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Formalet med dette dokument er, at give dig som laeser, en mulighed for at fa det farste indtryk af den
samlede nye ICD-11 - pa dansk.

ADDspeaker har forsggt at veere tro mod den originale engelske tekst, men pa grund af meengden af tekst der
har skulle oversaettes, har vi vaeret nadtvunget til at anvende en semi-automatisk oversaetter fra Deepl.com.

Denne version er pa ingen made officiel, indeholder ikke hele den originale tekst og har alene et informativt
formal.

God forngjelse,

Camilla Rosendal, ADDspeaker (juni 2023)

Vigtige fakta

Den globale standard for sundhedsdata, klinisk dokumentation og statistisk aggregering.

Mange anvendelsesmuligheder, herunder primaer sundhedspleje

Grundigt og videnskabeligt opdateret og designet til brug i en digital verden.

Topmoderne teknologi reducerer omkostningerne til uddannelse og implementering.

Flersproget design letter global brug, mens forslagsplatformen tillader interessenter kan deltage i at holde
ICD-11 opdateret.

Landene er allerede begyndt at forberede sig pa implementeringen af ICD-11, med bade engelske og
spanske versioner online.

Hvad er ICD-11?

ICD-11 er den internationale standard for systematisk registrering, rapportering, analyse, fortolkning og
sammenligning af mortalitets- og og morbiditetsdata. Denne 11. revision er resultatet af et hidtil uset
samarbejde mellem klinikere, statistikere, klassifikations og IT-eksperter fra hele verden, hvilket ger den
brugbar for disse grupper savel som for kodere.

ICD-11 giver lande mulighed for at teelle og identificere deres mest presserende sundhedsproblemer ved
hjeelp af et opdateret og klinisk relevant klassifikationssystem. Sundhedstilstande og ulykker tildeles ICD-11-
koder, hvilket resulterer i data, der kan bruges af regeringer til at designe effektive folkesundhedspolitikker og
male deres effekt, eller bruges til klinisk registrering.

For farste gang er ICD fuldt elektronisk og giver i gjeblikket adgang til 17.000 diagnostiske kategorier med
over 100.000 medicinske diagnostiske indekstermer. Den indeksbaserede sggealgoritme fortolker mere end
1,6 millioner termer. ICD-11 er nem at installere og bruge online eller offline ved hjzelp af gratis 'container'-
software.

ForbedringeriICD-11

ICD-11 er en stor forbedring i forhold til tidligere revisioner. Den afspejler vigtige fremskridt inden for
videnskab og medicin, og tilpasser klassifikationen med den nyeste viden om sygdomsbehandling og
forebyggelse. Der er mere meningsfuldt klinisk indhold end i ICD-10.

Et vaesentligt treek ved ICD-11 er den forbedrede lethed og ngjagtighed ved kodning, der kraever mindre
brugertreening end nogensinde far, sammen med tilgaeengeligheden af online- og offline-funktioner. ICD-11 er klar til
digital sundhed, til brug i flere IT-miljger, med en ny API. Den praesenteres sammen med en raekke webtjenester,
herunder flersproget support og indbygget brugervejledning.



ICD-11 - LASEVEILEDNING

Indholdsmodellen er en struktureret ramme, der definerer hver entitet i ICD pa en standardiseret made.
Formalet med indholdsmodellen er at praesentere den baggrundsviden, der danner grundlag for beskrivelsen
af hver ICD-entitet pa en systematisk made, sa den kan bruges pa computer. ICD-11 har alt sitindhold i
Foundation Component. Her er hver entitet specificeret ved en beskrivelse, maskinlaesbare egenskaber, der
har veerdier, og et eller flere foraeldre-barn-forhold. Yderligere links giver information til postkoordinering. Alle
disse flerdimensionelle oplysninger kombineres derefter til en liste med gensidigt udelukkende kategorier -
tabellisterne. Foundation Component indeholder oplysninger om, hvor og hvordan en bestemt enhed er
repraesenteret i en tabel. En entitet kan blive en gruppering, en kategori eller bare en term, der f.eks. er opfart
i indekset.

Hver ICD-entitet kan ses ud fra forskellige dimensioner. Indholdsmodellen repraesenterer hver af disse
dimensioner som en "egenskab".De vigtigste komponenter i sygdomsbeskrivelserne er inkluderet som
forskellige egenskaber i indholdsmodellen. De vigtigste egenskaber i indholdsmodellen er:

ICD-begrebets titel
Hierarki, type og anvendelse

Foraelder

Type

Anvendelse

Tekstuel(le) definition(er)
Diagnosekrav (kort)
Definition (lang)

Termer

Indeks termer

Synonymer Inklusionstermer
Eksklusionstermer

Kliniske beskrivelser

Kropssystem(er)
Kropsdel(e) (anatomisk(e) sted(er))

Manifestationsegenskaber
Tegn og symptomer
Fund

Kausale egenskaber
Atiologi Type

Infektion (agens)
Skade (mekanismer)

Risikofaktorer

Genomiske karakteristika
Tidsmaessige egenskaber
Alvorlighedsegenskaber
Funktionelle egenskaber
Egenskaber ved specifik tilstand
Behandlingsegenskaber
Diagnostiske kriterier

For hver ICD-enhed kan der gives forskellige egenskaber, hvis det er ngdvendigt for at opna det korrekte
kodningsresultat. En koder kan bruge egenskaberne til bedre at forsta en tilstand, og hvordan den skal kodes, og
egenskaberne ger det muligt for en koder at bestemme, hvor en tilstand skal placeres. Kun egenskaber, der er
absolut ngdvendige, er blevet defineret for at undga behovet for hyppige opdateringer. Tilfgjelser af
egenskabsveerdier pa internationalt niveau handteres gennem den regelmaessige opdateringscyklus, nar
kodningsproblemer indikerer, at det er ngdvendigt at gere det.



Der er fire niveauer af deskriptorinformation i ICD-11's indholdsmodel:

Fuldt specificeret term - Dette er en entydig titel, der ikke forudsaetter kontekst. For eksempel "systemisk
sygdom med overvejende gastrointestinale diarrésymptomer, der kan tilskrives vibrio cholera", i modsaetning
til "cholera" eller "andet" (hvor betydningen af andet ville have vaeret klar ud fra den hierarkiske kontekst).

Kort beskrivelse - Den korte beskrivelse er en karakteristik (maks. 100 ord) af entiteten, som angiver ting, der
altid er sande om en sygdom eller tilstand, og som er ngdvendige for at forsta rubrikkens anvendelsesomrade.
Diagnosekravr indeholder ikke nedvendigvis elementer, der er beregnet til brug i almindelig epidemiologj,
eller ting, der er kliniske kriterier.

Yderligere oplysninger - Dette er et tekstfelt, der ikke er obligatorisk, men som kan indeholde yderligere
oplysninger om eller karakteristika for de sygdomme eller tilstande, der er inkluderet i entiteten. Dette tekstfelt
giver mere kontekst til entiteten. For eksempel de mest almindelige epidemiologiske omstaendigheder,
formodede eller staerkt mistaenkte aetiologiske agenser eller andre oplysninger, som maske ikke altid er sande,
men som kan vaere almindelige, typiske eller forventede.

Kliniske eller diagnostiske kriterier - Det er meningen, at den skal indeholde et eller flere scenarier med
kliniske kriterier og karakteristika, der er tilstraekkelige til at diagnosticere tilstanden eller syndromet i den
givne klasse eller det givne koncept.

Den vigtigste strukturelle nyskabelse i ICD-11 er, at den er bygget pa en grundkomponent, hvorfra
tabellisterne (sasom klassifikationen for morbiditets- og mortalitetsstatistikker) er afledt.

1.2.4.1 Kodestruktur

Koderne i ICD-11 er alfanumeriske og deekker omradet fra 1A00.00 til ZZ9Z.ZZ. Disse betegnes som
stamkoder. Strukturen af stamkoder er beskrevet nedenfor:

Det forste tegn i koden relaterer altid til kapitelnummeret. Det kan veere et tal eller et bogstav.
Koder, der starter med 'X', angiver en udvidelseskode

Der er altid et bogstav i den anden position for at differentiere ICD-11-koder fra koderne i ICD-10.
Inkluderingen af et tvunget tal i den tredje tegnposition forhindrer stavning af "ugnskede ord".
Bogstaverne 'O' og 'l' er udeladt for at forhindre forveksling med tallene '0' og '1".

