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Patologi og histologisk beskrivelse

Urethral tumor defineres som en primaer tumor udgaet fra urethralslimhinden eller det peri-urethrale vaev. Tumorer i
urethra opstaet sekundeert til anden tumor i urinvejene betragtes ikke som urethral tumor, men som sekundaer tumor
eller metastase.

Primeer urotelial tumor i prostata henregnes til bleeretumorer.

Hos bade maend og kvinder kan urethrale tumorer uskarpt inddeles i proximale og distale tumorer, med nogen betydning
for behandlings strategi og prognose. Hos maend regnes tumorer i pars bulbosa og pars pendula for distale, mens
tumorer i pars prostatica og i den membrangse del regnes for proximale tumores. Hos meend er afgreensningen mellem
blzere tumorer og urethrale tumorer udgéet fra urotelet i pars prostatica uskarp og vil i det falgende blive betragtet som
bleeretumor (se guide lines for bleeretumorer). Hos kvinder betragtes tumorer i gverste 1/3 for proximale tumorer.

Proximale del af urethra har lymfedreenage til de pelvine lymfeknuder, primzert langs iliaca interna karrene. Den distale
del af urethra dreenerer lymfemaessigt primeert til de inguinale lymfeknuder (1).

Der nydiagnosticeres mellem 10 og 20 tilfeelde af invasive urethrale tumorer pr ar i DK, med en anslaet incidens pa 2-
5/1mio. Incidensen er lidt hyppigere hos maend end kvinder, og urethrale tumorer optraeder sjeeldent fgr 50 ars alderen.
Da urethra-tumorer er sjeeldent forekommende, findes ingen veldokumenterede oplysninger vedrgrende udredning og
behandling. De stgrste retrospektive opggrelser stammer fra The Rarecare working group i Europa samt fra SEER
databasen i USA (2,3,4).

Patogenese

Patogenesen er ikke veldokumenteret, men kronisk inflammation efter tidligere infektion, strikturer, kateter og selv-
kateterisation kan veere udlgsende arsager. Stralepavirkning har ogsa veeret neevnt som udlgsende faktor (1). Hos
kvinder er der beskrevet tilfeelde af tumorer i urethrale divertikler.

Patologi

Urethral cancer udgares hyppigst af uroteliale tumorer, planocellulaere tumorer, og adenocarcinomer, der tilsammen
udgar ca 90 %. Dvrige mere sjeeldne tumorer kan veere clear celle tumorer, melanomer og sarcomer (2,3,4).

Tumors udbredelse klassificeres i henhold til 8. udgave af TNM klassifikationen 2016 (5).

T0 Primaertumor ikke pavist

Ta Papillomatgs, ikke invasivt voksende

Tis Carcinoma in situ

T1 Invasion i subepitheliale bindevaev

T2 invasion i prostata el. corpus spongiosum
T3 invasion i corpus cavernosum

T4 invasion i bleeren

TX Oplysning om primeertumor foreligger ikke
NO Ingen regionale lymfeknudemetastaser
N1 Metastase til 1 lymfeknude

N2 Metastase til multiple lymfeknuder
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NX Oplysning om lymfeknudestatus foreligger ikke

Mo Ingen fiernmetastaser
M1 Fjernmetastaser
Mx Oplysning om fijernmetastaser foreligger ikke

Tabel 1: TNM klassifikation af urethracancer

Prognostiske faktorer

Flere prognostiske faktorer har veaeret neevnt vedrgrende primaer urethral cancer. De to stgrste opfglgnings studier
(2,3,4), har vist at alder, stigende TNM stadie, tumor starrelse og proximal lokalisation har negativ indflydelse pa
overlevelsen (4,6).

Tumors anatomiske lokalisation har betydning for prognosen formentlig fordi distale tumores pavises pa et tidligere
stadie end hvad angar de proximale tumorer.

Den overordnede prognose for patienter med urethral cancer er sammenlignelig med bleerecancer. Den kumulative 5-ars
overlevelse for urethral cancer er opgjort til 43 - 54 % og den cancer specifikke 5-ars overlevelse til 53 - 68 % (2,6,13).

