan levnadsvanorna paverka hur framgangsrik behandlingen blir. Det ar
mycket viktigt att alla verksamheter inom hilso- och sjukvarden kan hantera
fragor som giller levnadsvanor. Arbetet bor bygga pa Socialstyrelsens
nationella riktlinjer f6r sjukdomsférebyggande metoder f6r levnadsvanor
(10).

Sambandet mellan r6kning och peniscancer motiverar att patienter som roker
b6r rekommenderas att sluta réka i sekundirpreventivt syfte (17).

Peniscancer ér avsevart mindre vanligt i populationer dir omskirelse utfors i
tidig alder 4n 1 populationer dir sa inte sker (8). Den generellt liga incidensen
av peniscancer i Sverige har inte ansetts motivera profylaktisk omskarelse.

Det dr vil dokumenterat att HPV-vaccin férebygger cervixcancer. Mot-
svarande data hos min och peniscancer saknas, men vaccin kan potentiellt pa
ling sikt dven paverka forekomsten av HPV-associerad peniscancer. For
nirvarande ingar inte pojkar i det nationella vaccinationsprogrammet for
HPV-vaccinering 1 Sverige. Skyddseffekten och kostnadseffektiviteten av
HPV-vaccin hos pojkar virderas dock 1 takt med att ny information blir
tillgdnglig. Nir det finns mer kunskap kan det bli aktuellt med en omprévning
av om dven pojkar ska rekommenderas vaccinering (11).

4.2 Alarmsymtom

Vid kvarstiende misstinkta forindringar pa penis dir annan diagnos inte
faststillts bor peniscancer utredas. Detta kan ske via biopsi och kontakt med
nationell vardenhet for peniscancer.

4.3 Organisation och remissvagar

Huvudansvaret for diagnostik och uppfoljning av peniscancer sker regionalt
vid Norrlands universitetssjukhus 1 Umed, S6dersjukhuset i Stockholm,
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Universitetssjukhuset i Orebro, Universitetssjukhuset i Linképing,
Sahlgrenska universitetssjukhuset i G6teborg och Skanes universitetssjukhus i
Malmo. Samtliga nya fall och aterfall ska féredras vid den nationella
multidisciplindra konferensen (i vairdprogrammet kallad nationell MDK) som
halls 1 gang per vecka. Anmilan sker via de regionala centrumen som namns
ovan. Kurativt syftande kirurgi vid peniscancer har sedan 1 januari 2015
centrerats till tvd nationella virdenheter, Universitetssjukhuset i Orebro och
Skanes universitetssjukhus 1 Malmo.
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5. SYMTOM, KLINISKA FYND OCH
DIAGNOSTIK

5.1 Vanliga symtom

Peniscancer idr en tumérsjukdom som i regel ses pa glans och/eller f6rhud.
Manifestationen kan vara allt fran ett rodnat, irriterat, icke upphojt omrade till
en exofytiskt vixande tumor. Infektion dr vanligt férekommande. Varig
sekretion under en fimotisk férhud dr ett klassiskt tecken och det dr inte
ovanligt med odor av anaerob infektion fran en nekrotisk tumor. Blodningar
och smarta kan tvinga patienten att soka hjalp. Det dr vanligt att en relativt
ling tid passerar frain symtomdebut till att patienten séker vard (18, 19).

Utredning och handliggning styrs i stor utstrackning av den kliniska
undersokningen av primirtuméren och bedémningen av férekomst av
regionala lymfkortlar (20).

5.2 Primartumor

Den primira lesionen bor fotodokumenteras 1 samband med diagnostik och
vid den kliniska undersékningen av en patient med misstinkt peniscancer ska
foljande parametrar dokumenteras:

e fotodokumentation

e antalet tumorer eller lesioner

e storlek

e Jlokalisation

e kliniskt T-stadium

e penislingd (penis mits frin symfysen 1 icke erigerat tillstand)

Radiologiska undersékningar kan inte ersitta den kliniska undersékningen
(21-23).

5.21 Penil intraepitelial neoplasi (PIN)

Penil intraepitelial neoplasi (PIN), klassificeras i grad I-III. Det finns tre dldre
bendmningar pa panepitelial neoplasi (PIN III): Bowenoid papulos (multipla
lesioner), Erytroplasia Queyrat (solitir lesion pa slemhinna) och Mb Bowen
(solitir lesion pa mer keratiniserad hud) (24). Bowenoid papulos anses oftast
vara helt godartad (dven om bra uppfoljningsstudier saknas). Prognosen
skiljer sig frin annan PIN III/Tis som har en storre risk for Gverging i
invasiv sjukdom, trots i princip identiskt histopatologiskt utseende med en
panepitelial dysplasi. Likasa skiljer sig morfologin eftersom Bowenoid
papulos manifesteras som multipla lesioner och oftast upptrider hos yngre
petsoner (25). Risken f6r 6verging i invasiv sjukdom efter PIN III/Tis av
typen Erytroplasia Queyrat eller Mb Bowen ir inte kind, men siffror pa upp
till 30 % har rapporterats i fall dir dessa lesioner limnats obehandlade (26,
27). PIN 1II/Tis foregar ca 10 % av de invasiva maligniteterna pa penis och
majoriteten av dessa lesioner dr beldgna pa glans (28).

17



5.2.2 Differentialdiagnoser

Differentialdiagnoser till skivepitelcancer pa penis ar:

e Benigna eller premaligna tillstind, exempelvis:

- Kondylom: oftast benignt men malignisering har setts 1
kombination med HPV-typ 16, 18, 31, 33, 35 och 39.

- Lichen sclerosus et atroficus.

- Bowenoid papulos: multipla rédbruna papler oftast orsakat av
HPV 16. Histologisk bild som vid cancer in situ. Gar oftast i
spontan regress men kan 1 séllsynta fall progrediera till
skivepitelcancer.

- Leukoplaki: férekomst av dysplasi ses 1 10-20 % av fallen.

- Plasmacellsbalanit.

- Genitala dermatoser sisom psoriasis och lichen ruber planus.

e Maligna tillstind, exempelvis:

- Mb Paget: antingen primar (utgangen fran Tokerceller eller
apokrina svettkortlar) eller spridning av bakomliggande urogenital
cancer.

- Basaliom.

- Melanom.

- Sarkom.

- Lymfom.

- Metastas fran annan malignitet.

5.2.3 Uretracancer

Uretracancer ar en mycket ovanlig cancerform, med firre fall per dr dn
peniscancer 1 Sverige.

Uretracancer utgdrs huvudsakligen av urotelial cancer i pars prostatika eller
proximala uretra och handlaggning av dessa framgar av Nationellt
vardprogram f6r cancer i urinvigarna. Detta avsnitt giller endast
skivepitelcancer i distala uretra, som i princip handliggs som en peniscancer.

Diagnostiken kompletteras med cystoskopi och ev. mellannalsbiopsi vid
palpabel resistens i glans.

Da distal uretracancer visar stora likheter med peniscancer vad giller
behandling och utredning, erbjuds samtliga fall att féredras vid nationell
MDK f6r peniscancer och remitteras till nationell vardenhet £6r peniscancer
om patienten planeras for kurativt syftande kirurgi. Det saknas data fran
prospektiva randomiserade studier, varfor otillrickligt vetenskapligt underlag
for samtliga behandlingsrekommendationer foreligger.

Icke-invasiva distala tumorer (Tis och TaG1-2) kan behandlas konservativt
med transuretral koagulation, laserbehandling (Nd:YAG) (29, 30) eller
intrauretral cytostatikabehandling (se bilaga 11 i Nationellt vardprogram for
cancer 1 urinvigarna).

Invasiva distala tumérer behandlas oftast med partiell penisamputation. Om

man inte kan fa fria marginaler (fryssnitt) bor man 6verviga total penektomi
med perianal uretrostomi (31). Enstaka vil utvalda fall kan genomga
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organsparande kirurgi (32), exempelvis glans- eller uretrektomi med neoglans
(T1-2G1-2 utan lymfovaskulir invasion).

Distal uretracancer sprider sig foretriadesvis till lymfkortlarna i ljumskarna och
1 enstaka fall pelvint. Diagnostik med sentinel node och kurativ inguinal samt
pelvin kirurgi rekommenderas.

Vid lymfkortelmetastaserad sjukdom bor man 6verviga neoadjuvant eller
adjuvant onkologisk behandling (33). Samtliga patienter med uretracancer
(inklusive distala tumérer) registreras i kvalitetsregistret for urotelial cancer.

5.2.4  Biopsitagning infér behandlingsbeslut

Om det foreligger tvivel om foérindringens natur ska denna alltid biopseras
innan definitiv behandling. Det bér dock uppmarksammas att biopsiresultatet
inte alltid ér tillf6rlitligt och att klinisk—patologisk korrelation édr grund-
liggande for fortsatt hantering. Multipla biopsier kan krivas for tillforlitlig
diagnostik. Det forekommer diskrepans mellan biopsiresultatet och slutligt
PAD och idven falskt negativa biopsier. Stansbiopsier ar endast palitliga vid
flacka forindringar (18). Man bor vara liberal med rebiopsier vid eventuell
diskrepans mellan klinik och histologi, vid terapisvikt och vid progress av
kliniskt atypiska forindringar.

Instruktioner for patologi finns 1 kapitel 6 samt bilaga 1.

5.3 Lymfkortelmetastaser

Lymfdrinaget fran penis gar primirt till lymfkortlar 1 ljumskarna. Alla sentinel
node-kortlar ligger runt v saphena magna (34). Inget direktavflode har
pavisats till bickenlymfkortlar (35-37).

5.3.1  Radiologisk utredning f6r bedémning av lymfadenopati

Rekommendation:

Vid fynd av en invasiv tumor bor utredningen kompletteras med
datortomogtrafi (CT) for att bedoma inguinal och/eller iliakal lymfadenopati.
(38-40).

Vid kliniskt palpabla inguinala lymfkoértlar ska utredningen kompletteras med
CT -thorax, buk och bicken. Man bor 6verviga PET/CT da viss evidens
finns for detta. Detsamma giller de patienter som har histologiskt verifierade
lymfkortelmetastaser.

Palpabla lymfkortlar bor utredas med ultraljudsledd finnalsbiopsi.

Patienter med invasiv peniscancer bor genomga CT buk/bicken for att
bedéma inguinal och/eller pelvin lymfadenopati. Patienter som ska genomga
dynamisk sentinel node biopsi (lymfkortelnegativa patienter med 2pT1G2)
samt patienter med palpabla lymfkortlar bor utredas med ultraljud med
m6jlighet till finnalspunktion.
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Patienter som har metastaser till inguinala lymfkortlar har en risk for
spridning ocksa till pelvina lymfkortlar. Att bedéma de pelvina lymfkortlarna
ar ett kliniskt problem.

PET-CT i diagnostiken av lymfkortelmetastaser kan ge en bittre planering
infor behandling samt battre uppfoljning av pagaende och avslutad
behandling.

Hos patienter med klinisk NO-status har det dock konstaterats (40) att PET-
CT har for lag sensitivitet for att forutsdga lymfkortelmetastasering inguinalt.
Detta beror sannolikt pa att sma metastaser, under 1 cm, inte ger ett matbart
PET-CT-upptag.

Diremot finns en studie (41) 1 vilken man utfért PET-CT pa patienter med
cytologiverifierade lymfkortelmetastaser inguinalt, och f6r denna grupp ar
resultaten lovande, med hog sensitivitet och specificitet vad galler diagnos av
lymfkortelmetastaser pelvint samt fjarrmetastaser.

18F-FDG-PET-CT ir en icke invasiv kombinerad nuklearmedicinsk och
radiologisk undersékning som har visat sig vara ett anvindbart komplement
till flera konventionella morfologiska undersokningar f6r TNM-klassificering.
Undersokningen utférs som en helkroppsundersékning en timme efter
injektion av ett radiofarmakon, 18F-fluoro-deoxy-D-glukos (FDG), som ir
en glukosanalog och som mirkts med radionukleiden 18F.

5.3.2  Icke palpabla inguinala lymfkoértlar

Vid avsaknad av palpabla lymfkortlar 1 ljumskarna bestdms fortsatt
handliggning av primirtumérens stadium och differentieringsgrad.

Vid primartumérer med lag risk for lymfkortelmetastaser (pTis, pTa och
pT1G1) rekommenderas aktiv uppfoljning av regionalt lymfkortelstatus. Hur
denna uppfoljning bor utformas beskrivs narmare i kapitel 11 Uppféljning.

Vid tumérer med intermedidr (pT1G2) och hog risk (>pT1G2) f6r
lymtkortelmetastaser rekommenderas stadieindelning av lymfkortlarna, i
forsta hand i form av dynamisk sentinel node-diagnostik (DSNB).

5.3.2.1  Dynamisk sentinel node-diagnostik — DSNB

DSNB innefattar preoperativt ultraljud av ljumskarna med finnédlspunktion av
suspekta lymfkortlar, lymfscintigrafi med 99mTechnetium nanokolloid, pre-
operativ injektion av patent blue samt peroperativ identifikation av sentinel
node-koértlar med geigermitare och palpation. Blifirgen ger ytterligare mojlig-
het att identifiera lymfkirl och sentinel node-kortlar.

Vid europeiska hogvolymscentra har DSNB visat 100 % specificitet och 95 %
sensitivitet (42-46) samt hég reproducerbarhet (47). Generellt varierar dock
sensitiviteten mellan olika material. I ett svenskt retrospektivt material var
sensitiviteten 85 % (48). Metoden reducerar komplikationerna avsevirt
jamfort med lymfkortelutrymning (49) och ger bittre prognos dn enbart
uppfoéljning (50).
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I de fall som DSNB endast markerar sentinel node pa ena sidan ska
profylaktisk modifierad lymfkoértelutrymning 6vervigas pa den sida dar
upptag saknas. Om misstanken om metastas ar liten kan dven en férnyad
kartligening med DSNB-teknik goras eller i utvalda fall med ultraljud och
finnalsbiopsi. Se flédesschema bilaga 1 och 2.

Alternativ till DSNB ir profylaktisk modifierad lymfkortelutrymning, en
atgird som har betydligt hogre morbiditet (51).

5.3.3  Palpabla inguinala lymfkortlar

Vid avvikande palpationsfynd i ljumskarna ska foljande parametrar
dokumenteras:
e Jokalisation (antal, unilateralt eller bilateralt)
e mobila eller fixerade kortlar
e relation till andra strukturer som hud (eventuell perforation, fixering)
och inguinalligament
e svullnad skrotalt och/eller i benen.

Ultraljudsledd finnalsbiopsi ger goda méjligheter att snabbt verifiera
forekomsten av lymfkortelmetastas vid palpabel inguinal lymfkortelférstoring
(52). Patienter med bekriftad eller misstankt inguinal lymfkortelmetastasering
skall genomgd CT buk/thorax alternativt PET-CT. Utfallet av denna
undersokning avgdr fortsatt behandling.

Vid negativ punktionscytologi, men kvarvarande misstanke om
kortelmetastas, kan olika strategier f6ljas beroende pa misstankegrad:
1. Patienten antibiotikabehandlas, direfter ny finnalsbiopsi om
kvarvarande férstorad kortel.
2. Ny finnélsbiopsi.
3. Excision av misstankt kortel.
4. Inguinal kértelutrymning

Se dven flédesschema bilaga 2.

5.3.4  Pelvina lymkoértelmetastaser och fjarrmetastaser

Metastaser till pelvina lymfkortlar forekommer inte utan metastaser till
ljumskarna (53). Varken CT, MR eller PET-CT uppticker mikrometastaser
(41, 54). Fjarrmetastasering ar ovanlig i samband med primirdiagnostik.
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5.4 Diagnosbesked

Rekommendation

Patienter skall fa saklig information om sjukdomen, dess behandling och
forvintat resultat, sa att de kan gora ett grundat stillningstagande till den
behandling som erbjuds. Vid diagnosbesked bor likare och
kontaktsjukskoterska nirvara. Om mojligt bor dven de narstiende informeras
om sjukdomen, diagnostiken och behandlingen vid samma tillfille.

