Vad ar NET?

Att leva med en neuroendokrin tumor — patientguide

Denna broschyr har tagits fram i samarbete mellan NNTG (Nordic Neuroendochrine Tumor Group),
Carpanet med stod av Novartis.



Hall dig informerad och engagerad i din sjukdom

Vad ar NET? ar en informationsbroschyr for patienter med neuroendokrina tumorer (NET) och deras
nérstaende.

Broschyren &r indelad i 8 avsnitt som behandlar olika &mnen, t.ex. var NET kan uppst, olika typer av NET,
symtom pa NET, behandling av sjukdomen och hur du far ut det mesta av samtalen med ditt vardteam.
Avsnitten markeras med flikar sa att du Itt kan hitta den information du behdver.

Viktiga medicinska termer forklaras i ordlistan i avsnitt 9.
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Vad ar det neuroendokrina systemet?

Viktiga kortlar i det endokrina systemet Hypotalamus

 Det endokrina systemet bestar av de hormonfrisattande Hypofysen
organen i kroppen, sdsom bukspottkdrteln, hypotalamus,
skoldkorteln och biskdldkortlarna, hypofysen, binjurarna, Skoldkdrteln
aggstockarna och testiklarna (se bilden till hdger)

* Fran dessa kortlar frisatts hormoner som styr viktiga
kroppsfunktioner, till exempel tillvaxt, &mnesomsattning, T
fortplantning och reaktioner pa stress och skador

Bukspottkortel

Aggstockar
(kvinnor) =

Nytryck av bild fran Merck Manuals Online Medical Library.

A _/
Hur fungerar det neuroendokrina Hur forvandlas celler till tumorer?
systemet? Vvnader och organ i din kropp ar uppbyggda av celler.
Det neuroendokrina systemet bestér inte bara av Dessa aldras, dor och ersatts hela tiden av nya.

kortlar utan ocksa av neuroendokrina celler som finns Den har processen sker normalt i 3 steg:

overallt i kroppen. De frisatter hormoner som skickar

meddelanden till speciella celler som kan ta emot dessa Steg 1: Tillvaxt — cellerna delar sig och forokas.

meddelanden. Steg 2: Differentiering — cellerna foréndras fran

Ett exempel ar styrningen av sockerhalten i blodet. Nar att")[/ara icke-specialiserade till specialiserade
denna stiger frisatts insulin fran neuroendokrina celler i celltyper.

bukspottskorteln som gor att blodsockret sjunker igen. Steg 3: Apoptos — cellerna dor pa normalt sétt.

Andra viktiga hormoner som du kanske hort talas om &r

gastrin och glukagon Om den hér processen gér fel kan cellerna vixa

okontrollerat och bilda tumorer.

Precis som andra celler i kroppen kan de neuroendokrina
ge upphov till cancer. De kallas da for neuroendokrina
tumdorer.
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Ar alla tumérer cancer? Nagra egenskaper hos NET
Tumdrer kan vara benigna (godartade) eller maligna NET kan ha olika storlek och tillvaxthastighet. De &r i allminhet
(elakartade) (se bilden nedan). elakartade (maligna) dven om det finns godartade (benigna) NET.

Exempel pa godartade NET kan vara vissa NET i blindtarmen och
_ ar de ofarliga och lingsamvxande andtarmen. Insulinproducerande NET i bukspottkorteln kan vara

. o . . . godartade dven om en del av dessa ar elakartade.
— skiljer de sig inte sarskilt mycket fran omgivande
vavnad NET har sitt ursprung i neuroendokrina celler i hela kroppen.

— sprider de sig inte till omgivande vévnad De kan sprida sig till andra stallen i kroppen, oftast till levern
eller lymfkortlar.

Over hélften av alla NET har redan spridit sig till andra platser i
kroppen nér diagnosen stélls. Det finns tre huvudorsaker till detta:

e Benigna tumdorer &r inte cancer. | vanliga fall:

* Maligna tumorer ar cancer. | vanliga fall:
— véxer de snabbare an normal vavnad
— ar de inte programmerade att do pa normalt satt
— har de annan struktur an cellerna i omgivande vavnad * Vissa NET &r svara att hitta innan de har véxt till eller spridit sig

— kan de véxa in i nérliggande vévnad eller sprida sig e Vissa NET ger inga symtom forran de har véxt till eller spridit sig
(metastasera) till andra delar av kroppen
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e Vissa NET ger symtom som liknar dem som forekommer vid
vanligare sjukdomar. Dérfor kan det ta langre tid innan man far
tumordiagnosen NET

Vissa NET kan man dock hitta vid en rutinundersokning och da kan
diagnosen stéllas innan det har skett ndgon spridning i kroppen.

Benigna eller maligna tumorer

Benigna tumdorceller (ej cancer) Tumdrceller (cancer)
véxer pa en begrénsad plats och vaxer in i omgivande vavnad
kan inte sprida sig till omgivande och metastaserar till

vavnad eller metastasera. olika stallen.

Anpassat frén National Cancer Institute. Understanding Cancer Series: Cancer.

Det neuroendokrina systemet




Vilka typer av neuroendokrina tumorer (NET)
finns och hur behandlas de?

Termen "NET” anvénds for flera specifika typer av tumorer. Lakaren kanske anvander nagot av foljande ord nér
han/hon talar om din NET:

e NET i tunntarmen (&ven kallad carcinoid) o Merkelcellskarcinom
— En NET som kan utsdndra serotonin och andra — En typ av neuroendokrin hudcancer
hormoner som orsakar carcinoidsyndrom o Medullart skéldkértelkarcinom

e NET i bukspottskorteln — En NET i skoldkorteln
— | bukspottskorteln finns celler specialiserade pa att
producera hormoner som glukagon och insulin

— Tuméorer utgangna fran dessa celltyper ar NET och ger
ofta distinkta hormonella symptom. Vilka symptom som
uppstar beror pa vilket hormon som dverproduceras

—

Var borjar en NET?