Symptomer
Symptomer p& urethral tumor kan variere betydeligt, dog har de fleste symptomer pa diagnose tidspunktet.

De hyppigste symptomer er haematuri eller blodig sekret fra meatus, symptomer p& obstruktion, ubehag i ano-genital
omradet, samt preesentation af en palpabel udfyldning langs urethra (1). Recidiverende UVI kan tillige veere primaere
symptom. Hos kvinder optraeder dyspareuni ogsa som et primaert symptom.

Diagnostik

Den primeere diagnostik bestar i urethro-cystoskopi kombineret med palpation langs urethra og rectalt/vaginalt samt
palpation af de inguinale lymfeknuder. Endoskopien bgr suppleres med TRUS eller vaginal ultralyds scanning ved
mistanke om tumor. Hos kvinder bar der tillige foretages GU med inspektion af forreste vaginalveeg med henblik pa om
der er indveekst.

Urin cytologi har ikke den store betydning i udredningen, dels pa grund af lav sensibilitet dels fordi en del af de urethrale
tumorer er lokaliseret i det peri-urethrale veev (7).

Billeddiagnostik

CT-urografi udfgres som led i den primeaere udredning.
MR-scanning af baekkenet foretreekkes i den endelige diagnostik af tumors udbredning lokalt (8).
CT eller PET/CT af thorax og abdomen anvendes til pavisning af fiernmetastaser.

Er der mistanke om knoglemetastaser udfgres MR eller knoglescintigrafi.



Urethroskopi med biopsi

Synlige tumores i urethra biopteres med biopsitang. Bleerehalsen og trigonum skal vurderes og der tages biopsier herfra
samt eventuelt selected site biopsier med henblik pa involvering af pars prostatica, trigonum og bleere. Endoskopisk
koagulation i urethra bgr undgés af hensyn til striktur risiko.

Kan tumor ikke visualiseres i urethra bgr der forsgges ultralydsvejledt histologisk biopsi, transcutant, transrectalt eller
transvaginalt.

Behandlings strategi

Pga. den kirurgiske og onkologiske behandlingslighed med peniscancer og vulvacancer anbefales at patienter med
urethralcancer primaert vurderes pa afdelinger, der udfgrer behandling af disse sygdomme.

Primeer behandling af lokaliseret urethral tumor

Behandlingsmodaliteterne omfatter kirurgi, stralebehandling og kemo-terapi. Ved valg af behandling ma der tages
hensyn til tumor type, stadie, grad samt lokalisation og kan.

Behandlings alternativerne kan i et vist omfang fglge patient @nsker, med tanke pa kosmetiske gnsker, bevarelse af
sexualfunktion og evnen til vandladning samt bevarelse af kontinens.

Kemo-strale behandling spiller en stor rolle i behandlingen af urethral cancer, specielt ved stgrre (> 1 cm) invasive
tumorer. Er der god respons p& kemo-strale behandling kan kirurgisk behandling eventuelt helt undgas. Patienterne skal
dog falges teet med henblik pa recidiv. Er der ikke tilstraekkelig respons pa& behandlingen eller optreeder tegn pa recidiv
kommer salvage kirurgi oftest pa tale. Mindre studier tyder pa en forbedret overlevelse nar kemo-strale behandling
kombineres med salvage kirurgi (9,10,11).

Kirurgisk behandling

Ikke invasive tumorer, specielt low grade tumorer, kan forsgges behandlet med endoskopisk eller aben resektion. Dette
vil seerligt veere hensigtsmaessigt ved distale tumorer hos begge kan. Er dette ikke muligt ma der foretages partiel eller
eventuelt total urethrectomi.

Invasive tumorer: Er der tale om invasive tumorer kan patienten enten primeert tilbydes kirurgisk behandling eller
kemo-strale behandling, som oftest ma suppleres med salvage kirurgi. Ved planleegning af den primaere behandling skal
der tages hensyn til sdvel om tumor er proximalt eller distalt lokaliseret, omfanget af invasiv vaekst, samt om der er tegn
pa lymfeknudemetastaser.