Patienter bor fa ett eller flera uppfoljande samtal som upprepar och
kompletterar informationen fran diagnosbeskedet.

Vid diagnosbeskedet bor patienterna fa individuellt anpassad saklig
information. Diagnostiserande enhet limnar diagnosbesked och information
om moéjliga behandlingar/atgirder/omhindertagande. I de fall patienten
remitteras vidare kompletteras informationen dar. Det ér visentligt att
patienterna ir vilinformerade sd att de har moijlighet att ta stallning till de
behandlingsalternativ som erbjuds. Diagnosbesked limnas till patient av
likaren. Informationen boér dven limnas 1 skriftlig version s att patienten
sjalv kan paminna sig om denna i efterhand.

Ytterligare information och patientintervju finns att tillga pa 1177,
internmedicin.se samt pa de tva nationella centrens hemsidor under foljande
linkar.

http:/ /www.regionorebrolan.se/sv/uso/Patientinformation/Kliniker-och-

enheter/Urologiska-kliniken/Peniscancer/Behandling/

http:/ /www.skane.se/sv/Webbplatser/Skanes-
universitetssjukhus /Oreganisation-A-O /Urologen/For-
patienter/Peniscancer/

Om moijligt bor dven de nirstaende 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.

Framgangsrik patientinformation kan mitas i kortare vardtid och
sjukfranvaro, postoperativt bittre fysisk aktivitet och rorlighet, mindre
smartupplevelse och analgetikakonsumtion samt mindre oro (55). Trots
kunskapen om virdet av information visar studier att manga patienter inte far
den information de efterfragar (56, 57).

I samband med ett besked om cancersjukdom reagerar manga manniskor
med oro och ridsla oavsett stadium och grad av sjukdom. Cancerbeskedet
innebdr ibland att patienten hamnar i en djupare kris och behéver
psykologiskt stéd eller kristerapi £6r att kunna hantera sin situation. Det
primira psykosociala omhindertagandet bor ske pa diagnostiserande enhet
med kontaktsjukskoterska och kurator.
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Behandlingsstrategi avgors 1 samrad med patienten. Detta hojer kravet pa en
ingaende diskussion innan behandlingsbeslut. Patienten har dven ratt till en
tornyad medicinsk bedomning av en specialist (s.k. second opinion) om han
sa onskar. Att patienten ir vilinformerad 4dr en férutsittning for att han sjilv
ska kunna gora ett adekvat behandlingsval 1 de fall det 4r mojligt med hinsyn
till sjukdomens utbredning. Informationen boér ta upp hur behandlingen gar
till, biverkningar, konsekvenser av behandling och planering t6r uppféljning.
Det dr viktigt att patienten och helst dven partner fir information av personal
som har kompetens inom detta omride om hur behandlingen kan paverka
den sexuella férmagan.

Information om patientens allminna halsotillstind, instillning till recidivrisk
kontra sexuell funktion eller kosmetik samt forvintad f6ljsamhet till upp-
foljning bor virderas 1 samband med behandlingsdiskussion for att avgora
valet av adekvat behandling. Hir ér sjukvardsteamets samlade kunskap om
patienten av vikt.

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

Hallpunkter f6r diagnosbeskedet och uppféljande samtal:

e Uppmana patienten att ha en narstiende med sig. Den nirstaende har
da moijlighet att efter beséket komplettera med information som
patienten inte har uppfattat eller kunnat ta till sig.

e Uppritta "Min vardplan” i samband med diagnosbeskedet eller
sikerstill pa annat sitt att patienten far saval skriftlig som muntlig
information.

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

e Ge information om ritten till ny medicinsk bedémning.

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

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

e Identifiera patientens sociala nitverk och sociala stéd. Har patienten
kommit ensam, ta reda pa om det finns nagon som patienten kan
kontakta direkt eller vid hemkomst. Erbjud kontakt med kurator.
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6. KATEGORISERING AV TUMOREN

6.1 Anvisningar for provtagarens hantering av
provet.

Preparaten bor skickas firska och pa is till patologavdelning. Detta mo6jliggor
eventuell biobankning och fotografering. Om preparaten inte kan skickas
farskt laggs de i formalin (motsvarande ca 10 x vivnadsvolymen) och
tidpunkten fOr detta anges pa remissen.

Preparaten bor nélas fast pa korkplatta eller motsvarande. I bilaga 1 appendix
C presenteras skisser 6ver hur uppnalning och markering ska ske.

Innan preparaten skirs ut ska resektionsrinder tuschas och preparatet
fotograferas fran sidan och frontalt. Resektatet tuschas sa att héger och
vanster sida kan identifieras. Vid behov markeras dven dorsal aspekt.
Resektionsytor tuschas med separat farg.

Storre preparat som glansektomier och partiella och totala penektomier bér
skiras med longitudinella snitt, dels centralt genom uretras strickning, dels
centralt genom bada corpora cavernosa. Direfter anpassas utskirningen efter
preparatets egenskaper. En variant som kan anvindas vid totala penektomier
ar transversa radierande snitt frain den proximala delen av penis.

Sentinel node (SN) ska snittas nir de 4r ofixerade och direfter tas om hand i
fixerat skick och i enlighet med lokala stralskyddsbestimmelser.

Vid genomskirning av preparatet ska material tas f6r HPV-diagnostik.
Denna underskning sker med PCR teknik. Méjligheter till biobankning finns
inte 1 dagslaget.

6.2 Anamnestisk remissinformation

PAD-remiss bor innehalla uppgifter om kliniskt TNM-stadium, primértumor
eller recidiv, uppgifter om tidigare kirurgisk eller onkologisk behandling samt
datum f6r planerat aterbesék. Om patienten behandlats pd annan ort bor
anamnesen innehalla tidigare patologiavdelningsort.

6.3 Klassificering av tumdren
Tumorgradering

Det saknas konsensus kring gradering av carcinom och i senaste WHO-
utgavan (2004) utfirdas ingen rekommendation (2010). Dirfoér beskrivs hir
det vanligaste sittet att utféra denna gradering i Sverige.

Gradering gbrs enligt den klassiska tregradiga skalan, med hog, mattlig och

lag differentieringsgrad. Basen ér graden av cytologisk atypi, keratiniserings-
férmaga, intercellularbryggor samt mitotisk aktivitet, se tabell 1. Vissa
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graderar nirvaro av sarkomatoida omraden som grad 4, ofta ses denna grad i
tilldgg till annan morfologi och bir med sig en mycket dalig prognos (45).

Tumorer graderas vanligen efter sin virsta komponent. Det saknas konsensus
kring utstrickningen av denna, dven om 50 % ndrvaro av lagt differentierad
cancer har foreslagits som prediktor f6r metastaserad sjukdom (48). Andra
studier visar att hoggradiga tumorelement far genomslag 1 prognostiken
oavsett utbredning, och foreslar darfor att alla element ska inkluderas i den
slutliga graderingen som baseras pa den hogsta graden (49, 58).

Tabell 1. Gradering av skivepitelcancer i penis

Morfologi Grad 1 Grad 2 Grad 3 Sarkomatoid
(grad 4)
Cytologisk atypi mild mattlig anaplasi sarkomatoid
Keratinisering utbredd mindre kan saknas ses ¢j
markerad
Intercellular- ses tydligt enstaka fa eller inga | ses ¢j
bryggor
Mitotisk aktivitet | sillsynt okad spridd riklig
Resektionstinder | pushing/ infiltrativ infiltrativ
jamn

Stadieindelning enligt TNM

For stadieindelning rekommenderas TNM version 7 fran ar 2009 (1).

p-T- Primirtumor, patologisk bedémning

TX | Primirtumor kan ej bedémas eller identifieras

TO | Primirtumor kan e pavisas.

Tis | Carcinoma 7 situ. (PeIN)

Ta* | Icke invasiv papillr, polypoid, eller verrukos cancer*

T1 Tumor invaderar subepitelial bindvav.

Tla | Tumor invaderar subepitelial bindviv utan lymfovaskulir invasion och
ar differentierad (T'1 grad 1-2)

T1b | Tumor invaderar subepitelial bindvav med lymfovaskular invasion och
ar knappt eller inte differentierad (T'1 grad 3-4)

T2 | Tumor invaderar corpus spongiosum och/eller cavernosum

T3 | Tumor invaderar uretra

T4 | Tum6r invaderar andra intilliggande organ.

*Denna kategori bor undvikas pga. bristande stéd i litteraturen, se nedan.
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p-N- Regionala lymfkértlar-patologisk bedémning

NX | Ej moijligt att klassificera

NO | Inga regionala lymfkortelmetastaser

N1 | Metastas i en inguinal lymfkortel

N2 | Metastaser i flera eller bilaterala inguinala lymfkortlar

N3 | Metastas 1 pelvin lymfkortel (-ar), unilateralt eller bilateralt eller
extranodal spridning av regionala lymfkortelmetastaser

Fjarrmetastaser

MO | Inga fjarrmetastaser.

M1 | Pavisade fjarrmetastaser

TNM Classification of Malignant Tumours (7" Edition)
Kommentarer till TNM

Penis anatomi ar komplex och det uppstar ofta svarigheter i att urskilja
invasionsdjupet. Distinktion mellan lamina propria och corpus spongiosum
g0rs pa basen av vaskularitet. Kirl inom erektil vivnad dr mer angulira och
tunnviggiga dn motsvarigheten i lamina propria och separeras av fibro-
muskuldr viavnad. I lamina propria ar kirlen av storre storleksvariation och
separerade av lucker bindvav.

pT1 har numera indelats i pT1a for lagrisktumorer och pT1b for
hégrisktumorer, beroende pa nirvaro eller franvaro av hoggradig cancer
och/eller lymfovaskulir invasion.

Metastaserad tumor till regionala lymfkortlar med periglandulir vixt
kategoriseras nu som pN3.

Det har foreslagits att pT2 ska delas upp for att subgruppera invasion till
corpus spongiosum respektive cavernosum, da en del studier visar 6kad risk
for metastaser vid invasion av corpus cavernosum (51, 52, 59). Detta ir inte
infort 1 praktiken, men kan overvigas for att underlitta framtida studier. Det
har foreslagits att man bér mita djupet i mm av invasionen fran basal-
membranet pa intilliggande epitel och till djupaste invasionskolv. Andra
alternativ ar tumorstorlek eller maximal tjocklek, men detta rekommenderas
ej 1 skrivande stund p.g.a. bristande data (59).

Om man inte kan bedéma djupate strukturer och/eller om den invasiva
tumoren kontaktar resektionsranden sa ska man dnda forséka stadieindela.
Man skriver dd exempelvis "minst pT1". Koden pTx dven i sma biopsier (ej
graderingsbar) bor inte anvindas da denna dr kliniskt virdelds. Ange
infiltrationsdjupet i mm.
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Kategorin icke-invasiv verrukos cancer foreligger i TNM klassifikationen. Det
har diskuterats inom internationell patologi i allminhet och penispatologiska
kretsar i synnerhet huruvida denna entitet med sakerhet kan sérskiljas frin
verrukds hyperplasi. Darfér avrader man fran att anvinda pTa. Dessutom
giller att &ven om verrukost carcinom vaxer med s.k. pushing border snarare
an med infiltrativa marginaler sa dr dessa cancerformer att betrakta som
infiltrativa. De dr ofta ytligt infiltrativa, men exempel finns pa mer
djupvixande beteende. Denna syn delas av subspecialiserade hudpatologer
varfor bruket av Ta bor anvandas med forsiktighet om ens alls.

Om det foreligger multipla tumorer sa 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.

Tumorer i Distala Uretra

Observera att bade T och N-kategorin skiljer sig at avsevart mellan
uretracancer och peniscancer och att extraglandulir spridning av cancer inte
ingar i stadieindelningen (dvs. det finns ingen N3-kategort).

pT - Primir tumor, patologisk bedémning

Ta | Icke invasiv papillir, polypoid, eller verrukos cancer

Tis | Carcinoma in situ.

T1 | Tumor invaderar subepitelial bindviav.

T2 | Tumor invaderar nagot av féljande: corpus spongiosum, periuretral
muskel, prostata

T3 | Tumér invaderar nagot av féljande: corpus cavernosum, bortom
prostatakapseln, blashalsen

T4 | Tumor invaderar andra narliggande organ (invasion i urinblasan)

pN - Regionala lymfkértlar

NX | Ej mojligt att klassificera

NO | Inga regionala lymfkortelmetastaser

N1 | Metastas i en inguinal lymfkértel 2 cm eller mindre i storsta dimension

N2 | Metastas i en inguinal lymfkortel mer dn 2 cm i storsta dimension eller 1
flera lymfkortlar

27




7. MULTIDISCIPLINAR KONFERENS

Rekommendation:

Alla nyupptickta fall och recidiv ska anmilas till nationell MDK. Syftet ar att
ge samtliga peniscancerpatienter en jimlik multidisciplinar bedémning och en
individuellt anpassad behandlingsrekommendation.

7.1 Organisation och deltagare

En nationell multidisciplinir videokonferens (nationell MDK) finns sedan
september 2013. Alla nyupptickta peniscancerfall och recidiv ska anmalas dit.
Nationell MDK kan dven anvindas for att diskutera patienter med distal
uretracancer samt patienter i exempelvis palliativt skede eller vid oklar
diagnos.

Ansvaret for nationell MDK alternerar mellan de tva nationella
peniscancercentra med tva ars intervall. Under perioden oktober 2015 till
januari 2018 innehas ansvaret for nationell MDK av Orebros
universitetssjukhus. Konferensen halls en gang per vecka. Fér mer
information om detta hanvisar vi till 1177 samt Malmé och Orebro sjukhus
hemsidor,

http:/ /www.regionorebrolan.se/sv/uso/Patientinformation/Kliniker-och-

enheter/Urologiska-kliniken /Peniscancer/Remisstod-nationell- MDK/.

http:/ /www.skane.se/sv/Webbplatser/Skanes-
universitetssjukhus/Organisation-A-O /Urologen /For-vardgivare/For-
vardgivarel/Nationell-enhet-for-peniscancerkirurgi/

Vid konferensen deltar ett multiprofessionellt team med urolog, onkolog,
dermatolog, radiolog, patolog, kontaktsjukskéterska, kurator och koordinator.

Alla regionala centra bor delta vid konferensen som ocksa dr 6ppen for det
sjukhus som remitterat aktuell patient.

7.2 Syfte

Syftet dr att ge samtliga peniscancerpatienter en jamlik multidisciplindr
bedémning och en individuellt anpassad behandlingsrekommendation.