En NET kan borja i neuroendokrina celler var som helst
i kroppen. De flesta NET uppstar i magtarmkanalen
eller bukspottkorteln. Dessa kallas GEP-NET.

NET kan ocksé utvecklas i lungorna, skoldkorteln och
andra kortlar, t.ex. tymus och binjurarna.

e NET i lungan
— Typisk och atypisk lungcarcinoid. Aven dessa
tumérer kan vara hormonproducerande

Lakarna delar bland annat in NET efter var i kroppen
de har sitt ursprung. Lakaren kan anvanda termer
som tex NET i tunntarm, NET i pankreas etc.

Ovriga NET*

Pankreas-NET

* Gastrinom

© Insulinom * Blindtarmen

© Glukagonom * Tunntarmen

* Vipom © Ovre delen av tjocktarmen

* Somatostatinom
* icke-funktionella NET

* Hogt differentierade NET i lungor
och magtarmkanal kan ocksa kallas
carcinoida tumérer.




Pa vilka andra satt kan man dela in NET?

Lakaren kan tala om din NET med ord som beskriver
om den utsondrar hormoner eller inte.

e NET som producerar hormoner kallas "funktionella”
eller "sekretoriska” tumorer
— Om en NET uts6ndrar stora mangder hormoner
kan den ge flera olika symtom

e NET som utsondrar hormoner men som inte ger
hormonella symptom Kallas "icke-funktionella” eller
"icke-sekretoriska” tumorer
— De kan ddremot ge symtom som orsaks av att tumdren

vaxer, t.ex. smartor, stopp i tarmen eller blodning

Lakarna delar ocksa in NET efter hur de ser ut i mikroskop
(tumdrens struktur), t.ex. hur differentierad tumoren ar i
jamforelse med omgivande vavnad.

Tumdrerna kan vara "hdgt” eller "lagt” differentierade.
» Hogt differentierade NET vaxer oftast langsamt

* LAgt differentierade NET &r vanligen aggressiva och vaxer
och sprider sig snabbt

Tuméren graderas enligt WHO efter hur snabbt den véxer.
Tillvaxthastigheten méts via ett protein som bara ses i celler
som delar sig och kallas for Ki67 index.

Hogt differentierade NET delas in i NET Grad 1-3 (Grad 1;
Ki67 <3%, Grad 2; Ki67 3-20%, Grad 3; Ki67 >20%).

Lagt differentierade neuroendokrina tumarer kallas NEC
(neuroendokrint carcinom) och har Ki67 >20%.

Grad Antal celldelningar Ki-67 (%)  Differentiering

(2 mm?)
NET G1 <2 <3 Hogt differentierad
NET G2 2-20 3-20 Hogt differentierad
NET G3 >20 >20 Hogt differentierad
NEC >20 >20 Lagt differentierad

Vilka specialister kan delta i varden?

Din lakare kan samarbeta med experter som specialiserat
sig pa NET. Iband kan ett team av experter fran olika
specialiteter samarbeta “multidisciplilnart” for att ge den
basta varden till patienter med NET.

Att arbeta "multidisciplindrt” innebér att man tar hjalp av
olika medicinska specialister som var och en &r expert
pa sitt omrade (se bilden). Specialister som kan delta i
behandlingen av patienter med NET kan bland annat vara:

Socialarbetare/
vardsamordnare

* Onkolog: Specialist pa tumorer och deras behandling

* Gastroenterolog: Specialist pa sjukdomar och symtom i
magtarmkanalen

e Endokrinolog: Specialist pa sjukdomar i
hormonsystemet

e Kirurg: Utfor operationer, t.ex. tar bort tumérer

* Patolog: Specialist pa att diagnostisera sjukdomar med
hjalp av mikroskop dar man undersoker prover tagna
vid tumorbiopsi

* Radiolog och specialist i nuklearmedicin: Experter pa
avbildning av tumdrer med hjélp av datortomografi,
magnetkameraundersokningar och PET

* Sjukskoterskor/socialarbetare/vardsamordnare:
Utbildade for att ta hand om patienter med NET

Gastroenterologer
Radiolog och

Endokrinologﬁ’ . nuklearmedicin
Kirurger ‘

__Sun?

Interventions- Patologer
radiologer

Sjukskoterskor

Onkologer

Varfor ar det bra med ett multidisciplinart
arbetssatt vid NET?

Négra skal till varfor det ofta &r bést att behandla NET i
samarbete med ett team av medicinska experter ar:

e NET kan uppkomma i olika delar av kroppen

* NET utvecklas och véxer pa olika satt

e NET ger olika symtom och syndrom

e NET kan ibland sprida sig till andra delar av kroppen

e NET &r ovanliga tumérer som kréver specialistbehandling

Sjukdom och behandling
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Ger alla neuroendokrina tumorer
(NET) samma symtom?

4 N
Olika typer av NET ger olika symtom. Symtomen beror pa om din NET &r funktionell eller
icke-funktionell och var tumdren sitter.
* Funktionella NET ger symptom som orsakas av utsondring av hormoner (se tabellen till hoger).
* Icke-funktionella NET ger inte upphov till ndgra hormonrelaterade symptom. De kan déremot ge
sédana symtom som orsakas av att tumdren véxer, t.ex. smértor, stopp i tarmen eller blodning.
A /

Vilka symtom kan man
fa av funktionella NET?

