WYTYCZNE POSTEPOWANIA DIAGNOSTYCZNO-TERAPEUTYCZNEGO

U CHORYCH NA NOWOTWORY NEUROENDOKRYNNE

ZOtADKA | DWUNASTNICY Z UWZGLEDNIENIEM GASTRINOMA

PODSUMOWANIE ZALECEN

Zalecenie

Sita zalecenia*

1. Diagnostyka

1.1. Minimalny zakres badan biochemicznych, oznaczenie stezen:

1.1.1. CgA — niezaleznie od zespotu objawodw klinicznych

V, 2B

1.1.2. gastryny — w ZES

I, 2A

1.1.1. ACTH i kortyzolu (w tescie z 1 mg deksametazonu) przy podejrzeniu
sekrecji ACTH przez nowotwor

I, 2A

1.2. Minimalny zakres badan patomorfologicznych

1.2.1.Minimalny raport histopatologiczny GNEN powinien zawiera¢:

e typ histologiczny nowotworu z podziatem na wysokozréznicowane
NET, NEC wielko- lub drobnokomdrkowe lub MiNEN

e stopien histologicznej dojrzatosci G odnoszacy sie do nowotwordow
wysokozréznicowanych (NET G1/G2/G3) i NEC z podziatem na raka
neuroendokrynnego wielko- i drobnokomérkowego (kryteria
diagnostyczne zawarto w publikacji Aktualizacja zaleceri ogdinych
dotyczgcych postepowania diagnostyczno- terapeutycznego w
nowotworach neuroendokrynnych uktadu pokarmowego
(rekomendowane przez Polskq Sie¢ Guzdw Neuroendokrynnych)

e stopien zaawansowania pTNM wedtug klasyfikacji TNM AJCC/UICC 8.
wydanie z 2017 roku
ocene margineséw chirurgicznych
rozpoznanie histopatologiczne NEN nalezy obowigzkowo potwierdzi¢
badaniami immunohistochemicznymi, oceniajgc ekspresje markerow
neuroendokrynnych  synaptofizyny i CgA oraz aktywnosc
proliferacyjng Ki-67 przy uzyciu przeciwciata MIB1

1.2.2.Minimalny raport histopatologiczny DNEN powinien zawierac:

e typ histologiczny nowotworu z podziatem na wysokozrdznicowane
NETs, gangliocytic paraganglioma, NECs wielko- lub
drobnokomdrkowe lub MiNEN;

e stopien histologicznej dojrzatosci G odnoszacy sie do guzow
wysokozréznicowanych (NET G1, NET G2, NET G3) albo nowotwordow
wysokozréznicowanych (NEN G1, NEN G2, NEN G3) i NEC z
podziatem na raka neuroendokrynnego wielkoi
drobnokomérkowego;

e stopien zaawansowania pTNM wedtug klasyfikacji TNM AJCC/UICC 8.
wydanie z 2017 roku (wazne jest, aby w kazdym przypadku podac
afiliacje klasyfikacji);

e ocene marginesow chirurgicznych;

e rozpoznanie histopatologiczne NEN nalezy obowigzkowo potwierdzi¢
badaniami immunohistochemicznymi, oceniajgc ekspresje markerow
neuroendokrynnych synaptofizyny i CgA oraz aktywnos¢
proliferacyjng Ki-67

1.2.3.Minimalny zakres badan lokalizacyjnych

1.2.3.1. Endoskopia gérnego odcinka przewodu pokarmowego z
badaniem histopatologicznym pobranego materiatu oraz

I, 2B




ultrasonografia endoskopowa stanowig metode z wyboru w
diagnostyce wiekszosci GNENs i DNENs

