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Bakgrund

Det nationella kvalitetsregistret for Mastocytosregistret startade 2016 och omfattar fall av
systemisk och kutan mastocytos.

mMCAS - monoklonalt mastcellsaktiveringssyndrom (tidigare MMAS) - inkluderas 1
Kvalitetsregistret men ska ej anmalas 1 Cancerregistret.

Inklusionskriterier

e Registret omfattar nyupptickta fall av Mastocytos, oavsett alder och diagnosdatum.

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

Lageskod enligt ICD-0O/3 (International Classification of Diseases for
Oncology)

Kutan mastocytos = C44
Mastcellsleukemi = C42.1

Ovriga mastocytoser = RL (respektive lige)

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 canceranmalan*

*De fall som inte ska anmdlas i Cancerregistret registreras som okopplade poster i INCA
Vid tickningskontroll mot cancerregistret sker sokning i huvudsak pa SNOMED-koder

Vid koppling till cancerregistret anvinds ovanstiaende koder, dia namnen pa diagnoserna i
kvalitetsregistret kan skilja sig fran cancerregistret.



Exklusionskriterier

Tumorfynd upptickta vid obduktion

Patient med skyddad identitet registreras ej (formuléret tas bort med Avbryt och Radera)
Patient med reservnummer

Patient som avbojer deltagande, markeras med OPT-OUT (se mer info nedan)

OPT-OUT - patienter som ej 6nskar inga i kvalitetsregistret

En patient har ritt att vilja att inte ingd 1 ett nationellt kvalitetsregister.

Om kliniken meddelar registeradministratoren att patienten inte vill vara med 1 kvalitetsregistret
ska registeradministratdren gd in och markera Opt-out. Se instruktioner/manual samt
information om patientens réttigheter i INCA:

@ ﬁ Infappontenng « Momlorenng - SAmmanstatinmg « Patientens ramghater «

Patientens rattigheter
Nyheter Elextroniska A anmaningal o ke WA B-anmalningar m { - 3lpd
Instruktioner - Opt-out och tillfallig begransning

Registerutdrag

Anledningen till att man inte ska utplana registerposten ar att data fortfarande ska finnas kvar
som Regionala virddata cancer (RVC) bland annat for att kliniken ska kunna f6lja upp sin egen
vardverksamhet. Det innebir att de som tackat nej inte ingar inte i nationella kvalitetsregistret,
dess nationella vyer och inte i ndgra statistiksammanstallningar (nationella arsrapporter med
flera). Diremot finns patienten kvar i klinikvy.

Beskrivning Over registrets uppbyggnad
Registret startade 2016 och byggdes om till React 2020.

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

Bl (2603) Masiocytos Anmaan Registerpost (rotpost)
(=) 5 Mastocytos: Anmalan 2.3 Hir visas de uppgifter som finns lagrade
B 20230822 KS Saima (01100) T+ ] i registret.
B 2022-10-11: KS Soina (01100) Mapp for ett formulir

Hir finns originalhandlingar, finns flera

. -
) 8 (768 Mastocytos Uppfining per formulir om uppdateringar utforts.

Mastocytos: Uppfljning 2.2

Originalhandling

Innehaller ursprungsuppgifterna vilket
registerposten ar baserad pa. Om
kliniken skickar in nya uppgifter skapas
en ny originalhandling med information



Monitorering

Anmilan — fylls 1 sa snart diagnosen ir stalld. Spontan klinisk anmalan rekommenderas

Uppfoljning — fylls i vart tredje ar. Utga frin diagnosdatum +/- 18 méanader.

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

Hantering av formulér - Anmalan:

Kontrollera och korrigera ev SNOMED-kod i cancerregistret
Se till att lab-koden ir ritt ifylld fran inrapportor
Hantering av formuléar — Uppf6ljning:

Uppfoljningsformuliren ska i f6rsta hand sparas direkt i registret av inrapportor. I dessa fall
passerar formuldren oftast ej Registeradministratérens inkorg. Undantag kan vara vid ny diagnos
samt nir rutan for ej fullstindigt ifyllda formulir 4r markerad ("Kompletteringsrutan®).
Anledning till det kan variera.

