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Nowotwdr neuroendokrynny — tajemnicza choroba

Bole brzucha, biegunka, zaczerwienienia, nadmierna potliwos¢ i uderzenia goraca to
objawy, ktére mogg wskazywa¢ na wiele chordb, takich jak zespoét jelita drazliwego,
menopauza, nadczynnos$¢ tarczycy czy choroba wrzodowa. Rzadko kiedy wigze sie je z
nowotworami neuroendokrynnymi, ktérych prawidtowe zdiagnozowanie trwa w Polsce od
5 do 7 lat!Y). Pandemia koronawirusa i zwigzane z nig ograniczenia w kontaktach z lekarzem
podstawowej opieki zdrowotnej moga wplynac¢ negatywnie na te statystyki. Dlatego tak
istotna jest wiedza o istnieniu nowotworéw neuroendokrynnych by lepiej rozpoznawac te
chorobe i szybciej wdraza¢ wiasciwe leczenie.

Co to s3 nowotwory neuroendokrynne?

Nowotwory neuroendokrynne, zwane tez guzami neuroendokrynnymi NET, to rzadkie i nietypowe
nowotwory, ktére mogg rozwingé sie w réznych narzadach i tkankach. Najczesciej wystepuja w obrebie
przewodu pokarmowego!? — w zotadku, jelitach czy trzustce, ale mogg pojawic sie réwniez w ptucach,
oskrzelach, grasicy czy tarczycy. Szczyt zachorowalnoéci przypada po 50. roku zycia®®, a pte¢ nie ma tu
znaczenia®. Guzy neuroendokrynne to grupa nowotwordw rdznigca sie czynnoscig hormonalng,
symptomami, przebiegiem, jak réwniez sposobem leczenia.*

Nowotwory neuroendokrynne sq chorobami bardzo rzadkimi. Stanowiq tylko 2% wszystkich
nowotwordow przewodu pokarmowego i uktadu oddechowego. Guzy neuroendokrynne rozwijajqg sie
gtownie u 0sob dorostych. Najczestsza lokalizacja dotyczy jelita cienkiego — tutaj spotykamy okoto 65-
70% przypadkéw. Warto dodaé, Ze lokalizacja trzustkowa moze by¢ zwigzana z uwarunkowaniem
genetycznym i wymaga badan w kierunku zespotu MEN-1, zarowno u chorego jak i jego rodziny. Tak
samo jak w innych chorobach nowotworowych, takie czynniki jak otytosc, hiperlipidemia, cukrzyca,
hiperurykemia mogq predysponowac do rozwoju guzéw neuroendokrynnych.” — mowi prof. dr hab.
med. Marek Ruchata, Kierownik Katedry i Kliniki Endokrynologii, Przemiany Materii i Chordb
Wewnetrznych Uniwersytetu Medycznego w Poznaniu.

Jak rozpozna¢ chorobe?

Guzy neuroendokrynne rozwijajg sie powoli i przez dtugi czas mogg nie dawaé zadnych objawdw.
Zwykle choroba rozpoznawana jest juz w zaawansowanym stadium, z przerzutami do innych
organéw.?®

,Objawy jakie prezentujq pacjenci z nowotworami neuroendokrynnymi w wiekszosci przypadkdw sq
nieswoiste co sprawia, ze rozpoznanie choroby jest czesto znacznie opdZnione. Uporczywosc i
chroniczny charakter takich objawdw jak napadowe zaczerwienienia twarzy, biegunka, bdle brzucha
oraz niekontrolowany, powolny spadek masy ciata mogq nasuwacé¢ podejrzenie nowotworu
neuroendokrynnego. Nalezy zwrdci¢ uwage, ze rzadko udaje sie postawic¢ wtasciwe rozpoznanie na
podstawie samych objawdw czy rutynowych badarn laboratoryjnych. Najczesciej opiera sie ono na
wyniku badania histopatologicznego materiatu tkankowego, uzyskanego najczesciej w nastepstwie
zabiegu operacyjnego.” — mowi prof. dr hab. med. Marek Ruchata.