For eksempel er TAOO en kode i kapitel 01, og BAOO er en kode i kapitel 11.
For eksempel: ED1E. EE

E svarer til et 'base 34-tal' (0-9 og A-Z; undtagen O, I);

D svarer til et 'base 24-tal' (A-Z; undtagen O, 1); og

1 svarer til 'base 10 heltal' (0-9).

Det farste E starter med '1' og er allokeret til kapitlet. (dvs. 1 er for det farste kapitel, 2: kapitel 02, ... A kapitel

10, osv.)

Slutbogstavet Y er reserveret til restkategorien 'andet specificeret’, og slutbogstavet 'Z' er reserveret til restkategorien
‘'uspecificeret’. For de kapitler, der har mere end 240 blokke, bruges 'F' (‘andet specificeret') og 'G' ('uspecificeret’)
ogsa til at angive restkategorier (pa grund af begraensninger i kodningspladsen).



1.2.4.2 Ensartede ressourceidentifikatorer

Alle entiteter har en Uniform Resource Identifier (URI), som er en streng af tegn, der entydigt identificerer en
bestemt ICD-11-entitet. Hver entitet har en specifik plads i hierarkiet af grupper og kategorier.

1.2.4.3 Blokkoder

Enheder pa hgjere niveau i ICD-11 (kaldet 'blokke') kan bruges til at rapportere aggregerede statistikker.
Blokke har dog ikke kategorikoder, da det ikke er meningen, at de skal bruges til kodning. Blokke har deres
egne URl'er (f.eks. er URI'en for Neoplasmer http://id.who.int/icd/entity/1630407678). Der kan ogsa henvises
til blokke med blok-ID'er. Kodestrukturen for blok-ID'er er 11 tegn lang (f.eks. "BlockL1-1A0").

1.2.4.4 Stamkoder

Koder i ICD-11's tabelliste, som kan bruges alene. Stamkoder kan veere entiteter eller grupperinger af hgj
relevans i alle use cases, eller kliniske tilstande, der altid ber beskrives som en enkelt kategori. Stamkoder er
designet til at sikre, at der i use cases, der kun kraever én kode pr. case, indsamles meningsfuld information.

1.2.4.5 Udvidelseskoder og postkoordinering

Udvidelseskoderne bestar af grupper af koder, f.eks. anatomi, agens, histopatologi og andre aspekter, der kan
bruges til at tilfgje detaljer til en stamkode. Udvidelseskoder méa ikke bruges alene i forbindelse med statistisk

klassifikation, men skal tilfgjes til en stamkode. Udvidelseskoder kan bruges i en anden sammenhang, f.eks. il
dokumentation af udstyr. lkke alle udvidelseskoder kan bruges sammen med alle stamkoder.



Obs: Der er brugt en semi-automatisk oversaetter, DeepL.com, grundet den store maengde tekst, som har skulle
oversaettes - sa baer venligst over med eventuelle sproglige forviklinger og sma fejl eller mangler i oversaettelsen, tak!

4A00 Primzere immundefekter som folge af forstyrrelser i det medfgdte immunsystem
4A00.0 Funktionelle neutrofile defekter

4A00.00 Neutrofilt immundefektsyndrom

Diagnosekrav

Neutrofilt immundefektsyndrom er en primaer immundefekt karakteriseret ved neutrofili med alvorlig
neutrofil dysfunktion, leukocytose, disposition for bakterielle infektioner og darlig sarheling, herunder
fraveer af pus i inficerede omrader.

4A00.1 Defekter i komplementsystemet

4A00.10 Immundefekt med en tidlig komponent af komplementmangel
4A00.11 Immundefekt med en sen komponent af komplementmangel
4A00.12 Immundefekt med faktor B-mangel

4A00.13 Immundefekt med faktor D-anomali

Diagnosekrav

Faktor D-mangel er en autosomal recessivimmunologisk lidelse karakteriseret ved sget modtagelighed
for bakterielle infektioner, iseer Neisseria-infektioner, p& grund af en defekt i den alternative
komplementvej.

4A00.14 Arveligt angiogdem

Diagnosekrav

Arveligt angiogdem er i de fleste tilfaelde forarsaget af genetisk bestemte lave absolutte (type 1) eller
funktionelle (type Il) niveauer af C1-hammer, en plasmaproteinasehaemmer involveret i regulering af
komplementaktivering. Det er klinisk karakteriseret ved tilbagevendende subkutant og/eller submukosalt
wdem og kan resultere i livstruende larynxobstruktion. Inddragelse af fordgjelseskanalen forarsager
almindeligvis mavesmerter. Dette og fravaeret af ledsagende nzldefeber eller klze adskiller det fra den
almindelige form for angiogdem, som er en del af spektret af naeldefeber.

4A00.15 Erhvervet angiogdem

Diagnosekrav

Erhvervet angiogdem ligner klinisk arveligt angiogdem og er ikke forbundet med urticaria. Det kan vaere
forbundet med en lymfoproliferativ lidelse (type 1) eller kan vaere et isoleret faenomen pa grund af et
autoantistof rettet mod C1-haemmer (type Il).

4A00.2 Genetisk modtagelighed for saerlige patogener

4A00.3 Immundefekt med mangel pa naturlige draeberceller

4A01 Primzere immundefekter som folge af forstyrrelser i den adaptive immunitet



4A01.0 Immundefekter med overvejende antistofdefekter

Diagnosekrav

En lidelse karakteriseret ved en manglende evne til at igangseette et normalt immunrespons pa grund af
antistofdefekter (dvs. immunglobulin)

4A01.00 Arvelig agammaglobulinzemi med staerkt reducerede eller fravaerende B-celler
Diagnosekrav

Dette refererer til en arvelig type af primaer immundefektsygdom karakteriseret ved en reduktion i alle
typer gammaglobuliner og sjeelden X-bundet genetisk lidelse, der pavirker kroppens evne til at bekaempe
infektion.

4A01.01 Immundefekter med alvorlig reduktion i mindst to serumimmunoglobulinisotyper med
normalt eller lavt antal B-celler

Diagnosekrav

Dette refererer til en ikke-familizer type af primaer immundefektsygdom karakteriseret ved en reduktion i
mindst to serumimmunoglobulinisotyper. Cirkulerende B-celler kan veere normale eller lave.

4A01.02 Specifik antistofmangel med normale immunglobulinkoncentrationer eller normalt antal
B-celler

4A01.03 Forbigaende hypogammaglobulinzemi i spaedbeorn
4A01.04 Immundefekter med isotype- eller letkaededefekter med normalt antal B-celler

4A01.05 Immundefekter med alvorlig reduktion i serum IgG eller IgA med normalt eller forhgjet
IgM og normalt antal B-celler

4A01.1 Kombinerede immundefekter

4A01.10 Alvorlige kombinerede immundefekter

Diagnosekrav

Svaer kombineret immundefekt (SCID) omfatter en gruppe af sjeeldne monogene primaere
immundefektlidelser karakteriseret ved mangel pa funktionelle perifere T-lymfocytter, hvilket resulterer i
tidligt indseettende alvorlige luftvejsinfektioner og manglende trives.

4A01.11 Sterre histokompatibilitetskompleks klasse | mangel

4A01.12 Sterre histokompatibilitetskompleks klasse Il mangel

Diagnosekrav

Immundefekt ved defekt ekspression af HLA klasse Il er en autosomal recessiv primaer immundefekt, der
manifesterer sig ved tilbagevendende virale og bakterielle infektioner, som ofte ferer til kronisk diarré og
vaeksthaemning.

4A01.2 Sygdomme med immun dysregulering

4A01.20 Immundysreguleringssyndromer med hypopigmentering

4A01.21 Immundysreguleringssyndromer, der primaert viser sig med autoimmunitet

4A01.22 Immundysreguleringssyndromer, der primzert viser sig med lymfoproliferation



4A01.23 Primaer haemofagocytisk lymfohistiocytose

Diagnosekrav

En sygdom forérsaget af determinanter, der opstar efter fedslen, i preenatalperioden eller genetisk
nedarvede faktorer, der farer til ukontrolleret spredning af aktiverede lymfocytter og makrofager. Denne
sygdom er karakteriseret ved gget spredning af morfologisk benigne lymfocytter og makrofager, der
udskiller store maengder af inflammatoriske cytokiner. Denne sygdom kan vise sig med feber, udsleet,
gulsot, splenomegali, lymfadenopati, histiocytose, haemofagocytose eller cytopeni.

4A01.3 Andre veldefinerede immundefektsyndromer pa grund af defekter i adaptivimmunitet
Diagnosekrav

Dette refererer til andre defekter i de hgjt specialiserede, systemiske celler og processer, der eliminerer
eller forhindrer patogenvaekst.