Inrapportorer kan inte skicka formuldr mellan varandra utan dessa skickas till RCC.

Pappersformulir och manualer finns pa Nationellt kvalitetsregister myeloproliferativa sjukdomar
- Regionala cancercentrum i samverkan
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Uppgifter till/fran cancerregistret

Variabler som ingar som canceranmilan finns endast i formuldr Anmalan och ar f6ljande:

Variabel i Variabel i cancerregistret Information

kvalitetsregistret

Mastocytos - anmilan A-anmailan Mappas alltid vid koppling
fran kvalitetsregistret.

Datum f6r inrapportering  Rapportdatum A-anmilan

Inrapporterande Sjukhus-/klinikkoder

sjukhus/klinik

Anmilande likare Anmilande likare

Diagnosdatum Diagnosdatum

Diagnosgrund ICD-O/3 Kutan mastocytos mappas
alltid till C44.
Mastcellsleukemi: C42.1
Ovriga mastocytoser till RL,
(respektive lige)

Diagnosgrund Diagnosgrund

Diagnostiserande Patologi-/ cytologikoder

lab/klinik

Preparatnummer Preparatnr

Preparatar Preparatar

Slutgiltig diagnos SNOMED3

Patienten remitterad till Remitterad till

annan

sjukvardsinrittning/klinik
som ansvarar for fortsatt
inrapportering:



Ny registrering/Uppdatering

Registerpost att koppla till Registerpost: 342 v Anmalzn Datum 1 12201 Diagnosgrund

© Xopphad 1l isgicrmpast (¢3765167)

Koppla ett arende till en post i registret

Ett drende ska alltid antingen kopplas till en befintlig post i registret, eller om ingenting finns i
registret sedan tidigare ska en ny registerpost skapas. Se till att alternativet "Ny registrering” (1) ar
vald. Vilj sedan vilken post i registret drendet hor till 1 listan “Registerpost att koppla till” (2). Om
det inte finns nagon tidigare post i registret, vilj alternativet "Ny registerpost”. Efter att
registerpost dr vald visas information om den valda registreringen bredvid listan (3).

Uppdatera en tidigare registrering

Skapa ett nytt drende och vilj samma typ av formuldr som ska uppdateras. Nir en befintlig post i
registret ska uppdateras med ny information, valj "Uppdatering” (4). Vilj vilken post i registret
som ska uppdateras i listan ”Registerpost att uppdatera”. Information fran registerposten lises in,
kan dndras och sedan sparas.

Koppla och uppdatera - sparrar for justering

e Fttidrende som skapats av en annan anvindare och ir i uppdateringslage ar last for
justering av Ny registrering/Uppdatering for rollen Monitor (Kvalitetsregister); det gar
inte att avbryta uppdatering eller byta koppling i det hir liget.

e Om ett drende édr delsparat dr kopplingen last. Nar registeradministrator har gjort klart
arendet helt gar det i efterhand att koppla mot en annan registerpost om det skulle
behovas. Detta gérs genom att 6ppna registerposten och sedan koppla om via INCA:s

kopplingsknapp.

Granska

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

AB, Granska

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



Granskning av formular

[ arvtad fat tertade 1l Ings varrimgur hittsces! |
Fel:

Ltymiocyter § blod x 904 9/1 Fdtut & chitgeturice

Arendepanel

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

A T G

| WANISED GURSII DR

Registernamn - formuldrnamn

'h'l Spara | reglster mm 2 Hamera datarirgheter

Bild 1 Arendepanel — registeradministratirens vy

1. Spara i register

Anvinds nir formuliret 4r firdighanterat och ska sparas i registret. Arendet forsvinner fran
inkorgen och eventuella kommentarer som angetts pa drendet i tidigare steg forsvinner.