Postawienia diagnozy w kierunku guzéw NET trwa od 5 do 7 lat ¥, od momentu pojawienia sie
pierwszych symptomow choroby. Dzieje sie tak dlatego, ze guzy NET nie tylko charakteryzujg sie
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niespecyficznymi objawami, ale tez wystepujg bardzo rzadko, srednio u 2,5 do 5 oséb na stutysieczng
populacje®®. Przez to lekarze, nie majac z nimi na co dzieA stycznosci, dtugo nie podejrzewajg tego
nowotworu. A wtasnie czas ma tu ogromne znaczenie. Wczesniejsze rozpoznanie umozliwia bowiem
szybsze wprowadzenie wtasciwego leczenia, ktdre sprzyja poprawie komfortu fizycznego i
psychicznego chorego.

Jak w takim razie wyglada proces diagnostyczny? ,Wymaga on zaangazowania zespotu wielu
specjalistow. Wynika to ze ztoZzonego procesu diagnostyki lokalizacyjnej oraz z rdznorodnosci
stosowanych programow terapeutycznych zaleznych od dojrzatosci histologicznej nowotworu. W w/w
proces wigczona jest grupa ponizej wymienionych specjalistow:

- chirurdzy przewodu pokarmowego oraz torakochirurdzy

- patomorfolodzy

- gastroenterolodzy

- pulmonolodzy

- endokrynolodzy

- onkolodzy

- medycy nuklearni

- diagnosci laboratoryjni

- lekarze rodzinni” — moéwi prof. dr hab. med. Marek Ruchata.

Nowotwory neuroendokrynne a pandemia koronawirusa

Ogromnym wyzwaniem dla procesu diagnostyki tej rzadkiej choroby jest dzi$ rdwniez pandemia
koronawirusa SARS-CoV-2. Leczenie pacjentéw chorych przewlekle na guzy NET powinno przebiegac
stacjonarnie, w danym osrodku, z zachowaniem wszystkich zasad bezpieczeristwa sanitarnego. Takie
rozwigzanie pozwala lekarzowi prowadzacemu na witasciwe podanie leku, ocene powodzenia danej
terapii i ewentualng interwencje w przypadku, gdy jest ona nieskuteczna.

Obecna sytuacja zwigzana z pandemiq COVID-19 wptyneta w sposob istotny na diagnostyke i leczenie
guzow neuroendokrynnych. Ograniczenia w kontaktach z lekarzem podstawowej opieki zdrowotnej
oraz unikanie przez chorych wizyt w oddziatach szpitalnych, wynikajgce z leku przed zarazeniem
wirusem, prowadzq do opdzZnienia rozpoznania choroby, a u pacjentéw juz leczonych znacznie
utrudniajg kontrolowanie stanu klinicznego pacjenta. Pandemia zwiqzana z zakazeniami wirusem
SARS-Cov-2, zmusza personel medyczny do poszukiwania nowych, alternatywnych drog diagnostyczno-
terapeutycznych i opracowania algorytmu postepowania u chorych z guzami neuroendokrynnymi (NET)
w sytuacjach kryzysowych. Pomimo ograniczen, pacjent z NET powinien mie¢ dostep do odpowiedniej
diagnostyki i leczenia. — uwaza prof. dr hab. med. Marek Ruchata.

Osrodki leczenia guzéw NET

Z uwagi na to, ze guzy neuroendokrynne wystepujg w réznych miejscach naszego organizmu i
powodujg szereg problemoéw zdrowotnych, diagnostyka wymaga konsultacji i badan u wielu lekarzy, a
sama $ciezka pdzniejszego leczenia nie zawsze jest oczywista.”) W Polsce funkcjonuje juz kilka
osrodkdéw referencyjnych leczacych guzy neuroendokrynne. Nalezg do nich miedzy innymi Oddziat
Kliniczny Endokrynologii, Przemian Materii i Choréb Wewnetrznych przy Uniwersytecie Medycznym w
Poznaniu, czy tez Centrum Doskonatosci Leczenia Nowotworéw Neuroendokrynnych (Center of
Excellence) dziatajace przy Slaskim Uniwersytecie Medycznym w Katowicach.
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Jak wyglada leczenie?