1.2.3.2. Badanie CT jamy brzusznej po podaniu dozylnym srodka | llI, 2B
kontrastowego, MRI oraz SRI powinny by¢ wykorzystane do
oceny zaawansowania choroby, planowania terapii i
monitorowania przebiegu choroby
2. Lleczenie
2.1. Minimalny zakres leczenia endoskopowego/chirurgicznego
2.1.1.W przypadku GNEN typu 1 o wielkosci < 1 cm dopuszczalna jest | I, 2B
obserwacja zmiany lub jej usuniecie
2.1.2.Endoskopowa dyssekcja podsluzéwkowa jest zalecang metods | lll, 2A
usuwania zmian podsluzéwkowych GNEN > 1 cm (zmiany bez cech
ztosliwosci)
2.1.3.Zaleca sie resekcje chirurgiczng GNEN typu 1 > 1 cm oraz | lll, 2B
naciekajgcych btone miesniowg wifasciwg. Resekcji powinna
towarzyszy¢ limfadenektomia
2.1.4.W przypadku GNEN typu 2 leczenie obejmuje rowniez resekcje | I, 2B
gastrinoma
2.1.5.Chorzy z GNEN typu 3 powinni by¢ leczeni chirurgicznie poprzez | Ill, 2B
wykonanie czesciowej lub catkowitej resekcji zotgdka z usunieciem
weztéw chtonnych
2.1.6.W DNENs potozonych poza brodawka oraz < 1 cm, bez inwazji poza | Ill, 2B
btong podsluzowa oraz bez obecnosci przerzutéw, zaleca sie leczenie
endoskopowe
2.1.7.Leczenie DNEN o wielkos$ci 1-2 cm obejmuje resekcje endoskopowe | Ill, 2B
lub chirurgiczne, leczenie ustala sie indywidualnie
2.1.8.DNEN > 2 cm oraz guzy z cechami ztosliwosci wymagajg resekcji | Ill, 2B
chirurgicznej z usunieciem weztéw chtonnych
2.2. Minimalny zakres dotyczgcy farmakoterapii
2.2.1.7otadek:
2.2.2.GNET typu 1 — eradykacja H. pylori I, 2A
2.2.3.GNET typu 2 — eradykacja H. pylori, PPI [lll, 2B]; rozwazenie SSA w | llI, 2B
przypadku: ztosliwego gastrinoma, mnogich niewielkich zmian
(trudnych do usuniecia drogg endoskopowg), przerzutowej postaci | V, 2B
choroby z potwierdzong ekspresjg SSTR2, a takze niskg wartoscig Ki-
67 [V, 2B]
2.2.4.GNET typu 3 — chemioterapia u chorych w stadium nieresekcyjnego | Ill, 2B
miejscowego zaawansowania i/lub uogdlnienia [Ill, 2B], w niektdrych
przypadkach nalezy rozwazy¢ leczenie uzupetniajgce chemioterapiag | V, 2B
lub leczenie skojarzone radiochemioterapig [V, 2B]
2.2.5.Dwunastnica:
2.2.6.ZES — PPI, antagonisci receptora histaminowego H2 I, 2B
2.2.7.ZES/MEN-1 — PPI, leczenie hiperkalcemii 11, 2B
2.2.8.nowotwory nieczynne hormonalnie — leczenie objawowe IV, 2B
2.2.9.nowotwory czynne hormonalnie — leczenie specyficzne dla rodzaju | I, 2A
aktywnosci hormonalnej, SSA
2.2.10. W leczeniu niskozréznicowanych NEN dwunastnicy nalezy |V, 2B
stosowac leczenie systemowe, uwzgledniajgc stan sprawnosci
chorych i stan wydolnosci narzgdowej
2.3. Minimalny zakres leczenia radioizotopowego
2.3.1.U chorych z NET G1 i G2 zotadka i dwunastnicy PRRT moze by¢ | IV, 2B

rozwazona w przypadku procesow zaawansowanych,
nieresekcyjnych i progresywnych, przy braku skutecznosci
dotychczasowego leczenia oraz przy potwierdzonej wysokiej ekspresji
SSTR w badaniu SR




2.3.2.W NET G3 zaréwno zotadka, jak i dwunastnicy PRRT rozwaza sie
indywidualnie przy zaawansowanym, progresywnym procesie
chorobowym i nieskutecznosci innych metod terapii oraz przy
potwierdzonej wysokiej ekspresji SSTR w badaniu SRI

IV, 2B

*Klasyfikacja sity zaleceri dostepna w petnej wersji wytycznych