1. Skicka till...

Anvinds nir formuliret ska skickas till en annan inkorg. Formuliret kan skickas antingen till en
inrapporterande klinik eller till ett annat RCC. I bekriftelsefonstret som 6ppnas ska foljande
information anges:

Skicka till: Mottagare av drendet, kan vara en inrapporterande klinik eller annat RCC.

Lagg till tagg: Kryssa i den informationsrutan som ska visas i mottagarens inkorg och nir
arendet 6ppnas.

Delspara: Kryssa 1 om drendet ska sparas i registret innan det skickas. Nar ”Delspara” angetts en
gang pa ett drende kan det inte kryssas ur utan dndringar sparas 1 registret nir anviandaren
(inrapportor eller registeradministrator) utfor atgiarder 1 drendet.

Kommentar: Text som visas for mottagaren.
2. LAmna i inkorg

Anvinds nir drendet ska limnas kvar i den egna inkorgen. Via bekriftelserutan som 6ppnas fran
knappen ”Limna 1 inkorg”, kan foljande information anges

Ligg till tagg: Kryssa i informationsrutan om den ska visas i den egna inkorgen och nir
formuliret 6ppnas.



Delspara: Kryssa i om drendet ska sparas i registret innan det limnas i inkorgen. Nar "Delspara”
angetts en gang pa ett drende kan det inte kryssas ur utan dndringar sparas i registret nar
anvindaren (inrapportor eller registeradministrator) utfor atgirder i formuliret.

Kommentar: Ligg till kommentar vid behov. Kommentaren foljer med drendet. Den visas for
och kan dndras av bade inrapportér och registeradministrator.

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

Bevakningsdatum fér inrapportering: Ange ett datum da nagon information ska kontrolleras
for drendet. Anledningen kan anges 1 Notering for inkorgen nedan.

Notering f6r inkorgen: En intern notering som visas i drendet och inkorg enbart f6r
registeradministrator.

3. Hantera Dataréattigheter

Nir ett formulir hanteras av flera kliniker sa kan det finnas anledning till att justera vilken/vilka
kliniker som ska behalla behorighet/datarattigheter till formuliret. Ett exempel pé detta kan vara
nir formularet atersinds fran inrapportor till registeradministrator pa grund av att patienten
tillh6r annan klinik. Om patienten ej vardats vid en klinik sa har den kliniken ej heller ritt till
patientens registerdata. Genom att vilja ’Hantera datarattigheter’ kan registeradministrator se
vilka kliniker som har rittigheter till formuliret och vid behov justera detta. For vidare
information se INCA-hjilpen.

4. Radera

Endast drenden som inte ar delsparade kan raderas via denna knapp.

5. Taggar

I formuliret kan det finnas taggar som anger information om formulirets status. Féljande taggar
kan visas 1 inkorgen och i formuliren: "Paminnelse”, "Komplettera”, ”Pa remiss”, “Briadskande”,
“Delsparat”, ”Avvakta canceranmalan”.

6. Kommentar

Hir visas kommentarer som finns skrivna pa drendet.

Tackningsgrad

Tiackningsgrad dr ett matt pa hur heltdckande registret ar i forhallande till cancerregistret. 1
tickningsgraden ingar alla patienter inom diagnosens inklusionskriterier, dvs dven de som valt att
ej delta 1 kvalitetsregister (s.k. OPT-out) samt de patienter som av nigon anledning inte ska f6ljas
upp. Om minst en patient valt att inte vara med i kvalitetsregistret sa kan det inte bli 100%
tickningsgrad. Mastocytos-registret har rapporter f6r tickningsgrad mot Cancerregistret for
Anmalan samt Uppfoljningsformulir.