4A01.30 Immundefekt pa grund af defekter i thymus
4A01.31 DNA-reparationsdefekter, bortset fra kombinerede T-celle- eller B-celle-immundefekter

4A01.32 Immunossgs dysplasi

Diagnosekrav

Dette er en autosomal recessiv lidelse med de diagnostiske treek som spondyloepiphyseal dysplasi,
nyreinsufficiens og T-celle immundefekt.

4A01.33 Hepatisk venookklusiv sygdom - immundefektsyndrom

Diagnosekrav

Hepatisk venookklusiv sygdom - immundefektsyndrom er kendetegnet ved sammenhaengen af alvorlig
hypogammaglobulinemi, kombineret T- og B-celle-immundefekt, fravaerende lymfeknude-kimcentre,
fravaerende vaevsplasmaceller og hepatisk veno-okklusiv sygdom.

4A01.34 Hyperimmunoglobulin E-syndromer
4A20 Erhvervede immundefekter

4A20.0 Voksen-debut immundefekt

Diagnosekrav

Voksne med spredte mykobakterielle infektioner og/eller andre AIDS-definerende infektioner, der ofte
involverer samtidig neutrofile dermatoser. Alle patienter har hgje titre af anti-interferon-gamma og
normale CD4 T-hjeelpeceller.

4A20.1 Erhvervet immundefekt pa grund af tab af immunglobulin

Diagnosekrav

Erhvervet immundefekt pa grund af tab af immunglobuliner (proteintab) kan forekomme via mave-
tarmkanalen (proteintabende enteropati), via nyren (nefrotisk syndrom) eller via huden (ved alvorlig
hudskade).

4A40 Lupus erythematosus

Diagnosekrav

En autoimmun ikke-organspecifik inflammatorisk sygdom, der er karakteriseret ved tilstedeveaerelsen af
antistoffer mod DNA, RNA og andre komponenter i kernen. Den har en meget variabel klinisk
praesentation og forlgb, der spaender fra en akut fulminant livstruende lidelse med involvering af hjerte,
centralnervesystem og nyrer til en indolent kronisk ardannende hudlidelse.



4A40.0 Systemisk lupus erythematosus

Diagnosekrav

Systemisk lupus erythematosus (SLE) er en klinisk multisystemsygdom, som er autoimmun af oprindelse
og er karakteriseret ved tilstedevaerelsen af autoantistoffer rettet mod nukleare antigener. Manifestationer
omfatter udsleet, gigt og traethed, nefritis, neurologiske problemer, anaemi og trombocytopeni i den mere
alvorlige ende af spektret.

4A40.00 Systemisk lupus erythematosus med hudpavirkning

Diagnosekrav

Systemisk lupus erythematosus (SLE), der involverer huden. Dette kan vise sig med en malar
"sommerfugl" erytem eller med omfattende nekrolyse af soleksponeret hud, iseer pa hovedet, halsen og
overkroppen.

4A40.1 L=gemiddelinduceret lupus erythematosus

Diagnosekrav

Leegemiddelinduceret lupus erythematosus er et syndrom, hvor positive antinuklezere antistoffer er
forbundet med symptomer, sdsom feber, utilpashed, gigt, intens artralgi/myalgi, serositis og/eller udslaet.
Syndromet opstar under behandling med visse laegemidler (f.eks. procainamid, hydralazin, phenytoin) og
tumornekrosefaktorhaemmere. Det forekommer overvejende hos kaukasiere, har mindre kvindelig
forkeerlighed end SLE, involverer sjeeldent nyrer eller hjerne, er sjeeldent forbundet med anti-dsDNA, er
almindeligvis forbundet med antistoffer mod histoner og forsvinder normalt over flere uger efter
seponering af den fornsermende medicin.

4A41 Idiopatisk inflammatorisk myopati

Diagnosekrav

Disse omfatter en forskelligartet gruppe af syndromer, der har vedvarende muskelinflammation af ukendt
patofysiologi til feelles, hvilket resulterer i skader, der pavirker muskelfunktionen. Den inflammatoriske
muskelsygdom kan enten vaere akut eller kronisk af natur.

4A41.0 Dermatomyositis

Diagnosekrav

Dermatomyositis er en inflammatorisk myopati, der viser progressiv, symmetrisk muskelsvaghed, lav
muskeludholdenhed og kutane manifestationer sdsom Gottrons papler, heliotrope udsleet, sjaltegn, V-
tegn og mekanikerens hand. Indre organmanifestationer sdsom interstitiel lungebetaendelse
(pneumonitis) og myocarditis udvikler sig nogle gange. Hududslzet kan ga forud for muskelsymptomerne
og kan veere det eneste kliniske tegn pa dermatomyositis hos nogle patienter (klinisk amyopatisk
dermatomyositis).

4A41.00 Dermatomyositis hos voksne

Diagnosekrav

Voksen dermatomyositis er en systemisk inflammatorisk lidelse, der pavirker skeletmusklerne, huden og
andre organer. Det er karakteriseret ved symmetrisk proksimal muskelsvaghed, sgede
serummuskelenzymer, myopatiske sendringer ved elektromyografi, typiske histologiske fund pa
muskelbiopsi og typiske dermatologiske manifestationer sasom heliotrope udslaet eller Gottrons papler.

4A41.01 Juvenil dermatomyositis

Diagnosekrav

Juvenil dermatomyositis er den tidligt opstdede form af dermatomyositis, en systemisk autoimmun
inflammatorisk muskelsygdom, karakteriseret ved proksimal muskelsvaghed, stemningsfuld hudlaesion og
systemiske manifestationer.



4A41.1 Polymyositis

Diagnosekrav

Polymyositis er en inflammatorisk muskelsygdom af ukendt eetiologi, der hovedsageligt forekommer hos
voksne og karakteriseret klinisk ved proksimal muskelsvaghed (skuldre, arme, lar), ofte med tilhgrende
myalgi. Inddragelse af sveelg- og spisergrsmuskler kan resultere i dysfagi og risiko for
aspirationspneumoni. Myokarditis med rytmeforstyrrelser eller kardiomyopati er en sjeelden, men alvorlig
komplikation. Polymyositis kan veaere forbundet med andre autoimmune sygdomme, malignitet eller
virusinfektion. Selvom serummuskelenzymkoncentrationer og elektromyografi normalt er unormale,
kreever en endelig diagnose demonstration af karakteristiske histologiske aendringer, herunder
muskelnekrose, muskelfiberregenerering og diffus infiltration af CD8+ T-lymfocytter, pa muskelbiopsi.

4A41.10 Juvenil polymyositis

Diagnosekrav

Juvenil polymyositis er en sjeelden idiopatisk inflammatorisk myopati i barndommen. Det er ofte
fejldiagnosticeret, da det mangler en unik klinisk faenotype. Traditionelt viser det sig med svaghed i de
proksimale muskler, der udvikler sig over uger til maneder. De primeere histologiske traek i er
fiberstarrelsesvariabilitet, spredte nekrotiske og regenererende fibre og perivaskulzere og endomysiale
celluleere infiltrater.

4A41.11 Paraneoplastisk polymyositis

Diagnosekrav

Paraneoplastisk er en sjaelden kraeftassocieret enhed. Det viser sig sub- eller akut med proksimal svaghed,
ofte inklusive nakkebgjer, dysfagi, sjeeldent er andedraetsmusklerne og hjertet involveret. Nogle gange
opstar muskelsmerter eller myalgi. Myopatologi viser en malrettet, cellemedieret lymfocyttoksicitet mod
muskelfibre i fokale omrader af inflammation i perimysialt bindeveev og omgivende blodkar. Muskelfibre
kan blive gdelagt af cytotoksiske T-celler. Non-Hodgkins lymfom, lunge- og blaerecarcinom er de hyppigst
observerede associerede kraefttyper.

4A41.2 Inklusionskropsmyopati

Diagnosekrav

Inklusionslegememyopati (IBM) skelnes fra polymyositis (PM) og dermatomyositis (DM) pa basis af kliniske
og histopatologiske traek. En karakteristisk klinisk feenotype er karakteriseret ved snigende begyndelse af
muskelsvaghed over maneder til ar, muskelsvaghed lokaliseret overvejende i larmusklerne og
fingerbgjningsorganerne og modstand mod glukokortikoidbehandling. Typiske histopatologiske traek
omfatter sarkoplasmatiske og nukleare indeslutninger og kantede vakuoler. (Kelley's Textbook of
Rheumatology, 6. udg.)