7.3 Anmalan

Anmilan sker via primar remiss fran ansvarigt regionalt centrum till
koordinator vid ett av de tva nationella peniscancercentra (i nuliget Orebros
universitetssjukhus). Remissen giller dven som anmalan till den i tid nirmaste
konferensen, som halls en gang per vecka. Anmailan bor ske fran de regionala
peniscancercentrumen och de bor utredas och handliggas darifran.
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http://www.regionorebrolan.se/sv/uso/patientinformation/kliniker-och-enheter/urologiska-kliniken/peniscancer/kontakt/
http://www.regionorebrolan.se/sv/uso/patientinformation/kliniker-och-enheter/urologiska-kliniken/peniscancer/kontakt/
http://www.regionorebrolan.se/sv/uso/Patientinformation/Kliniker-och-enheter/Urologiska-kliniken/Peniscancer/Remisstod-nationell-MDK/
http://www.regionorebrolan.se/sv/uso/Patientinformation/Kliniker-och-enheter/Urologiska-kliniken/Peniscancer/Remisstod-nationell-MDK/
http://www.skane.se/sv/Webbplatser/Skanes-universitetssjukhus/Organisation-A-O/Urologen/For-vardgivare/For-vardgivare1/Nationell-enhet-for-peniscancerkirurgi/
http://www.skane.se/sv/Webbplatser/Skanes-universitetssjukhus/Organisation-A-O/Urologen/For-vardgivare/For-vardgivare1/Nationell-enhet-for-peniscancerkirurgi/
http://www.skane.se/sv/Webbplatser/Skanes-universitetssjukhus/Organisation-A-O/Urologen/For-vardgivare/For-vardgivare1/Nationell-enhet-for-peniscancerkirurgi/

Foljande uppgifter bor framga av remissen:

e Patientansvarig likare och kontaktsjukskoterska

e Tragestillning

e Tidigare sjukdomar

e Sexuell funktion

e Nuvarande sjukdomsforlopp

e Kliniskt TNM-stadium

e Fotodokumentation (mejlas eller skickas med USB-minne)

e Vilka PAD som ska demonstreras (PAD-nr, patologiavdelning)

e Vilka rontgenundersékningar som ska demonstreras (typ av rontgen,
datum, sjukhus)

e Njurfunktion vid misstanke om lymfkortelmetastaserad sjukdom

e Planerad uppfoljning efter nationell MDK

Anmialan till Cancerregistret och Nationellt kvalitetsregister bor vara ifylld vid
remisstillfillet f6r att underldtta registrering i INCA.

Initial diagnostik, fotodokumentation, biopsi och eventuell radiologisk
utredning sker i remitterande region.

7.4 Uppféljning och ansvarsférdelning

Utfallet av konferensen dokumenteras av nationellt centrum och svar faxas
senast tva dagar efter konferensen till remittenten som diskuterar behand-
lingen med patienten och fattar ett behandlingsbeslut pa basis av MDK:s
rekommendation och patientens 6nskemal. Patientansvaret kvarstar hos
remitterande savida det inte tydligt framgar i MDK-beslutet att ansvaret
Overtas av ett nationellt centrum.

Vid kurativt syftande kirurgi ska patienten skickas till ett nationellt centrum
for handlaggning, se Kapitel 14 Underlag f6r nivastrukturering. Det nationella
centrumet dit patienten skickas Overtar ansvaret tills aterremittering sker.
Mindre kirurgiska ingrepp (exempelvis omskirelse) eller palliativ kirurgi samt
topikal behandling 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 nationellt
centrum.http://www.skane.se/sv/webbplatser/skanes-
universitetssjukhus/organisation-a-o/urologen/for-vardgivare/for-
vardgivarel /nationell-enhet-for-
peniscancerkirurgi/http://www.regionorebrolan.se/sv/uso/patientinformati

on/kliniker-och-enheter/urologiska-kliniken /peniscancer/kontakt/
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http://www.skane.se/sv/webbplatser/skanes-universitetssjukhus/organisation-a-o/urologen/for-vardgivare/for-vardgivare1/nationell-enhet-for-peniscancerkirurgi/
http://www.skane.se/sv/webbplatser/skanes-universitetssjukhus/organisation-a-o/urologen/for-vardgivare/for-vardgivare1/nationell-enhet-for-peniscancerkirurgi/
http://www.skane.se/sv/webbplatser/skanes-universitetssjukhus/organisation-a-o/urologen/for-vardgivare/for-vardgivare1/nationell-enhet-for-peniscancerkirurgi/
http://www.skane.se/sv/webbplatser/skanes-universitetssjukhus/organisation-a-o/urologen/for-vardgivare/for-vardgivare1/nationell-enhet-for-peniscancerkirurgi/
http://www.regionorebrolan.se/sv/uso/patientinformation/kliniker-och-enheter/urologiska-kliniken/peniscancer/kontakt/
http://www.regionorebrolan.se/sv/uso/patientinformation/kliniker-och-enheter/urologiska-kliniken/peniscancer/kontakt/

8. OMVARDNAD OCH REHABILITERING
8.1 Syfte

I varden kring patienten ar det nédvindigt att etablera ett team med likare,
kontaktsjukskoterska, fysioterapeut/sjukgymnast och kurator som har
regelbunden kontakt med patienten. Inom teamet dr det viktigt att det finns
sexologisk kompetens. Vid sirskilda och avancerade behov kan dven andra
yrkeskategorier kontaktas exempelvis arbetsterapeut, psykolog och
uroterapeuter.

Omvardnad innebir att basala och personliga behov tillgodoses, att
individens egna resurser tillvaratas fOr att bevara eller dterfinna optimal hilsa
samt att tillgodose patienternas olika behov av vard. Omvérdnaden blir
individuell for varje enskild person. Gemensamt for alla patienter ar behovet
av att vara valinformerad och kinna sig delaktig i behandlingen. Genom att
vara det dr det mojligt att kinna tillfredstéllelse 1 livet. Sjukvardteamets
uppgift dr att stodja patienten genom dennes reaktioner genom att finnas till
hands, lyssna och ge adekvat information.

8.2 Kontaktsjukskdterskan

Rekommendationer

Enligt socialstyrelsen (SOS NR 2104: Prio3) ska alla cancerpatienter erbjudas
en namngiven kontaktsjukskoterska 1 samband med diagnosen. Detta innebir
att patienten har namngiven kontaktsjukskoterska vid savil nationell
vardenhet som vid utredande och uppféljande enhet. Detta registreras och
utvirderas i kvalitetsregistret.

Den nationella cancerstrategin styrker att varje patient ska erbjudas en
kontaktperson pa den cancervardande kliniken med syfte att f6rbéttra
informationen och kommunikationen mellan patienten och vardenheten och
att stirka patientens mojligheter till delaktighet i varden (SOU 2009:11).
Sedan 2010 finns en lagstadgad ritt till fast vardkontakt (Hilso- och
sjukvardslagen 1982:763). Denna fasta vardkontakt utgors av en kontakt-
sjukskoterska som har en central roll i cancerrehabiliteringen och ska verka
for att sjukvarden tidigt identifierar rehabiliteringsbehov och psykosociala
behov.

Staten och Sveriges Kommuner och Landsting 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 nirstdende. Beskrivningen togs
fram inom projektet Annu bittre cancervird och finns i projektets
slutrapport (2012). Beskrivningen citeras hir i sin helhet:
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Kontaktsjukskoterskan
e ir tydligt namngiven for patienten
e har speciell tillginglighet och kan hénvisa till annan kontakt nir han
eller hon inte ar tillginglig
e informerar om kommande steg
e formedlar kontakt med andra yrkesgrupper utifran patientens behov
e ger stod till patienten och narstiende vid normal krisreaktion
e vigleder till psykosocialt stéd vid behov
e sakerstiller patientens delaktighet och inflytande i sin vard
e bevakar aktivt ledtider.

Kontaktsjukskoterskan har dessutom

o ctt tydligt skriftligt uppdrag

e kunskaper som regleras av innehall och avgrinsningar i varje
patientprocess

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

e ansvar for aktiva 6verlimningar till en ny kontaktsjukskoterska

e uppgiften att delta i multidisciplinira ronder och moten.

Patienten skall erbjudas en namngiven kontaktsjukskoterska vid patientens
hemsjukhus 1 samband med diagnos. Detta ska dokumenteras i patientens
journal och registreras i kvalitetsregistret f6r peniscancer. Vid remiss till
nationellt centrum sker en aktiv 6verlimning till annan kontaktsjukskoterska.
Fram tills att kontakt tagits med patienten av ny kontaktsjukskoterska skoter
kontaktsjukskoterskan pa hemsjukhuset kontakten med patienten. Under
tiden for utredning och behandling vid det nationella centrat star kontakt-
sjukskoterskan dir for kontakten med patienten. Vid aterremittering till
hemsjukhuset sker en aktiv 6verlimning tillbaka till kontaktsjukskoterskan pa
hemsjukhuset som da tar Gver patientens fortsatta cancerrehabilitering.

8.3 Min vardplan

Rekommendationer

Alla cancerpatienter ska fa en skriftlig individuell vardplan dar
rehabiliteringsatgarder ska inga.

En individuell skriftlig vardplan, benimnd Min vardplan, ska tas fram for
varje patient med cancer. Det framgar i den nationella cancerstrategin for
framtiden (SOU 2009:11) och i de patientcentrerade kriterierna som ska
utmairka ett regionalt cancercentrum (Socialdepartementet: 2011).

Min vardplan ir ett samlat dokument som ska uppdateras kontinuerligt.
Namnet Min vardplan tydliggor att vardplanen skrivs f6r och med patienten.
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Min vardplan ska innehalla:
e Kontaktuppgifter till lakare, kontaktsjukskoterska och kurator samt
andra viktiga personer
e Diagnos, beslut vid MDK, planerad utredning och behandling

e Tider f6r undersékningar och behandlingar samt en beskrivning av
nir olika atgirder ska ske

e St6d, rad och atgirder under behandling och rehabilitering

e En skriftlig rehabiliteringsplan

e Svar pa praktiska fragor och pa vad patienten kan gora sjilv

¢ Rad om egenvard som ex rékstopp och motion

e Information om patientens rittigheter, t.ex. ritten till second opinion

e [Efter avslutad behandling: Tydlig information om hur den fortsatta
uppfdljningen ser ut, t.ex. vem patienten ska vinda sig till.

e [Efter avslutad behandling: En sammanfattning av virden som
beskriver vad patienten har varit med om och vad som ir viktigt att
tinka pa.

8.4 Aktiva 6verlamningar

Under patientens tid i cancervarden férekommer ofta 6verlimningar mellan
olika vardgivare. For att skapa en sammanhallen vardkedja for patient och
nirstiende ska alla 6verlimningar vara “aktiva”.

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

8.5 Lo6pande 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 stod och foérutsittningar att
leva ett sd bra liv som mojligt.

Malet dr att alla patienter med cancer och deras nirstaende ska fa mojlighet
till rehabiliteringsinsatser utifran sina unika situationer, behov och egna
resurser, vilka kan skifta under processen. Cancerrehabilitering innebdr att se
hela minniskan i sitt livssammanhang.

Exempel pa rehabiliteringsinsatser kan vara

e krisstod i samband med utredning, diagnos, behandling och efter
behandling

e mobilisering och fysiska rehabiliteringsatgarder f6r att dterfa funktion
efter kirurgi

e insatser kan vara av social karaktar s3 som information om samhallets
resurser

e psykologiskt stod och rad for att vara fysiskt aktiv i syfte att orka sina
behandlingar och forebygga fatigue
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Fordjupad information om cancerrehabilitering inklusive bedémning och
insatser finns i det nationella vardprogrammet for cancerrehabilitering. Dir
belyses dven nirstiendes situation och behov av rad och stéd, samt barn som
anhorigas lagstadgade ritt till information och st6d da en vuxen i familjen ar
svart sjuk.

8.5.1 Regelbunden behovsbedémning for patienter och nirstaende

Cancerrehabilitering ér aktuellt under hela processen fran misstanke om
cancersjukdom och framat. Behov av rehabilitering ska darfér bedomas
regelbundet. Patient och ndrstiende ska aterkommande fa information om
vilka rehabiliteringsbehov som 4r vanliga och vilka insatser som erbjuds. 1
patientens skriftliga vardplan, Min Vardplan, ska cancerrehabilitering inga.
Vissa rehabiliteringsbehov, till exempel lymfédem, kan vara
behandlingskrivande livet ut.

Savil patienter som narstiende kan omfattas av rehabiliteringsinsatser.
Nirstaende kan vara exempelvis partner, barn, férilder, syskon eller annan
person som patienten anser sig ha nira relation till. Barn som anhoriga har en
sarstallning da halso- och sjukvarden har en lagstadgad skyldighet att ge
information, rad och stéd (SFS 2009:979).

8.5.2 Grundlidggande och specialiserad rehabilitering

All personal inom hilso- och sjukvard ska gora grundliggande behovs-
bedémningar och ge grundliggande insatser inom cancerrehabilitering. Vid
mer avancerade behov ska patienten alltid erbjudas insatser frin professioner
med specialkompetens inom rehabilitering, exempelvis kurator, fysioterapeut,
psykolog, arbetsterapeut och dietist. Aven andra professioner som sjukskét-
erska, likare och tandlikare kan arbeta specialiserat med cancerrehabilitering.

8.6 Postoperativ omvardnad

Beroende pa vilken vard och behandling som varit aktuell for patienten sa har
patienten olika behov och omvirdnadsatgirderna behdver vara individuellt
anpassade. God postoperativ omvardnad ar viktigt och kontaktsjuk-
skoterskan kan vara ett stod for patienten genom behandling och
rehabilitering.

Postoperativt har patienten oftast inga stora besvir med smirtor. I regel
brukar receptfri smartlindrande medicin vara tillrickligt. I vissa fall kan
kompletterande smirtlindrande medicin vara aktuell.

Efter operation kan patienten fa en férandrad situation vid miktion beroende
pa vilken behandling som varit aktuell f6r patienten. Efter total penis-
amputation behéver patienten sitta ner och kissa. Efter andra operationer kan
ett bekymmer vara att stralen spretar vid miktion. Patienten kan da behéva
stod samt rad. Rad om att t.ex. att sitta ner vid miktion eller att anvinda
nigon form av hjidlpmedel i form av ”r6t” /tratt for att samla strilen. I vissa
fall kan patienten dven behdva hjilpmedel i form av inkontinensskydd.
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Patienter som opererats med laserresektion, rekonstruktiva ingrepp med
delhudstransplantat och lymfkortelutrymningar har ofta en lang (upp till flera
manader) likningsprocess.

En del av dessa patienter behover sarrevison och omliggning av lymfdrinage.
Sarrelaterade komplikationer (infektion och serom) ar relativt vanligt fore-
kommande. Patienten kan darfér behova tita besok hos kontaktsjukskoterska
initialt. For patienter som genomgatt radikal lymfkortelutrymning ar det ocksa
viktigt att tidigt efter operationen férebygga lymfédem med
kompressionsstrumpor.

8.7 Lymfdédem

Lymfoédem i nedre extremiteterna ér en vanlig komplikation vid lymfkortel-
utrymning och férekommer i cirka 20-25 % av fallen (51, 60). Predispo-
nerande faktorer dr adipositas, immobilisering, tidigare stralbehandling, djup
ventrombos och infektion (59). Infér kirurgi bor komplikationer férebyggas
med antibiotikaprofylax, tidig mobilisering och noggrann hudvard. Det ar
viktigt med ritt information till patienten och om risken f6r lymfédem och
att mojlighet finns till kontakt med lymfédemterapeut f6r bedémning,
information, rad, stod och eventeullt kompletterande behandling vid behov.
Om patienten utvecklar lymfédem skall lymfterapeut kontaktas.

Det dr viktigt att man objektivt miter benvolymer fére och efter operation sd
att man tidigt kan uppticka lymfédem. Benvolymer kan mitas med pletysmo-
grafi eller med omkretsmatningar var 4:e cm lings benet. Virdena fran bada
benen fors in i ett matprogram som direkt noterar skillnad i benvolym.
Volymprogram kan laddas ner frain www.plasticsurg.nu

Etablerade lymfédem ér svéra att behandla och kan utvecklas till fettvivs-
hypertrofi samt fibros (59, 61, 62). Vid radikal lymfkortelutrymning
rekommenderas att patienten preoperativt utrustas med flatstickade
kompressionsstrumpor klass 2 till ljumskniva. Kompressionsstrumporna
anvinds dygnet runt de forsta 3 manaderna och direfter dagtid i ytterligare 3
manader. Om omfattande lymfkortelutrymning har utférts samtidigt i
ljumskar och 1 lilla biackenet kan man dven Gverviga kompressions-
strumpbyxa.