De hormoner och andra &mnen som utsondras av
funktionella NET kan ibland ge olika kliniska syndrom. Ett
syndrom &r en grupp symtom som visar sig tillsammans vid
en sjukdom.

Vilket syndrom som orsakas av en funktionell NET beror pa
vilka hormoner tumdren utsondrar. Nagra viktiga typer av
funktionella NET och de syndrom som de kan orsaka visas i
tabellen till hoger.

Vad kan jag gora for att hantera
symtomen battre?

Forsok hitta sddana resurser som kan hjalpa dig att forsta
din sjukdom. En del patienter har haft nytta av féljande:

o Stall fragor till ditt vardteam
* Tillforlitliga forskningskéllor pa Internet

* Ta reda pa mer om lokala, regionala och rikstdckande
intressegrupper och stodgrupper och ga med i dem
som kéanns rétt for dig

Hall koll pa dina symtom:

e For noggrann dagbok Gver alla dina symtom och hur
de forandras i relation till olika behandlingar, livsstils-
fordndringar, etc

* Hall reda pa alla andringar av hur ofta du har symtom
och hur svéra de &r, samt eventuella nya symtom

* Hall reda pa alla &ndringar av dina maltidsvanor och
dagliga rutiner

Beratta for ditt vardteam om:
¢ Dina symtom

* Dina allergier, maltidsvanor, alla receptbelagda
och receptfria Idkemedel som du anvander

e Hur dina besvar forandrats over tid och om du sétter
detta i samband med négon specifik utldésande faktor
eller till exempel ny behandling

Hur kan jag gora livet med sjukdomen
enklare?

Tank dver om du kan géra nagra andringar i livsstil eller
maltidsvanor som kan lindra symtomen. Till exempel:

o Ata néringsrik kost

» Motionera latt och regelbundet, t.ex. genom promenader
e Sova mycket och ta en tupplur nér det behdvs

* Undvika stress




Syndrom och symtom som kan orsakas av funktionella NET

. Hormon- : *
Typ av NET Vanlig plats utséndring Syndrom Typiska symptom
e Diarrrré (aven nattetid)
e Krampartad buksmérta
Tunntarm Carcinoid- e Flush (episoder av varmevallningar och hudrodnad
Tunntarms-NET (lungor, Serotonin o
- syndrom ffa i ansiktet)
magsack) .
e Vasande andning
e Kan ocksa leda till bindvavsinlagring pa hjartklaffarna
Tolvfingert Zolli Elli " Magsar
. olvfingertarm, . ollinger-Ellisons |
Gastrinom bukspottkortel Gastrin syndrom FI.ush,
e Diarré
* Hypoglykemi (&gt blodsocker)
Insulinom Bukspottkortel Insulin Hypog(ljykemi- * Viktokning R
syndrom » Medvetandepéverkan, och i avancerade fall
aven krampanfall
. . M * Vattniga diarréer (dven kallat "pankreatisk kolera”)
Vipom Bukspottkortel Vasoikta'd"('\tlﬁf)tmal Vern:rnl\él:.)or[rllqsons som kan orsaka svar intorkning med storningar i
pep y saltbalansen pga rikliga diarreer.
e Utslag
Glukagonom Bukspottkortel Glukagon - e Hyperglykemi (hogt blodsocker/diabetes)
* Viktnedgéng
;  Hyperglykemi (hogt blodsocker)
Somatostatinom | DuKSPOUKOMtel | go oy ctatin - « Diarré (bulkig, fettrik, illaluktande)
tolvfingertarm 0 ’
* Viktnedgéang
e Kraftig bukfetma
ACTHom Lungor, tymus, | Adrenokortikotropt Cushings * Runt ansikte
bukspottkortel hormon (ACTH) syndrom * Muskelutmattning
e Tunn hud
e ; e Skelettdeformiteter
Lungor, tymus, Tlll'yaxthormon _ e
GRFom o frisattande faktor Akromegali e Hjartsvikt
bukspottkortel GRF
(GRF) e Svaghet

*Symtomen kan variera fran patient till patient.




Vilka tester kan min lakare ordinera?
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Flera olika tester kan goras for att upptécka eller bekrafta att en person har en neuroendokrin tumor (NET)
och for att folja tumorens utveckling dver tid.

e Din lakare kan sjalv gora vissa tester och du kan remitteras till andra specialister for annan provtagning.
e Din lakare avgor vilka tester som lampar sig for dig och hur ofta de behover goras.

Anteckna noga alla tester som gors och resultaten av dessa.
Fraga lakaren om fordndringar av testresultaten och vad de innebér. Anteckna lakarens svar.

. /

Biokemiska tester

Biokemiska tester mater mangden av ett visst amne (t.ex. ett enzym eller protein) som ett satt att folja tumorens hormonella
aktivitet. Provet kan tas pd blod, urin eller vdvnad. Kromogranin A och 5-HIAA &r de vanligaste, men din lakare kan ocksé
behdva kontrollera andra hormoner beroende pa vilken typ av tumor du har.

Kromogranin A-test

Typ av test: Blodprov.

Hur anvénds det? Kromogranin A (CgA) ar ett &mne som produceras av NET och som man kan méta i ditt blod. Eftersom detta
test ar kansligt for manga olika typer av NET kan lékaren anvanda CgA-testning for att kontrollera hur din tumdr utvecklas dver tid.

