NETy, GISTy a lymfomy traviciho
traktu.
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NETy

* Neuroendokrinni (,,karcinoidni”) tumory (NETy) jsou jsou
tumory neuroendokrinniho puvodu které maji puvod v
travicim a dychacim traktu.!-?

* NETy byly poprvé popsany Siegfriedem Oberndorferem.

* Doba od objeveni se prvnich pfriznaku do stanoveni spravné
diagnozy trva v priméru 5 az 7 let?, s tim Ze 60% az 80%
patientl je diagnostikovano v pokrocilém stadiu choroby
véetné metastaz.>3
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Distribuce NETU
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NETy: makroskopicky vzhled

e Vétsinou dobre ohranicené, solidni masy
sedéeho, homogenniho lesklého parenchymu.
Vetsi pPNETy mohou byt multinodularni,
rozdélené vazivovymi septy, expandujici s
useky invaze.



Mikroskopicky vzhled

,Intervence mikroskopicka neni k rozhodnuti
zda je tumor maligni povahy vibec nutna.”

dr. Velpeau, profesor klinické chirurgie,
Pariz, 1853.









NETy predstavuji zavaznou diagnostickou vyzcu,
protoze i malé NETy a pNETy ( <2 cm) mohou byt
agresivni a metastazujici. 4~

50% pacientu s pNETy ma jaterni metastazy v dobé
diagnozy.’

4Alexiev BA, Drachenberg CB, Papadimitriou JC. Endocrine tumors of the gastrointestinal tract and
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2007;2:28.
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Diagnosis: Irritable Bowel >>> Correct Diagnosis

DEATH

Vague abdominal symptoms
(nonspecific abdominal symptoms)

DRY FLUSHING

METASTASES

PRIMARY TUMOR GROWTH

0 2 4 6 8 10 12 14 16 18 20

YEARS
*Including nocturnal diarrhea




e Diagndza NETU (pNETs) vyzaduje multioborovou spolupraci
praktika, gastroenterologa, chirurga, radiologa, endokrinologa,

patologa a ostatnich specialist(.*>

* “Boudreaux JP, Klimstra DS, Hassan MM et al. The NANETS consensus guideline for
the diagnosis and management of neuroendocrine tumors: well-differentiated
neuroendocrine tumors of the jejunum, ileum, appendix, and cecum. Pancreas.
2010;39:753-766.

* Singh S, Law C. Multidisciplinary reference centers: the care of neuroendocrine
tumors. J Oncol Pract. 2010;6:e11-e16



Klasifikace

 WHO klasifikace 2010 déli neuroendokrinni
neoplazie do 2 klinicko-pathologickych skupin:
dobre a Spatné diferencované NETy:

* Dobre diferencované NETy mohou byt
klasifikovany jako grade 1 nebo grade 2 v
zavislosti na proliferaci a histologickém obrazu.
Dobre diferencované NETy grade 1 a grade 2 byly
tradicné oznacovany jako karcinoidy, bez ohledu
na topiku. WHO 2010 uziva termin , karcinoid"
pouze pro grade 1 NETYy.



 Spatné diferencované grade 3

neuroendokrinni karcinomy (velkobunéné
nebo malobunéecné).

* Vsechny NETy maji maligni potencial!



Current Grading System for Neuroendocrine Tumors

Klasifikace

Gl tract and

1,211

Grade pancreas Lung and thymus | Lung and thymus
fWHﬂ Zﬂ'fﬂj (WHO 2“04} (Moran et al, 2009)
<2 mitoses/10 <2 mitoses/10 <3 mitoses/10

Low (G1) HPF, AND <2% HPF, AND HPF, AND
Ki-67 index No Necrosis Nno Necrosis
_ 2—20 mitoses/10 2—10 mitoses/10 4-10 mitoses/10
Intermediate (G2) | HPF, OR 3% —20% HPF, OR foci of HPF, OR foci
Ki-67 index necrosis of necrosis
>20 mitoses/10
High (G3) HPF, OR >20% >10 mitoses/10 HPF | >10 mitoses/10 HPF

Ki-67 index




Diagnostika

Mandatorni:

Patologické (histopatologické) vysetreni:
dobre Ci spatne diferencovany tumor
Exprese neuroendokrinnich markeru
(synaptofyzin: muze byt - u duodenalnich a
rektalnich NETU, chromogranin: muze byt + u
adrenokortikalnich tumoru a
pseudopapilarniho tumor pankreatu)

Proliferacni aktivita (G1 — G3)



Smiseny adenoneuroendokrinni
karcinom (MANEC)

* Fenotyp jak adenokarcinomu, tak
neuroendokrinniho karcinomu

* Kazda komponenta tvori minimalne 30%
ounek tumoru

* Kazda komponenta by méla mir separatni
grading



GISTy

* @astrolntestinalni Stromalni Tumory

* Puvod v interstitialnich stromalnich Cajalovych
bunkach

* 10-20/10 miliont lidi — nej¢asté;jsi
mezenchymalni tumory GIT (+ mezenterium,
omentum)



Makroskopicky vzhled GISTU

50-70% zaludek, dale tenke strevo,
kolorektalni oblast, jicen

Zacinaji jako submukozni léze

Rostou vétsinou endofyticky paralelné s osou
lumen.

Meéneé Casto rostou endofyticky



Jicen 1%

Zaludek 60%

Duodenum 5%

Jejunum, ileum 30%

Kolorektdlni oblast 1%

Appendix 1%

Mesenterium, omentum:
zbytek




Mikroskopicky vzhled GISTu

Z viretenitych bunék (2/3)
Epitheloidni (1/3)
Smiseny

Imunohistochemicka pozitivita na
c-kit (CD 117) a na DOG-1 (Described On GIST)



A: vretenity GIST. B: kulatobunécny GIST. C: c-kit
(CD 117). D: DOG-1



Size (largest dimension)

Mitotic Count

very low risk <2cm <5/ 50 HPF
low risk 2-5cm <5 /50 HPF

<5 cm 6-10 / 50 HPF
intermediate risk

5-10 cm <5 /50 HPF

>5 cm >5 /50 HPF
high risk

>10 cm any mitotic rate

Dnes se dale bere v potaz primarni lokalizace a
pritomnost/absence ruptury (prognostické mapy)




* Vsechny GISTy maji maligni potencial!



Lymfomy GIT

* MALTom: Zaludek (H. p. +), tenké strevo

e Difuzni velkobunécny B lymfom (DLBCL):
zaludek, strevo

* Dale skupina strevnich lymfomu,
nejdulezitéjsi:
Enteropathy-associated T-cell lymphoma
(EATL), asociovany s celiakii