4A41.20 Inflammatorisk inklusionslegeme-myositis

Diagnosekrav

Inclusion body miositis (IBM) er den mest almindelige idiopatiske inflammatoriske myopatier efter 50 ars
alderen. Den viser sig typisk med kronisk snigende proksimale ben og/eller distale arm asymmetrisk
muskelsvaghed, der farer til tilbagevendende fald og tab af fingerfaerdighed. Kreatinkinase er op til 15
gange forhgjet i IBM, og naleelektromyografi viser for det meste en kronisk irritativ myopati.
Muskelhistopatologi viser endomysiale inflammatoriske ekssudater, der omgiver og invaderer ikke-
nekrotiske muskelfibre, ofte ledsaget af kantede vakuoler og proteinaflejringer. Pa trods af inflammatorisk
muskelpatologi er det sandsynligt, at IBM har en fremtraedende degenerativ komponent, understettet af
modstandsdygtighed over for immunsuppressiv terapi.

4A41.21 Ikke-inflammatorisk inklusionslegememyopati

Diagnosekrav

Ikke-inflammatorisk inklusionskropsmyopati (IBM) er en idiopatisk muskelsygdom uden inflammatoriske
ekssudater og ekspression af klasse | starre histokompatibilitetskompleks. Rammede vakuoler og "IBM-
lignende" filamenter uden inflammatoriske celler er beskrevet i muskelbiopsi.
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4A42 Systemisk sklerose

Diagnosekrav

Systemisk sklerose er en systemisk lidelse i bindevaevet, der viser sig ved haerdning og fortykkelse af
huden, ved abnormiteter, der involverer mikrovaskulaturen og sterre kar, og ved fibrotiske degenerative
forandringer i forskellige kropsorganer, herunder hjerte, lunger, nyrer og mave-tarmkanal. (Arthritis
Rheum 1980;23:581-590)

4A42.0 P=xdiatrisk debut systemisk sklerose

Diagnosekrav

Systemisk sklerose, der opstar for 16-arsalderen. Inddragelse af indre organer er mindre almindelig, men
gigt og myositis er mere almindelige end hos voksne.

4A42.1 Diffus systemisk sklerose

Diagnosekrav

Diffus kutan systemisk sklerose (dcSSc) er en undertype af systemisk sklerose (SSc) karakteriseret ved
truncal og acral hudfibrose med en tidlig og signifikant forekomst af diffus involvering (interstitiel
lungesygdom, oligurisk nyresvigt, diffus gastrointestinal sygdom og myokardieinvolvering).

4A42.2 Begraenset systemisk sklerose
Diagnosekrav
Kombination af calcinose, Raynaud-feenomen, (o)asofageal dysfunktion, sklerodaktyli og telangiektasi.

4A43 Overlapning eller udifferentieret ikke-organspecifik systemisk autoimmun sygdom
Diagnosekrav af de systemiske autoimmune sygdomme

Ikke-organspecifikke systemiske autoimmune sygdomme, som ikke opfylder de diagnostiske kriterier for
nogen enkelt anerkendt sygdomsenhed.

4A43.0 IgG4-relateret sygdom

Diagnosekrav

IgG4-relateret syndrom (IgG4-relateret sygdom: IgG4-RD) er en klinisk sygdom karakteriseret ved forhgjet
serum-1gG4-koncentration og tumefaktion eller veevsinfiltration af IgG4-positive plasmaceller. De
diagnostiske kriterier for IgG4-relateret syndrom er blevet foreslaet, og det kan vaere til stede i en vis
population af patienter med en bred vifte af sygdomme, herunder Mikulicz sygdom, autoimmun
pancreatitis, hypofysitis, Riedel thyroiditis, interstitiel pneumonitis, interstitiel nefritis, prostatitis,
lymfadenopati retroperitoneal fibrose, inflammatorisk aortaaneurisme og inflammatorisk pseudo-tumor.

4A43.1 Mikulicz sygdom

Diagnosekrav

Mikulicz sygdom er en lidelse farst rapporteret af Johann von Mikulicz i 1892 og karakteriseret ved
symmetrisk haevelse af tare-, submandibulaere og parotiskirtler med massiv infiltration af disse kirtler af
mononukleaere celler. Serumautoantistoffer, sdésom anti-Ro/SS-A, er seedvanligvis negative, og serum-
IgG4-koncentrationen kan veere sget. | modsaetning til Sjogrens sygdom er IgG4-Mikulicz sygdom
karakteriseret ved dannelsen af lymfoide follikler, men viser lavere niveauer af lymfocytisk infiltration i
spytkanaler, séledes at deres struktur forbliver intakt.

4A43.2 Sjogren syndrom

Diagnosekrav

Sjogrens syndrom er en langsomt fremadskridende, systemisk inflammatorisk autoimmun sygdom, der
primeert pavirker de eksokrine kirtler. Lymfocytiske infiltrater erstatter funktionelt epitel, hvilket farer til oral
og okuleer terhed. Karakteristiske autoantistoffer (f.eks. anti-Ro/SS-A og/eller anti-La/SS-B) produceres.
Lidelsen kan opsta alene (den er sa kendt som “primaer-SS") eller i forbindelse med en anden autoimmun
sygdom (den er derefter kendt som “sekundaer-SS").
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4A43.20 Primaert Sjogrens syndrom

4A43.21 Sekundzert Sjégrens syndrom

Diagnosekrav

Sekundaert Sjégrens syndrom er en progressiv inflammatorisk autoimmun sygdom, der pavirker de
eksokrine kirtler i naervaer af andre systemiske autoimmune sygdomme, sasom leddegigt, systemisk lupus
erythematosus og systemisk sklerose. Lymfocytiske infiltrater erstatter funktionelt epitel, hvilket fgrer til
oral og okuleer tarhed.

4A43.22 Pxdiatrisk debut Sjégren syndrom

4A43.3 Blandet bindevaevssygdom

Diagnosekrav

Blandet bindevaevssygdom er et overlappende syndrom, der kombinerer treek ved systemisk lupus
erythematosus, systemisk sklerose og polymyositis med tilstedevaerelsen af autoantistoffer mod U1-
ribonukleoprotein. Raynauds faenomen ses hos naesten alle patienter, og pulmonal arteriel hypertension
er den mest almindelige dedsarsag hos MCTD-patienter.

4AA43.4 Diffus eosinofil fasciitis

Diagnosekrav

Ogsa kaldet Shulmans sygdom/diffus fasciitis, diffus eosinofil fasciitis er en sjeelden idiopatisk lidelse
forbundet med induration af huden (appelsinhudstegn), som generelt udvikler sig hurtigt. Det er en
dermal og hypodermal sklerose forbundet med fibrotisk fortykkelse af den subkutane adipase lobulaere
septa, overfladisk fascia og perimysium. Excisionsbiopsi i fuld tykkelse af hudlaesioner, der afslgrer fibrose
af den subkutane fascia, er generelt pakraevet til diagnosticering. Debut felger usaedvanlig fysisk
anstrengelse og traumer, iszer hos maend.

4A44 Vaskaulitis

Diagnosekrav

Vaskulitis er en heterogen gruppe af sygdomme med multifaktoriel setiologi, der er karakteriseret ved
inflammatoriske laesioner i kar. Disse laesioner bestar af fibrinoid nekrose (nekrotiserende arteritis),
keempecelleinfiltration uden nekrose, immunoglobulinaflejring eller leukocytoklastisk infiltration. Spektret
og svaerhedsgraden af de systemiske vakulitider er bred, fra livs- eller synstruende fulminant sygdom til
relativt mindre hudsygdomme.

4A44.0 Rhizomelisk pseudopolyarthritis

4A44.1 Aortabuesyndrom

Diagnosekrav

Arteritis, ofte granulomatgas, som overvejende pavirker aorta og/eller dens hovedgrene. Debut
saedvanligvis hos patienter under 50 ar.

