Nationellt
kvalitetsregister
for Mastocytos

Manual for Inrapportor

2026-01-20

Anmaélan + Uppféljning

L
N/
~
® g
\)
wF

W% REGIONALA
== CANCERCENTRUM

s T SAMUERKAN




Versionshantering — aktuella forandringar
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Bakgrund

Det nationella kvalitetsregistret f6r Mastocytos startade 2016 och omfattar fall av systemisk och
kutan mastocytos

mMCAS — monoklonalt mastcellsaktiveringssyndrom (tidigare MMAS) — inkluderas i
Kwvalitetsregistret men behover ej anmilas i Cancerregistret.

Inloggning i INCA
For att logga in i INCA krivs ett anvindarkonto samt SITHS-kort. Utforlig information finns

hir: Inlogg och behérigheter till INCA - Regionala cancercentrum i samverkan
INCA fungerar bist 1 webbldsare Google Chrome. Tink pd att fora in SITHS-kortet fore
Oppning av webblisare.

Information innanfor inloggning

Fordjupad information om hantering av patienter med t ex sekretessmarkering finns under Mina
sidor

Mina sidor — INCA-hjalpen.
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Stod for inrapportering
Pa Hematologiska cancersjukdomar - Regionala cancercentrum i samverkan finns en flik f6r

kvalitetsregister under respektive cancerdiagnos. Dir finns blanketter f6r utskrift, manualer,
variabelbeskrivning och kontaktuppgifter till styrgrupp och stédteam.


https://cancercentrum.se/utvecklingsarbeteutbildning/statistikrapporter/kvalitetsregister/inloggochbehorigheter.8334.html
https://cancercentrum.se/diagnosbehandling/cancerdiagnoser/hematologiskacancersjukdomar.8175.html

Inklusionskriterier
Registret omfattar:

e Alla nyupptickta fall av Mastocytos, oavsett alder och diagnosdatum.

e Patienten skall vara mantalsskriven i Sverige vid diagnos for att kunna registreras. Det
forutsitts att patienten ar informerad om att uppgifter lagras i dataregister men skriftligt
samtycke krivs ej.

e DPatienten kan vilja att inte delta i kvalitetsregistret, sa kallad OPT-OUT (se mer info om
det nedan)

Morfologisk diagnos / SNOMED3-kod

e Indolent systemisk mastocytos (ISM) 97411/b
e Smoldering systemisk mastocytos (SSM) 97411/b
e Aggressiv systemisk mastocytos (ASM) 97413
e Systemisk mastocytos med associerad hematologisk neoplasi 97413
¢ Benmirgsmastocytos (BMM) 97411/b
e Mastcellsleukemi (MCL) 97423
e Kutan mastocytos 97401/b

e Monoklonalt mastcellsaktiverings syndrom (mMCAS, tidigare MMAS) - ej canceranmilan

Exklusionskriterier

Registret omfattar inte:
e tumdrfynd upptickta vid obduktion.
e patient med skyddad identitet (formuléret tas bort med Avbryt och Radera).
e patient med reservhummer
e patient som avbdjer deltagande, markeras med OPT-OUT (se mer info nedan).

Patientens rattigheter

Information om patientens rittigheter finns under rubrik ”Patientens ritticheter” nir du loggat in
1 INCA. Dir finns information om patienten tackar nej till deltagande, s k OPT-OUT.

Pateniens ramigneter



OPT-OUT, patienter som ej Onskar inga i kvalitetsregistret

Patienter som har tackat nej till att inga i nationella kvalitetsregistret ska anda registreras i INCA.
De som tackat nej ingar didremot inte i nationella kvalitetsregistret och dess nationella vyer. De
ingar dirfor inte i nagra statistiksammanstillningar (nationella arsrapporter med flera) f6r det
nationella kvalitetsregistret. Ddremot ska de ingé i det som kallas for regionalvarddata cancer
(RVC) och data kommer darfor att finnas med 1 klinik- och regionala vyer, bland annat for att
kliniken ska kunna f6lja upp sin egen vardverksamhet.

Beskrivning Over registrets uppbyggnad
Registret startade 2016 och har tva formuldr — Anmalan och Uppféljning,.

Nir dessa formulir sparas i registret skapas en s.k rotpost som ar bla (se nedan). Inunder den
sparas originalhandlingen 1 en gul mapp.

El _ (2003) Mesiocytos Anmaian Registerpost (rotpost)

&) % Mastocytos: Anmaian 2.3 - Hir visas de uppgifter som finns lagrade
[ B 2022-08-22: KS Soina (01100 s i registret.
[ 2022-10-11: KS Scina (01100) Mapp for ett formulir
5 BB (788) Mastocytos Upefdlining Hir finns originalhandlingar, finns flera
[ W Mastocytos: Upp@ljning 2.2 per formular om uppdateringar utforts.
s Originalhandling

Innehaller ursprungsuppgifterna vilket
registerposten 4r baserad pa. Om
Kliniken skickar in nya uppgifter skapas
en ny originalhandling med information

Inrapportering av formular
Inrapportering av Mastocytos ser via INCA f6r de kliniker som har inrapportor i INCA-systemet.
Kliniker som ej dr anslutna till INCA skickar in pappersblankett till respektive Regionalt

cancercentrum. Blanketter for utskrift finns pa Inlogg och behoérigheter till INCA - Regionala
cancercentrum i samverkan

Anmailan

Fylls i sa snart diagnosen ar stilld. Spontan klinisk anmilan rekommenderas. Anvind funktionen
"Spara i register’ fOr att omgaende spara ner data i registret. Hanteras darefter av
Registeradministrator pa RCC f6r koppling till Cancerregistret.