Start ALL - AML - KLL = KML - Lymfom - MD5 - MPN - Mastocytos -

Tackningsgrader =

Regional tackningzgrad for anmalan Tackningsgrad far 3-rsuppfoljining

Bevakningsrapport

Bevakningsrapport utgar fran bevakningsmallarna och visar hur stor andel av alla formular vi fatt
in, av de som vi kan fa in. Hir ingér ej de patienter som av niagon anledning inte ska
efterforskas/f6ljas upp. MPN-registret har bevakningsrapport f6r Anmilan samt
Uppfoljningsformular.

Bevakningsmallar

Det finns bevakningsmallar f6r bade anmailan samt uppfoljningsformulir. Efterforskning av
Mastocytos sker tva ganger per ar enligt arshjul.

Under INCA-hjilpen — monitorering finns instruktioner om hur man anvinder
bevakningsmallarna.

Kontrollmallar

En kontrollmall/kontrollista 4t en patientlista som visar pd justeringar/rittningar som behover
goras 1 registret, antingen av Registeradministrator eller vidareférmedlas till inrapportér. Om
kontrollmallar finns, sa visas de i Startmenyn via funktionen Statistik:

Star|

Cudasl fon rogedarasmeeinsioo
Registranrg

Fopalahen

Irgnos

Synttom

Fand

Anran mahgrtet

Utredning sy oogane giegemisng

Visning av registerdata
Klinikens egna data — Interaktiva rapporter

Mastocytosregistret visar data via Interaktiva rapporter enbart innanfor inloggning pa INCA. Hir
kan kliniken f6lja sina egna inrapporterade uppgifter i realtid. Samtliga rapporter finns pa
Startsidan 1 INCA via funktionen “Titta pa statistik’.



Variabelspecifikation

Hinvisa girna till variabelspecifikationen dir man kan hitta alla historiska variabelférindringar 1
registret.

Nationellt kvalitetsregister myeloproliferativa sjukdomar - Regionala cancercentrum i samverkan

Support

Uppgifter om support finns pa Nationellt kvalitetsregister myeloproliferativa sjukdomar -
Regionala cancercentrum i samverkan
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Inrapporteringsuppgifter
Finns pa samtliga formulir.
For inrapportor visas inga inrapporteringsuppgifter upp 1 inrapporteringsformuliret.

Om en enhet har markerats som “Tillginglig f6r manuell inrapportering” visas den upp i listan
Inrapporterande enhet, men en varningstext visas ocksa om den viljs: “OBS! Den valda kliniken
saknar INCA-inrapportor 1 detta register.”

A 0BS! Den valda kliniken saknar INCA-inrapportor i detta register.

Initierat av Namn och roll pa den person som skapar ett formuldr. Himtas
automatiskt fran anvindarens inloggningsuppgifter pa INCA.

Datum for Sdtts automatiskt férsta gangen drendet sparas 1 registret. Uppdateras
inrapportering aldrig. Anvinds fOr att se om ett formulidr dr inrapporterat samt
matning av ledtider.

Inrapportor Uppdateras automatiskt for varje atgird som inrapportor utfor, sista
som sparar i registret blir slutgiltig "inrapportot". Uppdateras i registret
nir registerpost uppdateras.

Inrapporterande enhet  Uppdateras automatiskt for varje atgird som inrapportor utfor, sista
som sparar i registret blir slutgiltig "inrapporterande enhet".
Uppdateras i registret nir registerpost uppdateras.

Inrapporterande sjukhus Uppdateras automatiskt for varje atgird som inrapportor utfor, sista
(kod) som sparar i registret blir slutgiltie "inrapporterande sjukhus".
Uppdateras i registret nir registerpost uppdateras.

Inrapporterande klinik ~ Uppdateras automatiskt for varje atgird som inrapportor utfor, sista

(kod) som sparar i registret blir slutgiltig "inrapporterande klinik".
Uppdateras 1 registret nér registerpost uppdateras. Visas inte om
inrapporterande enhet dr ett patologlab.