4A44.2 Kempecellearteritis

Diagnosekrav

Arteritis, ofte granulomatgs, som normalt pavirker aorta og/eller dens hovedgrene, med en forkeaerlighed
for grenene af halspulsaren. Involverer ofte den temporale arterie. Debut saedvanligvis hos patienter
aldre end 50 og ofte forbundet med polymyalgia rheumatica.
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4A44.3 Vaskulitis i et enkelt organ

Diagnosekrav

Vaskulitis i arterier eller vener af enhver starrelse i et enkelt organ, der ikke har nogen traek, der indikerer,
at det er et begreenset udtryk for en systemisk vaskulitis. Den involverede organ- og kartype skal
inkluderes i navnet (f.eks. kutan SVV, testikelarteritis, centralnervesystemets vaskulitis). Vaskulitisfordeling
kan vaere unifokal eller multifokal (diffus) i et organ. Nogle patienter, der oprindeligt er diagnosticeret
med SOV, vil udvikle yderligere sygdomsmanifestationer, der berettiger at omdefinere tilfeeldet som et af
de systemiske vaskulitider (f.eks. kutan arteritis, der senere bliver til systemisk polyarteritis nodosa
osv.).Chapel Hill Consensus Conference, 2011)

4A44.4 Polyarteritis nodosa

Diagnosekrav

Polyarteritis nodosa er en immunologisk medieret systemisk nekrotiserende vaskulitis, der pavirker
mellemstore kar. | nogle fa tilfelde opstar sygdommen efter virusinfektion, men i de fleste tilfaelde er der
ingen kendt udlgsende haendelse. De kliniske manifestationer involverer talrige organer og faerer til en
generel ndring i sundhedstilstanden, herunder hurtigt veegttab, lammelse af de perifere nerver,
nyresygdom og fordgjelsesproblemer sdsom bladninger, perforation, blindtarmsbetaendelse og
pancreatitis. Artralgi er naesten altid til stede, og myalgi forekommer hos halvdelen af patienterne. Hjerte-
og cerebrale anomalier (cefalalgi) er ogsa rapporteret, sadvel som okulaere og genitale (orchitis)
manifestationer.

4A44.5 Mukokutant lymfeknudesyndrom

Diagnosekrav

Mukokutant lymfeknudesyndrom (Kawasakis sygdom) er en globalt udbredt akut vaskulitis hos sma barn,
der pavirker mellemstore til sma kaliber arterier, og hvis ubehandlet farer til koronararterieaneurismer i
omkring en fjerdedel af tilfeldene. Kardinaltegn omfatter cervikal lymfadenopati, konjunktival injektion,
udslaet (makulopapuleert, erythrodermisk eller erythema multiforme-lignende), jordbaertunge,
oropharyngeal erytem, erytem og haevelse af haender og fedder og periungual afskalning. Arsagen er
ukendt, men menes at vaere miljgmeessig, muligvis fra virusinfektion. En variant af sygdommen er blevet
forbundet med SARS CoV-2-infektion.

4A44.6 Sneddon syndrom

Diagnosekrav

Sneddon syndrom forbinder livedo reticularis og neurologiske tegn. Livedo er permanent, cyanotisk,
uden infiltration og pavirker lemmer, krop og nogle gange ansigtet. Neurologiske tegn opstar senere og
omfatter cerebrovaskulzere ulykker, epilepsi, vertigo og mere sjaeldent et pseudobulbart syndrom, chorea,
episoder med amnesi eller forbigdende amaurose.

4A44.7 Primaer angiitis i centralnervesystemet

Diagnosekrav

Ved primaer angiitis i centralnervesystemet er vaskulitis begraenset til centralnervesystemet. Primaer
angiitis i centralnervesystemet er en meget sjelden sygdom, og dens manifestation kan efterlignes af
mange andre sygdomme. Patienter med primaer angiitis viser almindeligvis hovedpine, voksende og
aftagende @&ndret mental status og forbigdende iskaemisk anfaldslignende haendelser. Diagnose er ofte
baseret pa angiografi, selvom hjernebiopsi forbliver den eneste definitive diagnostiske test.

4A44.8 Thromboangiitis obliterans

Diagnosekrav

Thromboangiitis obliterans (TAO), eller Buergers sygdom, er en segmentel okklusiv inflammatorisk
tilstand i arterier og vener med trombose og rekanalisering af de bergrte kar. Det er en ikke-
aterosklerotisk inflammatorisk sygdom, der pavirker sma og mellemstore arterier og vener i gvre og nedre
ekstremiteter. TAO kan skelnes fra andre typer af vaskulitis baseret pa dens tendens til at forekomme hos
unge mandlige forsggspersoner. Atiologien og patogenesen af TAO forbliver ukendt; dog spiller
tobaksforbrug en neglerolle i initieringen og persistensen af sygdommen.
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4A44.9 Immunkompleks vaskulitis i sma kar

4A44.90 Kryoglobulinaemisk vaskulitis

Diagnosekrav

Vaskulitis med kryoglobulin-immunaflejringer, der pavirker sma kar (overvejende kapilleerer, venuler eller
arterioler) og forbundet med kryoglobuliner i serum. Hud og glomeruli er ofte involveret.

4A44.91 Hypokomplementaemisk urticarial vaskulitis

Diagnosekrav

Vaskulitis ledsaget af naeldefeber og hypokomplementaemi, der pavirker sma kar (dvs. kapilleerer, venuler
eller arterioler), og er forbundet med anti-C1g-antistoffer. Glomerulonefritis, gigt, obstruktiv lungesygdom
og gjenbetandelse er almindelige.(Chapel Hill Consensus Conference, 2011)

4A44.92 IgA vaskaulitis

Diagnosekrav

Vaskulitis med IgA1-dominerende immunaflejringer, der pavirker sma kar (overvejende kapillzrer,
venoler eller arterioler). Involverer ofte hud og tarm og forarsager ofte gigt. Glomerulonefritis, der ikke
kan skelnes fra IgA nefropati, kan forekomme.

4A44.A Antineutrofil cytoplasmatisk antistof-associeret vaskulitis

Diagnosekrav

Nekrotiserende vaskulitis, med fa eller ingen immunaflejringer, der overvejende pavirker sma kar (dvs.
kapilleerer, venoler, arterioler og sma arterier), foroundet med MPO-ANCA eller PR3-ANCA. Ikke alle
patienter har ANCA. Tilfgj et praefiks, der angiver ANCA-reaktivitet, f.eks. PR3-ANCA, MPO-ANCA, ANCA-
negativ.

4A44.A0 Mikroskopisk polyangiitis

Diagnosekrav

Nekrotiserende vaskulitis, med fa eller ingen immunaflejringer, der overvejende pavirker sma kar (dvs.
kapillzerer, venoler eller arterioler). Nekrotiserende arteritis, der involverer sma og mellemstore arterier,
kan veere til stede. Nekrotiserende glomerulonefritis er meget almindelig. Lungekapillaritis forekommer
ofte. Granulomatgs betaendelse er fravaerende.

4A44.A1 Granulomatose med polyangiitis

Diagnosekrav

Nekrotiserende granulomatgs inflammation, der seedvanligvis involverer de gvre og nedre luftveje, og
nekrotiserende vaskulitis, der pavirker overvejende sma til mellemstore kar (f.eks. kapilleerer, venoler,
arterioler, arterier og vener). Nekrotiserende glomerulonefritis er almindelig. (Arthritis Rheum
1990;33:1101-1107)

4A44.A2 Eosinofil granulomatose med polyangiitis

Diagnosekrav

Eosinofil-rig og nekrotiserende granulomatgs inflammation, der ofte involverer luftvejene, og
nekrotiserende vaskulitis, der overvejende pavirker sma til mellemstore kar og er forbundet med astma
og eosinofili. ANCA er hyppigst, nar glomerulonefritis er til stede. (Arthritis Rheum 1990;33:1094-1100)

4A44.B Leukocytoklastisk vaskulitis

Diagnosekrav

Leukocytoklastisk vaskulitis (hypersensitivity vasculitis; hypersensitivity angiitis) er et histopatologisk
udtryk, der almindeligvis bruges til at betegne en vaskulitis i sma kar. Det kan vaere lokaliseret til huden
eller kan manifestere sig i andre organer. De indre organer, der oftest pavirkes, omfatter leddene, mave-
tarmkanalen og nyrerne. Prognosen er god i mangel af intern involvering. Leukocytoklastisk vaskulitis har
mange arsager, herunder infektioner, lsegemidler og systemiske autoimmune sygdomme, men ingen
arsag er identificeret hos op til 50 % af patienterne med denne tilstand.
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4A44.B0 Kutan leukocytoklastisk vaskulitis
Diagnosekrav
Hudbegraenset leukocytoklastisk vaskulitis i sma kar af uspecificeret eller ukendt zetiologi

4A45 Antiphospholipid syndrom

Diagnosekrav

Antiphospholipid syndrom, ogsa kendt som Hughes syndrom, er en systemisk autoimmun tilstand, der er
karakteriseret ved tilstedevaerelsen af antiphospholipid antistoffer (aPL) i serum hos patienter med
trombotiske haendelser og/eller tilbagevendende graviditetskomplikationer.