Uppféljning

Fylls i vart tredje 4r utifrin diagnosdatum. Utga frin diagnosdatum +/- 18 méinader. Anvind
funktionen ”Spara i register” for att omgaende spara ner data 1 registret. Funktionen kan
anvindas for fullstindigt ifyllda formuldr och kan anvindas dven om inte Registeradministrator
hanterat koppling till Cancerregistret. Uppfoljningsformulir kopplas till anmailan vilket innebir
att ny registerpost skapas.


https://cancercentrum.se/utvecklingsarbeteutbildning/statistikrapporter/kvalitetsregister/inloggochbehorigheter.8334.html
https://cancercentrum.se/utvecklingsarbeteutbildning/statistikrapporter/kvalitetsregister/inloggochbehorigheter.8334.html

Om data saknas f6r angiven uppfoljning sa ifylles formuliret enligt exempel nedan.

Om patienten vardats vid annan klinik, exempelvis hudmottagning / allergimottagning, vid det
uppfoljningsintervall som efterfragas, vanligen fyll i kryssrutan “Data saknas for angiven
uppfoljning” samt ange var patienten foljts upp under 'Remitterad till” lingst ner i formularet.
Sind darefter in formuliret till RCC.

Uppfdlining avser

Datum fdr beddmning AAAL. MM DL -

Typ av uppféijning O ik v 2 Data saknas for angiven uppféljning. Patient #6ljs via annan kinik &n diagnostiserande

Remitterad ull sjukhus/Klinik

Patsenten remitterad till annat sjukhus/kiinik som ] v
ansvarar for fortsatt Inmapportering O

Sjukdvs/Klinik OC SIleyGattand (1] - KS Solna &311001)

Pappersformuldr och manualer finns pa Nationellt kvalitetsregister myeloproliferativa sjukdomar
- Regionala cancercentrum i samverkan

Visning av registerdata
Klinikens egna data — Interaktiva rapporter

Innanfor inloggning visas klinikens data 1 realtid i form av Interaktiva rapporter. Hir kan kliniken
folja sina egna inrapporterade uppgifter. Samtliga rapporter finns pa Startsidan i INCA via
funktionen ’Titta pa statistik’. Kvalitetsregistret for Mastocytos har i nuldget interaktiva rapporter
enbart innanfér inloggning i INCA.



https://cancercentrum.se/diagnosbehandling/cancerdiagnoser/hematologiskacancersjukdomar/myeloproliferativasjukdomarmpnochmastocytos/kvalitetsregister.7328.html
https://cancercentrum.se/diagnosbehandling/cancerdiagnoser/hematologiskacancersjukdomar/myeloproliferativasjukdomarmpnochmastocytos/kvalitetsregister.7328.html

Rapporterna ér interaktiva dir du sjilv kan gora olika urval och ’skriddarsy’ den data du édr
intresserad av, t ex. olika tidsperioder, patientgrupper etc. Data kan visas pa olika sitt beroende
pa val av presentationsflik (jamforelse, tabell och trend), se exempelbild nedan.

Under fliken beskrivning finns information som kan vara viktig for att inte feltolka uppgifterna.

Antal anmalda patienter
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Livskvalitetsformular, PROM

Nationellt kvalitetsregister f6r Mastocytos saknar PROM.

Individuell Patientoversikt (IPO)

Nationellt kvalitetsregister f6r Mastocytos saknar IPO.

Support

Uppgifter om support finns pa Kunskapsstéd om cancer — f6r dig som arbetar i virden

Ovrig information

For 6vrig information gillande generell inrapportering i kvalitetsregister, se Kvalitetsregister -

Regionala cancercentrum i samverkan



https://cancercentrum.se/
https://cancercentrum.se/utvecklingsarbeteutbildning/statistikrapporter/kvalitetsregister.8592.html
https://cancercentrum.se/utvecklingsarbeteutbildning/statistikrapporter/kvalitetsregister.8592.html

Generella inrapporteringsuppgifter

Finns pa samtliga formular.

Personuppgifter

Formulartext ’ Beskrivning

Personnummer AAAAMMDD-NNNN

Namn Patientens férnamn och efternamn
Hamtas automatiskt fran befolkningsregister

Adress Hamtas automatiskt fran befolkningsregister

Koén K = Kvinna
M = Man
Hamtas automatiskt fran befolkningsregister

Doédsdatum Dodsdatum hamtas automatiskt fran befolkningsregister om det finns. For
befintliga poster i registret kontrolleras dagligen mot befolkningsregister om
dédsdatum tillkommit?

Registrera nytt formular

Klicka pa nytt drende och vilj vilket formuldr du vill registrera

Vilj register
Mastocytos

Vilj formuléar

| Anmalan 4.0

— Valj formular -

Anmalan 4.0

Uppféljning 4.0

Mailformular

Intormation fran registret

Ny rogistroring  JIUSSE SEERT

”Ny registrering” ir forvalt da det till stor del 4r just nya registreringar som gors.

”Uppdatering” dr forvalt da det finns ett lika formuldr inrapporterat sedan tidigare (giller framfor
allt Uppféljning fére primirbehandling).



Om det dnnu inte sparats nagon information i registret kommer det inte finnas nagot att koppla
formuliret till (till exempel Anmilningsformular).