Patienten kan efter 6 manader pa prov vara utan kompressionsstrumpor. Om
lymfédemet kommer tillbaka behover patienten fa utprovat mattbestallda
kompressionsstrumpor klass 3 av en lymfédemterapeut (61, 62). Livslingden
for kompressionsstrumpor varierar beroende pa aktivitet. Normalt behéver
nya férskrivas efter 3—4 manader.

En del patienter kan bli hjilpta av manuellt lymfdrinage och lymfpulsator-
behandling. I enstaka fall har man rapporterat framgangsrik fettsugnings-
operation pd de nedre extremiteterna (63, 64).

Patienter som genomgitt lymfkortelutrymning har 6kad risk f6r erysipelas

och att man bér undvika diuretiska preparat som snarare kan forvirra
lymfédemet (59, 61, 62).

34



Incidensen lymfodem ar betydligt ldgre vid diagnostiska modifierade
lymfkortelutrymningar och DSNB (51, 58, 59) och dessa patienter behéver
inte rutinmassigt behandlas med kompressionsstrumpor.

Se dven nationella vardprogram mot lymfédem, www.lymfologi.nu och
vardhandboken, http://www.vardhandboken.se/Texter/Lymfodem-vard-
och-behandling/Behandling/, http://www.lymfologi.nu

8.8 Sexualitet - livskvalitet

Rekommendation

Manga patienter som drabbas av peniscancer ir sexuellt aktiva varfor val av
operationsmetod kommer att ha en stor betydelse for fortsatt sexuell
funktion och aktivitet. Det 4r av stOrsta vikt att fOra in detta i diskussionen
infor behandlingsbeslut sa att patienten sjalv har méjlighet att dels informera
om sin preoperativa status, dels forbereda sig pa de eventuella forandringar
som kan uppsta beroende pa om behandlingen blir organbevarande eller inte.

Vid uppfoljning ir det viktigt att kartligga om och hur sexualiteten paverkats
samt informera om de hjilpmedel som finns. Samtalsterapi, parterapi,
sexualradgivning och mer genomgripande sexualterapi bor erbjudas
patienten. Patientens psykiska f6rmaga att hantera sjukdomen, behandlingen
och biverkningarna paverkar mojligheten till god rehabilitering av sexuallivet
och upplevelsen av livskvalitet, och det giller dven en eventuell partner (65).

Patientens upplevelse av sjukdomen och virden bor inhdimtas med PROM
och PREM, se 8.9.

8.8.1 Sexuell hilsa

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 par
relaterad sexualitet). Generellt anses 40—100 procent av alla cancerpatienter fa
nagon form av paverkan pa sexualiteten under olika faser av sjukdom och
behandling och 25-50 procent nagon form av kroniskt besvir (66-68).

De olika behandlingsformer som finns f6r peniscancer kan férsimra
livskvalitet i olika grad pa lingre sikt. Det finns relativt fa studier gillande
sexuell hilsa hos patienter med peniscancer och en brist pa jamforelser
mellan olika grupper av patienter behandlade med olika tillgingliga metoder.
Generellt har studier inom omradet visat att organbevarande behandling ger
bittre resultat vad giller bibehallen sexuell funktion och livskvalitet jamfort
med partiell eller total amputation (19, 69-74).

Detta dr senast visat i en storre studie av patienter som genomgatt organ-
bevarande behandling kontra partiell penisamputation inkl. lymfkortel-
utrymning med tydlig negativ paverkan pa orgasmfunktion, kroppsupp-
fattning och livskvalitet (75).
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I en svensk studie av 46 patienter som laserbehandlades under aren 1986—
2000 uppgav alla man yngre dn 75 ér att de var sexuellt aktiva fore behandling
och 80 procent av dessa min att de upplevde sexuell lust och hade aterupp-
tagit sexuell aktivitet efter behandling. Vad gillde tillfredstéllelse med livet i
allmanhet och med sexuallivet sa uppvisade gruppen likvirdiga resultat som
jamforbar aldersgrupp i en frisk population av svenska man 1 den senaste
sexualvaneundersokningen (69).

Diagnosen peniscancer och de behandlingar som ir aktuella kan paverka
sexualiteten genom:

e Bristande sexuell lust av psykologiska skal.

e Erektil funktionsstorning.

e Nedsatt sensibilitet.

e Svirighet att acceptera forandrat utseende i hindelse av férlorad del

av eller hel kroppsdel.
e Upplevelse av identitetsforandring.

Kroppsliga forindringar paverkar inte bara sjilvbilden och den sexuella
hilsan utan aven sjilvkanslan, vilket kan fa aterverkningar inom en rad olika
omraden i personens liv, samliv, arbete och sociala kontakter (65, 68).

Tumorsjukdomen i sig medfér inte séillan en inskrinkning av sexualiteten till
foljd av smirta och lokoregionala symtom. For dessa patienter kan be-
handlingen ge positiva effekter.

Det dr naturligt att rehabiliteringen paverkas av vilken sexuell funktion och
aktivitet patienten hade fére behandlingen. Detta dr dven visat 1 en svensk
studie dir de som fore behandling hade ett fungerande samliv aterupptog
detta 1 hog grad (76). Sexualiteten kan dock aven paverkas av det normala
aldrandet och av partners reaktioner.

Mer om bedémning av sexuell hilsa, samtal om sexualitet och sexuell
rehabilitering finns att ldsa i Cancerrehabilitering — Nationellt vardprogram —
ett kunskapsunderlag

8.9 PROM och PREM

Alla patienter som diagnostiseras med peniscancer ska erbjudas att fylla i en
enkit (PROM: IIEF-5 samt EORTC-QLQ-C30) vid ett mottagningsbesok
innan behandling utférs. Ett samtal kring patientens svar bor ske som ett led i
att paborja cancerrehabiliteringen. Detta underlittar monitoreringen av be-
handlingsresultaten, skapar en moijlighet att identifiera problem, underlittar
kommunikationen samt frimjar patientens delaktighet i gemensam planering.
Data fran enkiten rapporteras in 1 kvalitetsregister via INCA-svar, av-
identifieras och kan i framtiden anvindas for forskning och utveckling. En
liknande process bor ske vid 1-drsuppfoljningen.

En enkit som miter PREM skickas hem till patienten sex manader efter
paborjad behandling. Detta utskick bor sammanfalla med ett uppféljnings-
besok alternativt en telefonkontakt med kontaktsjukskoterska. Syftet med
denna enkdt dr att mata patienternas erfarenheter av varden och ge idéer till
vardutveckling.
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9. PRIMAR BEHANDLING

9.1 Behandlingens syfte

Malsittningen med primirbehandlingen ar att vara radikal och organ-
sparande. Negativa marginaler vid kirurgisk behandling 4r ”golden standard”,
oftast ricker det med 3—5 millimeters fria marginaler (77-80). Pa senare ar
finns en tydlig trend mot 6kad anvindning av organbevarande kirurgi (81). I
minga fall kombineras kirurgin med rekonstruktion av penis med hjalp av
delhudstransplantat (82).

Som ett resultat av detta har aspekter rérande sexualitet och livskvalitet
kunnat lyftas fram. Allt fler studier talar for béttre kosmetiska och funktio-
nella resultat efter organsparande kirurgi jamfort med amputation (75, 83).

Recidivfrekvensen dr hogre vid organbevarande kirurgi 4n vid amputation
och kriver titare kontroller, se kapitel 11 Uppféljning och kapitel 12
Behandling av aterfall. Ett lokalt recidiv har dock liten inverkan pa prognos
och sjukdomsspecifik 6verlevnad (77, 84). Vid lokalrecidiv kan patienten
oftast erbjudas ytterligare organbevarande kirurgi.

Syftet med behandlingen ar vanligen kurativ (97 %) och 85 % av patienterna
genomgar kirurgisk priméirbehandling (Arsrapport 2009—-2013).

Det dr virdefullt att den behandlande enheten har kunskap om och erfaren-
het av ett flertal tekniker for att kunna erbjuda individuellt anpassad behand-
ling till patienten. Samtliga nyupptickta fall och recidiv ska darfér anmilas till
nationell MDK dir en behandlingsrekommendation ges, se kapitel 7
Multidisciplinir konferens. Vid kurativt syftande kirurgi rekommenderas att
patienten skickas till ett nationellt centrum, se kapitel 14 Underlag for
nivastrukturering.

9.2 Val av behandling

Valet av behandling styrs av tumérens kliniska T-stadium, lige, utbredning,
differentieringsgrad samt lymfovaskulira invasion. Andra faktorer som
exempelvis kroppskonstitution (BMI), penislingd och sexuell f6rmaga har
betydelse och bér dokumenteras i journalen. Beslutet tas 1 samrad med
patienten.

Det finns flera alternativa behandlingsmetoder, se tabell.

9.2.1 Behandlingsrekommendationer

Evidensgraden ir generellt sett lag (GRADE ++) och stérre jaimférande
studier saknas.
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Behandlingsalternativ

Primirtumor Behandling GRADE
Tis Topikal behandling ++
Fotodynamisk terapi ++
Lokal excision/ablativ lasetkirurgi | ++
Kryobehandling ++
Diatermi ++
Glans resurfacing ++
Ta Lokal excision/ablativ laserkirurgi | ++
Glans resurfacing ++
Tla (G1-G2) Lokal excision/ablativ laserkirurgi | ++
Glansektomi+/- rekonstruktion ++
T1b och utvalda T2-3 Glansektomi+/- rekonstruktion ++
T2-3 dir organsparande | Partiell eller total amputation ++
kirurgi inte 4r mojlig +/- rekonstruktion
T4 Neoadjuvant cytostatikabehandling | ++
foljt av amputation

9.3 Organbevarande behandling

Vid icke-invasiva tumérer (Tis och Ta-tumorer) samt T1 rekommenderas
organbevarande behandling. Beroende av tumérens lige och utbredning kan
aven T2- och T3-tumérer behandlas med organbevarande kirurgi (77, 85, 86).
Visentligt ar dock att ha tumorfria marginaler (78, 87), varvid fryssnitt kan
vara till hjalp. Vid Tis finns, utover kirurgisk behandling, viss evidens i
litteraturen for topikal behandling med 5-FU, imiquimod, fotodynamisk
behandling samt kryobehandling (88, 89).

9.3.1  Organsparande kirurgi

Omskirelse dr oftast tillrickligt om tumoren dr begrinsad till preputiet och
kan utforas samtidigt med annan organsparande kirurgi, exempelvis glans
resurfacing.

Lokala excisioner och ablativ laserkirurgi (koldioxid- och Nd: YAG)ir tva
vanliga behandlingsformer vid icke-invasiva tumérer och selekterade fall av
T1-2-tumérer. Recidivrisken dr dock relativt hog, cirka 15-20% (90-92).

Glans resurfacing ir en behandlingsmetod vid primir eller recidiverande icke
invasiva tumorer. Epitelet pa glans ersitts av ett delhudstransplantat fran laret
och en omskirelse utfors. Recidivrisken ar lag (0—6 %) och det funktionella
resultatet oftast gott (82).

Glansektomi innebir att glans opereras bort. Oftast gors samtidigt re-
konstruktiv kirurgi dir en kosmetisk glans aterskapas med ett delhuds-
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transplantat frin laret (neoglans). Indikation 4r invasiva tumorer (T'1 och
selekterade fall av T2-3) Recidivrisken ér lika lag som vid amputation (7—
8 %), men ger en Okad livskvalitet och har darfor till viss del ersatt partiella
amputationer (81, 82).

9.3.2  Ovrig kirurgisk samt medicinsk eller dermatologisk
behandling av penil intraepitelial neoplasi (PIN)

Penil intraepitelial neoplasi (PIN), kan vara svara att skilja fran genitala
dermatoser. Tidig diagnos och behandling innan sjukdomen blir invasiv ar
avgorande for prognosen, och frikostig biopsering rekommenderas (93).

Behandlingen av PIN beror pa patientens 6nskemal och sannolika f6ljsamhet
till behandlingen samt pa mojligheten till tit uppfoljning. Behandlingen av
PIN III/Tis pa penis skiljer sig frin behandling av Tis extragenitalt. Detta
beror pa att tillstindet genitalt har ett mer aggressivt forlopp med storre risk
for 6vergang i infiltrerande sjukdom. Tidig diagnos ir avgérande och om-
hindertagandet bor ske multidisciplinirt. Samtliga fall med PIN III/Tis av
typen Erytroplasia Queyrat resp. Mb Bowen (ej Bowenoid papulos) bor
darfor dras pa multidisciplinir konferens (kap:7) for att bestimma lamplig
behandling (93).

A. 5-fluorouracil:

5-FU 5 % krim (cytostatikum) ar ett alternativ till kirurgi. Behandlingen ges
under ett varierande antal dagar, vanligt ar en gaing om dagen under 4-6
veckor. Det ir viktigt att patienten dr val forberedd pa den inflammatoriska
reaktionen och vet att den dr en naturlig del 1 behandlingen samt att det kan
ta 4-8 veckor efter avslutad behandling tills hudomradet édr lakt. 5-FU ar trots
att det saknas farska kliniska studier ett viletablerat

behandlingsalternativ (94).

B. Imiquimod:

Imiquimod 5 % krim (immunoterapi) ir ett annat ofta anvint

Alternativ. Imiquimod appliceras under lika ling tid som 5-FU, dvs. under 4—
6 veckor, forslagsvis 3-5 dagar/vecka. Biverkningarna liknar dem vid 5-FU,
och patienten ska informeras om dem. Studier har visat komplett respons hos
70 % och partiell respons hos 30 % utan recidiv efter 12 manader (95-97).

C. Fotodynamisk terapi (PDT):

Vid PDT appliceras en fotosensitiserare topikalt pa huden innan huden
belyses med ljuskalla med specifik vaglingd. Lovande resultat har setts bade
vid PIN och vid bowenoid papulos (89, 98, 99). Minst tva behandlingar
rekommenderas, med dtminstone en vecka mellan behandlingarna. Det dr vid
PDT mycket viktigt med adekvat smirtlindring som kan astadkommas med
hjalp av penisblockad (98).

D. Kryobehandling:

Vid kryobehandling efterstrivas snabb nedfrysning och laingsam upptining av
lesionen. I en studie som jamférde kryobehandling och 5-FU behandling av
extragenital Tis, visade kryo en icke-signifikant hégre risk for recidiv dn 5-FU
och excision (5-ars recidivrisk 13,4% f6r kryo jamfort med 9 % f6r 5-FU
respektive shave excision och 5,5 % for ovalir excision)(100). Det finns inga
jaimforande studier avseende kryobehandling och 5-FU genitalt.
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E. Ablativ laserbehandling:

Fallrapporter har beskrivit lyckad behandling av PIN med ablativ koldioxid
(CO2) eller Neodym-dopade Yttrium Aluminium Garnet (Nd:YAG) laser
(101).

F. Diatermi:

Fa vetenskapliga studier finns avseende effekt, lakningstid och
langtidsprognos efter diatermi vid PIN. Klinisk erfarenhet talar dock for att
detta kan vara ytterligare ett bra alternativ vid behandling av PIN (101, 102).

9.3.3  Partiell eller total amputation

Vid mer avancerade tumorer (T4 eller T2-3 dir organsparande kirurgi inte ar
moijlig) rekommenderas partiell eller total amputation (103). Partiell ampu-
tation kan utféras med rekonstruktion av en kosmetisk glans genom att
anvinda ett delhudstransplantat. Om den partiella amputationen medfor en
mycket kort penis dr det ofta battre att utféra total amputation. Vid stadium
T4 rekommenderas neoadjuvant cytostatikabehandling f6ljt av kirurgi vid
terapisvar (104, 105).