Néar goérs undersdkningen? Ett CgA-test kan man gora tillsammans med andra tester. Testet kan upprepas med jamna
mellanrum (beslutas av din lakare) for att kontrollera hur tumdren forandras. Man jamfor dd CgA-nivan med det forsta

testresultatet.
5-HIAA-test

Typ av test: Blodprov eller ibland dygnsurinprov (24 timmar).

Hur anvands det? 5-HIAA (hydroxyindolattiksyra) &r ett &mne som finns naturligt i kroppen och &r en nedbrytningsprodukt av
serotonin. | normala fall finns det i sma méngder i urinen. Forhdjda nivaer kan finnas vid vissa typer av NET (framfér allt de som
utgér fran tunntarmen) som ger en grupp symtom kallade “carcinoidsyndrom” (se avsnitt 3). For 5-HIAA-testet tar man oftast ett
blodprov. Ibland vill Iakaren samla ett urinprov istéllet och eftersom méangden av detta &mne i urinen kan variera under dygnet
far man samla urin under 24 timmar. Detta gors framfor allt nar njurfunktionen ar paverkad eftersom nivaerna i blod da kan bli
falskt for hoga.

Néar gors undersdkningen? Din Iakare kan bestimma att 5-HIAA-testet ska goras med jamna mellanrum for att f6lja tumorens
utveckling. En del serotoninrika livsmedel (banan, avokado, plommon, aubergine, tomat, ananas och valnétter) kan 6ka mangden
5-HIAA och ge ett felaktigt resultat.




Avbildning

Vid avbildning anvénder man speciella instrument
eller tekniker for att kunna se inre organ och vavnader.

Datortomografi (CT)/skiktrontgen

Hur anvénds det? CT-bilder visar de inre organens och vavnadernas form, storlek och placering. CT anvénds ofta for att
faststalla var en tumor dr beldgen och hur stor den &r. Fore CT-undersokningen kan det hinda att du far en spruta eller far
dricka en vatska som innehaller ett kontrastmedel som gor att man tydligare kan urskilja olika strukturer béttre.

Nér gors undersdkningen? Lakaren kan bestélla en CT-undersokning av din tumar direkt ndr man stéllt diagnosen. Fler under-
sokningar kan sedan goras for att se om tumaren véxer eller fordndras pa nagot sétt.

Magnetisk resonanstomografi (MR, magnetkameraundersokning)

Hur anvands det? Vid MR far man en bild av mjukvdvnaderna. Lékaren kan se olika typer av kroppsvavnader och se
skillnaderna mellan normal, frisk vdvnad och sjuk vdvnad, som t.ex. en tumér. Aven vid MR undersokningen kan man & en
spruta med kontrastmedel.

Nar gors undersdkningen? Lakaren kan bestalla en MR for att konstatera att det finns en tumor, kontrollera tumorens
tillvaxt eller se om tumdren sprider sig. En MR kan ocksa bestéllas om man vill se detaljerna i vissa organ béttre &n vid en
datortomografi.

Positronemissionstomografi (PET), 68Ga-PET

Hur anvéands det? 68Ga-PET bygger pa principen att tumdrerna ofta uttrycker somatostatinreceptorer, en molekyl som finns
pa cellytan. Vid 68Ga-PET sprutar man in ett spardmne i kroppen som specifikt binder till somatostatinreceptorerna och gor att
man kan avbilda dem. Man far d& en detaljerad bild dér man kan se mindre tumérhardar, och man kan géra en komplett CT-
undersokning samtidigt med PET. Aven andra sparamnen som 11C-5-HTP kan anvéndas vid PET undersokning for att leta efter
sma tumorer.

Nér gors undersdkningen? Nar man behover information om tumdéren uttrycker somatostatinreceptorer samt for att kartldgga
tumorens utbredning i kroppen.

Hur skiljer sig dessa avbildningar at?

MR anvénds oftast nér man vill se mjukvévnaden. Man anvénder sig av magnetfalt.
CT &r den bésta tekniken for avbildning av skelettet.
Vid CT och 68Ga-PET anvander man en stralningskalla, vilket inte gors vid MR.

Tester vid neuroendokrina tumorer
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Hur bestammer lakaren
den basta behandlingen?

e Tumdrens storlek och plats

e Tumorgrad och -stadium

e Om tumdren &r funktionell eller icke-funktionell
e Vilka symtom du har

A

Olika faktorer spelar in ndr vardteamet beslutar hur din NET ska behandlas. Dessa &r bland annat:

* Livskvalitet, allméntillstand och andra personliga hdnsynstaganden

v

Vilka strategier kan min lakare anvanda i
min behandlingsplan?

Nedan beskrivs de olika alternativ som din lakare och ovriga i

vardteamet kan diskutera med dig. Vilket alternativ som ar bast for
dig vid en given tidpunkt beror pa vilken typ av tumor du har, var

den sitter, dess grad och funktionalitet samt ditt allmantillstand.
Beslutet fattas ofta av ett multidisciplinart team av olika experter.

1. Operation

Operation &r det forsta alternativet for manga patienter med
NET. Méalet med operationen &r att ta bort hela tumdren eller
minska tumorbordan.

 Nar det galler patienter som har fétt en tidig diagnos forsoker
kirurgerna operera bort eller kontrollera tumérens tillvaxt.
Malet ar att patienten ska vara sjukdoms- och symtomfri s&
lange som mojligt

e Patienter vars sjukdom har spridit sig till andra delar av
kroppen kan fa symtomlindring genom en operation, om det
ar ett méjligt alternativ

2. Lakemedelsbehandling

Somatostatinanaloger. Syntetisk form av ett hormon som
hammar tumorens hormonella aktivitet och dess tillvaxt.