Information fran registret

Visar uppgifter fran tidigare inrapporterade formuldr som finns nedsparade i registret, t ex
diagnosdatum/senaste datum f6r bedémning.

indormation fidn regisiret

VAl registerpost Az - DRaguestaturm 20000115 Slathy dagnos: Indor

CXZTIESEIERTY et Disgnosdatum (1111 Shthg dmgase 15

Intappocierad data | registret

© Indolarit systemisk mastocytos (15M) (2746)

Anmaaan Diagnosdstem: 20:0-071-1% Shatllg diagnas ndolent spstemnk stocytos 150)

Lyppittieg Uppldljning: = & Datum for beddmuning 20030410 Aktuell dlagoes: (000700l Spaaoih masiooytos
1A

Rapportering av ofullstandigt formular nar uppgifter
saknas

Uppagift saknas. Komplett registrering kan inte utfdras,

Koppla

Finns det redan en registrering (sa kallad registerpost) sparad i registret sa kopplas formularet till
registerposten genom att vilja den fran listan. Det dr dd en Uppfoljning som kopplas ihop med
inrapporterad Anmadlan.

VY rogntenpost Arenglan « Dagnossanrs 2043-02+ 1
CEEEEIER) e Diwgncadatum Dlagnes £-ect

Invappotterad data | registret

© Dusgrmadatun: 201).G1.15 (47755)
Arrdlan Diagneedatem 23110015, Dagnse Lt trpmbocyten (1T

eitgrieg Upplidioingspmriad 15 Datims Vi basbborining 00100 05 Dingmas Fopoting vora (7Y

Uppdatera/korrigera formular

For att uppdatera /kotrigera en redan sparad registrering:

1. Vilj 'Nytt drende” och det formulir du vill uppdatera/kortigera.
2. Formuliret hamnar automatiskt i lige "Uppdatering’.
3. Justera de variabler som ska dndras och sedan spara dndringarna, vilj ”Spara i register”.
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Granska

For att utfora en granskning av formuliret och pé si sitt se vad som saknas/ir felaktigt ifyllt i
formuldret utifrin registrets befintliga logiska kontroller - klicka pa knappen ”Granska” som
finns 6verst 1 formuliret till vinster.

En ny dialogruta visar vad som dr felaktigt och behover justeras innan formularet kan skickas:

Granskning av formular

[ o tot sestate 1 I ingn varvimgur itssciest |
Fel:

Ltymiocyter | blod x 904 9/1 Fdtut & clitgaturise

Arendepanel

Arendepanel ar en gruppering knappar avsedda for hantering av inrapporteringsformular 1
kvalitetsregister. Arendepanel erbjuder méijlighet till anvindaren att spara ett formulir i register,
skicka ett formular till en annan inkorg eller behalla ett formular 1 egna inkorgen.

| Fée godhinnands |
Registernamn - formuldrnamn

=
Bild 1 Arendepanel

1. Spara i register
Ett formulir sparas i registret genom knappen ”Spara i register”. Detta kan utforas nir en
registrering dr komplett. Alla formulidr utom féljande undantag sparas direkt i registret:

e “Uppgift saknas. Komplett registrering kan inte utféras” har kryssats 1
e TFormuliret giller en uppdatering samtidigt som samma formulir f6r denna patient finns
pagaende i ett annat drende 1 den egna eller annan inkorg.

Om irendet giller ett formuldr som innehaller data som ska sparas i cancerregistret (byt till
formuldrsnamnet) sparas drendet i registret samt skickas till RCC i den egna regionen. I det
modalfénster som Oppnas via “Spara i register” finns det mojlighet att ange en kommentar.



2. Skicka till...

Ett drende skickas till en annan inkorg genom knappen Skicka till...”. I det modalfénster som
Oppnas via “Skicka till...” finns det mojlighet att ange en kommentar.

”Skicka till” kan utforas i féljande lagen:

e Nir "Uppgift saknas. Komplett registrering kan inte utféras” har kryssats 1
e TFormuliret giller en uppdatering samtidigt som samma formulir f6r denna patient finns
pagaende 1 ett annat drende 1 den egna eller annan inkorg.
Om det finns nagon annan registerspecifik variabel som ska leda till att formularet
skickas i stallet fOr sparas.

3. Lamna i inkorg

Ett drende kan limnas kvar 1 inkorgen genom knappen “Limna i inkorg”.

I det modalfénstret som Gppnas via ”Limna i inkorg” finns det méjlighet att ange f6ljande, som
ocksa visas 1 klinikens inkorg:

e Ligg till tagg: Taggen “For godkinnande” anges om nigon pa kliniken ska granska
rapporteringen innan det sparas i registret.

e Kommentar: Ligg till kommentar vid behov. Kommentaren foljer med formuliret.
Den visas f6r och dndras av bade inrapportor och registeradministrator.

e Ansvarig inrapportor: Ange ansvarig person vid behov, information om detta visas i
inkorgen.

¢ Bevakningsdatum f6r inrapportering: Ange ett datum da nagon information ska
kontrolleras f6r formularet. Datumet kommer att visas i inkorgen.

4. Radera

Anvinds nir formuliret ska raderas helt. Atgéirden kan inte angras. "Radera” kan inte utféras om
arendet dr taggat med information frin RCC registeradministratoren, “Delsparat”,
”Komplettera”, ”Pa remiss”, ”Paminnelse”.