9.4 Inguinala lymfkdrtelmetastaser

Radikal lymfkortelutrymning ar standardbehandling vid inguinala och pelvina
lymfkortelmetastaser. Lymfkortelkirurgi dr associerad med hog frekvens av
komplikationer (3070 %) (106-108) och kriver dirfér noggrann kirurgisk
teknik, preoperativ antibiotika och god postoperativ vard. Det postoperativa
omhindertagandet innefattar bl.a. tidig mobilisering, anvindande av
kompressionsstrumpor for att undvika 6dem och korrekt handliggning av
lymfocele.

9.4.1  Radikal inguinal lymfkértelutrymning

Vid konstaterad inguinal lymfkortelmetastasering utfors sa kallad radikal
inguinal lymfkoértelutrymning (ILND) Ingreppet omfattar samtliga
lymtkoértlar mellan inguinalligamentet, m. adductor longus och m. sartorius.

Modifierad inguinal hymfkirtelutrymning

Till skillnad fran den radikala inguinala lymfkortelutrymningen exkluderas
omradet lateralt om femoralisartiren och nedom fossa ovalis vid det
modifierade ingreppet. Den modifierade inguinala lymfkortelutrymningen ar
en diagnostisk dtgird som ett andrahandsalternativ till DSNB(dynamisk
sentinel node-biopsi).

9.4.2  Icke palpabla lymfkortlar

Tumorer med liten risk f6r lymfkortelmetastasering (Tis, Ta, T1G1) £6ljs med
aktiv monitorering av lymfkortelstatus, se kapitel 11 Uppfoljning. Hos
patienter med tumoérer med intermedidr risk (T1G2) och hog risk (>T1G2)
tor lymfkortelmetastasering undersoks ljumskarna med ultraljud som
kompletteras med finnalspunktion av eventuella suspekta lymfkortlar.
Direfter ska DSNB utféras. Om DSNB pavisar forekomst av lymfkortel-
metastasering ska radikal lymfkortelutrymning genomforas.
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Om det saknas moijlighet att utf6ra DSNB bor modifierad lymfkortel-
utrymning 6vervigas enligt enskild bedémning av riskfaktorer/nomogram fo6r
lymfkortelmetastaser. Se flédesschema 1 bilaga 2 (109).

9.4.3  Palpabla lymfkortlar

For utredning se kapitel 5 Symtom, kliniska fynd och diagnostik. Vid
konstaterade metastaser kompletteras utredningen med CT-buk/bicken
alternativt bor PET/CT utforas pga. hog sensitivitet och patienten opereras
med radikal lymfkortelutrymning om generaliserad sjukdom ej foreligger. Se
flodesschema 2, bilaga 2.

9.5 Pelvin lymfkértelutrymning (PLND)

Risken for pelvin lymfkortelmetastasering ar 23 % om 2-3 inguinala
lymfkortlar pavisas och 56 % om mer dn 3 kortlar dr engagerade eller om det
forekommer tumoérvaxt utanfor lymfkortelkapseln, sk periglandular vixt
(110). Pelvin lymfkortelutrymning (PLND) utfors till iliakabifurkationen hos
patienter med pN2-3 efter neoadjuvant cytostatikabehandling.

9.6 Neoadjuvant cytostatikabehandling

Overlevnaden i peniscancer ir starkt kopplad till regional lymfkortel-
metastasering. I synnerhet dr prognosen dalig for patienter med metastasering
till pelvina lymfkortlar, 1 de flesta studier ses en 5-arséverlevnad pa under

20 % for denna patientgrupp (111, 112).

Evidensgraden for neoadjuvant eller adjuvant onkologisk behandling,
cytostatika och/eller radioterapi ir lig (+), och befintlig kunskap och
internationella riktlinjer baseras framfor allt pa sma retrospektiva studier.

Preoperativ cytostatika har anvints dels neoadjuvant till patienter med
lymfkortelmetastasering inguinalt och pelvint dels till patienter som inte dr
primart operabla men dir en tumorkrympning kan gora en kurativt syftande
operation mojlig.

Olika regimer har provats, majoriteten med platinum innehallande regimer.

Sma studier (105, 113) har visat att ungefir hilften av patienterna fir effekt
av behandlingen. Ibland har det resulterat i signifikant downstaging vilket
gjort att patienter som fore behandlingen inte varit operabla blivit detta efter
cytostatikabehandlingen. Den rekommenderade regimen dr PIC (Paclitaxel
175 mg/m” dag 1, Ifosfamid 1 200 mg/ m* dag 1-3, Cisplatin 25 mg/m’ dag
1-3). Det vetenskapliga stodet for val av regim dr begrinsat. I en fas II-studie
(114) med 30 patienter med lymfkortel-metastasering gav PIC en respons-
frekvens pa 50 %, 22 av 30 opererades efter genomgangen behandling varav
3 var i komplett remission. Drygt 30 % av patienterna levde efter i median 3
ars uppfoljning.
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I avsaknad av god evidens har vardprogrammets arbetsgrupp valt att, 1
samklang med internationella riktlinjer (1, 115), rekommendera onkologisk
tilliggsbehandling till patienter med erkint daliga prognostiska faktorer, dvs.
till patienter med hog risk 61, eller pavisad, pelvin lymfkortelmetastasering.
Denna riskbedémning gors 1 olika faser av handlidggningen av patienten,
vilket innebir att tilliggsbehandling kan bli aktuell i olika faser.

Vid primir utredning av patienten, fére primir kirurgi, efter initial lymfkortel-
staging (klinisk undersokning eller radiologi + FNAC eller DSNB), efter
inguinal lymfkértelutrymning (ILND) eller efter pelvin lymfkortelutrymning

(PLND) (se flodesschema bilaga 2). For att onkologisk tilliggsbehandling ska
ges krivs histologiskt verifiering av lymfkortelmetastasering.

Patienter som dr potentiella kandidater f6r onkologisk tilliggsbehandling ska
diskuteras pa nationell MDK. Vid rekommendation om behandling bor
denna piborjas inom 2 veckor efter MDK.

I f6rsta hand rekommenderas neoadjuvant cytostatikabehandling nir hog risk
tor pelvin lymfkortelmetastasering foreligger. Om patienten inte anses vara i
skick for cytostatikabehandling kan stralbehandling bli aktuellt.

De patienter som ir aktuella f6r behandling ska vara i gott allméntillstand,
WHO 0-1 och ha en god njurfunktion, GFR 6ver 50. Om patienten inte
bedéms tolerera PIC bor i de flesta fall neoadjuvant cytostatika inte ges,
undantaget till de primart inoperabla, se detta stycke.

Behandlingen ges 1 form av 4 kurer PIC (se bilaga 3) med 3 veckors intervall
infor operation (ILND och/eller PLND).

Klinisk utvirdering med palpation av ljumskar bor ske infér varje kur.
Radiologisk utvirdering bor goras 2 veckor efter den andra kuren, foljt av en
ny diskussion pa nationell MDK. Vid stabil sjukdom rekommenderas fortsatt
behandling. Patienten kan i regel opereras 4 veckor efter den sista kuren.

Vid klinisk eller radiologisk progress bor cytostatikabehandlingen avbrytas

och patienten istallet opereras direkt. Stralbehandling ar ett alternativ hos
inoperabla patienter.
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9.6.1 Fore ILND och PLND

Patienter med hog risk for eller pavisad metastasering till pelvina lymfkortlar
(116-118)och patienter med T4-primirtumor rekommenderas neoadjuvant
cytostatikabehandling f6re bade ILND och PLND. Neoadjuvant cytostatika
tore ILND rekommenderas om patienten uppfyller nagot av foljande
kriterier:
e Lymfkortelmetastas som dr =3 cm vid klinisk eller radiologisk
undersokning. Fyndet bor biopsiverifieras (cN1, 23 cm).
e Tre eller fler lymfkortelmetastaser inguinalt vid klinisk eller
radiologisk undersékning. Fyndet bor biopsiverifieras (cN2).
e Fixerade lymfkortlar inguinalt (cN3).
e PET-CT som inger misstanke om metastas till pelvina lymfkértlar
(cN3).
e Periglandulir tumoérvaxt i lymfkortel frin sentinel node eller
excisionsbiopsi (pN3).
e (T4-tumor.

9.6.2 Efter ILND men fore PLND

Neoadjuvant cytostatikabehandling rekommenderas till patienter som efter
inguinal lymfkortelutrymning beddms ha en hog risk f6r metastasering till
pelvina lymfkértlar (116, 118). Hog risk efter inguinal lymfkortelutrymning
innebdr att patienterna uppfyller nagot av foljande kriterier:

e 2 eller fler inguinala lymfkortelmetastaser (pN2).

e Periglandulir tumérvixt (pN3).

e Cloquets kortel engagerad (pN3).

9.6.3  Primirt inoperabla med ligt GFR

Patienter som bedoms inoperabla p.g.a. lokalt avancerad sjukdom och dir
cisplatin ar kontraindicerat (nedsatt njurfunktion, nedsatt horsel) bor
behandling med PICarbo (paklitaxel, ifosfamid, carboplatin, AUC5)
overvagas.

9.7 Adjuvant cytostatika

I de fall dir patienter inte har behandlats med neoadjuvant cytostatika och
dir man efter lymfkortelutrymning finner mer avancerad sjukdom dn vintat
kan adjuvant cytostatikabehandling 6vervigas. I dessa fall ges 4 kurer PIC pa
samma sitt som vid neoadjuvant behandling.

9.8 Stralbehandling

Liksom for cytostatikabehandling édr evidensgraden for stralbehandling i
neoadjuvant- eller adjuvant syfte mot inguinala och pelvina lymfkértel-
stationer mycket begrinsad (evidensgrad (+)). Befintliga data dr begrinsade
till sma, heterogena retrospektiva patientmaterial och beskriver resultat vid
stralbehandling mot regionala kortelstationer, bade utan och efter pelvin
lymfkortelutrymning (119). Ett resultat dr att adjuvant stralbehandling gav en
recidivrisk pa 11 % jaimfért med 60 % fo6r dem som inte fick adjuvant
stralbehandling (120).
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Vare sig europeiska eller amerikanska riktlinjer rekommenderar i dagsliget
stralbehandling i det rutinmissiga handliggandet av lokalt avancerad
peniscancer (1, 111, 115), férutom vid inoperabel sjukdom, men erfarenheten
fran andra maligniteter med liknande histologi och etiologi (HPV-associerad
skivepitelcancer) talar for att stralbehandling skulle kunna ha en roll dven vid
peniscancer. I sival huvud-hals-cancer som analcancer och vulvacancer spelar
stralbehandling, med eller utan konkomitant cytostatika, en central roll 1
behandlingen, bade som primir kurativ behandling och som en del i
multimodal terapi (121).

Utifran erfarenheten fran dessa diagnoser dr det rimligt att tinka sig att
patienter med peniscancer ocksa skulle kunna dra nytta av stralbehandling,
girna i kombination med cytostatika. Med hénsyn till den erkint daliga
prognosen vid lokoregionalt avancerad sjukdom ér det rimligt att 6vervaga
adjuvant stralbehandling till patienter med hogst risk for regionalt recidiv och
med simst prognos. Det innebir en 6kad risk f6r biverkningar, men med
mojlighet till minskad risk f6r regionalt recidiv. Denna rekommendation ar
nagot stringare in saval EAU (1), ESMO samt NCCN (115). Den nationella
vardprogramgruppen har enats kring att primart rekommendera neoadjuvant
cytostatikabehandling (se avsnitt ovan) vilket vi anser bast Gverensstimmer
med befintlig evidens och gillande internationella riktlinjer. Foljaktligen
rekommenderas stralbehandling i f6rsta hand till patienter som efter genom-
gangen behandling fortsatt bedéms ha en stor risk for recidiv beroende pa
kvarvarande vital cancer. Dirutéver rekommenderas adjuvant stralbehandling
till patienter som inte bedéms vara i skick for cytostatikabehandling, och som
definitiv behandling for patienter med inoperabel sjukdom.

Riktlinjerna for stralbehandling, inkluderande target, doser och eventuell
konkomitant cytostatikabehandling har inspirerats av gillande nationella
riktlinjer vid vulvacancer (122). I enlighet med detta rekommenderas tilligg av
konkomitant cisplatin 1 samtliga fall dér cisplatin inte dr kontraindicerat.

Samtliga patienter bor diskuteras pa nationell MDK inf6ér behandling. Det ar
ocksa viktigt att behandlingen registreras 1 de protokoll, som har upprittats
tor onkologisk behandling i kvalitetsregistret for peniscancer, sa att vi kan
folja upp resultaten av var behandling.

9.8.1  Postoperativ stralbehandling

Postoperativ stralbehandling bor erbjudas till patienter som fatt neoadjuvant
cytostatikabehandling och genomgitt inguinal och pelvin lymfkortelutrym-
ning, om PAD direfter visar viabel cancer. Man boér dven Gverviga det till
patienter som inte ar i skick for neoadjuvant eller adjuvant cytostatika, men
egentligen har indikation f6r det (se 9.6 Neoadjuvant cytostatikabehandling
och 9.7 Adjuvant cytostatika

Behandlingen bor riktas mot kortelomradet eller -omradena dar PAD var
positivt, t.ex. vid sjukdom inguinalt men inte pelvint. D4 stralbehandlas
enbart ljumskomradet.

Patienter med acceptabel njurfunktion (GFR > 50) bor 6vervigas for
konkomitant cisplatin veckovis for att forstirka effekten, se bilaga 3.
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Doser/fraktionering

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

Utan cytostatika: 50 Gy/25 fraktioner, 2 Gy/fraktion, 5 fraktioner/vecka och
1 fraktion/dag.

Om det finns makroskopisk sjukdom, t.ex. bristande radikalitet, sa bor hogre
slutdos 6vervigas (med konkomitant cytostatika: 64,8 Gy/36 fraktioner och
utan cytostatika: 66Gy/33 fraktioner).

Vid palliativ situation kan man Overviga annan fraktionering, t.ex. 3 Gy x 13
eller 4 Gy x 5.
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10. EGENVARD

Rekommendationer

Patienten skall rekommenderas att avsta fran r6kning och att vara
uppmarksam pa sina alkoholvanor.

Socialstyrelsens nationella riktlinjer for sjukdomsforebyggande metoder ar
anvindbara dven under cancerbehandlingen. De innehaller kunskaps- och
beslutsstéd i métet med patienten och rekommenderar olika typer av
radgivning.

10.1 Rdkning

Rokning ar en vildokumenterad riskfaktor for peniscancer. Om patienten ar
rékare bor kontaktsjukskoterskan informera om rékningens negativa effekter
vid operation och stralbehandling, och hinvisa patienten till rokavvinjning
via primérvarden eller den specialiserade virden som kan ge hjilp med
rokstopp. Patienterna kan ocksa ringa den nationella sluta rékalinjen

020-84 00 00 (http://slutarokalinjen.org/). Forutom de generella risker som
alla rékare utsitts fOr, visar forskning att rékning 1 samband med stralbehand-
ling 6kar risken for akuta (123-125) och sena bieffekter i huden (126) samt
risken fOr att senare i livet utveckla lungcancer och hjartinfarkt (127-129).

10.2 Naturlakemedel

Kontaktsjukskoterskan bor informera patienten om att naturlikemedel kan
paverka effekterna av cancerlikemedel (130).

10.3 Alkohol

Kontaktsjukskoterskan bor rekommendera patienten att vara uppmirksam pa
sina alkoholvanor under alla typer av cancerbehandling. Alkohol kan 6ka
risken f6r komplikationer och biverkningar (131-133).