Kommentar (sparas i Kan till exempel anvindas for att ange varfor uppgifter saknas eller
registret) korrigerats.
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Personuppgifter

Formulartext

‘ Beskrivning ‘

Personnummer AAAAMMDD-NNNN

Namn Patientens férnamn och efternamn
Hamtas automatiskt fran befolkningsregister

Adress Hamtas automatiskt fran befolkningsregister

Kon K = Kvinna
M = Man
Hamtas automatiskt fran befolkningsregister

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

LK Kod fér [an och kommun (LK).

Hamtas automatiskt fran befolkningsregistret.
Kan vid behov &ndras av registeradministrator.

Distriktskod

Hamtas automatiskt frdn befolkningsregister.

11



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.
anvéndas om patienten redan &ar kéand
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 kéand
pa enheten sedan tidigare.

Inremitterande

-Primarvard
-Dermatolog
-Allergolog
-Hematolog
-Metabol/Endokrinolog
-Gastroenterolog
-Egen remiss

-Annan

Ange fran vilken enhet patienten har
remitterats:

Specificera namn pa den enhet som
avses

DEBUTSYMTOM

Debut av forsta
mastcellsassocierade
symtom.

ARAA
Uppgift saknas

Typ av symtom

-Hud

-Allergi

-Gl
-Kardiovaskuléara
-Neuropsykologiska
- Skelett

-Annat

Avser typ av debutsymtom. Flera
symtom kan anges

Specificera vilket symtom som avses

12




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 behdéver inte
Overensstdmma med datum for
diagnosgrund.

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

Alder vid diagnos

Satts automatiskt

Diagnosgrund

-Benmargsaspirat*
(cytologi)
-S-Tryptas (annan
lab.undersokning)
-Benmargsbiopsi*
(histopatologi)
-Flédescytometri*

(annan
lab.undersokning)

-Klinisk understkning

-Annan histopatologisk
undersokning*

Markera samtliga analyser/
undersokningar 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
-Preparatnummer

-Diagnostiserande

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

lab./klinik
Benmargsbiopsi -Preparatar Om bade benmargsaspirat och
benmargsbiopsi ar taget och det &r olika
-Preparatnummer

-Diagnostiserande lab. /
klinik

tillifallen sa valj uppgifter fran det som ar
diagnosgrundande (oftast biopsin).

Flédescytometri

-Preparatar
-Preparatnummer

-Diagnostiserande
lab./klinik

Annan histopatologisk
undersokning

-Organ (som provet &r
taget fran)

-Preparatar
-Preparatnummer

-Diagnostiserande
lab./klinik

Anges nar Annan Histopatologisk
undersokning ar ifylld.
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Formulartext

Beskrivning

SLUTLIG DIAGNOS

Slutgiltig diagnos

-Indolent systemisk
mastocytos (ISM)

-Smoldering systemisk
mastocytos (SSM)

-Aggressiv systemisk
mastocytos (ASM)

-Systemisk mastocytos
med associerad
hematologisk neoplasi

Benmargsmastocytos
(BMM)

-Mastcellsleukemi
(MCL)

-mMCAS Monoklonalt
mastaktiveringssyndrom
(ej canceranmalan)

-Kutan mastocytos

Flytta ut!!! For
diagnosen systemisk
mastocytos kravs ett
huvudkriterium (major)
+ ett underkriterium
(minor) alternativt tre
underkriterier.

mMMCAS = tidigare MMAS

DIAGNOSKRITERIER

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

Undantag:

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

MMCAS: for diagnos krévs pavisad KIT-mutation i benmérg och/eller blod.

Huvudkriterium:

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

Nej/Ja/Ej undersokt

Underkriterier

Nej/Ja/Ej undersokt

S - tryptas>20 pgl/l

Nej/Ja/Ej undersokt

Avvikande
mastcellsmorfologi
>25%

Nej/Ja/Ej undersokt
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Formulartext

Beskrivning

Aberrant uttryck av
CD2 och /eller CD25 pa
mastceller

Nej/Ja/Ej undersokt

Aberrant uttryck av
CD30 pa mastceller

Nej/Ja/Ej undersokt.