5. Taggar

I formuliret kan det finnas taggar som anger information om formulirets status. Féljande taggar
kan visas 1 inkorgen och 1 formuliren: "Paminnelse”, "Komplettera”, ”Pa remiss”, “Bradskande”,
“Delsparat”. Som inrapportor kan man tagga ett drende med “For godkinnande” nir drendet
limnas i den egna inkorgen.

6. Kommentar

Hir visas kommentarer som finns skrivna pa drendet.
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FORMULAR — ANMALAN

Formulartext

Beskrivning

LEDTIDER

Nar skrevs remiss till
inrapporterande enhet?

AAAA-MM-DD

Information saknas

Ej aktuellt/Uppgift
saknas.

Alternativet Ej aktuellt kan t.ex.
anvandas om patienten redan ar kénd
pa enheten sedan tidigare.

Forsta patientbesok pa
inrapporterande enhet

AAAA-MM-DD

Information saknas

Ej aktuellt/Uppgift
saknas.

Alternativet Ej aktuellt kan t.ex.
anvandas om patienten redan &r kénd
pa enheten sedan tidigare.

Inremitterande

-Primarvard
-Dermatolog
-Allergolog

-Hematolog

-Metabol /Endokrinolog

-Gastroenterolog

Ange fran vilken enhet patienten har
remitterats:

-Egen remiss
-Annan Specificera namn p& den enhet som
avses
DEBUTSYMTOM
Debut av forsta AARA
mastcellsassocierade U it saknas
symtom. PPg
Typ av symtom -Hud Avser typ av debutsymtom. Flera
-Allergi symtom kan anges
-Gl

-Kardiovaskulara
-Neuropsykologiska
- Skelett

-Annat

Specificera vilket symtom som avses




Formulartext

Beskrivning

DIAGNOSGRUND

Diagnosdatum

AAAA-MM-DD.

Tidigaste datum da diagnos faststalls
kliniskt och/ eller genom morfologisk
undersokning. Avser forsta provet i
utredningen som leder till rapporterad
diagnos. Diagnosdatum behéver inte
Overensstdmma med datum for
diagnosgrund.

RCC andrar datum om det finns ett
tidigare datum i cancerregistret.

Alder vid diagnos

Satts automatiskt

Diagnosgrund

-Benmargsaspirat*
-S-Tryptas
-Benmargsbiopsi*
-Flédescytometri*
-Klinisk undersokning

-Annan histopatologisk
undersokning*

Markera samtliga analyser/
undersdkningar som ar
diagnosgrundande. Flera val kan anges.

Diagnosgrundande metod behdver inte
alltid vara samma metod som ar kopplad
till diagnosdatum.

*Kompletterande data behovs vid dessa
analyser, se nedan

Benmargsaspirat

-Preparatar
-Preparatnr

-Diagnostislab/klinik

Om bade benmargsaspirat och
benmargsbiopsi ar taget och det &r olika
tillfallen sa valj uppgifter fran det som ar
diagnosgrundande (oftast biopsin).

Benmargsbiopsi

-Preparatar
-Preparatnummer

-Diagnostiserande lab. /
klinik

Om bade benmargsaspirat och
benmargshbiopsi ar taget och det ar olika
tillfallen sa valj uppgifter fran det som ar
diagnosgrundande (oftast biopsin).

Flédescytometri

-Preparatar
-Preparatnr

-Diagnoslab/klinik

Annan histopatologisk

undersokning

-Ange organ (som
provet ar taget fran)

-Preparatar
-Preparatnummer

-Diagnostiserande
lab./klinik

SLUTLIG DIAGNOS

Slutgiltig diagnos

-Indolent systemisk
mastocytos (ISM)

MMCAS = tidigare MMAS
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Formulartext Beskrivning

-Smoldering systemisk
mastocytos (SSM)

-Aggressiv systemisk
mastocytos (ASM)

-Systemisk mastocytos
med associerad
hematologisk neoplasi

Benméargsmastocytos
(BMM)

-Mastcellsleukemi
(MCL)

-mMCAS Monoklonalt
mastaktiveringssyndrom
(ej canceranmalan)

-Kutan mastocytos

DIAGNOSKRITERIER

For diagnos kravs ett huvudkriterium + ett underkriterium, alternativt tre underkriterier.
Undantag:

Kutan Mastocytos: for diagnos bér benmargsprov ha genomférts med negativt svar

mMCAS: for diagnos kravs pavisad KIT-mutation i benmérg och/eller blod.

Huvudkriterium: Nej/Ja/Ej undersokt

Aggregat av mastceller
(>15st) i benmarg eller
annat organ

Underkriterier

S - tryptas>20 ug/l Nej/Ja/Ej undersokt

Awvikande Nej/Ja/Ej undersokt
mastcellsmorfologi >25%

Aberrant uttryck av CD2 Nej/Ja/Ej undersokt
och /eller CD25 pa
mastceller

Aberrant uttryck av CD30 Nej/Ja/Ej undersokt
pa mastceller

Pavisad mutation i c-kit Nej/Ja/Ej undersokt.
(D816V) — Benmarg

Allelniva (%) Anges om Pavisad mutation i c-kit
Benmarg;Ja

Pavisad mutation i c-kit Nej/Ja/Ej undersokt
(D816V) — Blod




Formulartext

Beskrivning

Allelniva (%)

