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KAPITEL 1

Bakgrund

1.1 Information om Vardprogrammet och
Kvalitetsregistret for Neuroendokrina Buktumorer

Neuroendokrina buktumérer utgor ett samlingsnamn f6r peptidhormonproducerande tumérer
och karcinom utgaende fran ventrikel, duodenum, endokrina pankreas, tunntarm, appendix,
kolon och rektum. Virdprogrammet f6r Neuroendokrina buktumérer publicerades forsta gangen
2014 och har direfter genomgitt tva revisioner. Till vardprogrammet kopplades ett
kvalitetsregister med registreringsstart i maj 2017. Denna rapport ir den fjirde arsrapporten som
publiceras for registret.

Téckningsgrad GEP-NET-registret
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Hir redovisas tickningsgraden for alla tumoérlokalisationer sammanslagna for landets
sjukvirdsregioner. Man kan se att tickningsgraden som tidigare ir lag for region Syd (< 5 % av
patienter r inrapporterade). For 2023 har dven Region Stockholm/Gotland en lig tickningsgrad,
och Sydostra regionen har en markant ligre tickningsgrad under 2023 jamfort med tidigare ar pa
20%. Region Norr uppvisar en minskning av inrapporterade fall medan Region Vist och Region
Mellansverige uppritthaller sin rapporteringsgrad.
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Eftersom patienter med NET har en laing 6verlevnad trots metastaserad sjukdom dr det viktigt
att uppfoljning av behandling registreras. Pa grund av den langa férvintade 6verlevnaden efter
diagnos dar majoriteten av patienter har stabil sjukdom under flera ar pa given behandling har
styrgruppen beslutat att man endast behover gora en uppfoljande registrering var 18:e manad om
det inte férekommer behandlingsférindringar. Under 2023 arbetade vi med att 6ka andelen
patienter som har registrerade uppféljningsbesék och som ses i figuren nedan har de regioner
som regelbundet registrerar nya patienter ocksa hogst andel patienter med uppfoljningsbesok i
registret. Totalt i riket har drygt 35% av patienterna ett uppfoljningsbesok registrerat. Det dr dock
mycket stor skillnad mellan de olika regionerna dir 44% av de 1 registret ingaende patienterna
Mellansverige har minst ett uppfoljningsbesok registrerat.

Har uppfdljning de senaste 18 manaderna - diagnosar 2018 - 2022
Region  Antal Procent

Wast 335 38.5

Syddstra 126 373

Syd 11 36.4
Sthim/Gotland 214 159
Marr 162 358
Mellansverige 366 44.0
Totalt 1214 35.7

Styrgruppen har beslutat att fokusera resterande delar av rapporten pa de tva tumorlokalisationer
som oftast 4r maligna, vilka féranleder kirurgisk och medicinsk behandling och som {6ljs upp
under lang tid. Dessa tva tumorgrupper (pankreas och tunntarm/ileum) har ocksa hogst
tickningsgrad. Ovriga diagnoser har for fa registreringar i registret for att man ska kunna redovisa
nagra tillf6rlitliga siffror.
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KAPITEL 2
Tackningsgrad och

kvalitetsindikatorer

2.1 Andel patienter i registret

I de figurer som redovisas hir ser man tickningsgraden for de tva storsta diagnosgrupperna inom
kvalitetsregistret.

Generellt kan man notera att en stérre andel patienter med tumor ursprungen 1 ileum har
registrerats under det fOrsta aret som rapporten avser. Sett 6ver tid har tickningsgraden pa
riksniva sjunkit och ligger nu pa cirka 50%. Eftersom Region Syd inte deltar i registreringen
landar riksgenomsnittet for 2023 pa 59% om man riknar bort den regionen. Endast Region Vist
och Mellansverige nar upp till 90% registrerade patienter under 2023. Region Norr har en nigot
okad andel registrerade, medan Region Sydostra och Stockholm/Gotland har en klart minska
registrering under 2023 jamfort med 2022.

Tackningsgrad GEP-NET-registret - Tunntarm
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9/51

5/3
iy

41/47

Sydostra

19/21

Syd Diagnosar
M 2023
[ 2022
B 2021
o836 M 2020

2019

M 2018

Sthim/Gotland

Mellansverige
42145

a0y .

4 ?ésgézrzm
0 10 20 30 40 50 60 70 80
Tackningsgrad (%)

Totalt

90 100




REGIONALA CANCERCENTRUM

Tidckningsgraden for patienter med primirtumoren lokaliserad till endokrina pankreas ar ligre
och fran att har varit ca 70 % var tickningsgraden nere under 50 % pa riksniva vid uttaget 2023.
Man kan se en efterslipning av registreringar och fér 2022 ir nu 65% av alla patienter
registrerade jamfort med under 50% vid forra arsrapporten. Orsaken till den nedgang som
noteras ar oklar. Méjligen kan remissvigar paverka registreringen da nagra regioner valt att
remittera patienter till universitetssjukhus som inte har registrerat dessa. Aven hir ses en tydlig
skillnad vad giller registrering mellan sjukvardsregionerna med ett ménster som liknar det vid
tunntarmstumorer dir Region Vist, Mellansverige och Norr har registrerat i betydligt hégre
utstrickning dn 6vriga regioner.