Kemoterapi. En del cytostatika anvénds rutinmassigt for att
behandla vissa typer av NET. Studier pagar dock fortfarande
av hur vissa nyare kemoterapibehandlingar och andra
systemiska medel kan anvéandas vid NET. Kemoterapi anvands
for att lindra symtomen och begransa tumarens tillvéxt.

Malriktade lakemedel som bestar av sma molekyler
som hammar tumérens tillvaxt (tyrosinkinashdmmare och
mTOR-hdmmare).

Serotoninsynteshiammare. Anvénds for att minska
produktionen av serotonin om tumdren producerar stora
mangder av hormonet och annan behandling inte kan
minska symtomen.

3. Behandling av levermetastaser

Leverembolisering

Vid leverembolisering stryper man blodtillforseln il
metastaserna vilket ger syre- och néringsbrist som far
metastasen att do. | vissa fall véljer man att &ven fora
in radioaktiva partiklar i metastaserna for att ytterligare
forstarka effekten sk radioembolisering.

Radiofrekvensablation

Vid radiofrekvensablation anvénder man sig av radiova-
gor for att varma upp och forstora onormala celler, t.ex.
tumorceller. Radiovagorna ror sig genom elektroder som
kan placeras néra tumaren.

Radiofrekvensablation kan anvéandas for att minska
tumorens storlek eller nér sjukdomen spridit sig till levern
och tumoren inte kan opereras bort.

4. Stralbehandling (radioterapi)

Radioterapi kan anvandas nar sjukdomen har spridit sig
och kan lindra symtomen nar sjukdomen spridit sig till
skelettet.




5. Riktad isotopbehandling
En isotop (radionuklid) &r ett kemiskt &mne som avger stralning.

Vid riktad isotopbehandling kombineras isotoperna med ett
amne som sprutas in i kroppen och dras till tumdren. Stral-
ningen riktas darmed mot tumaorvévnaden och dvriga vavnader
skonas. Méalet for behandlingen &r somatostatinreceptorer och
spardmnet dr en somatostatinanalog. En teknik kallad 177Lu-
PRRT (”lutetium behandling”) kan lindra symtomen hos en del
patienter vars sjukdom har spridit sig eller inte kan avldgsnas
genom operation. Dessutom kan behandlingen fa tumdren

att stanna upp i sin tillvixt under kortare eller langre tid. Infor
beslut om behandling bestéller din lakare en PET-undersokning
med 68Ga for att se att din tumor har de receptorer som be-
hovs for att behandlingen ska kunna ge effekt.

6. Avvakta eller observera

Eftersom en del NET varken sprider sig eller till en borjan ger
nagra symtom, kan det hénda att lakaren vill att man haller
sjukdomen under observation en tid.

Din lakare kanske foreslar den har strategin, atminstone till

en borjan, om din NET bara ger symtom da och da och du kan
hélla dem under kontroll med hjélp av vissa anpassningar av din
kost och livsstil, eller om riskerna med operation eller léke-
medel dverstiger fordelarna. Under den hér tiden kan lakaren
bestélla olika tester for att kontrollera hur sjukdomen utvecklas.

Lakaren bestammer den basta behandlingsplanen tillsammans
med dig och i samarbete med de andra i vardteamet.

Haller man pa att prova eller utveckla
andra behandlingsmdjligheter?

Kliniska studier kan kanske vara ett alternativ for dig. Om
det finns nagon lamplig klinisk studie for dig vid ditt eller
nagot nérliggande sjukhus, s& kommer din ldkare sakert att
ta upp denna mojlighet med dig, men fraga garna om mdjlig-
heten vid ditt besok hos lakaren.

Behandling av neuroendokrina tumorer
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Vad kan jag gora for att
livet med sjukdomen ska bli enklare?

Fér manga patienter ar neuroendokrina tumérer (NET) en livslang sjukdom. Precis som all cancer

kan NET forandra livet totalt.

Det &r viktigt att du lar dig leva s& bra som méjligt med din sjukdom. Hér far du nagra tips.

Forsok forsta vad som hander

Det hander mycket nar du har fatt diagnosen NET och nér
sjukdomen sedan behandlas.

Var aktiv. Allt som behdvs &r engagemang och 6ppenhet.
Om du engagerar dig och haller dig uppdaterad kan det
hjélpa dig att:

* F& basta mojliga vard

* Hélla koll p& vardplanen

e Hela tiden veta sjukdomens status
e Fritt kunna prata om symtomen

e Kéanna dig trygg vad géller din hélsa
* Behalla en positiv instéllning

Tala oppet med lakare och sjukskoterskor

Ett satt att ta kontroll dver din hélsa &r att ha en trygg och
oppen relation till sjukvardsteamet. Forsok att:

e Vara sanningsenlig om dina symtom, om de forandras och
kommer oftare eller mer séllan, &r svarare eller lindrigare,
och om alla nya symptom som eventuellt dyker upp

* Informera om allergier, maltidsvanor och alla likemedel
som du tar

o Stalla alla fragor du har om NET och din hélsa och
skriva ner svaren noga.

e All information om ditt tillstand kan vara av varde for
sjukskoterskorna och léakarna

Gor upp en plan tillsammans med vardteamet och folj den.