Anges om Pavisad mutation i c-kit
Blod;Ja

KLINISKA FYND

Palpabel splenomegali

Nej/Ja/Ej undersokt

Palpabel hepatomegali

Nej/Ja/Ej undersokt

Lymfadenopati

Nej/Ja/Ej undersokt

Hudférandringar forenliga
med MPCM

Nej/Ja/Ej undersokt

MPCM=makulopapults kutan
mastocytos

LABORATORIEDATA VID FORSTA BESOK PA INRAPPORTERNADE ENHET

Ange lab-vérde alt. Ej utfort for varje variabel

Provtagningsdatum

AAAA-MM-DD

Ange datum nar majoriteten av proverna
ar tagna

Hb g/L (anges i heltal) / Ej
utfort

Tpk x109/L (anges i heltal) /
Ej utfort

S —Zink pmol / L (anges i heltal)
/ Ej utfort

S-Zink varde Subnormalt Vid ifyllt vard S-Zink varde ovan
Normalt

Referensomrade 8 — 14 pymol/L Vid ifyllt vard S-Zink véarde ovan
10— 17 ymol / L

Lpk x109/L (anges med en
decimal) / Ej utfort

Neutrofila x109/L (anges med tva
decimaler) / Ej utfort

Eosinofila x109/L (anges med tva
decimaler) / Ej utfort

Monocyter x109/L (anges med tva
decimaler) / Ej utfort

ASAT pkat/L (anges med tva
decimaler) / Ej utfort

ALAT pkat/L (anges med tva
decimaler) / Ej utfort

ALP pkat/L (anges med tva

decimaler) / Ej utfort
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Formulartext

Beskrivning

Albumin mg/L (anges med en
decimal)
S-Tryptas pkat/L (anges med en

decimal) / Ej utfort

SYMTOM VID FORSTA BESOK PA INRAPPORTERANDE ENHET

Hud

Flush Nej/Ja/Okant Varmekansla / rodnad

Pruritus Nej/Ja/Okant Klada

Blistering/Bullae Nej/Ja/Okant Utslag / blasor
Anafylaxi Nej/Ja/Okéant Akut, ofta livshotande

Overkanslighetsreaktion
Andra allergiska symtom Nej / Ja / Okéant
Allergiutredning utford Nej/ Ja Om Ja vid Andra allergiska symtom

Om Ja, ange Utfall:
- IgE-medierad allergi.

-Ej IgE-medierad allergi

Om Ja vid IgE-medierad
allergi, ange vilken:

-Allergi mot geting/bi

- Annan, specificera

Gastrointestinala

Kramp/smaérta Nej/Ja/Okant Om Ja vid Gastrointestinala
Diarré Nej/Ja/Okéant Om Ja vid Gastrointestinala
Dyspepsi Nej/Ja/Okant Om Ja vid Gastrointestinala
(Kéanslig mage)
Ulcus ventrikel /duodeni Nej/Ja/Okéant Om Ja vid Gastrointestinala
(Magsar)
Kardiovaskulara Nej/Ja/Okant
Hypotension Nej/Ja/Okéant Om Ja vid Kardiovaskuléra
(Ortostatism = onormalt Iagt blodtryck)
Hjartklappning Nej/Ja/Okant Om Ja vid Kardiovaskulara
Neuropsykiatriska Nej/Ja/Okéant




Formulartext

Beskrivning

Huvudvark Nej/Ja/Okant Om Ja vid Neuropsykiatriska
Koncentrationssvarigheter | Nej/Ja/Okant Om Ja vid Neuropsykiatriska
Skelettvark Nej/Ja/Okant
Luftvagssymtom Nej/Ja/Okant
B-FYND och C-FYND
B - fynd Nej / Ja/ Uppgift B-Fynd:
saknas, -Mer &n 30 % infiltrationsgrad i
benmargsbiopsi och s-tryptas éver 200
Ho/L
-Dysmyelopoes — hypercellular benmarg
med tecken till MDS eller MPN men utan
att uppfylla diagnoskriterierna for dessa
sjukdomar.
-Hepatomegali utan ascites,
-Palpabel splenomegali eller lymfkortlar
over 2 cm.
C - fynd Nej/Ja/Uppgift saknas C-fynd:
Om C-fynd Ja; -En eller flera linjers cytopeni: Neutrofila

ange Nej/Ja/Uppgift

saknas under foljande:

-Osteolys

-Cytopeni

-Ascites

-Portal Hypertension
-Malabsorption
-Hypoalbuminemi

-Hypersplenism

granulocyter < 1 x 109/L.
-Hb < 100 g/L, TPK < 100 x 109/L.

-Hepatopati: Forstorad lever med
ascites, forhojda leverenzymer eller
portal hypertension.

-Splenomegali med hypersplenism.
-Malabsorption med hypoalbuminemi
och ofrivillig viktnedgang.

Stora osteolytiska lesioner och/eller svar

osteoporos med multipla patologiska
frakturer.