Téckningsgrad GEP-NET-registret - Pankreas

Uttag 4 nov 2024
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2.2 Kvalitetsindikatorer

For patienten dr det viktigt att snabbt fa komma till en specialist f6r bedomning av tuméren och
dess behov av ytterligare diagnostik och behandling. Fér de patienter som det finns data for 1
registret kan man notera att mediantiden till ett forsta bes6k hos specialist eller till att en
bedémning gors vid MDK ir 2 veckor for bade patienter med pankreastumoér och primartumor i
fleum. De flesta patienterna har fatt en forsta bedémning av specialist inom 4 veckor. Med tanke
pé den langsamma tillvixthastigheten hos majoriteten av tumoérerna far detta anses som ett
mycket gott resultat. Likasd dr andelen patienter som diskuterats vid MDK (>90 %) samt de som
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tilldelats en kontaktsjukskéterska (ca 90 %) tillfredsstillande och i nivd med foregiaende
arsrapport.

Multidisciplinar konferens

Antal fall
Pankreas 531 av 571 93 %
Tunntarm 853 av 917 93 %
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KAPITEL 3
Diagnostiska atgarder

3.1 Oversikt 6ver diagnostiska metoder infor start av
behandling

Beslut om behandling av neuroendokrina buktumorer ska féregas av en noggrann kartliggning av
tumorens tillvixthastighet (angivet som Ki-67 % vilket ger tumérens WHO-grad), utbredning
och hormonproduktion. I registret saknas information om WHO-grad endast hos en mycket liten
andel av patienterna. Foér patienter med primartumoren 1 ileum 6verviger WHO-grad 1 medan
patienter med primédrtumoren i pankreas fordelar sig nagorlunda lika mellan WHO-grad 1 och 2.
WHO-grad 3 férekommer framforallt hos patienter med primértumor 1 pankreas.

WHO-grad
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(Sifforna bredvid staplarna visar antalet)

En 6vervigande majoritet av patienterna har genomgatt nagon form av bilddiagnostik dir
majoriteten har undersékts med datortomografi. PET-undersokningar dr ocksa frekvent
férekommande och 80 % av patienter med ileumtumor har genomgatt en DOTATOC-PET,
medan andelen patienter med pankreastumér som genomgatt denna undersékning ar 65 %. Ett
fatal patienter har genomgatt FDG-PET och enstaka patienter har undersékts med bada
metoderna.
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Bilddiagnostik vid diagnos
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Nir det giller hormonell diagnostik har Chromogranin A analyserats hos 81 % och 69 % av
patienter med ileum- respektive pankreastumoér. Av patienter med ileumtumdor hade 65 % f6rhojt
Chromogranin A medan motsvarande andel for patienter med pankreastumor var 58 %o.

Andel patienter med férhéjt Chromogranin A

Antal fall

Pankreas 229 av 396

Tunntarm 479 av 738
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Sedan 2022 verkar rekommendationen att 1 férsta hand mita 5SHIAA 1 blod slagit igenom och en
allt storre andel av nydiagnostiserade patienter far nu limna blodprov f6r denna analys. Knappt
hilften av patienterna med ileum-NET har uppmaitta 5SHIAA-virden som ligger inom
normalomradet 0-100 % av 6vre normalgrinsen. Omkring en fjirdedel av patienterna har mycket
kraftigt f6rhojda varden.

Forhoéjda varden av 5-HIAA i blod
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KAPITEL 4
Tumorutbredning och

behandling

4.1 Oversikt 6ver tumorutbredning vid diagnos

Vid diagnos har 76 % av alla patienter med primirtumoren i ileum metastaser. Bland dessa har 86
% lymfkértelmetastaser och 43 % metastaser till levern. Ombkring 55 % av patienterna har
metastaser endast till en metastaslokalisation, knappt 30 % till tva och drygt 15 % av patienterna
har 3 eller flera metastaslokalisationer.

For patienter med primartuméren i pankreas sa uppvisar endast 31 % metastaser vid diagnos.
Bland de med metastaser uppvisar den absoluta majoriteten, ca 82 % metastaser till levern,
medan motsvarande siffra for lymfkortlar dr 49 %. Omkring 55 % av patienterna har endast en
metastaslokal, medan drygt 30 % har tva och 15 % tre eller flera metastaslokalisationer.

Fdrdelning av metastaslokalisation

Antal Procent
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4.2 Kirurgisk behandling

Behandlingen av neuroendokrina buktumorer delas in 1 kirurgisk behandling och icke-kirurgisk
behandling. Operation var férstahandsbehandling f6r majoriteten av patienterna i registret och
majoriteten av patienter som opererades hade en bekriftad diagnos innan operation. Endast
patienter med tumor i ileum var féremal for akut operation. Andelen patienter som opererades
skiljde sig inte 1 ndgon storre grad mellan de tre regionerna som hade flest registrerade patienter.
Tiden fran beslut om operation till operation var ca 1 manad f6r bade ileum- och pankreas-NET.