Patienter som vill ha st6d for att férindra sina alkoholvanor kan ringa den
nationella Alkohollinjen 020-84 44 48 (www.alkohollinjen.se)

10.4 Fysisk aktivitet

Fysisk aktivitet har visat sig ge positiva effekter pa muskelstyrka, kondition,
livskvalitet och trotthet f6r patienter med flera olika cancerdiagnoser och idr
en viktig del av cancerrehabiliteringen (134-137). Aven patienter med obotlig
cancer kan fa forbattrad livskvalitet och fungera bittre i sina dagliga liv med
hjilp av fysisk aktivitet. Till detta kommer de hélsovinster som finns for
friska individer.

Personer som har eller har haft cancer bér om mdijligt £6lja de rekommen-
dationer som giller for friska individer nir det giller fysisk aktivitet. Om det
inte 4r mojligt bor dessa personer vara sa aktiva som sjukdomen tilliter och
framfor allt bor de undvika inaktivitet och lingvarigt stillasittande.
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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 legitimeradpersonal kan efter en kortare utbildning skriva ut FaR®.

Samtliga yrkesgrupper i cancervarden kan uppmuntra till 6kad fysisk aktivitet.

Fysioterapeuter kan hjilpa till med bedémning, behandling och
rekommendationer kopplat till fysisk aktivitet.
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11.UPPFOLINING

Det ar viktigt med uppfoljning vid peniscancer da lokala och regionala recidiv
kan vara mojliga att bota om de uppticks tidigt. Fjarrmetastaser har ddremot
en mycket dalig prognos (138). Uppfoljningsrekommendationerna nedan
baseras pa en retrospektiv studie av 700 peniscancerfall (84).

Under de forsta tva arens uppfoljning uppticktes 74 % av recidiven (66 % av
lokala recidiv, 86 % av regionala recidiv, och 100 % av fjairrmetastaserna) och
under de forsta 5 aren uppticktes totalt 92 % av samtliga recidiv. Efter 5 ars
uppfoljning patriffades enbart lokala recidiv eller nya primértumorer. Dessa
fynd motiverar mer intensiva kontroller under de férsta 2 dren och mindre
tita kontroller under de foljande 3 aren, se uppfoljningsschema 11.4. Under
hela uppféljningsperioden dr det viktigt att patienten genomfor egenkontrol-
ler och uppmanas att ta snabb kontakt vid misstinkta fynd. Efter 5 ars
uppfoljning instrueras patienten att fortsitta med egenkontroller, som
inspektion och palpation av penis och ljumskar.

Traditionellt bestar uppfoljningen av inspektion och palpation av penis och
ljumskar. Ultraljudsundersékning och finnalsbiopsi av lymfkortlar 1

ljumskarna ér ett bra komplement (139, 140). Uppféljningsstrategin baseras
pa behandling av primartumor och stadieindelning av regionala lymfkortlar.

Patienter som har behandlats f6r PIN IIT/Tis (exklusive bowenoid papulos)
bor foljas upp enligt rekommendationerna i detta vardprogram. Intervallen
mellan kontrollbesoken kan behoéva individualiseras. Generellt galler att
behandlingskontroll i férsta hand utfors kliniskt, men ibland vid misstanke
om kvarvarande lesion eller vid recidiv, med biopsi (88, 94). Inte sillan krivs
multipla biopsier. Vid recidiv efter medicinsk eller 6vrig kirurgisk behandling
enligt ovan, bér organbevarande kirurgi 6vervigas.

Konsensus kring uppféljning av bowenoid papulos saknas, och varierar
mellan olika kliniker och olika linder. Praxis dr méjligen att f6lja patienten
tills denne 4r kliniskt utlikt. Onskvirt vore ocksa att bowenoid papulos inte
canceranmails eftersom det ibland kan uppsta diskussion da patienten ska
teckna forsikringar. Patologer canceranmaler dock oftast PIN III vare sig det
61 sig om bowenoid papulos eller annan Tis da dessa ser likadana ut
histopatologiskt.

11.1 Primartumor

Vid penisbevarande behandling har upp till 30 % recidivfrekvens rapporterats
(48, 84), men det bor tilliggas att forekomst av lokala recidiv inte paverkar
Overlevnad i motsats till regionala recidiv. Lokala recidiv dr ofta litta att
identifiera och patientinformation ir en viktig del av uppféljningsstrategin.
Vid oklara fynd vid uppfoljning rekommenderas biopsi. Lokala recidiv kan
intriffa efter 5 ar, men livshotande isolerade regionala recidiv och fjirrmeta-
staser intriaffar mycket sillan efter denna tidstymd och det édr darefter
rationellt att 6verlimna kontrollen till en vilinformerad patient (141).
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Efter penisamputation ér recidiv mindre vanliga (ca 5 %), och kontroll-
intervallen kan dérfor vara lingre (84, 142).

11.2 Regionala metastaser

Efter diagnostisk lymfkoértelutrymning ér risken f6r regionala recidiv 2,3 %
jamfort med 9 % da ingen stadieindelning av lymfkortlar genomférts. Om
lymfkortelmetastaser pavisades vid den initiala kirurgin okar recidivrisken till
19 % (84). Baserat pa ovanstaende bor patienter som inte genomgar
lymfkorteldiagnostik samt patienter med pavisade lymfkortelmetastaser
kontrolleras med titare intervall. De tidigare rekommendationerna betonade
vikten av klinisk undersékning av ljumskregionen. Det finns nu mer bevis for
att kompletterande ultraljudsundersckning med finnalsbiopsi ar av stort virde
vid uppféljning (139, 140). Nytillkommen lymfadenopati under uppféljning
ska tills motsatsen 4r bevisad betraktas som en metastas (142).

11.3 Uppfdljning vid regionalt avancerad eller
spridd sjukdom

Vid uppfoljning av patienter med utbredd lymfkortelmetastasering bor
uppfoljningen individualiseras och radiologiska undersckningar overvigas.
PET-CT visar lovande resultat (40).

11.4 Schema 6ver rekommenderade
uppféljningsintervall, undersdkningar och
uppféljningstid

Uppfoljningsintervall Unders6kningar | Upp- Rekom-
foljningstid | mendations-
grad

Ar1-2 | Ar3-5
Baserat pa primirtumor
Penis- Var 3:e | Var 6:e | Klinisk 5ar C
bevarande | médnad | mdnad | undersokning och
kirurgi egenkontroll
Topikal Var
behandling | 3:e -6:e Atligen
av pTis manad
Penis- Var Ge | Arligen
amputation | manad
Baserat pa lymfkortlar
pNx Var 3:e | Var 6:e | Klinisk 5ar C
pN+ manad | manad | undersokning och

egenkontroll

pNO Var 6:e | Arligen | Ultraljud med

manad finnalsbiopsi vid

behov
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12. BEHANDLING AV ATERFALL

Behandling av dterfall maste individualiseras och ske i samrad mellan patient,
urolog och onkolog.

Alla recidiv, saval lokala som regionala, bor diskuteras vid nationell multi-
disciplinir konferens och den kurativt syftande kirurgin bér utforas vid
nationella vardenheter for peniscancer (Universitetssjukhuset Orebro och
Skines Universitetssjukhus i Malmo).

12.1 Lokala recidiv

Generellt dr recidivfrekvensen hogre vid organbevarande kirurgi an vid
amputation, men till skillnad fran ett regionalt recidiv har ett lokalt recidiv
liten inverkan pa prognos och sjukdomsspecifik Gverlevnad (77, 84). Lokala
recidiv kan i regel behandlas enligt samma principer som den priméra
tumoren. Vid lokala recidiv ska en ny bedémning av lymfkortelstatus och
stadieindelning goras.

12.2 Regionala recidiv

Hur man bér behandla ett regionalt recidiv beror pa manga olika faktorer, till
exempel pa nir den primara behandlingen gavs, om det ar ett operabelt
recidiv och tidigare given behandling. Vid kurativ intention bor dessa
patienter behandlas sa intensivt som mojligt dd det dr en situation med hog
risk for fortsatt tumorprogress.

Neoadjuvant cytostatikabehandling f6ljt av kirurgi bor 6vervagas. For val av

neoadjuvant cytostatikabehandling se kapitel 9.6 Neoadjuvant
cytostatikabehandling.
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13. PALLIATIV VARD OCH INSATSER

Palliativ vard skots ndra patientens hemort. Palliativ onkologisk behandling
registreras 1 kvalitetsregistret och kan diskuteras vid nationell MDK.

Till patienter 1 palliativ situation finns flera alternativ f6r cytostatika-
behandling. Patienter i gott allmantillstind och med god njurfunktion kan
overvigas for Cisplatin-innehallande behandling i forsta hand PIC. Se kapitel
9.6 Neoadjuvant cytostatikabehandling.

Ingen evidens finns for val av andra linjens cytostatikabehandling men ett
torslag dr carboplatin+5FU vilket ocksa kan ges 1 forsta linjen om patienten
inte bedoms tolerera Cisplatin-innehallande cytostatikabehandling.

Palliativ stralbehandling kan ocksé vara av virde, se aven 9.8 Stralbehandling.

Palliation vid peniscancer skiljer f6r Gvrigt sig inte fran annan cancersjukdom,

och ddrfor hinvisas till det Nationella vardprogrammet for palliativ vard:

http://www.cancercentrum.se/PageFiles /3493 /NatVP Palliativv%c3%a5rd
2012 final.pdf
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14. UNDERLAG FOR NIVASTRUKTURERING

Rekommendationer:

Samtliga nyupptickta fall och recidiv ska anmilas till nationell MDK.
Kurativt syftande kirurgi utférs vid de tva nationella vardenheterna. Varje
regionalt center ansvarar fér utredning, uppféljning och palliativ vard.

Ett gott omhindertagande férutsitter ett multidisciplinirt team med bland
annat urolog, dermatolog, radiolog, patolog, onkolog, kontaktsjukskoterska,
kurator och fysioterapeut/sjukgymnast. Dirutéver krivs tillging till och
erfarenhet av ett flertal kirurgiska tekniker, diagnostiska utredningar och
radiologiska undersékningar.

For att optimera omhindertagandet och samla kunskap och erfarenhet kring
denna ovanliga patientgrupp dr det angelaget att behandlingen koncentreras,
vilket ocksa rekommenderats i de europeiska riktlinjerna. I EUROCARE-4
studien (143) hade Nederlinderna bist 6éverlevnad vid peniscancer -
behandlingen 4r dir i mycket hog omfattning centraliserad (50).

I Storbritannien har 6verlevnaden forbittrats efter centralisering av
behandling av peniscancer(144). Centralisering forefaller dven forbattra
foljsamheten till riktlinjer avseende organbevarande kirurgi (145).

RCC i samverkan, hilso- och sjukvardsdirektorerna samt landstingsdirektor-
erna beslutade enhalligt att rekommendera landsting och regioner att niva-
strukturera all kurativt syftande kirurgi till tva nationella centrum (Skanes
Universitetssjukhus Malmé och Universitetssjukhuset i Orebro) med start
den 1 januari 2015. Sen finns det 1 varje sjukvardsregion ett centrum som
ansvarar for utredning och uppféljning av peniscancer.

Medicinsk uppféljning ska ske 16pande i kvalitetsregistret och RCC i
samverkan har beslutat att f6lja upp den genomfdrda férindringen 2017 med
ett flertal indikatorer fran kvalitetsregistret och genom registrering vid de tva
utsedda virdenheterna.
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15.KVALITETSREGISTER

Det nationella kvalitetsregistret for peniscancer startade ar 2000 med syfte att
utgbra en bas for kvalitetssikringsarbete, nationella darsrapporter och
forskning. Fran starten t.o.m. diagnosar 2014 finns 1 997 patienter i registret
med en tickningsgrad pa > 95 % jaimfort med Cancerregistret. Uppgifterna
till registret rapporteras fran landets alla urolog-, kirurg-, och hudkliniker som
handldgger dessa patienter.

Fran ar 2009 registreras alla patienter pa den webbaserade dataplattformen
INCA. Fran och med inférandet av INCA-registreringen delades
registreringsblanketten upp pa anmailan, primirbehandling samt uppféljning
med registrering av eventuella recidiv. Sedan slutet av 2015 registreras dven
onkologisk behandling vid primirdiagnos, generaliserad sjukdom samt vid
recidiv. Regionalt cancercentrum i varje region kontrollerar fullstindigheten 1
inrapporteringen och begir in komplettering vid behov. Data samlas direfter
1 en nationell databas som handhas av Regionalt cancercentrum Uppsala-
Orebro. Rapporter fran kvalitetsregistret finns tillgingliga pa
http://www.cancercentrum.se/INCA/
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16.KVALITETSINDIKATORER OCH

MALNIVAER

Overgripande indikatorer for cancervirden som tagits fram i Socialstyrelsens
arbete med nationella riktlinjer

5 ars 6verlevnad vid cancersjukdom

Tackningsgrad i nationellt kvalitetsregister

Deltagande (inkluderad) i strukturerad behandlingsstudie
Bed6mning vid multidisciplindra konferenser

Fullstindigt, strukturerat PAD-svar efter operation

Strukturerad bedomning av illamaende vid cytostatikabehandling
Strukturerad bedomning av halsorelaterad livskvalitet

Strukturerad skattning av smarta vid insittande och foérindring av
behandling

Uppfoljning av symtom inom sex manader efter cancerdiagnos av
sjukskoterska

Tillgang till namngiven kontaktsjukskoterska.

Kvalitetsindikatorer med malnivaer f6r vardprogrammet och
kvalitetsregistrering fram till 1 januari 2017:

bibehallen hég (>95%) tickningsgrad for primarregistrering

ledtider/vantetider:

- att > 80 % av patienterna far ett forsta besok pa
specialistmottagning inom 14 dagar fran remissankomst

- att > 80 % av patienterna med invasiv tumér paborjar behandling
inom 4 veckor fran diagnos

okad foljsamhet till riktlinjer f6r stadieindelning av lymfkortlar:

- att > 90 % av lymfkortelnegativa patienter med = T1G2
genomgir sentinel node dir kontraindikation ej féreligger.
Nir det finns medicinska skal att franga riktlinjerna f6r
stadieindelning och lymfkortelutrymning ska detta registreras i
nationella kvalitetsregistret

6kad foljsamhet till riktlinjer £f6r behandling av lymfkortelmetastaser

(N1-3):

- att > 90 % av patienterna med N1-3 genomgar lymfkortelkirurgi
dir behandlingen bedéms kurativ och kontraindikation ej
foreligger

- att > 90 % av patienterna med N2-3 genomgar neoadjuvant eller
adjuvant onkologisk behandling dir behandlingen bedéms kurativ
och kontraindikation ej foreligger

6kad foljsamhet till riktlinjer f6r organbevarande behandling:

- att > 90 % av patienterna med Tis, Ta- och T1-tumorer genomgar
organbevarande behandling

foljsamhet till riktlinjer £6r nationell multidisciplindr konferens,

nationellt centrum och kontaktsjukskoterska:

- att > 90 % av patienterna med nyupptickt peniscancer eller
recidiv diskuteras vid nationell multidisciplindr konferens
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- att > 80 % av patienterna som ska genomga kurativt syftande
kirurgi behandlas vid ett nationellt centrum
- att > 80 % av patienterna har en namngiven kontaktsjukskoterska

e Okad andel patienter som inkluderas i klinisk studie (malvirde saknas).
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18. FORSLAG PA FORDIUPNING

18.1 Litteratur

http://uroweb.org/wp-content/uploads/EAU-Guidelines-Penile-Cancer-
2015-v2.pdf

18.2 Relevanta lankar
http://www.sbu.se/upload/ebm/metodbok/SBUsHandbok Kapitel10.pdf

Nationellt vardprogram f6r cancer i urinvigarna.

http:/ /www.regionorebrolan.se/sv/uso/Patientinformation/Kliniker-och-

enheter/Urologiska-kliniken/Peniscancer

http://www.skane.se/sv/Webbplatser/Skanes-

universitetssjukhus/Organisation-A-O /Urologen/Urologimottagning-
Malmo/Mottagning-for-peniscancer/

Cancerrehabilitering — Nationellt vardprogram — ett kunskapsunderlag

http://www.vardhandboken.se/Texter/Lymfodem-vard-och-
behandling/Behandlin

http://www.cancercentrum.se/PageFiles /3493 /NatVP Palliativv%c3%a5rd
2012 final.pdf

http://www.cancercentrum.se/INCA/

http://www.1177.se/

http://internmedicin.se
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BILAGA 1
KVALITETSDOKUMENT FOR PATOLOGI

Vinder sig till patologer.

