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Epidemiologi, riskfaktorer, genetik mm
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Siewertklassifikation

Obs! Overlapp mellan distala esofagus (C15.5) och
Siewert typ I-1l (C16.0A-B)

| TNM 8 klassas Siewert |-l som esofaguscancer
och Siewert Il som ventrikelcancer




De vanliga cancertyperna

Esofagus
 Skivepitelcancer
e Adenocarcinom 0.3 % 13.6 %
| - with contact to
- the tracheal
o 2 Vt;s_)ﬁchial tree 5,7 % 50,7 %
_ | without contact
Ventrikel || “tothettracheal 94.0 % 35,7 %
bronchial tree
e Adenocarcinom |
Adeno-Ca SCC
(n=594) (n=900)

Siewert at al. Semin Radiat Oncol, 2006



Epidemiologi

e Esofagus- och ventrikelcancer var tillsammans den 4:e vanligaste cancern i
varlden 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 déda i esofagus- eller ventrikelcancer 2018 dvertraffas endast
av lungcancer

Kalla: GLOBOCAN 2018



Epidemiologi - ventrikelcancer

e Sjunkande incidens globalt det senaste halvseklet

Age-standardized incidence
rate per 100,000 men 2012
ASR
Bl 13.0-586
Bl 7.5-13.0
B 53-7.5
[ 4.0-5.3
[ 3.0-4.0
[ 1.0-3.0

Colguhoun et al. Gut. 2015



Epidemiologi — esofagus, adenocarcinom

 Kraftigt 6kad incidens i manga vastlander sedan 70-talet

ASR per 100,000
10.5-26.5
5.6-10.5
4.0-5.6
3.1-4.0
2.2-3.1
1.5-2.2
1.2-1.5

Age-standardized incidence
0.9-1.2 rate per 100,000 men 2012

0.0-0.9
No Data

INigigig's R R B B

Arnold et al. Gut. 2015



Epidemiologi — esofagus, skivepitelcancer

* 90% av all esofaguscancer globalt. Begynnande incidensminskning?

ASR per 100,000 e | i/.
B 10.5-265 4 <«
Bl 56-105 ,,.i""”A‘“)lei 2

| 4.0-5.6 \ _,.'1“

Bl 2.2-3.1 1,

B 1.5-2.2 )

. S0 Age-standardized incidence

] 0.9-1.2 rate per 100,000 men 2012

[ ] 0.0-09

[ No Data

Arnold et al. Gut. 2015



Incidens i Sverige
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Kalla: Socialstyrelsen, statistikdatabasen (2024-05-07).
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Arlig incidens i Sverige 2013-2017
I L S T

Ventrikel, adenocarcinom 264 196 = 500
Esofagus, adenocarcinom 418 107 =~ 500
Esofagus, skivepitelcancer 121 78 ~ 200

Totalt ca 1200 nya fall per ar

Socialstyrelsens statistikdatabas for cancer
https://sdb.socialstyrelsen.se/if can/val.aspx



Riskfaktorer — esofagus, skivepitelcancer

* Rokning

* Alkohol

* Rott kott, processat kott

* Hog alder

* Manligt kon

* Akalasi

 Lagt intag av frukt och gront

 Lagt socioekonomiskt status



Riskfaktorer — esofagus, adenocarcinom

Gastroesofageal reflux

* Fetma

e Rokning

Hog alder

Manligt kon

Lagt intag av frukt och gront
Lagt socioekonomiskt status

Alkohol ej riskfaktor
H. pylori skyddsfaktor



Riskfaktorer — generella

* Rokning

* Hog alder

* Manligt kon

 Lagt intag av frukt och gront
 Lagt socioekonomiskt status



Riskfaktorer - ventrikelcancer

* Helicobacter pylori - 90% av fallen globalt

* Hog alder

 Saltad mat, rott kott, processat kott, l[agt intag av frukt och gront
* Rokning, alkohol

* Epstein-barr virus

* Tidigare ventrikelkirurgi

e Hereditet (se NVP for utredningskriterier)

* endast 1-3% av fallen
e CDH1-mutation 70% risk for hereditar diffus ventrikelcancer

* Arftlig ventrikelpolypos, familjir intestinal ventrikelcancer, Peutz-Jeghers, juvenil
polypos, Lynch, Li-Fraumeni and varianter av familjar adenomatos polypos



Misstankt hereditar diffus ventrikelcancer

En person med diffus ventrikelcancer eller blandtyp (aven kallat "mixed type” eller ”intermediate”)
och minst en av féljande:

* En forsta- eller andragradsslakting med diffus ventrikelcancer eller in situ signetringstumor.
* Diagnos fore 40 ar.

* Lobular brostcancer hos forsta- eller andragradsslaktingar, minst en fore 50 ar.

* Lobular brostcancer (hos samma individ) oavsett alder och familjehistoria.

* Lapp-kak-gomspalt hos patienten eller forstagradsslaktingar.
eller:
Pavisad patogen variant i COH1/CTNNA1-genen.

eller:
Bilateral lobular brostcancer under 50 ar eller tva forsta- eller andragradsslaktingar med lobular

brostcancer och en av de insjuknade under 50 ar inom en famil;.

Ref: NVP 2025



Misstankt familjar intestinal ventrikelcancer

En person med intestinal ventrikelcancer och minst en av féljande:

* En intestinal ventrikelcancer hos en forstagradsslakting, minst en med
diagnos fore 60 ar.

 Tva fall av intestinal ventrikelcancer i forsta- eller andragradsslaktingar
oberoende av insjuknandealder.

Ref: NVP 2025



Misstankt arftlig ventrikelpolypos (GAPPS)

Gastric adenocarcinoma and proximal polyposis of the stomach
(GAPPS)

Samtliga kriterier kravs:

* Mer an 100 polyper i ventrikeln, huvudsakligen i fundus, men g;j i
tunn- eller tjocktarm.

* Diagnos fore 40 ar eller minst tva med GAPPS som ar
forstagradsslaktingar till varandra.

Ref: NVP 2025



Patogenes — feat. prof. Jirstrom



Malign transformation - esofagus
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Barrett’s esofagus

Enda kanda histologiska forstadiet till
adenocarcinom i esofagus (EAC)

Svarbedomd prevalens; cirka 1-2% i
normalbefolkningen och cirka 10% hos
patienter med GERD

Upp emot 50% av patienter med BE
eller EAC anger inga GERD-symptom
(“tyst” GERD eller annan patogenes)

HP-infektion minskar risken

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



Malign transformation - ventrikel
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Utredning, diagnostik mm



Behandling



Tidiga atgarder

* Nutrition {J

* Psykosoc fI

* Ovrig symtomlindring I
* Fysisk aktivitet 1

* Rokning I

* Alkohol



Nutrition

Manga patienter har pga dysfagi eller retentionsbesvar svart med
nutritionen och har darmed:

* risk for snabbt forsamrat AT
 daliga forutsattningar for att klara saval kirurgi som onkologi

 dalig livskvalitet
Det ar angelaget med optimerad nutrition (dietist, naringsdrycker,

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). Forsiktighet med PEG om kurativ kirurgi planeras.

Tank multidisciplinart!



Faktorer som paverkar behandlingsval

Tumor Patient
* Lokalisation « Onskemal
* Utbredning * AT
* Tumoérbiologi * Komorbiditet
« Alder
Sjukvard
* Evidens

* Kompetens
 Kostnadseffektivitet
e Jamlikhet