4A45.0 Primzert antiphospholipidsyndrom
4A45.1 Sekundaert antiphospholipidsyndrom
4A45.2 Antiphospholipidsyndrom under graviditet

4A45.3 Lupus antikoagulant-hypoprothrombinami syndrom

4A60 Monogene autoinflammatoriske syndromer

Diagnosekrav

Monogene arvelige autoinflammatoriske sygdomme karakteriseret ved tilsyneladende uprovokeret
generaliseret inflammation i fravaer af infektion eller autoantistoffer med hgj titer.

4A60.0 Familizer middelhavsfeber

Diagnosekrav

FMF er en autoinflammatorisk sygdom forbundet med mutationer i pyrin, hvilket resulterer i aget IL1 beta-
produktion. Dette resulterer i kliniske angreb af betaendelse i form af feber og serositis i form af
peritoneal, pleural eller synovial inflammation sammen med @gede akutfasereaktanter.

4A60.1 Kryopyrin-associerede periodiske syndromer

Diagnosekrav

CAPS er en autoinflammatorisk sygdom forbundet med aendringer i funktionsforggelse i
kryopyrinproteinet, hvilket resulterer i inflammasomaktivering og eget IL1 beta-produktion. Dette
resulterer i kliniske tegn og symptomer pa betandelse i form af udslaet, feber, led- og gjensymptomer
med @gede akutfasereaktanter.

4A60.2 Tumornekrosefaktor receptor 1 associeret periodisk syndrom

Diagnosekrav

TRAPS er en autoinflammatorisk sygdom forbundet med heterozygote mutationer i genet, der koder for
tumor necrosis factor (TNF) receptor 1 (TNFR1). Dette resulterer i kliniske angreb af inflammation i form af
feber og serositis i form af peritoneal, pleura eller synovial inflammation sammen med @gede
akutfasereaktanter.

4A61 SAPHO-syndrom

Diagnosekrav

SAPHO-syndrom er karakteriseret ved en konstellation af symptomer og tegn, herunder synovitis, acne
conglobata eller fulminans, palmoplantar pustulosis, hyperostose og osteitis. Dets aetiologi er darligt
forstaet.
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4A62 Behcget sygdom

Diagnosekrav

Behcget sygdom er en sygdom med ufuldsteendigt forstaet eetiopatogenese, der er karakteriseret ved
tilbagevendende orale og/eller genitale aftase sar ledsaget af kutane, okuleere, artikulzere,
gastrointestinale og/eller inflammatoriske laesioner i centralnervesystemet. Der kan forekomme vaskulitis i
sma kar, trombotisk vaskulopati, arteritis og arterielle aneurismer. Den har en hgj preevalens fra det astlige
Middelhavsomrade over Centralasien til Kina og Japan.

Diagnosekrav

Allergi er en overfglsomhedsreaktion, der udlgses af en pavist immunologisk mekanisme.
Hypersensitivitet er defineret som tilstande, der klinisk ligner allergi, og som forarsager objektivt
reproducerbare symptomer eller tegn, udlgst af eksponering for en defineret stimulus i en dosis, der
tolereres af normale personer.

4A80 Allergiske eller overfelsomme lidelser, der involverer luftvejene

Diagnosekrav

Allergiske eller hypersensitive lidelser, der involverer luftvejene, omfatter flere klinisk forskellige tilstande,
der kan betragtes som hypersensitive lidelser i de gvre og nedre luftveje. Klassificeringen af disse
tilstande er kompleks.

4A80.0 Leegemiddelinduceret bronkospasme

Diagnosekrav

Leegemiddelinduceret bronkospasme er en almindelig klinisk manifestation, der udlgses af forskellige
laeegemidler. Det varierer i svaerhedsgrad fra mild til sveer, og endda dedelig fra post-anoksisk
hjerneskade. Det kan manifesteres som en isoleret haendelse eller i kombination med andre symptomer
som repraesentation af laegemiddelinduceret anafylaksi.

4A80.1 Bronkospasme fremkaldt af allergi over for fadevaresubstans

Diagnosekrav

Bronkospasme fremkaldt af allergi over for fadevareallergener er en klinisk manifestation udlgst af
forskellige fadevarer som en faenotype af fedevareoverfalsomhed. Det er hyppigere hos de yngste
atopiske patienter, og de mest almindelige fadevarer, der er ansvarlige for disse reaktioner, er komaelk,
jordngdder, g og treengdder. Denne kliniske praesentation kan manifesteres som en isoleret haendelse
eller i kombination med andre symptomer som repraesentation af l&egemiddelinduceret anafylaksi.

4A81 Allergiske eller overfgalsomme lidelser, der involverer gjet

Diagnosekrav

Allergiske eller hypersensitive lidelser, der involverer gjet, omfatter flere klinisk forskellige tilstande, der
kan betragtes som hypersensitive lidelser i gjets overflade. Klassificeringen af disse tilstande er kompleks.

4A82 Allergiske eller overfelsomme lidelser, der involverer hud eller slimhinder

Diagnosekrav

Allergiske eller hypersensitive lidelser, der involverer hud og slimhinder, omfatter en heterogen gruppe af
lidelser, der involverer hud og slimhinder, hvor enten allergi eller hypersensitivitet spiller en rolle.

4A83 Allergiske eller overfelsomme lidelser, der involverer mave-tarmkanalen

4A83.0 Fodevareinduceret eosinofil gastroenteritis

Diagnosekrav

En sygdom karakteriseret ved eosinofil infiltration af forskellige lag af mave og tarm induceret af specifik
fedeindtagelse i fraveer af nogen kendt arsag til eosinofili. Det kan forekomme i alle aldre, og
symptomerne varierer afhaengigt af det involverede sted i tarmkanalen og graden af eosinofil
inflammation, kan omfatte ascites, vaegttab, adem, obstruktion.
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4A83.1 Fadevareinduceret eosinofil gsofagitis

Diagnosekrav

En kronisk, immun- eller antigenmedieret esophageal sygdom karakteriseret ved eosinofil infiltration af
esophageal wall induceret af specifik fedeindtagelse i fravaer af nogen kendt arsag til eosinofili.
Symptomerne er relateret til esophageal dysfunktion, herunder spiseforstyrrelser, reflukssymptomer,
opkastning, dysfagi og madpavirkning.

4A84 Anafylaksi

Diagnosekrav

Anafylaksi er en alvorlig, livstruende systemisk overfaglsomhedsreaktion, der er kendetegnet ved at
komme hurtigt med potentielt livstruende luftvejs-, vejrtraeknings- eller kredslabsproblemer, og som
normalt, men ikke altid, er forbundet med hud- og slimhindeforandringer.

4A84.0 Anafylaksi pa grund af allergisk reaktion pa fedevarer

Diagnosekrav

Hurtigt progressiv, multi-system og potentielt livstruende reaktion pa eksponering for et fadevareallergen,
som det berarte individ tidligere har veeret sensibiliseret over for.

4A84.1 Legemiddelinduceret anafylaksi

Diagnosekrav

Anafylaksi, der kan henfares til et llegemiddel. Nar det er alvorligt, kan det veere dedeligt. Denne
systemiske reaktion udvikler sig seedvanligvis inden for minutter til timer efter administration af
laegemidlet, er ofte alvorlig og kan veere dedelig. De hyppigste leegemidler, der forarsager anafylaksi, er
antibiotika, iseer penicilliner. Klinisk kan der veere praemonitorisk svimmelhed eller besvimelse, snurren i
huden og erytem, efterfulgt af neeldefeber, angiogdem, bronkospasmer, mavesmerter og vasomotorisk
kollaps.

4A84.2 Anafylaksi pa grund af insektgift

Diagnosekrav

Anafylaksi pa grund af insektgift er en alvorlig systemisk overfelsomhedsreaktion med hurtig indtreeden af
kutane, vaskuleere eller respiratoriske symptomer og tegn, enten enkeltvis eller i en hvilken som helst
kombination efter eksponering (hovedsageligt ved stik) for en insektgift hos en sensibiliseret patient.

4A84.3 Anafylaksi fremkaldt af fysiske faktorer

Diagnosekrav

Anafylaksi fremkaldt af fysiske faktorer daekker over en gruppe af anafylaksiske faenotyper, hvor fysiske
faktorer er de vigtigste triggere. De mest relevante er: treeningsinduceret anafylaksi, anstrengelsesudlast
anafylaksi athaengig af mad, kuldeudlgst anafylaksi.