Ved starre invasive tumorer er primaer behandling kemo-stréle behandling, oftest efterfulgt af salvagekirurgi hvis dette er
muligt, det vil sige at der ikke er tegn pa metastatisk sygdom (4,12,13). Indikationen for salvagekirurgi afhaenger af
respons pa kemo-stralebehandling og tumortypen. Er der pa tidspunktet for salvagekirurgi enkelte palpable eller
billedmaessigt pavist misteenkelige lymfeknuder i inguien, udtages disse til mikroskopi. Er der tale om
lymfeknudemetastaser kan der foretages inguinal lymfeknudeexairese, evt i en senere seance. Der foretages ikke
regelret iliacal lymfeknudeexairese.

Invasive tumorer hos kvinder: Hos kvinder uden tegn pa lymfeknudemetastasering kan sma (<1 cm) distale tumorer
exideres. Kan der opnas frie resektionsrande uden at kontinensen pavirkes, kan total urethrectomi saledes undgas.

Er tumor > 1 cm og lokaliseret distalt i urethra foretages total urethrectomi inklusive foreste vaginalveeg. Blaerehalsen
lukkes og der anleegges kontinent tamningskanal (Mitrofanoff kanal). Er tumor lokaliseret mere proximalt ma der oftest



foretages foreste exenterese med urinafledning. Hvorvidt hele vagina skal fiernes ma afgares peroperativt samt ved brug
af frysemikroskopi.

Udfgres den kirurgiske behandling som primeer behandling, foretages bilateral inguinal lymfeknude exairese og eventuelt
tillige iliacal lymfeknudeexairese. Hvis der udfgres iliacal lymfeknudeexairese vil dette vanskeliggare eller hindre
eventuel senere stralebehandling mod disse felter, grundet sveere bivirkninger.

Invasive tumorer hos meend: Distale tumorer hos meend er lokaliseret i pars pendula eller bulbosa. Disse tumorer har
stor lighed med penis cancer og behandles ud fra tilsvarende set-up. Mindre tumorer (< 1 cm, < pT1) kan forsgges
exideret med urethral resektion og primaer anastomose eller med hypospadisk fremlaegning af urethra (6,14).

Involverer tumor det omkring liggende veev (> pT2), det vil sige corpus spongiosum eller cavernosum, er primaer
behandling kemo-stralebehandling oftest efterfulgt af salvage kirurgi. Primeer kirurgi evt. med sentinel node scintigrafi
kan overvejes ved helt distale mobile tumorer.

Ved salvagekirurgi foretages partiel eller total penektomi med anlaeggelse af perineostomi. Ved mistanke om
lymfeknudeinvolvering i lysken udtages de suspekte lymfeknuder til mikroskopi. Er der tale om lymfeknudemetastaser
eller er der oplagt forstarrede lymfeknuder, skal der foretages inguinal lymfeknudeexairese bilateralt, evt. i en senere
seance. Der foretages ikke iliacal lymfeknude exairese pa grund af risikoen for sveere lymfgdemer som fglge af
stralebehandlingen.

Proximale tumorer kan ligeledes, hvis stgrrelsen er beskeden, forsgges exideret med primeer anastomose. Der skal
sikres frie rande ved frysemikroskopi. Primaer behandling vil dog oftest veere kemo-strale behandling, og som regel
efterfulgt af salvagekirurgi. Det vil hyppigt vaere ngdvendigt med total urethrectomi inklusiv prostatectomi, med
anleeggelse af kontinent tammekanal. Er blaeren involveret eller er der ikke sikkert frie resektionsrande proximalt, ma der
foretages cystectomi med urinafledning. Ved indvaekst i corpus cavernosum ma der tillige foretages total penectomi.
Pavises forstgrrede inguinale lymfeknuder foretages bilateral inguinal lymfeknude exairese.

Onkologisk behandling

(kapitel under udarbejdelse)

Opfglgning

Da urethral cancer er en sjeelden sygdom, findes der ikke konsensus vedrgrende opfglgning af disse patienter. Er der
foretaget kirurgisk behandling, eventuelt med urin-afledning, ma dette fglges som beskrevet under blaere tumorer. Den
cancer maessige opfalgning ma afpasses efter den enkelte patient ud fra tumor stadie og type, samt hvilke
behandlingsmaessige muligheder, der métte foreligge ved pavisning af recidiv.
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