Pavisad mutation i c-kit
(D816V) — Benmarg

Anges om Pavisad mutation i c-kit
Benmarg;Ja

P&visad mutation i c-kit
(D816V) — Blod

Nej/Ja/Ej undersokt

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 férenliga
med MPCM

Nej/Ja/Ej undersokt

MPCM=makulopapulés kutan
mastocytos

LABORATORIEDATA VID FORSTA BESOK PA INRAPPORTERNADE ENHET

Ange lab-varde 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 pmol/L Vid ifyllt vard S-Zink vérde ovan
10— 17 pmol / L

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

Neutrofila x109/L (anges med tva

decimaler) / Ej utfort
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Formulartext

Beskrivning

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
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/Okéant Utslag / blasor
Anafylaxi Nej/Ja/Oként Akut, ofta livshotande

overkanslighetsreaktion

Andra allergiska symtom

Nej / Ja / Oként

Allergiutredning utford

Nej / Ja
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

Om Ja vid Andra allergiska symtom

Gastrointestinala

Kramp/smaérta Nej/Ja/Oként Om Ja vid Gastrointestinala
Diarré Nej/Ja/Okéant Om Ja vid Gastrointestinala
Dyspepsi Nej/Ja/Okéant Om Ja vid Gastrointestinala
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Formulartext

Beskrivning

Kénslig mage

Ulcus ventrikel/duodeni Nej/Ja/Okéant Om Ja vid Gastrointestinala
(Magsar)
Kardiovaskulara Nej/Ja/Oként
Hypotension Nej/Ja/Okéant Om Ja vid Kardiovaskulara
(Ortostatism = onormalt 1agt blodtryck)
Hjartklappning Nej/Ja/Okant Om Ja vid Kardiovaskulara
Neuropsykiatriska Nej/Ja/Oként
Huvudvark Nej/Ja/Okant Om Ja vid Neuropsykiatriska
Nej/Ja/Oként Om Ja vid Neuropsykiatriska
Koncentrationssvarigheter
Skelettvark Nej/Ja/Okant
Luftvagssymtom Nej/Ja/Oként

B-FYND och C-FYND

B —fynd

Nej / Ja/ Uppgift
saknas.

B-Fynd:

-Mer an 30 % infiltrationsgrad i
benméargsbiopsi 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

Om C-fynd Ja;
ange Nej/Ja/Uppgift

saknas under féljande:

-Osteolys

-Cytopeni

-Ascites

-Portal Hypertension
-Malabsorption
-Hypoalbuminemi

-Hypersplenism

C-fynd:

-En eller flera linjers cytopeni: Neutrofila
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.
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Formulartext

Beskrivning

ANDRA UTREDNINGSFYND

Annan underliggande
benmargssjukdom (AHN)

Nej/Ja/Okéant/Uppgift
saknas

Om Ja; ange Vilken:
-KMML

-MDS

-AML

-MPN

-KLL

-Annan — specificera
vilken

Pavisad genetisk
awvikelse

(forutom 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/Oként

Om Ja, ange Vilken
annan malignitet:

-Prostatacancer
-Brostcancer

-Hud (exklusive
melanom)

- Malignt melanom
-Lymfom

-Hematologiska
diagnoser

-Tjocktarm
-Urinblasa
-Bronk och lunga

-Andtarm
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Beskrivning

-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
-Lymfadenopati
-Skelettforéandringar

-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:

-I langa rérben

-1 Kotpelare

19




Formulartext

Beskrivning

-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/lJa

H2-receptorblockerare

Ange Nej/Ja

Leukotrienhammare

Ange Nej/lJa

Oral natriumkromoglikat

Ange Nej/Ja

Adrenalinpenna

Ange Nej/Ja

Osteoporosbehandling

Ange Nej/Ja.
ange;