Andra livsstil och kost

Beroende pé vilken typ av NET du har kan lékaren
rekommendera olika saker du kan gora for att minska
sjukdomens inverkan pa din vardag. Diskutera alla forslag
till en personlig vardplan med din ldkare. Det kan vara
bra att:

* Ata naringsrik kost

e Motionera Itt och regelbundet, t.ex. genom promenader
e Sova mycket och ta en tupplur nér det behdvs

¢ Undvika stress

Ta kontakt med andra

Kom ihdg att du inte &r ensam. Det finns andra patienter
som du och det finns ett natverk av intresseforeningar och
stodgrupper som vill hjalpa dig.

| avsnitt 7 i den hér broschyren finns en lista 6ver dessa
grupper och uppgift om hur du kontaktar dem. Lakaren eller
sjukskoterskan kan ocksa ldmna information om grupper
som du kan kontakta.




Hur far jag ut
det mesta av lakarbesoken?

Manga patienter med NET traffar sina ldkare och andra i
vardteamet med jamna mellanrum, ibland under manga ar.

Vid varje besok har du mgjlighet att informera vardteamet
om hur du mar. Vid varje besok kan du ocksa fa information
om forandringar av din sjukdom och din behandlingsplan.
Hér dr nagra forslag pa hur du kan fa ut det mesta av dina
besok.

Forbered dig infor varje besok
« Skriv upp dina fragor och problem fore besoket

Anteckna och still fragor
« Skriv upp svaren pa dina fragor, noga och fullstandigt

* Be att man upprepar eller forklarar svaren om nagot &r
oklart

* Tareda pa vart du ska vanda dig vid behov mellan
besoken

Lat om majligt en narstaende folja
med dig

* Din nérstdende kan ge dig kdnslomassigt stod och notera
sédan information som du kanske missar

Lar kinna ditt sjukvardsteam
* Tareda pa vilken roll och inriktning varje specialist har

* Fraga varfor vissa remisser eller konsultationer har
ordinerats

» Skaffa ytterligare ett ldkarutldtande eller kontakta en
specialist pa NET om du kénner att det behdvs

Lar dig den viktiga terminologin
e Anvénd dig av ordlistan i den hér broschyren

e Lar dig mer med hjalp av andra tillforlitliga kallor som
t.ex. Internet och patientstodgupper. Anvénd Internet med
forsiktighet — all information om NET &r inte korrekt

Det ar viktigt att du informerar vardteamet om alla
forandringar av dina symtom och ditt allméntillstand. Pa det
sattet vet de mer om ditt tillstand och kan fatta battre beslut
om din vard.
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Att leva med sjukdomen




Vart kan patienter med neuroendokrina
tumorer (NET) vanda sig for att fa stod?

sjukdom.

Utbildning och kénslomassigt stod &r viktigt for patienter som har en mer ovanlig sjukdom, som t.ex. NET.

Ditt vardteam bor vara din forsta informationskélla. De forstar vilka medicinska behov just du har. Men det finns ocksa
andra anvindbara resurser dédr du kan fa mer information om NET och komma i kontakt med personer med samma

Oavsett om du soker pa Internet, kontaktar en riks-tackande eller regional intresseforening eller gar med i en lokal
stodgrupp, sa ar du inte ensam. Det finns manga som kan hjélpa dig att hantera svarigheterna med att leva med en NET.

/

Patientorganisationer

Carpanet
www.carpanet.se

Carpanet ar en svensk forening som vénder sig till patienter
med hormonproducerande tumorer t.ex. carcinoider,
endokrina pankreastumarer, binjurebarkscancer etc.

Internationell patientgrupp

Net Cancer Day
NET Cancer Day - INCA (incalliance.org)

INCA ér en fristdende grupp-vars mal ar att 6ka
medvetenheten om NET-cancer pa global niva. Bland
medlemmarna finns valgdrenhetsorganisationer och
patientgrupper fran hela vérlden som arbetar med att
vérva nya medlemmar for att bredda kampanjen om
okad medvetenhet.




For narstaende

Vad kan man som van eller familjemediem
vanta sig nar man vardar en narstaende
som har en NET?

For manga patienter & NET en livslang sjukdom. Precis
som all cancer kan NET forandra livet helt. Den sjuke kan
behdva opereras eller genomga andra behandlingar, det kan
g4 langa perioder utan symtom, och symtomen kan tidvis
forvarras.

Du kommer att folja med i med- och motgéngar under
sjukdomens gang. Det &r viktigt att du ofta talar om for den
du vardar att du bryr dig om hans/hennes vélbefinnande och
att du &r dar for att hjalpa till.

Vard kan innebéra att du hjalper personen med de
vardagliga rutinerna eller med att hantera de kénslor som
kan dyka upp.

Skaffa dig kunskaper om sjukdomen

Alla NET &r mycket olika och paverkar patienterna pa olika
satt. Du kan ha nytta av att lara dig mer om dessa tumdrer.
Lakaren kan ge dig information och i detta kapitel far du tips
om flera webbplatser pa Internet som kan vara till hjalp.

Patienter med NET kan tycka det dr skont om nérstdende
foljer med till Idkar- och sjukhusbesok. Du kan ge
kansloméassigt stdd och hjélpa till genom att gora
anteckningar om besoket. Du kan hjalpa patienten att halla
reda pd alla inbokade besok och undersokningar och alla
papper.

Uppmuntra till en hdlsosam livsstil

Lakaren har formodligen rekommenderat att patienten ska
gora vissa saker for att minska storningarna i de vardagliga
rutinerna. Du kan hjélpa patienten att genomfora vissa av
dessa andringar och att folja dem.

Négra forslag &r att:

o Ata néringsrik kost

e Motionera latt och regelbundet, t.ex. genom promenader
e Sova mycket och ta en tupplur nér det behdvs

e Undvika stress

Glém inte att ta hand om dig sjélv. Att varda en sjuk kan
vara bade kansloméssigt och fysiskt tréttande.