Guzy neuroendokrynne rozwijajg sie znacznie wolniej niz inne nowotwory i nawet jesli zostang wykryte
w pézniejszym stadium, nadal mozina je skutecznie leczyé.® Podstawg leczenia jest interwencja
chirurgiczna, ktdrej zakres zalezy od stanu ogdlnego pacjenta oraz lokalizacji, rodzaju i stopnia
zaawansowania guza.”) Ztotym standardem leczenia guzéw hormonalnie czynnych s3 analogii
somatostatyny, ktére redukuja wydzielanie hormondw oraz substancji biologicznie czynnych
kontrolujgc objawy choroby i znaczgco poprawiajac jakos¢ zycia.®

Jak zy¢ z chorobg?

Nowotwory neuroendokrynne mogg wywotywac wiele objawdw obnizajgcych komfort i jakosé zycia.
Przy wsparciu lekarza mozna nauczy¢ sie jak zy¢ z chorobg i w duzym stopniu kontrolowac jej objawy.
Z pomocy przychodzg réwniez stowarzyszenia zrzeszajgce osoby zyjgce z guzami NET, takie jak
Stowarzyszenie Pacjentow i Osdb Wspierajgcych Chorych na Guzy Neuroendokrynne
(facebook.com/rakowiakpl). Pacjenci mogg tam znalezé¢ wiele przydatnych informacji, ale przede
wszystkim porozmawia¢ z innymi chorymi, zmagajacymi sie na co dzien z guzami NET. Guzy
neuroendokrynne, jak kazda choroba przewlekta, wptywajg negatywnie takze na zdrowie psychiczne
chorego.”” Duzg role odgrywaja w tym przypadku cztonkowie jego rodziny, ktérzy moga zapewnié mu
dodatkowe wsparcie emocjonalne, ale tez wesprze¢ podczas wizyt lekarskich w zapamietaniu
szczegotdéw zwigzanych z badaniami i leczeniem.

Pacjenci leczeni onkologicznie nie muszg rezygnowac z aktywnosci fizycznej. Jest ona wrecz wskazana
aby poprawié¢ ogdlng sprawnos¢, zmniejszy¢ ryzyko zakrzepow, zwiekszy¢ site miesni czy poprawic
krazenie krwi.*® Przed jej podjeciem nalezy jednak zawsze skonsultowac sie z lekarzem prowadzacym.
Cwiczenia oprécz wymiaru fizycznego, maja réwniez wymiar psychologiczny i wptywaja na ogdlna
poprawe jakosci zycia. Utrzymanie ciata w dobrej kondycji dziata na poprawe nastroju i motywuje do
codziennej aktywnosci. Taka postawa ma bezposrednie przetozenie na wymiar spoteczny pomagajac
pacjentowi w utrzymaniu kontaktow z bliskimi i otoczeniem.

*Najczestsze rodzaje guzow neuroendokrynnych

Rakowiak, to najczestsza posta¢ nowotworu neuroendokrynnego. Wystepuje w przewodzie
pokarmowym. Stanowi potowe wszystkich guzow NET i w 90 proc. przypadkow jest ztosliwy
Rozpoznanie rakowiaka jest trudne, gdyz ma tendencje do powolnego i bezobjawowego wzrostu.
Wykrywany jest najczesciej przypadkowo — na przyktad podczas badan obrazowych zwigzanych z
innymi wskazaniami, podczas zabiegu wyciecia wyrostka robaczkowego lub w momencie rozpoznania
przerzutéw do innych czesci ciata — przede wszystkim watroby. Typowe ogniska pierwotne rakowiaka
to miejsca wzdtuz jelita cienkiego lub grubego, zotadka, ptuc, watroby czy trzustki. Do symptomdw
rakowiaka mozemy zaliczy¢é — zaczerwienienie twarzy i/lub gérnej potowy ciata (flushing), uporczywa
biegunke, skurczowy bdl brzucha, nudnosci i wymioty, napadowe skurcze oskrzeli, kaszel, objawy
podobne do astmy, gwattowne wzrosty ci$nienia krwi, zastabniecia czy objawy niewydolnosci serca ¥,