4A84.30 Treningsinduceret anafylaksi

Diagnosekrav

Traeningsinduceret anafylaksi er lidelse, hvor anafylaksi opstar efter fysisk aktivitet. De kliniske traek kan
omfatte klze, naeldefeber, radmen, hvaesende vejrtraekning og mave-tarmforstyrrelser, herunder kvalme,
mavekramper og diarré. Hvis fysisk aktivitet fortsaetter, kan der opsta angiogdem, larynxagdem,
hypotension og i sidste ende kardiovaskulaer kollaps. Traeningsinduceret anafylaksi er oftest forbundet
med IgE-medieret allergi over for mad, hvorved anafylaksi kun opstar, hvis indtagelse efterfalges
midlertidigt af treening. Opher af fysisk aktivitet resulterer normalt i gjeblikkelig forbedring af symptomer.

4A84.31 Kulde-induceret anafylaksi

Diagnosekrav

Kulde-induceret anafylaksi udlgses af hudafkeling. Degdsfaldene er direkte forarsaget af den anafylaktiske
reaktion pa grund af drukning ved svemning i koldt vand.
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4A84.4 Anafylaksi pa grund af inhalerede allergener

Diagnosekrav

Hurtig progressiv, multisystem livstruende reaktion pa grund af eksponering for et sensibiliseret inhaleret
allergen, sasom partikler fra gummihandsker eller latexprodukter, skeel fra dyr og stevmider. Brug
yderligere ekstern arsagskode, hvis det @nskes, til at identificere agenten.

4A84.5 Anafylaksi pa grund af kontakt med allergener

Diagnosekrav

Anafylaksi som fglge af hud- eller slimhindekontakt med et eller flere stoffer, der er i stand til at inducere
IgE-medieret respons hos patienter, der tidligere er blevet sensibiliseret. Brug yderligere ekstern
arsagskode, hvis det @gnskes, til at identificere agenten.

4A84.6 Anafylaksi sekundzert til mastcellelidelse

Diagnosekrav

Symptomer pa anafylaksi sekundaert til mastcellelidelser skyldes overdreven mastcellemediatorfrigivelse,
iszer histamin, og kan omfatte klze og redmen, mavesmerter, diarré, dyspng, takykardi eller dyb
hypotension. Det sker hos bade barn og voksne, men hos voksne kan det forekomme selv uden urticaria
pigmentosa laesioner. Niveauer af basal tryptase er konstant hgje. Fatal anafylaksi er blevet beskrevet efter
hymenoptera-stik og i den praeoperative periode.

4A85 Komplekse allergiske eller overfalsomme tilstande

4A85.0 Overfglsomhed over for laegemidler eller farmakologiske midler

Diagnosekrav

Leegemiddeloverfalsomhedsreaktioner er de negative virkninger af farmaceutiske formuleringer
(inklusive aktive leegemidler og hjeelpestoffer), der klinisk ligner allergi. Det hgrer til type B-bivirkninger,
som defineres af Verdenssundhedsorganisationen som den dosisuathaengige, uforudsigelige, skadelige
og utilsigtede reaktion pa et l,egemiddel taget i en dosis, der normalt bruges til mennesker. Den daekker
over mange forskellige kliniske faenotyper med variabel debut og svaerhedsgrad.

4A85.00 Laegemiddelinduceret leveroverfelsomhedssygdom

Diagnosekrav

Leegemiddelinduceret leveroverfalsomhedssygdom er en relativt sjeelden tilstand, men kan have alvorlige
konsekvenser for den enkelte patient, folkesundheden, tilsynsmyndigheder og medicinalindustrien. Det
er karakteriseret ved forhgjede serum alanin-aminotransferase (ALT), konjugeret bilirubin eller kombineret
bilirubin, ALT og alkalisk fosfatase (AP) niveauer > 2 gange den gvre graense for normal (ULN), og de
hyppigste relaterede laegemidler er halothan, tienilic syre, dihydralazin, diclofenac og carbamazepin.

4A85.01 Leegemiddelinduceret nyreoverfolsomhed

Diagnosekrav

Leegemiddelinduceret nyreoverfalsomhed udger en vigtig arsag til akut nyresvigt og kronisk nyresygdom
i den nuvaerende kliniske praksis. Forskellige klasser af lsegemidler initierer i kraft af immunologiske
mekanismer specifikke inflammatoriske nyreresponser, som manifesteres af forskellige kliniske manstre,
sasom leegemiddel-induceret interstitiel nefritis. Den laegemiddelinducerede nyreoverfglsomhed kan
manifestere sig alene eller i kombination med andre lsegemiddelinducerede organ- eller
systemoverfglsomhedslidelser.

4A85.02 Laegemiddelinduceret cytopeni

Diagnosekrav

Leegemiddelinduceret cytopeni er en relativt almindelig immunmedieret cytopeni, og malcellerne
omfatter erytrocytter, leukocytter, blodplader og haematopoietiske precursorceller i marven. Den
hyppigste tilstand er laegemiddelinduceret immuntrombocytopeni, og de hyppigste implicerede
leegemidler er penicillin og strukturelt beslaegtede laegemidler, kinin, quinidin, sulfonamidantibiotika,
ikke-steroide antiinflammatoriske leegemidler og antikonvulsiva.
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4A85.03 Leegemiddelinduceret vaskulitis

Diagnosekrav

Leegemiddelinduceret vaskulitis er en inflammatorisk vaskulopati forbundet med laeegemidler af naesten

enhver klasse og tegner sig for ca. 3 % af vaskulitiderne. Selvom smakarsygdomme begraenset til huden
er den mest almindelige form, kan involvering af blodkar i stort set alle organsystemer forekomme. Det

kan vaere involveret i flere organer, og dadeligheden er beskrevet i op til 10 % af tilfeeldene.

4A85.04 Multipelt lzgemiddeloverfglsomhedssyndrom

Diagnosekrav

Multipelt l,egemiddeloverfglsomhedssyndrom defineres som laegemiddelallergi over for to eller flere
kemisk forskellige lzegemidler. Det adskiller sig fra krydsreaktivitet (pa grund af strukturelle ligheder,
feelles metaboliske veje eller farmakologiske mekanismer), opblussende reaktioner (forvaerring af en
eksisterende leegemiddelallergi ved tidligt skifte af terapi til et nyt legemiddel) og multipel
leegemiddelintolerancesyndrom.

4A85.1 Overfolsomhed over for naturlegemidler og alternative medicinske behandlinger
Diagnosekrav

Overfglsomhed over for naturleegemidler og alternative medicinske terapier refererer til uforudsigelige
tilstande, der klinisk ligner allergi, der forarsager objektivt reproducerbare symptomer eller tegn, initieret
af eksponering for urte- og andre alternative medicinske terapier, sdsom homgopati, cupping eller
akupunktur. Naturleegemidler og alternative medicinske terapier betragtes saedvanligvis ikke som
laegemidler, men kan udlgse immun- og ikke-immunmedierede reaktioner, som forekommer hos
modtagelige individer. Disse reaktioner udlgses af doser og procedurer, der normalt tolereres af normale
forsegspersoner.

4A85.2 Fodevareoverfglsomhed

Diagnosekrav

Fedevareoverfalsomhedsreaktioner er bivirkninger af fedevarer eller fadevaretilseetningsstoffer, der
klinisk ligner allergi. Fadevareallergi er en bivirkning pé fedevarer medieret af en immunologisk
mekanisme, der involverer specifikke IgE (IgE-medierede), cellemedierede mekanismer (ikke-IgE-
medierede) eller bade IgE- og cellemedierede mekanismer (blandet IgE- og ikke-medierede
mekanismer). IgE-medieret).

4A85.20 Foadevareinduceret gastrointestinal overfelsomhed

Diagnosekrav

Fedevareinduceret gastrointestinal overfglsomhed daekker over en gruppe gastrointestinale
overfglsomhedslidelser pa grund af fedevareallergener med varierende indtraeden, sveerhedsgrad, klinisk
praesentation og mekanismer.

4A85.21 Fadevareinduceret naldefeber eller angiogdem

Diagnosekrav

Neldefeber og/eller angiogdem udlgst af indtagelse eller direkte kontakt med fedevareallergen hos
sensibiliseret patient.