Utskarningsanvisningar

Anatomiska skisser anges 1 appendix (bilaga 1) i syftet att underlitta
hanteringen och utskirningen av preparaten. Ytterligare diagram och
anatomiska skisser finns i standardlitteratur (7, 12).

Storleken pa hela preparatet samt tumoren mats i tre dimensioner och anges i
mm. Detaljerade protokoll f6r bedomning av stansar och hudbiopsier etc.
hanteras enligt kvastprotokoll f6r hudpatologi

(link: http://www.svfp.se/node/220 ). Stotre preparat orienteras genom att
man identifierar glans, sulcus coronarius samt i férekommande fall preputiet.
Savil frenulum som meatus ar lokaliserade ventral pa glans. Om anatomin ar
stord av tumormassor brukar man oftast kunna orientera sig med hjilp av
uretra eller corpora cavernosa. Uppritta en utférlig makroskiss som ska
kunna tolkas av andra. Skriv tydligt. Gl6m inte fotografering.

Foljande ska noteras vid utskérning:

e Antal separata tumérhirdar.

e Utseende (exofytiskt eller endofytiskt vixtsitt).

e Tumdrstorlek i mm (3 dimensioner).

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

e Relation mellan tumér/er och de synliga resektionsplanen. Detta
inkluderar proximal resektionsrand, corpora, uretra, circumferentiellt
blottat penisskaft (Bucks facia), perifer hud eller glans yta.

e Nirvaro av alla 6vriga ytavvikelser som t.ex. vit/r6d plack,
ulcerationer, 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 inférs i en lista pa remissen. Detta
ska inkluderas 1 huvudrapporten.

Storsnitts-/mellansnittskapacitet dr nédvindig for storre preparat sisom
glansektomier eller penektomier, da det underlittar identifikation av djupare
liggande strukturer, speciellt corpora cavernosa, spongiosa samt uretra.
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For att visualisera tumoren/tumorerna behéver man veta foljande:
e Maximalt invasionsdjup.
e Avstand till sido-resektionsranden och djupa resektionsranden
(corpora cavernosa, uretra och hudmarginaler).
e Icke involverad glans, hud eller f6rhud.

Omskirelsespreparatet

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 matetialet tuschas for att markera glans/sulcus-
resektionsranden 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 frin glans penis

Kilexcisioner fran glans penis ir ellipsoida och/eller trianguldra 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 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 ett separat px fran
meatus samt varierande antal peroperativa fryssnitt. Glanshuden ar indelad i
fyra bitar av operationstekniska skal. Observera att kanterna pa glansbitarna
inte representerar sanna resektionsranden. Perifera och djupa
resektionsrinder tuschas. Snitt tas vinkelritt mot den sanna perifera coronala
preputiala resektionsranden. Allt bor biaddas.

Glansektomi

Preparatet inkluderar glans, meatus, distala uretra och sulcus coronarius med
eller utan férhud. I en del preparat inkluderas de mest distala delarna av
corpora cavernosa. Parasagittala snitt tas frain hoger, vanster samt centralt i
preparatet, girna som storsnitt, for att visualisera tumorens relation till
resektionsranden, ventral och dorsal hudresektionsrand och till uretra.
Transversella coronara skivor tas mot hoger och vinster sida for att inkludera
perifera hudmarginaler. Fryssnitt fran uretra och distala delarna av corpus
cavernosa skickas separat.

Partiell eller total penektomi

Preparatet ska orienteras och tuschas for att mirka ut resektionsranden.
Diirefter kan en longitudinell skiva tas lings uretra, varefter man snittar var
halva parasagittalt mot sidorna. Det rekommenderas att man baddar storsnitt
med fullstindiga parasagittala snitt innehallande glans och tuméren, och
dessutom uretras mynning. Uretra ska provtagas rikligt, dd engagemang av
uretra graderar upp tumoren till pT3. Proximalt sa dr uretra ofta indragen i
preparatet i en mer distal riktning dn resektionsranden péa corpora. For
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vilavgrinsade tumorer pa gott avstand frain marginalerna kan det vara
tillrickligt med en ytlig skiva som visualiserar corpora cavernosa-, uretra- och
hudmarginalerna. Om tuméren ses nira resektionsranden sa dr det bittre att
torsoka inkludera dem i provtagningen, anvindande storsnittsteknik dar ett
adekvat antal sagittala snitt biddas inkluderande corpora och uretra.

Uretraresektat for distala uretratumorer

Tumorer utgaende fran distala uretra dr oftast av typen skivepitelcancer.
Samma subtyper ses i tumorer som uppstar fran glans dven om basaloida
tumorer 4r vanligare pa denna lokal. Kirurgisk behandling inkluderar
glansektomi, uretrektomi, samt eventuell partiell och total penektomi som
kan dissekeras och provtagas pa samma vis som primira peniscancrar. Dock
maste 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 sa kan uretrektomi vara ett
alternativ. Distala och proximala marginalerna ska vara markerade och
identifieras. Djup marginal ska dven tuschas och hela preparatet bor biaddas.

Lymfkortelstationer/utrymningar inguinalt och iliakalt

Inguinala och iliakala lymfkortelstationer skickas ofta in separat. Aven
Cloquets-korteln 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 kortel. Alla kortlar baddas. Denna
arbetsuppgift kan med fordel utforas av specialtrinad BMA. Storleken pa den
storsta korteln samt storleken pa de kortlar som makroskopiskt innehéller
sannolik vixt av tumor noteras. Makroskopiskt benigna kortlar baddas i sin
helhet. Stora och makroskopiskt positiva kortlar behover inte baddas i sin
helhet. Ta representativa bitar och inkludera kapsel och omgivande vivnader
tor att kunna evaluera eventuell periglandulir spridning. Provtagning for att
visualisera preparatets yta sker om operatdren 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 korteln ej pavisas innehalla metastatisk cancervixt sa dr tanken
att sannolikheten for ytterligare spridning ar lig och man avstar fran
ytterligare dissektion och vice versa. Falskt negativa resultat har beskrivits da
storre tumorer kan blockera lymfdrinaget, vilket leder till att kérteln missas
(13). Den radioaktiva isotopen som anvinds ar lagstralande och avklingar
snabbt. Redan 24 timmar efter injektion ar stralningen negligerbar (10).
Denna teknik kan identifiera ett fatal lymfkortlar som skickas separat
numrerade f6r analys. Syftet med undersékningen ér att hitta alla metastaser
> 2 mm varfoér kortlarna makroskopisk skivas 1 maximalt 2 mm tjocka skivor.
I praktiken betyder detta att de flesta lymfkortlar > 4 mm kan halveras
parallellt med lingdaxeln. Storre kortlar skirs i flera bitar dér tjockleken pa
bitarna dr 2 mm eller mindre. Om sa 6nskas kan kortlarna ocksa skiras 1 2
mm tunna skivor vinkelrdtt mot lingdaxeln. Kortlar < 4 mm kan undersokas
hela. Immunfirgning for cytokeratiner ska ske enligt sektion 10 nedan.
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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 um mellan samt
med immunfirgning pa varje niva. Vid fryssnittfynd av metastas > 2 mm ér
ett paraffinsnitt tillrickligt (enligt KVAST for brostpatologi).

Fryssnittsdiagnostik

Kan komma i 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 utforas dven pa sentinel node-
preparat da stralningsdosen ér negligerbar (10).

Analyser

Information som ska anges i patologutlatandet
Tumartyp och tuméirvariant

Over 95 % av all peniscancer utgors av skivepitelcarcinom med sillsynta
tillskott av sarkom, melanom eller neuroendokrina carcinom (NEC),
inkluderande storcellig och smacellig neuroendokrin cancer. Skivepitelcancer
indelas i vanlig typ, med underavdelningarna papillir, basaloid, verrukés
(kondylomatos) och sarkomatoida subtyper (7, 14).

Subklassifikation dr ett krav da verrukésa skivepitelcarcinom har bittre
prognos. Basaloida och sarkomatoida carcinom betraktas som héggradiga och
har simre prognos an den vanliga formen av skivepitelcancer. Dessa
cancerformer uppvisar bl.a. en storre tendens till hematogen spridning till
exempelvis lungorna. Blandade vixtmonster ses ej sillan och i dessa fall ska
samtliga ingdende vixtmonster anges(18, 20, 69).

Visctmanstret inverkar dven pa prognos. Vertikalt/endofytiskt vixande
carcinom associeras med hogre risk for metastaser dn ytspridande/exofytiska
carcinom (22). Det dr dock inte helt klart om denna distinktion tillfér nagot
utover stadieindelningen.

Tumorvarianter av skivepitelcancer
e Skivepitelcancer av vanlig typ (UNS).
e Basaloid skivepitelcancer (21).
e Virtliknande (kondylomatos) skivepitelcancer (23, 40).
e Verrukos skivepitelcancer (34).
e Papillir skivepitelcancer (37).
e Skivepitelcancer med blandat vaxtmonster (specificera subtyperna)
(34).
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Andra sillsynta tumorformer
e Pseudohyperplastisk skivepitelcancer (14, 34, 36).
e (Carcinoma cuniculatum (14, 35).
e Sarkomatoid spolcelligt carcinom (45).
e Akantolytiskt skivepitelcarcinom (adenoid, pseudoglandulir) (14, 46).
e Hoggradiga NEC-inkluderande storcelligt NEC samt smacelligt NEC
(7, 14, 43, 44).
e Lymfoepiteliomliknande SCC (42).
e Malignt melanom (47).
e Mjukdelstumérer (7).
e Urotelialt carcinom fran uretra.
e Extramammar Pagets sjukdom (7).
e Adnexatumoérer (7).

Kirlinvasion och perineural invasion

Blodkirls- eller lymfkirlsinvasion (immunofirgningar att tillgd) ska noteras da
detta ir en kind prediktor for lymfkértelmetastaser (48)). Aven perineural
invasion ska anges da denna information visats ha prognostisk signifikans (49,
51, 52).

Resektionsrinder (RR)

Penisbevarande kirurgi leder till mindre utbredning av resektionsrinderna.
Data talar for att detta inte innebir 6kad lokalrecidivrisk (41, 53).

Anvisning for analys:
e Bedom resektionsrinder bade makroskopiskt och mikroskopiskt.
e Ange det radiella avstandet fran tumor till resektionsrand i mm.

e Ange makroskopiskt engagemang av cancer i resektionsrinder (detta
ir av betydelse for kvalitetssikring av kirurgiska procedurer eller/och
preoperativ staging).

Resektionsrinder vid peniskirurgi (utom omskirelsepreparatet):
e Uretra.
e DPeriuretral vivnad inklusive lamina propria, corpus spongiosum.
e Corpus cavernosum.
e Circumferentiella marginaler hos penisskaftet utom hud.
e Perifer hudvivnad.

Rescktionsrinder pa omskirelsepreparatet:
e Coronala sulcus/glans resektionsrand.
e DPerifer kutan resektionsrand.
e Djup central mjukdels-resektionsrand.
e PIN (Penil Intraepitelial Neoplasia).
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Nomenklaturen och tolkningen av de olika morfologiska formerna av
preinvasiva lesioner har radikalt forandrats under de senaste aren. Inarbetade
termer har 6vergivitis, som Erythroplasia of Queyrat och Bowens sjukdom.
Istallet har man inf6rt den allomfattande termen Penil intraepitelial neoplasi
(PeIN) (70, 146).

Tva huvudsakliga former av neoplasi omfattas av begreppet PeIN.
Odifferentierad PeIN och differentierad PeIN. Nirvaron och subtypen av
PeIN ska rapporteras inkluderande status vid resektionsranden, oberoende av
typen av invasiv huvudtumor. Gradering av PeIN till tre typer
rekommenderas inte.

Odifferentierad PeIN

Dysplasi omfattande hela epitelet som har verrukost eller basaloidt vixtsitt.
Denna lesion har oftast p16-positivitet och ar associerad med invasiv basaloid
eller verrukos cancer. Tidigare benimndes denna malignitetsform “stark
dysplasi” alternativt “carcinoma in situ”.

Differentierad PeIN

Dysplasi som endast engagerar stratum basale och dessutom uppvisar
arkitektonisk avvikelse och stord keratinisering. Denna form ar likartad om
an nist intill identisk med motsvarande lesioner i vulva (70) Denna form av
cancer ir associerad med Lichen sclerosus atrophicus (Balanitis xerotica
obliterans) eller/och verrukdsa tumorer.

Lymfkortelpaket

Vid kértelpositiv sjukdom dr antalet positiva kortlar, nidrvaron av
periglandulir vixt och kértelstorleken viktig f6r bedémning av riskfaktorer.
Detta har visats 1 multivariat analys och dterspeglas i TNM 7 (147) som
klassificerar periglandulir vaxt i inguinal eller pelvin kortel som pN3 (77).

Ange kvot pi lymfkortel /lymfkortlar— hur manga lymfkortlar det finns och
hur manga som har metastaser.

Antalet lymfkortlar 1 en station ska anges i svarsutlaitandet. Dessutom anges
storleken pa den storsta kortelmetastasen, samt nirvaron av periglandular
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 immunohistokemi i de fall konventionell
mikroskopi ej formar pavisa metastaser, da smirre metastaser kan vara svira
att uppticka (13). For vatje sentinel-node anges nirvaro/frinvaro av cancet,
pavisad eller negerad periglanduldr vixt. Ibland kan enstaka cancerceller
identifieras i kortelperiferin/sinus. Detta ska anges, dven om betydelsen dr
oklar for nirvarande.

Specialtekniker inkluderande SN-diagnostik

Immunohistokemi, HPV-typning och molekylargenetik utférs inte som
diagnostisk rutin pa primira penistumorer och preinvasiva biopsier/lesioner.
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Forsok har gjorts att anvinda p16-immunohistokemi och Ki67 for att
stratifiera hog- och lagrisk tumorer, men data ér inte tillrackligt konklusiva for
att rekommendera generell anvindning (78-80, 84, 85).

Immunohistokemiska paneler inklusive hogmolekylira cytokeratiner har ofta
en plats for att bekrifta den underliggande epiteliala komponenten hos
sarkomatoida carcinom och for att sirskilja dessa frin genuina sarkom.

Immunohistokemi krivs dven f6r pavisande av mikrometastaser i sentinel-
node-preparat da smad tumorer, < 2 mm, eller isolerade cancerceller annars
litt kan forbises. For skivepitelcancer rekommenderas generell cytokeratin
sisom: CKAE1/3.

Information i remissens svarsdel

Data som ska inkluderas i PAD-utlatandet

Makroskopi:
e Antal, lokalisation och besktivning av tuméren/tumorerna.
e Tumorstorlek i tre dimensioner uppmitt i mm.
e Invasionsdjup och engagerade anatomiska strukturer.

e Status i resektionsrinderna, inklusive uppskattning av avstandet
till resektionsrinder angivet i mm.

e Nirvaro eller frinvaro av andra ytavvikelser pa preparatet.

