Multipel endokrin
neoplasi typ |

Multipel endokrin neoplasi typ | (MEN I) ar en
sjukdom dar det bildas tumorer eller vavnads-
tillvaxt i olika organ. Nastan alla med sjukdomen
far tumorer i biskoldkortlarna och det ar ocksa
vanligt med tumorer i hypofysen och bukspott-
korteln. Manga av tumorerna frisitter hormoner
vilket leder till olika symtom. Tumorerna ar ofta
godartade men kan ocksa vara elakartade, frimst i
bukspottkorteln och brassen.

MENT1 ér érftligt. Man uppskattar att det finns cirka 300
personer med sjukdomen i Sverige.

SYMTOM

Tumorerna eller vavnadstillvaxten vid MEN1 kan uppkomma
i alla dldrar men séllan fore 20 ars alder. Oftast bildas
tumorerna i organ som producerar hormoner (endokrina
organ). De symtom som uppkommer beror vanligtvis pa att
tumorerna i endokrina organ frisétter for mycket hormoner.

Cirka 90 procent av alla med MEN1 far godartade tumorer i
biskdldkortlarna. Tumdrerna frisétter for mycket paratyroidea-
hormon vilket leder till sjukdomen hyperparatyreoidism.
Vanliga symtom vid hyperparatyreoidism ar muskelsvaghet,
vark, psykiska symtom och njursten. Symtomen brukar
uppkomma gradvis och en del har inga symtom.

Cirka 40 procent far godartade tumdrer i hypofysen. Tumo-
rerna frisdtter oftast for hoga halter av hormonet prolaktin.
Det kan bland annat leda till nedsatt fertilitet hos kvinnor.

Hos 30-70 procent bildas tumorer i bukspottkorteln. En
del tumorer frisdtter hormoner vilket kan leda till symtom
som magsar, lagt blodsocker och svara diarréer. Vissa
tumorer 1 bukspottkorteln kan bli elakartade.

De andra tumérer som kan uppkomma vid MEN1 ér
betydligt mer ovanliga. Négra far tumdorer i brassen som ofta
kan vara elakartade. Det kan ocksé bildas tumdrer i lungorna,
hjérnhinnorna, magsicken, tolvfingertarmen eller huden.

ORSAK

Orsaken till MENI1 é&r fordndringar i en gen. Det leder
till att proteinet menin far nedsatt funktion eller att det
blir brist pa proteinet. Menin motverkar uppkomsten av
tumorer.

BEHANDLING

Behandlingen varierar och anpassas efter vilka symtom
som uppkommer och hur allvarliga de &r. Regelbundna
kontroller &r en viktig del och ibland behovs ingen ytterligare
behandling. De hormonella stérningar som uppkommer
behandlas med likemedel. En del tumorer opereras bort.
Eftersom flera organsystem kan vara paverkade behover de
flesta kontakt med flera olika specialister. Psykologiskt och
socialt stod ar viktigt.

RESURSER PA RIKS- OCH REGIONNIVA
Behandling och uppfoljning av MEN1 gors pé kliniker for
endokrinologi vid universitetssjukhusen. Personer med
sjukdomen kan ocksé fé stod vid universitetssjukhusens
cancergenetiska mottagningar.

Vid universitetssjukhusen finns ocksé Centrum for
sdllsynta diagnoser (CSD) som kan ge véigledning och
information om ovanliga sjukdomar och syndrom.

SAMHALLETS STODINSATSER

Barn, ungdomar och vuxna med funktionsnedséttningar kan
fa olika typer av stod och insatser. Mer information om
sambhdllets stod finns att ldsa i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstdnd under
”Sambhéllets stddinsatser”.

INTRESSEORGANISATIONER

Carpa NET patientforening
Riksforbundet Séllsynta diagnoser

LAS MER

Det hér &r en kort sammanfattning av texten om multipel
endokrin neoplasi typ 1 som finns i Socialstyrelsens
kunskapsdatabas om sillsynta hilsotillstand.

Informationscentrum for sillsynta hilsotillstand
Informationscentrum for séllsynta hélsotillstand vid
Agrenska har i uppdrag av Socialstyrelsen att producera
texterna som publiceras i kunskapsdatabasen for séllsynta
hilsotillstand.

E-post: sallsyntahalsotillstand@agrenska.se

Texten om det séllsynta hélsotillstandet &r reviderad
januari 2019.
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