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Neuroendokrin tumoér i tunntarm

Neuroendokrin tumér (NET) i tunntarm, tidigare ofta kallat carcinoid, dr en tumdr som utgar fran hormonproducerande
celler (EC-celler). Tumoren vaxer ofta langsamt, och ger ofta dottersvulster (metastaser) till lymfkortlar intill tumoren
och/eller levern. Trots avancerad sjukdom med metastaser ar prognosen god och medianéverlevnaden &r mer &n 5 ar.
Vanligen dr tumdéren mycket Iagaktiv och detta ar viktig information om graden av aktivitet, som avgors genom att varje
enskild tumor maste granskas av patolog, vilket gors i samband med kirurgi, eller genom s.k. punktion av levermetastaser,
som kan finnas redan vid diagnos. Tumdraktivitet och utbredning styr ocksa vilken behandling som blir aktuell.

Vilka drabbas av sjukdomen?
Sjukdomen drabbar méan och kvinnor lika ofta. Medelaldern for insjuknande &r 60 ar, men med stora variationer. NET
betraktas inte som en arftlig sjukdom.

Vilka symtom far man vid tunntarms-NET?

Vanliga symtom ar buksmartor som ofta ar 6vergdende. Det ar inte ovanligt att patienter blir opererade pga. tarmvred, och
att man da hittar tuméren som orsak till detta. Utdver buksymtom kan frekventa diarréer drabba patienten. Det kan
innebdara upp till 10, och ibland mer, vattentunna diarréer om dagen. Diarréer och buksmartor kan ocksa orsakas av att
tumoren férsamrar blodforsorjningen till tarmen. Flush, en 6vergaende ansiktsrodnad kan ocksa ses. Denna kan ibland
utlésas av kost och av alkohol. Vid mer uttalad sjukdom kan diarréer och flush kombineras med hogersidig hjartsjukdom
och astmaliknande besvar. Hogersidig hjartsjukdom kan leda till hjartsvikt. Hjdrtsjukdomen, som inte ses ofta nufértiden,
orsakas av bindvdavsomvandling av hjartats klaffar. Ibland blir dessa forandringar uttalade och behéver da opereras.
Bindvdavsomvandlingen kommer sig av att tumoren utsondrar serotonin, som kan fasta sig pa hjartklaffar och driver klaff
forandringen. Efter kirurgi kan patienter ha fortsatt, eller nytillkommen diarré, vilken da kan bero att en bit av tarmen ar
bortopererad och att tarmens ursprungliga funktion har blivit stord.

Hur stéller man diagnosen tunntarms-NET?

Vid misstanke om tunntarms-NET bestdms halten av kromogranin A i blod, och 5-HIAA (serotoninets nedbrytningsprodukt) i
urin. Det senare dr nu pa vag att kunna analyseras i plasma. Vid urinsamling ska en del livsmedel, som innehaller serotonin,
undvikas, tex kaffe, banan och choklad. Vid fynd av forhéjda nivaer kromogranin A och 5-HIAA kompletteras utredningen
med réntgen, ofta datortomografi eller magnetkameraundersékning. Ultraljud anvands i forsta hand for att kunna rikta en
punktion for att bestdmma tumdrtyp och tumdrens aktivitet, och gors ofta vid leverférandringar. Manga patienter gor
ocksa s.k. skintigrafi, vilken typ beror pa sjukdom och var i Sverige man bor. Det kan géras med PET (positron emissions
tomografi), som kan kombineras med datortomografi, t ex 68Gallium-DOTATOC-PET-CT. Ibland upptacks tumoren
nufértiden i samband med annan operation.

Hur behandlas tunntarms-NET?
1. Tumdrreducerande behandling
e  QOperation Overvags i forsta hand. Det ar inte alltid man kan operera bort all tumérvéavnad.
e  Radiofrekvens behandling (RF), innebdr att en nal sticks in i levermetastaser, och att dessa branns bort
e Leverembolisering innebar att sma plastkulor, eller ndgot annat dmne sprutas in i levern for att strypa
blodforsorjningen till tumorcellerna.
e  Levertransplantation dvervags i mycket sallsynta fall, enstaka patienter har genomgatt detta i Sverige
[
2. Medicinsk behandling
e  Somatostatin analoger (SSA) anvands for att hdmma tumdrens formaga att utséndra hormon, och pa sa satt
minska diarréer och flush, och forbattra livskvalité. Det stabiliserar ocksa tumérsjukdomen, utan att kunna
bota den. Behandlingen ges vid kvarvarande tumor efter kirurgi. Injektionen ges vanligen av skoterska en
gang i manaden.
e Alpha-interferon kan anvandas, oftast i kombination med SSA om dessa har otillrdcklig effekt
3. Symtomlindrande Iikemedel
e Loperamid anvands for att minska diarrébesvar. Ofta behdvs hoga doser som upprepas under dagen.
e Bukspottkdrtelenzymer anvénds ofta, sarskilt i kombination med SSA for att reglera tarmen. Ofta behdver
dessa tas till varje maltid i hoga doser.
e Cholestyramin neutraliserar gallsalter, vilket ocksa kan lindra diarréer.

Svenska Endokrinologforeningen har utarbetat informationsblad om endokrinologiska sjukdomar och tillstand.

Informationsbladen ar avsedda for alménheten och kan vid behov anvéndas som patientinformationsblad och
Overlamnas vid mottagningsbesok. De &r skrivna av erfarna endokrinologer representerande samtliga svenska
universitetssjukhus. Informationsbladen revideras vid behov eller vart 3:e ar.
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4. Radioaktiv behandling
e  Behandling med radioaktivt laddade somatostatin analog anvands vid mer avancerad sjukdom som

forsamras trots annan given behandling. Man anvander idag olika s.k. isotoper, ofta 177-lutetium.
Behandlingen ges i Sverige f.n. enbart i Géteborg, Lund och Uppsala.

Prognos

Prognosen &r god vid tunntarmstumér, men kraver som regel langvarig uppféljning och inte all synlig tumor kunnat
opereras bort. Aven da krévs som regel minst 5 rs uppféljning. Vid spridd sjukdom vid diagnos eller uppfdljning, ar
prognosen ofta god, med lang forvantad 6verlevnad och god livskvalité.

Svenska Endokrinologféreningen har utarbetat informationsblad om endokrinologiska sjukdomar och tillstand.

Informationsbladen ar avsedda for alménheten och kan vid behov anvéndas som patientinformationsblad och
Overlamnas vid mottagningsbesok. De ar skrivna av erfarna endokrinologer representerande samtliga svenska
universitetssjukhus. Informationsbladen revideras vid behov eller vart 3:e ar.