ANDRA UTREDNINGSFYND

Annan underliggande
benmérgssjukdom (AHN)

Nej/Ja/Okéant/Uppgift
saknas

Vilken

-KMML
-MDS
-AML
-MPN
-KLL

-Annan — specificera
vilken

Om Ja vid Annan underliggande
benmargssjukdom (AHN)
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Formulartext

Beskrivning

Pavisad genetisk avvikelse
(férutom c-kit D816V)

Nej/Ja/Okant/Uppgift
saknas

Om Ja; ange Vilken:
-RUNX1

-ASXL1

-SFSR2

-TET2

-PDGFRA

-Annan, specificera
vilken

MALIGNITET

Annan malignitet

Nej/Ja/Okéant

Om Ja, ange Vilken
annan malignitet:

-Prostatacancer
-Bréstcancer

-Hud (exklusive
melanom)

- Malignt melanom
-Lymfom

-Hematologiska
diagnoser

-Tjocktarm
-Urinblasa
-Bronk och lunga
-Andtarm

-Gynekologisk cancer-
Annan malignitet,
specificera

UTREDNING AV ORGANENGAGEMANG

Radiologi

Om ja, specificera
metod;

CT Thorax och/eller buk
Ultraljud

Ange aven fynd;
-Normalfynd
-Hepatomegali

-Splenomegali




Formulartext

Beskrivning

-Lymfadenopati
-Skelettforandringar

-Annat, specificera
vilket

-Uppgift saknas

DXA

Nej/Ja/Uppgift saknas
Om Ja, ange:

-Z-score (varde) samt
Specificera lage:

-Landrygg
-Hoft
- Helkropp

-T-score (varde) samt
Specificera lage:

-Landrygg

-Hoft

-Helkropp
-Osteopeni

-Osteoporos

Tidigare fraktur

Nej/Ja/Uppgift saknas

Om ja, ange
Lokalisation:

-l langa rorben
-1 Kotpelare

-Annan, specificera

Hudbiopsi

Nej/Ja/Uppgift saknas
Om ja, ange Utfall:
-Mastcellsinfiltration
-Normalt

-Annat, specificera

BEHANDLING VID FORSTA BESOK PA INRAPPORTERNADE ENHET

Ingen behandling

Fyll i om patienten ej erhallit behandling
vid diagnos

H1-receptorblockerare

Ange Nej/Ja

H2-receptorblockerare

Ange Nej/Ja

Leukotrienhd&mmare

Ange Nej/Ja
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Formulartext

Beskrivning

Oral natriumkromoglikat Ange Nej/Ja
Adrenalinpenna Ange Nej/Ja
Osteoporosbehandling Ange Nej/Ja. Om Ja,

ange;

-Kalcium

-D-vitamin

-Bisfosfonater

-Denosumab
Hyposensibilisering Ange Nej/Ja
UV-behandling Ange Nej/Ja
Alfa interferon Ange Nej/Ja
Hydroxurea Ange Nej/Ja
Kladribin Ange Nej/Ja
Systemiska steroider Ange Nej/JA
Lokala steroider (tarm) Ange Nej/Ja
Tyrosinkinashdammare Ange Nej/Ja. Om Ja,

ange;

-Midostaurin

-Dasatinib

-Imatinib

- Avapritinib

-Annan, specificera

Intensiv Ange Nej/Ja
cytostatikabehandling

Omalizumab Ange Nej/Ja
Planerad Allogen Ange Nej/Ja

stamcellstransplantation

PROV TILL BIOBANK

Prov skickat till biobank Nej/Ja/Uppgift saknas

Avser prov tillgangligt for forskning.

ECNM

The European Competence Network on Mastocytosis

Patient registrerad i ECNM Nej/Ja

PLANERAD UPPFOLJNING




Formulartext

Beskrivning

Ingen fortsatt uppféljning pa
denna patient

Fyll i rutan om patienten ej ska fortsétta
foljas i kvalitetsregistret

Planerad uppféljning

Ange val;

-Primarvard
-Dermatolog

-Allergolog

-Hematolog

-Metabol / Endokrinolog
-Gastroenterolog

-Annan, specificera

Remitterad till sjukhus / klinik

Om ja, ange Sjukhus /
Klinik i rullistan

Ifylles endast om behandling/ fortsatt
uppféljning skall ske pa annat sjukhus/
annan klinik &n den som rapporterat in
anmalan.

Om den Klinik patienten remitteras till gj
aterfinns i listan — vanligen specificera
klink i kommentarsfaltet langst upp i
formularet.
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FORMULAR — UPPFOLJNING

Information fran registret

Visar uppgifter fran tidigare inrapporterade formuldr som finns nedsparade i registret, t ex
diagnosdatum/senaste datum f6r bedémning.

Intapporterad data | registret

© Aggressiv systemisk mastocytos (2621)

Anmdlan Diagnosdatum: 2070-01-01, Slutlig diagnos: Aggressiv systamisk mastocytos
Uppfdining Uppfoljning & & Datum for beddmning: 2016-01-01. Aktuell diagnos: Indoent systemisk mastocytos
Upplélining Uppfoljning: 7 &1, Datum 6r bedémning. 2006-01-01. Aktuell diagnos. [soferad berenlirgumastocytos

MM

OBS! For uppdatering av tidigare inrapporterat formuldr/ Arendeuppgifter, se informationstext

ovan 1 manualen

Formulartext Beskrivning

PATIENT AVLIDEN

Patient avliden Nej/Ja Om avliden, rapportera nytillkomna
om Ja: uppgifter sedan senaste registrering.

Ar dddsorsaken relaterad
till mastocytos?

Nej/Ja/Uppgift saknas

UPPFOLJNING AVSER

Datum fér bedémning AAAA-MM-DD. Avser datum d& patienten senast
beddmdes av lakare infor aktuell
uppfdéljning. Kan vara efter kontroll av
blodprover, behover ej vara ett
kliniskt lakarbesok.

