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Obs! Överlapp mellan distala esofagus (C15.5) och 
Siewert typ I-II (C16.0A–B)

I TNM 8 klassas Siewert I-II som esofaguscancer
och Siewert III som ventrikelcancer

Siewertklassifikation 



De vanliga cancertyperna

Esofagus
• Skivepitelcancer
• Adenocarcinom

Ventrikel
• Adenocarcinom

Siewert at al. Semin Radiat Oncol, 2006 



Epidemiologi

• Esofagus- och ventrikelcancer var 4llsammans den 4:e vanligaste cancern i 
världen 2018 avseende incidens med 1,6 miljoner nya fall
• Skivepitelcancer i esofagus: 482 000
• Adenocarcinom i esofagus + cardia: 266 000
• Adenocarcinom i ventrikeln: 853 000

• 1,3 miljoner döda i esofagus- eller ventrikelcancer 2018 överträffas endast 
av lungcancer

Källa: GLOBOCAN 2018



Epidemiologi - ventrikelcancer

• Sjunkande incidens globalt det senaste halvseklet

Age-standardized incidence 
rate per 100,000 men 2012

Colquhoun et al. Gut. 2015 



Epidemiologi – esofagus, adenocarcinom

• Kraftigt ökad incidens i många västländer sedan 70-talet

Age-standardized incidence 
rate per 100,000 men 2012

Arnold et al. Gut. 2015 



Epidemiologi – esofagus, skivepitelcancer

• 90% av all esofaguscancer globalt. Begynnande incidensminskning?

Age-standardized incidence 
rate per 100,000 men 2012

Arnold et al. Gut. 2015 



Incidens i Sverige



Årlig incidens i Sverige 2013-2017

Män Kvinnor

Ventrikel, adenocarcinom 264 196

Esofagus, adenocarcinom 418 107

Esofagus, skivepitelcancer 121 78

Totalt ca 1200 nya fall per år

Socialstyrelsens sta^s^kdatabas för cancer 
h8ps://sdb.socialstyrelsen.se/if_can/val.aspx

≈ 500

≈ 500

≈ 200



Riskfaktorer – esofagus, skivepitelcancer

• Rökning
• Alkohol
• Rött kött, processat kött
• Hög ålder
• Manligt kön
• Akalasi
• Lågt intag av frukt och grönt
• Lågt socioekonomiskt status



Riskfaktorer – esofagus, adenocarcinom

• Gastroesofageal reflux
• Fetma
• Rökning
• Hög ålder
• Manligt kön
• Lågt intag av frukt och grönt
• Lågt socioekonomiskt status

Alkohol ej riskfaktor
H. pylori skyddsfaktor



Riskfaktorer – generella

• Rökning
• Hög ålder
• Manligt kön
• Lågt intag av frukt och grönt
• Lågt socioekonomiskt status



Riskfaktorer - ventrikelcancer

• Helicobacter pylori - 90% av fallen globalt
• Hög ålder
• Saltad mat, rött kött, processat kött, lågt intag av frukt och grönt
• Rökning, alkohol
• Epstein-barr virus
• Tidigare ventrikelkirurgi
• Hereditet    (se NVP för utredningskriterier)

• endast 1-3% av fallen
• CDH1-mutation 70% risk för hereditär diffus ventrikelcancer
• Ärftlig ventrikelpolypos, familjär intestinal ventrikelcancer, Peutz-Jeghers, juvenil 

polypos, Lynch, Li-Fraumeni and varianter av familjär adenomatös polypos



Misstänkt hereditär diffus ventrikelcancer
En person med diffus ventrikelcancer eller blandtyp (även kallat ”mixed type” eller ”intermediate”) 
och minst en av följande:

• En första- eller andragradssläkting med diffus ventrikelcancer eller in situ signetringstumör.
• Diagnos före 40 år.

• Lobulär bröstcancer hos första- eller andragradssläktingar, minst en före 50 år.
• Lobulär bröstcancer (hos samma individ) oavsett ålder och familjehistoria.

• Läpp-käk-gomspalt hos patienten eller förstagradssläktingar.
eller:
Påvisad patogen variant i CDH1/CTNNA1-genen.
eller:
Bilateral lobulär bröstcancer under 50 år eller två första- eller andragradssläktingar med lobulär 
bröstcancer och en av de insjuknade under 50 år inom en familj.

Ref: NVP 2025



Misstänkt familjär intestinal ventrikelcancer

En person med intestinal ventrikelcancer och minst en av följande: 
• En intestinal ventrikelcancer hos en förstagradssläkting, minst en med 

diagnos före 60 år. 
• Två fall av intestinal ventrikelcancer i första- eller andragradssläktingar 

oberoende av insjuknandeålder.

Ref: NVP 2025



Misstänkt ärIlig ventrikelpolypos (GAPPS)

Gastric adenocarcinoma and proximal polyposis of the stomach 
(GAPPS)
Samtliga kriterier krävs: 
• Mer än 100 polyper i ventrikeln, huvudsakligen i fundus, men ej i 

tunn- eller tjocktarm. 
• Diagnos före 40 år eller minst två med GAPPS som är 

förstagradssläktingar till varandra. 

Ref: NVP 2025



Patogenes – feat. prof. Jirström



Shah et al., Nat Rev Clin Oncol 2023; 20:390-407

Malign transformation - esofagus



Barre2´s esofagus

• Enda kända histologiska förstadiet Dll 
adenocarcinom i esofagus (EAC)
• Svårbedömd prevalens; cirka 1-2% i 

normalbefolkningen och cirka 10% hos 
paDenter med GERD
• Upp emot 50% av paDenter med BE 

eller EAC anger inga GERD-symptom 
(”tyst” GERD eller annan patogenes)
• HP-infekDon minskar risken

Peters et al., Nat Rev Dis Primers 2019; 5:35



Malign transformation - ventrikel

Yeoh et al., Nat Rev Cancer 2021; 22:71-84 



Utredning, diagnostik mm



Behandling



Tidiga åtgärder

•Nutri&on ⇧
• Psykosoc ⇧
• Övrig symtomlindring ⇧
• Fysisk akZvitet ⇧
• Rökning ⇩
• Alkohol ⇩



NutriVon

Många patienter har pga dysfagi eller retentionsbesvär svårt med 
nutritionen och har därmed:
• risk för snabbt försämrat AT
• dåliga förutsättningar för att klara såväl kirurgi som onkologi
• dålig livskvalitet 

Det är angeläget med optimerad nutrition (dietist, näringsdrycker, 
stent eller RT, enteral nutrition via nasogastrisk/nasojejunal sond, 
kateterjejunostomi eller push-PEG, parenteral nutrition).
OBS! Undvik stent vid kurativ behandling eller om RT planeras (dock ingen absolut 
kontraindikation). Försiktighet med PEG om kurativ kirurgi planeras. 
Tänk multidisciplinärt!



Faktorer som påverkar behandlingsval

Tumör
• Lokalisation
• Utbredning
• Tumörbiologi

Patient
• Önskemål
• AT
• Komorbiditet
• Ålder

Sjukvård
• Evidens
• Kompetens
• Kostnadseffektivitet
• Jämlikhet