4A85.22 Allergisk kontakteksem pa grund af fodevareallergen

Diagnosekrav

Allergisk kontakteksem, som de mest almindelige arsagsfedevarer er krydderier, frugter, grantsager. Ofte
erhvervsmaessig pa grund af kontakt med kemiske dele, oleoresiner. Systemisk kontakteksem er en
sjeelden variant pa grund af indtagelse. Brug yderligere ekstern arsagskode, hvis det anskes, til at
identificere agenten.
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4A85.3 Allergiske eller overfalsomhedsreaktioner over for leddyr

Diagnosekrav

Dette omfatter bade lokale kutane og systemiske allergiske og overfalsomhedsreaktioner over for kontakt
med insekter (f.eks. bier, hvepse og ildmyrer) og andre leddyr (f.eks. skorpioner og edderkopper).
Reaktioner medieres normalt via immunsystemet (IgE-medieret eller ikke-IgE-medieret allergi).
4A85.30 Systemisk allergisk reaktion pa grund af Hymenoptera-gift

Diagnosekrav

Systemisk allergisk reaktion pa grund af Hymenoptera-gift pa grund af insektgift er en alvorlig
overfglsomhedsreaktion med hurtig indtraeden af kutane, vaskulaere eller respiratoriske symptomer og
tegn, enten enkeltvis eller i en hvilken som helst kombination efter eksponering (hovedsageligt ved stik)
for en insektgift hos en sensibiliseret patient .

4A85.31 Kutane allergiske eller overfelsomhedsreaktioner over for Hymenoptera-gift
Diagnosekrav

Kutane reaktioner pa Hymenoptera-gift er overfalsomhedsreaktioner klassificeret i normale lokale

reaktioner og store lokale reaktioner. Stor lokal reaktion defineres som en haevelse over en diameter pa
10 cm, som varer leengere end 24 timer; blaerer kan sjeeldent veere til stede.

4A85.32 Kutane allergiske eller overfglsomhedsreaktioner over for leddyr

4B00 Forstyrrelser i antallet af neutrofiler

4B00.0 Neutropzeni

4B00.00 Konstitutionel neutropaeni

Diagnosekrav

Dette er en granulocytsygdom karakteriseret ved et unormalt lavt antal neutrofiler. Neutrofiler udger
normalt 50-70 % af de cirkulerende hvide blodlegemer og tjener som det primeere forsvar mod
infektioner ved at gdelaegge bakterier i blodet.

4B00.01 Erhvervet neutropaeni

4B00.1 Neutrofili

4B00.10 Konstitutionel neutrofili

4B00.11 Erhvervet neutrofili

4B01 Forstyrrelser i neutrofilfunktionen

4B01.0 Konstitutionelle forstyrrelser af neutrofil funktion

4B01.00 Forstyrrelser i neutrofil adhzesion

4B01.01 Forstyrrelser af neutrofil kemotaksi

4B01.02 Forstyrrelser i dannelse eller frigivelse af neutrofilgranulat

4B01.03 Forstyrrelser i neutrofil oxidativ metabolisme

4B01.1 Erhvervede forstyrrelser af neutrofil funktion

20



4B02 Eosinopeni

4B02.0 Konstitutionelt fald i eosinofiltal
4B02.1 Erhvervet fald i eosinofiltal

4B03 Eosinofili

4B03.0 Konstitutionel eosinofili

4B03.1 Erhvervet eosinofili

4B04 Lidelser med nedsat antal monocytter
4BO05 Lidelser med gget antal monocytter
4B06 Erhvervet lymfopeni

4B07 Erhvervet lymfocytose

Diagnosekrav
Lidelser, hvor forstyrret immunregulering spiller en vigtig rolle, men som ikke kan placeres mere praecist
andre steder i klassifikationen.

4B20 Sarcoidose

Diagnosekrav

Sarkoidose er en multisystemsygdom af ukendt arsag, som er karakteriseret ved dannelsen af
immungranulomer i de involverede organer. Lungerne og lymfesystemet er overvejende pavirket, men
stort set alle organer kan vaere involveret. Andre alvorlige manifestationer skyldes hjerte-, neurologiske,
okulaere, nyre- eller laryngeale lokaliseringer.

4B20.0 Lungesarkoidose

4B20.1 Sarcoidose af lymfeknuder

Diagnosekrav

Lymfadenopati er meget almindelig ved sarkoidose. Intrathoracic noder er forstgrrede hos 75 til 90% af
alle patienter; normalt involverer dette hilar noder, men paratracheal noder er almindeligvis involveret.
Perifer lymfadenopati er meget almindelig, iszer involverer livmoderhalsen (den mest almindelige hoved-
og halsmanifestation af sygdommen), aksilleere, epitrochleaere og inguinale knuder.

4B20.2 Sarcoidose i fordgjelsessystemet

Diagnosekrav

Dette er et syndrom, der involverer unormale samlinger af kroniske inflammatoriske celler (granulomer),
der kan dannes som knuder i fordgjelsessystemet.

4B20.3 Neurosarkoidose

Diagnosekrav

Dette refererer til sarkoidose, en tilstand af ukendt arsag med granulomer i forskellige veev, der involverer
centralnervesystemet (hjerne og rygmarv). Det kan have mange manifestationer, men abnormiteter i
kranienerverne (en gruppe pa tolv nerver, der forsyner hoved- og nakkeomradet) er de mest almindelige.
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4B20.4 Okulzer sarkoidose

Diagnosekrav

Dette er et syndrom, der involverer unormale samlinger af kroniske inflammatoriske celler (granulomer),
der kan dannes som knuder i flere organer.

4B20.5 Kutan sarkoidose
4B21 Polyklonal hypergammaglobulinaemi
4B22 Kryoglobulinemi

4B23 Immunrekonstitutions-inflammatorisk syndrom

Diagnosekrav

Dette er en tilstand, der ses i nogle tilfelde af AIDS eller immunsuppression, hvor immunsystemet
begynder at komme sig, men derefter reagerer pa en tidligere erhvervet opportunistisk infektion med en
overvaeldende inflammatorisk reaktion, der paradoksalt nok gar infektionssymptomerne veerre.

4B24 Graft-versus-host-sygdom

Diagnosekrav

Graft-versus-host disease (GVHD) opstar, nar lymfoide celler fra en immunkompetent donor introduceres i
en histoinkompatibel recipient, der ikke er i stand til at afstede dem. Dette sker normalt som falge af
haematopoietisk stamcelletransplantation. De vigtigste mal, som donorlymfocytterne angriber, er
modtagerens hud, mave-tarmkanal og lever. Akut GVHD, som normalt opstar inden for de fgrste 100 dage
efter transplantationen, har en hgj dedelighed. Den akutte fase kan efterfelges af kronisk GVHD, som ogsa
kan opsta de novo. Det viser sig normalt som et lichenoidt udslaet, men kan udvikle sig til en alvorlig
fibroserende sygdom, der pavirker hud, lunger og lever.

4B24.0 Akut graft-versus-host-sygdom

Diagnosekrav

Graft-versus-host-sygdom, der viser sig normalt inden for de farste 100 dage efter engraftment. Det viser
sig oftest med makulopapuleert udsleet ledsaget af feber. Prognosen korrelerer med omfanget af
hudpavirkning, som kan udvikle sig til udbredt epidermal nekrolyse, og svaerhedsgraden af
gastrointestinal og leverpavirkning, som kan manifestere sig som henholdsvis diarré og gulsot. Der er hg;j
dedelighed ved alvorlig akut graft-versus-host-sygdom.

4B24.1 Kronisk graft-versus-host-sygdom

Diagnosekrav

Kronisk graft-versus-host-sygdom (GVHD) viser sig mere end 100 dage efter indtransplantation af
immunkompetente donorlymfoide celler. Det har specifikke kliniske traek, hvorved det kan skelnes fra akut
GVHD. Det kan opsta de novo, men fglger ofte akut GVHD. Mindre almindeligt forekommer det samtidig
med akut GVHD. De tidligere stadier af kronisk GVHD er karakteriseret ved et udbredt lichenoid udslaet,
poikiloderma og involvering af negle og mundslimhinder. Hvis sygdommen forbliver aktiv, kan progressiv
sklerose i huden og dybere vav resultere i ledkontrakturer, fibrose af indre organer og alvorlig
malabsorption.

4B40 Sygdomme i thymus
4B40.0 Vedvarende hyperplasi af thymus
Diagnosekrav

Dette refererer til en vedvarende forsterrelse ("hyperplasi") af thymus.

4B40.1 Byld af thymus
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4B40.2 Godt syndrom
Diagnosekrav

Dette er en tilstand, der opstar hos voksne, hos hvem hypogammaglobulineemi, mangelfuld cellemedieret
immunitet og godartet tymom kan udvikle sig naesten samtidigt.
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