Ta kontakt med andra i samma situation

Det finns stodgrupper for personer som vardar
cancerpatienter. Du kan fraga lakaren eller det lokala
sjukhuset hur man kommer i kontakt med dessa grupper.

Du kan ocksa soka pa Internet efter information for vardare.

Anvand Internet med forsiktighet — all information &r inte
korrekt.

Kom ihdg: Du &r inte ensam, och det finns hjalp att fa!

Hjalp och stod

poisysodiel /.




Kommunikation ar det viktigaste

A\
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Det ar viktigt att du gér noggranna anteckningar om ditt tillstand, dina symtom och din allmanna hélsa. Genom att
lamna denna information till vardteamet kan de hjélpa dig pa ett béttre satt.

Du har kanske fragor som du vill stélla till vardteamet. Kanske vill du veta mer om ett nytt symtom som har dykt
upp, eller vill ha ett testresultat forklarat for dig. Det ar viktigt att du stéller dessa fragor och noga antecknar svaren.

Nedan finner du exempel pa fragor som du kan stélla till din lakare for att fa igdng ett samtal. Du kan stélla dem
precis som de star har. Kanske de leder till foljdfragor som ror just din situation.

v

Fragor att stélla till min behandlande lidkare

Om min sjukdom

e Var kan jag hitta mer information om neuroendokrina
tumdérer (NET)?

e Hur stor ar min tumor?
e Har man hittat min primédrtumor? Var sitter den?
¢ Har sjukdomen spridit sig till andra delar av kroppen?

e Vad betyder orden "grad” och "stadium”? Vilken grad och
vilket stadium har min sjukdom?

e Hur stor erfarenhet har du av NET?

* Ska jag be om ytterligare ett utlatande fran en annan
lakare?

Om min behandling

e Vilka prover och undersokningar behovs? Hur ofta behover
de goras? Hur kommer de att anvandas i min vardplan?

* Finns det nagot jag behdver gora, eller inte ska gora,
fore varje provtagning eller undersokning?

* Vad ar malet med min vérdplan? Vilken tidsplan géller
for min vérdplan?

e Hur kan jag forbereda mig for behandlingen?

 Hur kommer min vardplan att paverka mitt dagliga liv?
Kommer jag att kunna arbeta och leva som vanligt?

e Hur kan jag halla mig sa frisk som mdjligt?

 Kan min vardplan paverka mina méjligheter att fa barn?

Om I6pande kontroller

* Hur ofta behover jag komma pa ldkarbesok?
e Vilka prover behdvs? Hur ofta behdver de goras?

* Hur kan jag fa kopior pa resultaten av mina
laboratorietester?

* Vilket stdd finns tillgéngligt for mig och min familj?

e \lem ska jag kontakta om jag har problem eller undrar
nagot om min vardplan?

Fragor att stélla till min kirurg

Fore operation

e Hur stor del av dina operationer handlar om cancer?
Har du erfarenhet av NET?

 Behovs det nagra tester fore operationen? Kan du
forklara dem for mig?

e Behdver man ta en biopsi? Kan du forklara vad det &r?
Vad anvénds en biopsi till?

» Nar maste jag bestimma mig om operationen?

e Hur kan jag forbereda mig for operationen? Ska jag
sluta med nagon viss mat eller nagot lakemedel?




* Hur lang tid tar operationen? Efter operation

* Kan du beskriva vad som hander under operationen? * Blir det nagra biverkningar efter operationen? Vad kan
* Vilka risker och biverkningar finns med den hér man gora for att lindra dem?

operationen? Hur vet jag om det &r nagot problem? * Hur I&ng tid tar det innan jag har aterhimtat mig efter
» Maste jag laggas in pa sjukhus for operationen? Hur lange, operationen?

i sa fall? * Finns det n&gra instruktioner eller ndgot material om
 Kommer jag att sys, fa klamrar eller bandage? vérden efter en operation som jag kan ta med mig hem?
* Blir det nagot &rr? Var kommer det att sitta? * Behover jag opereras fler ganger?

* Fér jag nagra kvarstaende effekter av operationen?

* Vad innebér det att & ett operationsdranage? Behover jag
det?

o Nér ska jag komma tillbaka for kontroll?

e Vart ska jag vdnda mig om jag behdver hjalp mellan
sjukhusbesoken?
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Ordlista

| den hér ordlistan forklaras de viktiga ord som ar understrukna i broschyren.

Adrenokortikotropt hormon (ACTH): Ett hormon som normalt produceras av hypofysen, men som &ven kan
produceras av vissa NET. Kallas dven kortikotropin.

Aggressiv: En term som anvands for att beskriva hastigheten eller omfattningen av en tumdérs tillvaxt och
spridning.

Binjure: En kortel strax ovanfor njuren. Den producerar hormoner som adrenalin och kortisol. Du har tva
binjurar.

Biopsi: En procedur dér en liten mangd vévnad avlagsnas ur kroppen och undersoks under mikroskop eller med
andra tekniker for att man ska se om det finns nagon tumdr.

Bukspottkorteln: Ett organ som producerar hormoner och enzymer som bidrar vid matsmaltningen.
Carcinoid: En term som tidigare anvéandes for bade NET och GEP-NET (se ovan).

Carcinoidsyndrom: En grupp symtom som kan upptrada nér en funktionell NET som utsondrar serotonin borjar
sprida sig eller metastasera. Symtomen kan vara plotsliga eller allvarliga. Mer information finns i avsnitt 3.