Mikroskopt:
e Penis och uretrapreparat.
e Tumorens lokalisation och ursprungslokal.
e Tumortyp och subtyper.

e Tumorgrad (baserat pa virsta omradet oavsett procentuell
utbredning).

e Maximalt tumoOrmatt.

e pT-stadieindelning (atminstone inkluderande for biopsier och
inkompletta resektioner, inklusive subindelning av T'1.

e Vaskular invasion.
e DPerineural invasion.

e Nirvaro eller frainvaro av odifferentierad PeIN (carcinoma in situ)
och/eller differentierad PeIN.

e Status hos resektionsrinderna med avseende pa bade invasiv tumor
och PelN; inklusive avstind uppmitt i mm for invasiv komponent.

Lymfkaortelpreparat
e Regional kortelstatus (pN-stadie).
e Antal och lokalisation av positiva kortlar.
e Storlek pd metastasen/metastaserna i tva dimensionet.
e Nirvaro eller franvaro av periglandulir vixt.
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SNOMED-kodning ska inkludera lokal, tumortyp samt operationsprocedut.

Data som bor inkluderas i PAD-utldtandet:
e Vixtmonster (endofytiskt eller exofytiskt).
e Infiltrativt vixtsitt eller pushing border.
e Procentsats av lagt differentierad cancerkomponent.
e Tumodrens tjocklek eller invasionsdjup (mm).
e Engagemang av uretra inom glans (p3a) kontra inom penisskaftet

(p3b).

For penistumorer:

e Nirvaro eller frinvaro av samtidiga hudlesioner sasom t.ex. lichen
sclerosus et atrophicus.

e Nirvaro eller frinvaro av histologiska tecken talande f6r HPV.

e Engagemang av dartosmuskulatur eller engagemang av extern hud i
torhudspreparat.

e Mitdata i mm for lateral utbredning av individuella
resektionsmarginaler.

e Nirvaro eller frinvaro av tumor vid marginalerna av
lymfkortelpreparat.

Koder och beteckningar

Den sjunde utgavan av TNM rekommenderas (147). Observera att TNM-
systemen skiljer sig for peniscancer och uretracancer.

SNOMED-koder som anvinds och ar utarbetade i samarbete med KVAST-
gruppen for peniscancer.

Topografikoder

T76330 Forhud
T76000 Penis
T75000 Uretra
T08000 Lymftkortel

Morfologikoder

M80702 Skivepitelcancer 7 sitn
M80703 Skivepitelcancer UNS
M80706 Metastatisk skivepitelcancer
M80833 Basaloid cancer

M80513 "Warty" /Kondylomatos cancer
M80513 Verrukés cancer
M81203 Urotelial cancer (Transitional Cell Carcinoma)

M87203 Malignt Melanoma
M87202 Malignt Melanoma in situ
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M85603 Adenoskvamdst carcinom

M80743 Sarcomatoid/spolcelligt carcinom/carcinosarkom
M85423 Extramammary Paget’s sjukdom

M80133 Storcelligt neuroendokrint carcinom

M80413 Smicelligt carcinomm

M81403 Adenocarcinom

Procedurkoder

P1140 Liten biopsi eller smirtre excisions/incisions biopsi,
Lymfkértelbiopsi

P1141 S.k. Wedge-biopsi, Radikal omskirelse, Glans resurfacing,
Lymfkorteldissektion

P1100 Glansektomi, Partiell eller Radikal Penektomi (Resektion)

SNOMED-kodning ska omfatta bade lokalisationskod och kod for
cancerform och subtyper. Dessutom ska man koda for utférd
operationsprocedur.

Kvalitetsarbete fér patologin

Kiriterier for kvalitetsuppfoljning:
e SNOMED: T, M and P kodning: Mal: 100 %

e Rapportering av kirndata i PAD-utlatande: 95 %
Utsvarande av diagnostiska biopsier inom 7 arbetsdagar. 100 %

e All histopatologi utsvarad inom 10 arbetsdagar: 90 % fran och med
2015.

¢ Kirurgisk marginalstatus pa penis och/eller lymfkortelpreparat.
e [Frekvens av olika tumdrsubtyper.
e Antal lymfkértlar fran inguinala dissektioner, periglanduldr tumorvixt.

PREPARATHANTERING

Excisionsbiopsier
e Nala upp pa korkplatta.
e Suturmarkera for orientering med enkel sutur i distal riktning (mot

meatus) och eventuellt en dubbelsutur mot annan f6r operator
intressant resektionsrand.

e T anamnesen: gor en enkel skiss av excisionslokal (se nedan).
e Skicka i formalin till patologavdelning.
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Forbuspreparat (med eller utan tumaorfragestillning)

Nala forsiktigt upp pa korkplatta med exempelvis hudyta ned och
mucosayta upp.

Tuscha sanna kirurgiska resektionsytor, alternativt suturmarkera med
latt dtskilda firger/suturer och ange i anamnesen vad markeringarna
representerar, for basta mojlighet till orientering och
radikalitetsbedomning.

Skicka 1 formalin till patologavdelning. Preparat med storre exofytiska
tumorer bor dock skickas firskt f6r mojlighet till biobankning.

Total/ partiell glans resurfacing

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

Tuscha resektionsytor, alternativt suturmarkera, enligt princip nedan
(dorsalt héger — blatt, dorsalt vanster — svart, ventralt hoger — gult,
ventralt vinster — gront). Djup resektionsrand maéste inte markeras av
kirurg.

Skicka 1 formalin till patologavdelning.
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Glansektomi samt partiell/ total penektomi

Dorsalt hoger Dorsalt vanster

Ventralt vanster

Ventralt hoger

e Nila upp pa korkplatta med djup resektionsrand mot korkytan.
e Tuscha eller suturmarkera resektionsytor enligt samma princip som

ovan. Resektionsyta corpus spongiosum/cavernosum behéver inte
markeras av kirurg,

e Kateter ska vara i.
e Skicka preparatet farskt pa is fran operation till patologavdelning.
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BILAGA 2 FLODESSCHEMA

Flodesschema 1

Icke palpabla lymfkortlar

\

2

Primir tumor
Tis, Ta, T1G1

Primir tumor
>T1G2

Aktiv uppféljning av
lymfkortelstatus

Ultraljud + ev. FNAC
av misstinkta kortlar

FNAC visar metastasering

Nej

Lymfscintigrafi

Fornyad

PET/CT utfors och utredningen sa langt visar att patienten uppfyller nagot
av nedanstaende kriterier och darmed tillhér hogriskgruppen fére ILND:

Sentinel node
¢j pavisad

Modifierad ILND

Uppf6ljning

Visar metastasering

Sentinel node . Pelvin lymfkortelmetastasering
pavisad e Periglandulir tumérvixt
. Lymfkortelmetastas 3 cm eller storre
. 23 lymfkortelmetastaser
DSN Ja Nej
V
ILND

Visar inte metastasering

ILND utfors & PAD visar att patienten uppfyller ndgot av
nedanstdende kriterier & ddrmed tillh6r hogriskgruppen effer

Neoadjuvant cytostatika, 2 kurer PIC

ILND:
. 22 lymfkértelmetastaser
e Periglandulir tumorvixt

. Cloquets lymfkortel engagerad

2

PET/CT

2

Kontraindikation for

Progress

Respons eller stabil sjukdom

cytostatika, GFR < 50

och/eller WHO >2

V%

2 kurer PIC

—

ILND och PLND (endast PLND
om ILND redan ir utford)

Neoadjuvant cytostatika, 4 kurer PIC

V2

Viabel tumor PAD

\l/ PLN
Nej* Ja Viabel tumo6r PAD
\ Adjuvant stralbehandling med konkomitant cytostatika NG
\ Ja Nej*
/

*De patienter som efter ILND och PLIND visar sig
uppfylla kriterier f6r hégrisk och som inte behandlats med
neoadjuvant cytostatika men har gott allmintillstind och
god njurfunktion (WHO< 2 och GFR>50) bor erbjudas
adjuvant cytostatika i form av 4 kurer PIC. De som har
kontraindikationer fér cytostatika bér erbjudas adjuvant
strilbehandling med konkomitant cytostatika. Det giller
iven de patienter som ¢j har viabel tum6r vid den
avslutande operationen.

Uppf6ljning

FNAC=finnalsaspirationscytologi
DSNB= dynamisk sentinel node biopsi
ILND= inguinal lymfkértelutrymning
PLND=pelvin lymfkértelutrymning
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Flodesschema 2

Fixerade lymfkortlar

Ultraljudsledd FNAC
och PET/CT

Palpabla lymfkortlar

Ultraljudsledd FNAC

v

Excisionsbiopsi

Ultraljudsledd FNAC och PET/CT

FNAC visar metastasering

N

Nej

Fortsatt handliggning beroende pa

PET/CT utférs och utredningen sa langt visar att patienten uppfyller nagot
av nedanstaende kriterier & darmed tillhor hogriskgruppen fére ILND:

. Pelvin lymfkortelmetastasering

e Periglandulir tumorvaxt

e Lymfkortelmetastas 3 cm eller storre
. 3 eller fler lvmfkortelmetastaser

fynd och grad av misstanke om
metastasering. T.ex. kan det bli
aktuellt med lymfkortelutrymning,
DSNB eller vid lagrisktumér
exspektans.

/

N \

Neoadjuvant cytostatika, 2 kurer PIC |

PET/CT

och/eller WHO >2

Kontraindikation for cytostatika, GFR < 50

ILND

Progress

Respons eller stabil sjukdom

2 kurer PIC

J

ILND och
PLND

v

Viabel tumér i PAD

Nej*

ILND utf6rs & PAD visar att patienten uppfyller nigot av
nedanstaende kriterier & darmed tillhér hégriskgruppen effer ILND

. 22 lymfkortelmetastaser
e Periglandulir tumorvixt

. Cloquets lymfkortel engagerad

Kontraindikation for cytostatika, GFR < 50 Ja Nej

och/eller WHO > 2

v

Neoadjuvant cytostatika,
4 kurer PIC

Bl

Adjuvant strilbehandling med konkomitant cytostatika

| Viabel tumor i PAD |

Uppfdljning

/ Nej*

N

*De patienter som efter ILND och PLND visar sig uppfylla
kriterier f6r hégrisk och som inte behandlats med neoadjuvant
cytostatika men har gott allmantillstind och god njurfunktion
(WHO<2 och GFR>50) bér erbjudas adjuvant cytostatika i
form av 4 kurer PIC. De som har kontraindikation fér
cytostatika bér erbjudas adjuvant stralbehandling med
konkomitant cytostatika. Det giller dven de patienter som ¢j
har viabel tumér vid den avslutande operationen.
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BILAGA 3

PIC

CYTOSTATIKASCHEMA

2015 03 08/ MJ

Peniscancer

Preparat os/ Maxdos/ Antal Dos Antal Administreringssitt Dag
dostillfdlle dostillfille doser/ interv. doser/
mg/m? mg dygn tim  cykel
1. Cisplatin 25 1 3 ive0 min 1-3
2. Ifosfamid 1200 1 3 iv2tim 1-3
3. Mesna 240 1 3 iv2tim 1-3
4. Mesna 480 2 4 6  potim 2 & 6 efter avslutad ifosfamidinf
5. Paklitaxel 175 1 1 iv3tim 1
6. G-CSF 1 8 4-1
Prep
1 111
2 22 2
3 333
4 4 44 Ny cykel
5 5 !
rTrrr 1717 T 1T T 17T 1T 17T 17T T 17T 17T 17T T 1T T1T°7T 1
Dag 12345 8 15 22

Cykellangd: 21 d

Beredning och administrering v g v

Speciella atgéarder

Paklitaxel premedicinering: 30 min fore start av infusion gives inj. Betametason 12 mg iv, inj.
Clemastin 2 mg iv, inj Ranitidin 50 mg iv.

Kontroll av puls och blodtryck fére och 15 min efter start av infusion.

Akutbricka & PM for atgirder vid akuta allergiska reaktioner skall vara tillgiingliga.

Likare ska finnas nabar pa personsokare. Se dven "Handlidggning av lindrig reaktion vid Taxolinfusion™.

Cisplatin: S-kreatinin infor varje cykelstart. Om patologiskt utféres 10hexol-clearance.
Cisplatin gives med forcerad diures.

CAVE! Aminoglykosid skall ej givas under eller en manad efter cisplatinbehandling
Ifosfamid: Observerans pa cystitbesviir. Hematuristicka vid behov.
Om 3+ sa avbryts ifosfamidbehandlingen.

G-CSF: 5 ng/kg gives fran dag 4.
G-CSF obligatoriskt om neo- eller adjuvant indikation

Dosreduktionsrekommendationer Preparat, % av fulldos
LPK x 10°/L TPK x 10°/L 1 2

>1,5 <100 Behandlingen uppskjutes

Om ALAT och/eller ASAT > 1,5 x 6vre normalviirdet och forhojd ALP reduceras Paklitaxel till 75 %.
Om s-kreatinin > 130 pmol/ eller stiger > 30 % gives ej denna behandling.
Anmarkning

X
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PIC

Blandning och administrering

Preparat Blandas i Administrering ~ Skdljdropp Spoldropp Kemiskt ~ Kommentar
ml sitt tid NaCl,ml NaCl. ml stabil
500
Paklitaxel 1000 NaCl v inf 3 tim 48 tim, rumstemp
250
Ifosfamid 1000 NaCl iv inf 2 tim 72 tim, kallt

Mesna 1:a dos
Mesna foljande doser v inj/po

Cisplatin 500 NaCl v inf 1 tim 72 tim, rumstemp

Prehydrering:
1000 NaCl under 2 tim

Hydrering under behandlingen:
Under behandlingsdygnen gives ytterligare minst 2000 ml vatska po el iv

Posthydrering:
Dygnet efter sista cisplatininfusion minst 2000 ml;
om patienten ej sjalv kan dricka denna mangd, skall vatska givas iv

Diuresen under behandlingsdygnet samt dygnet efter sista cisplatinbehandlingen
ska vara > 400 ml/4 tim

Matning startar samtidigt med start av prehydrering
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201403 03

Cisplatin-veckodos med radioterapi Cervixcancer/
H&N cancer

Preparat Dos/ Maxdos/ Antal Dos Antal Administreringssatt Dag
dostillfalle dostillfalle doser/ interv. doser/
mg/m? mg dygn tim  cykel
1. Cisplatin 40 70 1 1 inf 1tim 1
Prep
1 1 Ny cykel
!
1
Dag 1 8

Behandlingen ges 1 gang/vecka under pagaende stralbehandling. (OBS! fraktionsdos 1,8 Gy/dag).
Cisplatininfusionen skall vara avslutad minst 1 tum innan stralbehandling ges.

Cykellangd: 7d

Beredning och administrering v g v

Speciella atgérder

Cisplatin: P-kreatinin infir varje cykelstart. Om patologiskt utfisres iohexol-clearance.
Cisplatin gives med forcerad diures.
CAVE! aminoglykosid skall ) givas under eller en ménad efter cisplatinbehandling.

Dosreduktionsrekommendationer
Neutrofila x 10%L TPK x 10%L

<15 <100 Behandlingen uppskjutes

Om p-kreat dkar 25 % utféres iohexolclearance. Om GFR ir reducerat med > 25 % men ér
> 50 ml/min/1,73 reduceras dosen cisplatin till 67 %. Om GFR < 50 ml/min/1,73 gives ¢j
denna behandling.
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Cisplatin-veckodos med radioterapi

Blandning och administrering

Preparat Blandas 1 Administrering  Skoljdropp Spoldropp Kemmskt ~— Kommentar
ml satt fid NaClml WNaCl, ml stabil
250
Cisplatin 500 NaCl 1w 1 tim 72 tum, kallt Inkompatibelt med
glukos
Prehydrering:

1000 ml NaCl gives pa 2 tim.

Posthydrering:

2000 ml viitska gives po eller iv efter cisplatininf.

4 tim diures: skall vara 400 ml'4 tim.
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