Insulinoma, to drugi co do czestotliwosci wystepowania guz neuroendokrynny (ok. 15-17 proc.
przypadkow!*?)). Charakteryzuje sie niekontrolowana produkcja insuliny, ktéra moze prowadzi¢ do
niebezpiecznego obnizenia poziomu glukozy we krwi (hipoglikemii). Do symptomdw insulinomy zalicza
sie: niepokdj i drazliwos¢, wzmozona potliwosé (zimne poty), silne uczucie gtodu, blados¢ skoéry,
kotatanie serca, nudnosci, zaburzenia orientacji i kontaktu, zaburzenia osobowosci, bdle i zawroty
gtowy, zaburzenia widzenia i mowy, dretwienie konczyn, krotkotrwate utraty swiadomosci, sennosé,
drgawki czy $pigczka. Objawy sg niespecyficzne i wystepujg nieraz okresowo, stad insulinoma jest
czesto wykrywana dopiero po kilku, a nawet kilkunastu latach. ¥
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Gastrinoma, to guz neuroendokrynny, wywotujgcy objawy choroby wrzodowej. Stanowi ok. 5 proc.
przypadkow NET™?. Najczesciej wystepuje w postaci wielu guzkéw w $écianie dwunastnicy lub jako
pojedynczy guz w trzustce. W wiekszosci przypadkdéw jest to nowotwér ztosliwy. Charakteryzuje sie
wydzielaniem gastryny. Moze tez objawiac sie uporczywa biegunka wodnistg lub biegunka ttuszczows.
Mogg tez wystgpi¢ owrzodzenia w nietypowych lokalizacjach — w przetyku, jelicie co moze prowadzié¢
do groznych powiktan takich jak perforacja wrzodu, krwawienie czy niedroznos¢. %

Glukagonoma, to guz wystepujacy przede wszystkim w trzustce. Charakteryzuje sie nadmiernym
wydzielaniem glukagonu. Pierwszym objawem choroby moze by¢ hiperglikemia. Do innych objawow
mozemy zaliczy¢: zmiany skorne w postaci petzajgcego rumienia martwiczego, bole brzucha, nudnosci,
wymioty, biegunke, szybka utrate masy ciata, anemie, nawracajace infekcje jamy ustnej, zwiekszong
czestos¢ wystepowania zakrzepowego zapalenia zyt gtebokich i zatoréw tetnicy ptucnej, zaburzenia
psychiczne pod postacig zwiekszonej drazliwosci, uposledzenia funkcji poznawczych, pamieci $wiezej i
myslenia abstrakcyjnego czy zaburzenia koncentracji; ostabienie miesniowe. Glukagonoma stanowi ok.
2 proc. wszystkich guzéw NET i zdarza sie, ze ulega zeztodliwieniu. ¥

VIPoma, to inaczej Zesp6t Vernera-Morrisona. Wystepuje bardzo rzadko (1% wszystkich nowotworéw
neuroendokrynnych) i pojawia sie w trzustce. Charakteryzuje sie wydzielaniem przede wszystkim VIP
—wazoaktywnego peptydu jelitowego, ktéry powoduje zespét objawdw nazywany cholerg trzustkowa.
Symptomem moga by¢ bardzo obfite i wodniste biegunki, ze znaczng utratg dwuweglanéw i potasu,
hipokalemia w surowicy krwi i brakiem wydzielania kwasu solnego (achlorydig) oraz nierzadko ciezka
kwasicg metaboliczng. 80 proc. guzéw VIPoma okazuje sie ztosliwa, z przerzutami najczesciej do
watroby. Y

Somatostatinoma — to réowniez bardzo rzadki przypadek guzéw neuroendokrynnych. Charakteryzuje
sie nadmiernym wydzielaniem somatostatyny, hamujgcym wydzielanie enzyméw trawiennych co
moze prowadzi¢ do kamicy zétciowej czy cukrzycy. Moze objawiac sie biegunkami czy tzw. stolcami
ttuszczowymi. Y
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