Differentiering: | normala celler &r differentiering den process som foréndrar en mindre specialiserad cell till en
mer specialiserad celltyp. | tumérceller anger differentieringen hur utvecklade cellerna &r. Differentierade
tumorceller liknar normala celler. Odifferentierade eller lagt differentierade tumarceller saknar den struktur och
funktion som normala celler har. Lagt differentierade tumorceller har ett mer aggressivt beteende dn hogt dif-
ferentierade dito.

Endokrina systemet: En grupp kortlar och organ som reglerar och kontrollerar olika kroppsfunktioner genom
att producera och utsondra hormoner.

Funktionell NET: En NET som utsondrar hormoner och kan orsaka olika symtom. Kallas dven sekretorisk NET.
Gastrin: Ett hormon som signalerar till magsécken att producera magsyra.

Gastroenteropankreatisk NET (GEP-NET): En NET som har sitt ursprung i magtarmkanalen eller
bukspottkorteln.

Glukagon: Ett hormon som utsondras av bukspottkorteln och okar halten av glukos (socker) i blodet.

Grad: Ett system for att klassificera tumorceller. Cellerna indelas i olika grader beroende pa hur onormala de
ser ut under mikroskop och hur snabbt man forvéntar sig att tuméren ska véxa och sprida sig. Laggradiga
tumarer (grad 1-3) liknar den omgivande vavnaden och dr mindre aggressiva. Hoggradiga tumérer (NEC) skiljer
sig fran den omgivande vavnaden och ar mer aggressiva.

Hormon: En substans som utsondras och transporteras via blodet till olika organ. Hormoner bidrar till att
reglera hur vissa organ i kroppen arbetar.

Hyperglykemi: Hog halt av glukos (socker) i blodet. Symtomen &r muntorrhet, torst, man Kissar ofta, aven
nattetid, dimsyn och torr och kliande hud.

Hypoglykemi: Lag halt av glukos (socker) i blodet. Symtomen ar yrsel, huvudvark, trotthet och forvirring.




Icke-funktionell NET: En NET som inte ger upphov till hormonrelaterade symptom, men déremot kan orsaka symtom som
beror pa tumorens tillvéxt. Kallas dven icke-sekretorisk NET.

Insulin: Ett hormon som utséndras av bukspottkorteln och sanker halten av glukos (socker) i blodet.

Kemoterapi (cellgifter/cytostatika): Lakemedel som anvands for att forstra cancerceller, vanligen genom
att paverka deras tillvaxtformaga.

Komorbiditet: Samtidiga medicinska tillstand eller sjukdomar en patient har, forutom den forsta diagnosen.

Magtarmkanalen: Ett annat namn for matsmaltningssystemet. Omfattar munhala, svalg, matstrupe, magséck, tunntarm,
tjocktarm, dndtarm och analoppning.

Metastasera: Att spridas fran en del av kroppen till en annan (s.k. dottertumdrer). Ibland anvénds termerna lokaliserad”,
“regional” eller "fjarr-" for att beskriva i vilken omfattning en NET har metastaserat.

Radiologi: Anvindning av stralning for att diagnostisera sjukdomar.

Radioterapi: Anvandning av stralning med hog energi for att forstora cancerceller och krympa tumorer. Strélningen kan
antingen komma fran en apparat utanfor kroppen eller fran radioaktivt material som placeras i kroppen nara cancercellerna.

Serotonin: Ett hormon som produceras av vissa typer av celler i kroppen, frimst i magtarmkanalen. Serotonin
deltar i olika funktioner som till exempel att stimulera den glatta muskulaturen i magtarmkanalen.

Skoldkortel: En liten kortel pa halsen, strax under huden nedanfér adamsépplet. Den producerar skoldkdrtelhormoner som
bidrar till att kontrollera &mnesomsattningen.

Somatostatin: Ett hormon som stoppar frisattningen av andra hormoner som t.ex. gastrin, insulin och glukagon.

Stadium: Cancerns omfattning i en persons kropp. Stadieindelningen &r oftast baserad pa tumérstorlek, om lymfkortlarna
innehéaller cancer och om cancern har spridit sig fran ursprungsplatsen till andra delar av kroppen.

Syndrom: En grupp symtom som upptrader tillsammans och tyder pa att patienten har en viss sjukdom eller en 6kad risk
att fa en viss sjukdom. Hypoglykemisyndromet kan t.ex. orsakas av en typ av NET som kallas insulinom, medan Zollinger-
Ellisons syndrom kan orsakas av en typ av NET som kallas gastrinom. Mer information finns i

avsnitt 3.

Tillvixthormonfrisattande faktor (GRF): Ett kemiskt &mne som frisétts av hjarnan och signalerar till hypofysen
att producera tillvixthormoner.

Tolvfingertarmen: Den forst delen av tunntarmen, som har kontakt med magséacken. Till tolvfingertarmen kommer enzymer
fran bukspottkorteln, tillsammans med kemiska amnen fran levern och gallbldsan, som ocksa bidrar vid matsmaltningen.

Tumor: En onormal utvaxt eller kndl i kroppen som bildas nér cellerna vaxer okontrollerat eller inte dor pa normalt sétt.

Tumdrbdrda: En term som anvands for att beskriva antalet cancerceller, tumorens storlek eller mangden cancer i
en persons kropp.

Tymus (bréssen): Ett organ som sitter bakom brostbenet och utgdr en del av kroppens immunforsvar.

Vasoaktiv intestinal peptid (VIP): Ett &mne som utsondras av bukspottkorteln och stimulerar vatske- och
elektrolytutsondringen i tarmarna.
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