Bland patienter som opererades var det vanligare att man inte hade ndgon kind metastasering
innan operationen bland de som hade en pankreastumor, bara ca 22 % av de patienter som hade
en kiand metastasering fran sin pankreastumor blev féremal for operation. For patienter med
primértumoren i ileum var det néstan lika vanligt att man blev opererad oavsett om man hade en
kind metastasering eller inte, av de 706 patienter som hade kinda metastaser blev cirka tva
tredjedelar opererade medan tre fjardedelar av alla utan kinda metastaser (222 patienter)
opererades.

Andel opererade

Antal Procent
O Med kand metastasering
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179 22
Pankreas 402 64
706 63
Tunntarm 222 77
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Typ av operation
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Laparoskopisk operation var nistan lika vanlig som 6ppen kirurgi for patienter med

primirtumoren i pankreas, medan tekniken fortfarande ar relativt ovanlig vid primartumor i
ileum.

4.3 Icke-kirurgisk behandling

I begreppet icke-kirurgisk behandling ingar bade systemisk behandling (cytostatika,
somatostatinanaloger och annan medicinsk behandling), samt sa kallad lutetiumbehandling eller
PRRT (peptide receptor radionuklide treatment) och leverinriktad behandling som till exempel
embolisering av leverartirer.

Om man tittar enbart pa de patienter som fatt nagon typ av icke-kirurgisk behandling kan man se
att drygt 76 % av ileumpatienterna fatt somatostatinanalogbehandling, motsvarande andel for
pankreaspatienter dr knappt en tredjedel.

Cytostatika har givits till knappt hilften av alla pankreaspatienter medan 6vriga behandlingar
endast registerats for ett mindre antal patienter i bada diagnosgrupperna.

11
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Antal Procent
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K,_A_PITEL )
Overlevnadsanalyser

5.1 Overlevnads analyser

Detta ar kan vi for forsta gaingen rapportera 6verlevnadssiffror for de tva stora grupperna av

patienter (tunntarm och pankreas). Vi har dven genomfor analyser gillande 6verlevnad baserat pa
WHO grad och stadium.

For patienter med pankreas-NET ser man stora skillnader i 6verlevnad beroende av om det finns
metastaser eller inte vid diagnos. Om man detekterar lymfkortelmetastaser vid diagnos ar
overlevanden endast marginellt bittre in om man finner andra metastaslokaler som t ex
levermetastaset.
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For pankreas-NET ser man en tydlig skillnad i 6verlevnad mellan de som har WHO-grad 1-2 och
WHO-grad 3. Om manistillet delar in patienterna i grupper baserat pa Ki-67 ser man att det ar
en stor skillnad i 5-drséverlevnad mellan de som ha Ki-67 under och 6ver 15%. Man ser ocksa en
stor skillnad i 6verlevnad om man tittar pa patienter med stadium I och uppdelat pa KI-67 och
detsamma giller f6r patienter med stadium II-IV.
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Pankreas - Overlevnad uppdelat pa Ki-67
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Pankreas - Overlevnad Stadium | uppdelat pa Ki-67
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Pankreas - Overlevnad Stadium II-IV uppdelat pa Ki-67
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For tunntarms-NET finns ingen signifikant skillnad mellan patienter med eller utan metastaser
vid diagnos. Bryter man upp patienterna mellan de med lymfkortelmetastaser och de med andra
metastaslokaler ser man dock en tydlig skillnad i 5-drséverlevnad. Siledes verkar férekomst av
enbart lymfkortelmetastaser inte paverka 6verlevnaden f6r denna patientkategori.
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Tunntarm - Qverlevnad uppdelat pa Ki-67
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For uppdelning i stadium 4r det alltfor fa patienter med Ki-67 6ver 10% och stadium I for att

gora en meningsfull 6verlevandsanalys. For Stadium II-IV ser man dock tydliga skillnader i
overlevnad beroende pa Ki-67.
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Tunntarm - Stadium IV uppdelat pa Ki-67
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WHO-grad liksom den finare uppdelningen av KI-67 paverkar 6verlevhaden men fOr tunntarms-

NET ser det ut att vara en troskel for kortare overlevnad for Ki-67 vid 10% istallet for som vid
pankreas 15%.
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Tunntarm, dverlevnad uppdelat pa SHIAA vid diagnos
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En intressant observation ar att SHIA A-nivaer vid diagnos ocksa dr prognostiskt for 6verlevnad.

Sammanfattningsvis kan vi for forsta gangen se tydliga skillnader i 6verlevnad som beror av
metastasutbredning, Ki-67 och hormonnivaer. Under kommande ar kommer vi att fortsitta folja
upp 6verlevnad och dven ta med hur olika behandlingsstrategier paverkar Gverlevnaden for
patienter med NET.

1% REGIONALA
CANCERCENTRUM
‘o™ ] SAMVERKAN
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Regionala cancercentrum — regionernas nationella samverkan inom cancervarden.
Med patienter och narstdende for hela manniskan, i dagens och framtidens cancervard.
www.cancercentrum.se
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