-Kalcium

-D-vitamin

Om Ja,

-Bisfosfonater

-Denosumab

Hyposensibilisering

Ange Nej/Ja

UV-behandling

Ange Nej/Ja

Alfa interferon

Ange Nej/Ja

Hydroxurea

Ange Nej/Ja

Kladribin

Ange Nej/lJa

Systemiska steroider

Ange Nej/JA

Lokala steroider (tarm)

Ange Nej/lJa

Tyrosinkinashammare

Ange Nej/Ja.
ange;

-Midostaurin
-Dasatinib
-Imatinib

- Avapritinib

Om Ja,
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Formulartext

Beskrivning

-Annan, specificera

Intensiv
cytostatikabehandling

Ange Nej/lJa

Omalizumab

Ange Nej/Ja

Planerad Allogen
stamcellstransplantation

Ange Nej/lJa

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 UPPFOLJNIN

G

Ingen fortsatt uppféljning
pa denna patient

Fyll i rutan om patienten ej ska fortsatta
foljas i kvalitetsregistret

Planerad uppféljning

Ange val;

-Priméarvard
-Dermatolog

-Allergolog

-Hematolog

-Metabol / Endokrinolog
-Gastroenterolog

-Annan, specificera

Remitterad till sjukhus /
klinik

Om ja, ange Sjukhus /
Klinik i rullistan

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

Om den Klinik patienten remitteras till ej
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 i manualen

Formulartext Beskrivning

PATIENT AVLIDEN

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

Ar dédsorsaken 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, behdver ej vara ett
kliniskt lakarbesok.
Typ av uppfdljning -3 arsuppfdljning Datum for bedémning avser antal ar
-6arsuppfélinin efter diagnosdatum. For val av
ppiojning formular, se mall nedan:
-9arsuppfdljning . 0&r—45ar(3
-12arsuppfoljning arsuppfoljning)
-15arsuppfoljning e 45ar+—7,5ar(6-

arsuppfolining)

e 75ar+t— 10,5ar (9-
arsuppfolining)

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

..osv vart 3e ar (I6pande)
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Formulartext

Beskrivning

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

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

Ange var patienten har foljts 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/Okant

Om Ja, ange Vilken annan
malignitet:

-Prostatacancer
-Brdstcancer

-Hud (exklusive melanom)
- Malignt melanom
-Lymfom

-Hematologiska diagnoser
-Tjocktarm

-Urinbl&sa

-Bronk och lunga
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Formulartext

Beskrivning

-Andtarm
-Gynekologisk cancer

-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 pAgaende / avslutad. Ta stéllning till om
behandlingen pagar eller har avslutats

Ingen behandling

Fylls i om patienten &r helt
obehandlad

H1 - receptorblockerare

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

H2 - receptorblockerare

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Leukotrienhdmmare

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Oral natriumkromoglikat

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Adrenalinpenna

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Osteoporoshehandling

Om ifylld, valj Status:

-Kalcium: Pagaende /
Avslutad

-D — vitamin: Pagaende /
Avslutad

-Bisfosfonater: Pagaende /
Avslutad

-Denosumab: Pagaende /
Avslutad

Hyposensibilisering

Om ifylld, vélj Status:

Pagéende / Avslutad

UV — behandling

Om ifylld, vélj Status:

Pagaende / Avslutad

a-interferon

Om ifylld, valj Status:

Pagéende / Avslutad
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Formulartext

Beskrivning

Hydroxyurea Om ifylld, valj Status:
Pagaende / Avslutad
Kladribin Om ifylld, valj Status:

Pagéende / Avslutad

Systemiska steroider

Om ifylld, vélj Status:

Pagaende / Avslutad

Lokala steroider (tarm)

Om ifylld, valj Status:

Pagaende / Avslutad

Tyrosinkinashammare

Om ifylld, vélj Status:

-Midostaurin. Pagaende /
Avslutad

-Dasatinib. Pagaende /
Avslutad

-Imatinib. Pagéende /
Avslutad

-Avapritinib.
Pagaende/Avslutad

-Annan, specificera.
Pagéende / Avslutad

Intensiv
cytostatikabehandling

Om ifylld, valj Status:

Pagaende/Avslutad

Omalizumab

Om ifylld, valj status:

Pagéende / Avslutad

Allogen
stamcellstransplantation

Nej/Ja/Uppgift saknas

Om ja; ange Datum for
allogen

stamcellstransplantation
AAAA-MM-DD

LABORATORIEDATA VID UPPFOLJNING

Ange lab-vérde alt. ej utfort for varje variabel

Provtagningsdatum

AAAA-MM-DD

Ange provtagningsdatum nér
majoriteten av proverna ar tagna

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

utfort
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Formulartext

Beskrivning

S-Zink

pmol/L (anges i heltal) / Ej
utfort

Ange S-zink varde relaterat
till referensvarde lab:

Subnormalt/Normalt

samt ange aktuellt
Referensomrade for
analyserande lab:

8 — 14 pymol/L
10— 17 ymol/L

Lpk

x10°/L (anges med en
decimal) / Ej utfért

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 utfért

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

Hg/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:
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Beskrivning

-Léndrygg

-Hoft

-Helkropp
-Osteopeni

-Osteoporos

FRAKTUR

Fraktur efter senaste
registrering

Nej/Ja/Okéant

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 pd UL/CT

Nej/Ja/Ej undersokt

Lymfkortelférstoring

Hudutslag

Nej/Ja/Ej undersokt

SYMTOM VID UPPFO

LINING

Hud

Flush Nej/Ja/Okéant Varmekansla / rodnad

Pruritus Nej/Ja/Okant Klada

Blistering/Bullae Nej/Ja/Oként Utslag / blasor
Anafylaxi sedan senaste Nej/Ja/Okéant Akut, ofta livshotande

registrering

Om Ja; ange Antal

overkanslighetsreaktion.

Andra allergiska symtom

Nej/Ja/Oként

Om Ja; ange
Allerigutredning utford; Ja /
Nej

Om Ja, ange Utfall;

-lgE-medierad allergi

-Ej IgE-medierad allergi
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Formulartext

Beskrivning

Om IgE-medierad allergi,

ange Vilken

-Allergi mot geting/bi

-Annan, specificera

Gastrointestinala

Kramp/smarta Nej/Ja/Okéant
Diarré Nej/Ja/Okéant
Dyspepsi Nej/Ja/Okant Kanslig mage
Ulcus ventrikel / Nej/Ja/Oként Magsar
duodeni
Kardiovaskulara
Hypotension Nej/Ja/Okéant Ortostatism, onormalt 1agt blodtryck
Hjartklappning Nej/Ja/Okant
Neuropsykiatriska Nej/Ja/Oként
Huvudvark Nej/Ja/Okéant
Nej/Ja/Oként
Koncentrationssvarigheter
Skelettvark Nej/Ja/Okéant
Luftvagssymtom Nej/Ja/Oként

B-FYND OCH C-FYND

B-fynd

Ange Nej/Ja/Uppgift

saknas

B-fynd:

Infiltration av mastceller utan
organdysfunktion, dvs.;

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

— Dysmyelopoes — hypercellular
benmarg med tecken p& MDS eller
MPN men utan att uppfylla
dessa diagnoskriterier. Perifera

blodvarden normala eller Iatt
avvikande.

— Organomegali (utan
organdysfunktion), dvs
Hepatomegali utan ascites /
Palpabel splenomegali /
Lymfkortlar 6ver 2 cm.
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Beskrivning

C-fynd

Ange Nej/Ja/Uppgift
saknas.

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

-Osteolys

-Cytopeni

-Ascites

-Portal hypertension
-Malabsorbtion
-Hypoalbuminemi

-Hypersplenism

C-fynd:

-En eller flera linjers cytopeni:
Neutrofila granulocyter < 1 x 109/L.
-Hb < 100 g/L, TPK < 100 x 109/L.

-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/lJa

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