Typ av uppfdljning -3 arsuppféljning Datum for bedémning avser antal ar
efter diagnosdatum. For val av
formular, se mall nedan:

o Qar—4,5ar(3-
-12arsuppfoljning arsuppféljning)

-6arsuppfoljning
-9arsuppfoljning

-15arsuppfoljning e 45ar+—7,54ar(6-
arsuppfoéljining)

o 7,5ar+—10,54r (9-
arsuppfoéljining)

e 10,5 ar+ —»13,5ar (12-
arsuppféljining) osv.

..osv vart 3e ar (I6pande)
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Formulartext

Beskrivning

Data saknas foér angiven
uppféljning. Patient foljs
via annan klinik &n
diagnostiserande

Ifylles om patienten vardats vid annan
klinik vid angivet uppfdljningsintervall
(ex. 3-arsuppfolining) och
inrapportering saknas. Formularet ar
da klart och insandes till registret med
atgard "Klar, sand till RCC”.

Ange var patienten har féljts upp
under det aktuella arsintervallet under
"Remitterad till” langst ner i
formularet, alt i kommentarsrutan.

AKTUELL DIAGNOS

AKTUELL DIAGNOS

-Indolent systemisk
mastocytos

-Smoldering systemisk
mastocytos

-Aggressiv systemisk
mastocytos

-Systemisk mastocytos
med annan underliggande
klonal hematologisk
sjukdom (SM-AHN)

-Isolerad
benmargsmastocytos
(BMM)

-Mastcellsleukemi
-MMAS (ej canceranmalan)

-Kutan mastocytos

Ange Aktuell diagnos vid
uppfoljningstillfallet

ANNAN MALIGNITET

Nej/Ja/Okéant

Om Ja, ange Vilken annan
malignitet:

-Prostatacancer
-Bréstcancer

-Hud (exklusive melanom)
- Malignt melanom
-Lymfom

-Hematologiska diagnoser
-Tjocktarm

-Urinblasa

-Bronk och lunga
-Andtarm

-Gynekologisk cancer
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Formulartext

Beskrivning

-Annan malignitet,
specificera

GIVEN BEHANDLING SEDAN FOREGAENDE RAPPORTERING (PAGAENDE OCH

AVSLUTAD)

Ange aktuell behandling. De behandlingar som registrerats i foregaende formular ar forifyllda i
INCA. Efter varje behandling finns alternativ pdgdende / avslutad. Ta stallning till om behandlingen

pagar eller har avslutats

Ingen behandling

Fylls i om patienten ar helt
obehandlad

H1 - receptorblockerare

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

H2 - receptorblockerare

Om ifylld, valj Status:

Pagéaende / Avslutad

Leukotrienhammare

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Oral natriumkromoglikat

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Adrenalinpenna

Om ifylld, valj Status:

Pagéaende / Avslutad

Osteoporosbehandling

Om ifylld, vélj Status:

-Kalcium: Pagéende /
Avslutad

-D - vitamin: Pagéaende /
Avslutad

-Bisfosfonater: Pagaende /

Avslutad

-Denosumab: Pagaende /
Avslutad

Hyposensibilisering

Om ifylld, valj Status:

Pagéaende / Avslutad

UV — behandling

Om ifylld, valj Status:

Pagéende / Avslutad

a-interferon

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Hydroxyurea

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad
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Formulartext

Beskrivning

Kladribin

Om ifylld, vélj Status:

Pagéaende / Avslutad

Systemiska steroider

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Lokala steroider (tarm)

Om ifylld, valj Status:

Pagéaende / Avslutad

Tyrosinkinashdmmare

Om ifylld, valj Status:

-Midostaurin. Pagaende /
Avslutad

-Dasatinib. Pagaende /
Avslutad

-Imatinib. Pagéende /
Avslutad

-Avapritinib.
Pagaende/Avslutad

-Annan, specificera.
Pagaende / Avslutad

Intensiv
cytostatikabehandling

Om ifylld, vélj Status:

Pagaende/Avslutad

Omalizumab

Om ifylld, vélj status:

Pagaende / Avslutad

Allogen
stamcellstransplantation

Nej/Ja/Uppgift saknas

Om ja; ange Datum for
allogen

stamcellstransplantation
AAAA-MM-DD

LABORATORIEDATA VID UPPFOLJINING

Ange lab-vérde alt. ej utfort for varje variabel

Provtagningsdatum

AAAA-MM-DD

Ange provtagningsdatum nar

majoriteten av proverna &r tagna

Hb g/L (anges i heltal) / Ej
utfort

Tpk x10°/L (anges i heltal) / Ej
utfort

S-Zink pmol/L (anges i heltal) / Ej

utfort

Ange S-zink varde relaterat
till referensvérde lab:
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Formulartext

Beskrivning

Subnormalt/Normalt

samt ange aktuellt
Referensomrade for
analyserande lab:

8 — 14 ymol/L
10 - 17 ymol/L
Lpk x10%L (anges med en
decimal) / Ej utfort
Neutrofila x10%/L (anges med en
decimal) / Ej utfort
Eosinofila x10%L (anges med en
decimal) / Ej utfort
Monocyter x10°/L (anges med en
decimal) / Ej utfort
ASAT pkat/L (anges med tva
decimaler / Ej utfort
ALAT pkat/L (anges med tva
decimaler) / Ej utfort
ALP pkat/L (anges med en
decimal) / Ej utfort
Albumin mg/L (anges i heltal) / Ej
utfort
S-Tryptas pg/L (anges med en

decimal) / Ej utfort

BENTATHETSMATNING

DXA utférd

Nej/Ja/Uppgift saknas
Om Ja, ange:

-Z-score (varde) samt
specificera lage:

-Landrygg
-Hoft
-Helkropp

-T-score (varde) samt
specificera lage:

-Landrygg
-Hoft
-Helkropp

-Osteopeni
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Formulartext

Beskrivning

-Osteoporos

FRAKTUR

Fraktur efter senaste
registrering

Nej/Ja/Okant

Om Ja, ange lokalisation
-1 langa rérben
-Kotpelare

-Annan, specificera

KLINISKA FYND VID UPPFOLJNING

Palpabel splenomegali

Nej/Ja/Ej undersokt

Palpabel forstoring av
mjalte

Palpabel hepatomegali

Nej/Ja/Ej undersokt

Palpabel forstoring av lever

Palpabel lymfadenopati
och eller
>2 cm p& UL/CT

Nej/Ja/Ej undersokt

Lymfkortelférstoring

Hudutslag

Nej/Ja/Ej undersokt

SYMTOM VID UPPFOLJNING

Hud
Flush Nej/Ja/Okéant Varmekansla / rodnad
Pruritus Nej/Ja/Okant Klada
Blistering/Bullae Nej/Ja/Okéant Utslag / blasor
Anafylaxi sedan senaste Nej/Ja/Okant Akut, ofta livshotande

registrering

Om Ja; ange Antal

Overkanslighetsreaktion.

Andra allergiska symtom

Nej/Ja/Okéant

Om Ja; ange
Allerigutredning utford; Ja /
Nej

Om Ja, ange Utfall;
-IgE-medierad allergi
-Ej IgE-medierad allergi

Om IgE-medierad allergi,
ange Vilken

-Allergi mot geting/bi

-Annan, specificera
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Formulartext

Beskrivning

Gastrointestinala

Kramp/smarta Nej/Ja/Okant
Diarré Nej/Ja/Okéant
Dyspepsi Nej/Ja/Okant Kéanslig mage
Ulcus ventrikel / Nej/Ja/Okéant Magsar
duodeni
Kardiovaskulara
Hypotension Nej/Ja/Okant Ortostatism, onormalt lagt blodtryck
Hjartklappning Nej/Ja/Okant
Neuropsykiatriska Nej/Ja/Okant
Huvudvark Nej/Ja/Okéant
Nej/Ja/Okant
Koncentrationssvarigheter
Skelettvark Nej/Ja/Okéant
Luftvagssymtom Nej/Ja/Okant

B-FYND OCH C-FYND

B-fynd

Ange Nej/Ja/Uppgift
saknas

B-fynd:

Infiltration av mastceller utan
organdysfunktion, dvs.;

— Infiltration i benméarg >30% +
tryptas
>200 pkat/L

— Dysmyelopoes — hypercellulér
benmarg med tecken pa MDS eller
MPN men utan att uppfylla
dessa diagnoskriterier. Perifera

blodvarden normala eller latt
avvikande.

— Organomegali (utan
organdysfunktion), dvs
Hepatomegali utan ascites /
Palpabel splenomegali /
Lymfkdortlar dver 2 cm.

C-fynd

Ange Nej/Ja/Uppgift
saknas.

Om Ja, ange Nej/Ja/Uppgift
saknas for foljande fynd;

C-fynd:

-En eller flera linjers cytopeni:
Neutrofila granulocyter < 1 x 109/L.

-Hb <100 g/L, TPK < 100 x 109/L.
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Formulartext

Beskrivning

-Osteolys

-Cytopeni

-Ascites

-Portal hypertension
-Malabsorbtion
-Hypoalbuminemi

-Hypersplenism

-Hepatopati: Forstorad lever med
ascites, forhéjda leverenzymer eller
portal hypertension.

-Splenomegali med hypersplenism.

-Malabsorption med hypoalbuminemi
och ofrivillig viktnedgang.

-Stora osteolytiska lesioner och/eller
svar osteoporos med multipla
patologiska frakturer

REMITTERAD TILL SJUKHUS/KLINIK

Ifylles endast om behandling / fortsatt uppfoljning skall ske pa annat sjukhus / annan klinik an den
som rapporterar in formuléret.

Patienten remitterad till
annat sjukhus / klinik som
ansvarar for fortsatt
inrapportering

Ange Nej/Ja

Om Ja, ange Sjukhus/Klinik
i lista.

Om den klinik patienten remitteras till
ej aterfinns i listan — vanligen
specificera klink i kommentarsfaltet
langst upp i formularet.

Sjukhuskod nya

Ange kod for det sjukhus som
patienten remitteras till

Klinikkod nya

Ange kod for den klinik som patienten
remitteras till

UPPFOLJNING

Ingen fortsatt uppféljning
pa denna patient

Ange om fortsatt uppféljning ej ar
aktuellt samt Orsak.

Markeras om t.ex. patienten flyttat
utomlands eller inte langre vill ingd i
kvalitetsregister. Om patienten
remitteras till annan klinik /
Primarvard registreras detta ovan

% REGIONALA

\L L1/

\)

~ CANCERCENTRUM
‘o™ I SAMVERKAN

Regionala cancercentrum — regionernas nationella samverkan inom cancervarden.
Med patienter och narstaende for hela manniskan, i dagens och framtidens cancervard.

www.cancercentrum.se




