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Attid6 neuroendokrin tumorai az sszes tidétumor 20%-at
alkotjak. Nagyon heterogén a megjelenésiik és a viselkedésiik
egyarant. Szovettanilag négy csoportba oszthatok, a jol diffe-
rencialt és alacsony malignitasu tipusos karcinoid, a rosszul
differencialt és rosszabb progndzisu atipusos karcinoid,
a magas malignitasu kissejtes neuroendokrin karcindma
és a nagysejtes neuroendokrin karcindma. Ezek koziil a leg-
gyakoribb, 15% a kissejtes tlid6daganat, 3% a nagysejtes
neuroendokrin daganat eléforduldsa, mig 2% a tiid6eredet(
karcinoidok megjelenése. A karcinoidok kezelése és prog-
nézisa nagyon kiilonbozik a magas malignitasu kissejtes és
nagysejtes neuroendokrin karcindma kezelésétdl és hosszu
tavl progndzisatoél. A kozlemény a tiidé neuroendokrin daga-
natainak jellemzgit foglalja dssze. Magy Onkol 62:113-118,
2018

Kulcsszavak: neuroendokrin daganat, tiidékarcinoid, kissejtes
karcinéma, nagysejtes karcindma

Lung neuroendocrine tumors comprise 20% of all pulmo-
nary tumors. Their appearance and behavior are very het-
erogeneous. Histologically they are divided into four groups,
well-differentiated and low-malignant typical carcinoid,
poorly differentiated and worse prognosis atypical carcinoid,
and highly malignant small cell neuroendocrine carcinoma
and large cell neuroendocrine carcinoma. Of these, the
most common is small cell lung cancer with an incidence of
15%, while those of large cell neuroendocrine tumors and
lung carcinoids are 3% and 2%, respectively. The treatment
and prognosis of carcinoids are very different from those of
highly malignant small cell and large cell neuroendocrine
carcinomas. The paper summarizes the characteristics of
lung neuroendocrine tumors.

Galffy G. Diagnosis and treatment of the neuroendocrine tu-
mors of the lung. Magy Onkol 62:113-118, 2018
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A neuroendokrin tumorok (NET) a ritka daganatok csoport-
jaba tartoznak. Incidencidjuk 5,2/100 000 lakos (1). A NET
incidencidja az elmult harminc évben 6tszérésére emel-
kedett. A betegség valddi incidenciadjanak az emelkedése
mellett ennek a hatterében a diagnosztikus lehetéségek
tarhazanak a fejlddése, és ezzel egyiitt a felismert esetek
szamanak a novekedése is all. Sajatos patoldgiai és biokémiai
eltéréseket mutatnak, ezenkiviil jellegzetes klinikai tiine-
teket okozhatnak. Kiindulasi hely szerint a NET-ek 74%-a
az emésztérendszerbdl indul ki, 27%-a tlidGeredet(, egyéb
el6forduldsuk ritka (2). Habar a szdvettani eredetiik kozds,
aviselkedésiik, és az, hogy milyen panaszt okoznak, nagyon
fligg attol, hogy melyik szervbél indulnak ki. A progndzisuk
nagyon fligg a kiindulasi szervt6l és a szdvettani altipustol.
Ez megneheziti a diagnézis felallitasat. A tiid6-NET-ek az
osszes tidétumor 18-20%-at teszik ki (3).

A fejlédéstanon alapuld osztalyozas szerint megkiilon-
boztetiink el6-, kdzép- és utdobél-eredetl neuroendokrin
tumorokat. A tid6-NET az el6bél-eredetl daganatok kozé
tartozik. A WHO legUjabb, 2015-0s szdvettani beosztasa
alapjan harom osztalyba sorolja a tid6-NET-eket, az ala-
csony (low grade), kézepes (intermedier grade) és a magas
(high grade) csoportba (4, 5). Ezen belll négy szovettani
tipust kiilonboztetlink meg, az alacsony malignitasu tipusos
karcinoidot (TC), a kézepes malignitasu atipusos karcinoi-
dot (AC) és a magas malignitasd csoportban a kissejtes
tidékarcindmat (SCLC) és a nagysejtes neuroendokrin
karcinémat (LCNEC). ATC és AC a j6l differencialt, az SCLC
és LCNEC a rosszul differencialt csoportba tartozik. A pa-
toldgiai beosztas differencidldasanak a harom legfontosabb
pillére a nekrozis jelenléte vagy hidnya, a mitdzis mértéke
és a Ki-67-index. A 2017-es statisztikai 0sszesités alapjan
a tidétumorok 15%-a kissejtes karcinéma, 1-3%-a nagy-
sejtes neuroendokrin karcindma és 2%-a karcinoid tumor
(3). A karcinoid tumoron beliil 80% tipusos karcinoid. Ma-
gyarorszagon évente 150-200 tiidGeredetl karcinoid kertdil
felismerésre és kezelésre (6, 7). Leggyakrabban a 40-60
éves korosztalyban jelentkezik. A TC atlagban 45 év koriil,
mig az atipusos 55 év koril jelentkezik. A dohanyzassal
szoros 0sszefliggést a kissejtes karcinéma, a nagysejtes
neuroendokrin és az atipusos karcinoid mutat. Lokalizacié
alapjan is kiilonbéznek. A magas malignitasu tid6-NET-
ek kozil a kissejtes karcinéma majdnem mindig centralis
elhelyezkedési daganat, gyorsan ad attétet, a nagysejtes
karcindma leggyakrabban periférias elhelyezkedés(. A kar-
cinoidok koziil a tipusos karcinoid centralis elhelyezkedésd,
mig az atipusos karcinoid altaldban periférias lokalizacidju.

Atiid6karcinoid prognézisa a szovettantol és a stadiumtol
fligg. Tipusos karcinoid esetében az 5 éves tulélés 87-97%,
mig az atipusos valtozatnal 50-70%. Az irodalmi adatok
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alapjan negativ prognosztikai faktor az atipusos szdvettan,
a fiatal életkor, a néi nem, a 3,5 cm-nél nagyobb daganatméret
és a nyirokcsomé-érintettség, illetve tavoli szervi attét (8, 9).
A legfontosabb tumormarker a kromogranin A (10).

Filosso és munkatarsai 1440 tid6karcinoidos beteg adatat
feldolgozva a tipusos karcinoidok kdziil 90% volt NO, 6% N1
és csak 3% N2. ATC esetében |-es stadium 84%, ll-es 10%,
[ll-as 5% és csak 1% volt a IV-es stadium. AC esetében mar
rosszabbak voltak a tulélések, mert gyakoribb volt a nyirok-
csomo-metasztazis. Mig TC esetében ez csak 9% (N1: 6%, N2:
3%) volt, addig AC esetében 39%-ban jelentkezett N1 vagy N2
(N1:24%, N2: 15%). Ennek megfeleléen AC esetében az I-es
stadium 52%, Il-es 28%, lll-as 16% és a IV-es stadium 4%.
AC esetében a nyirokcsomostatusznak megfeleléen a teljes
tulélési adatok is rosszabbak (11). A magas malignitasd SCLC
és LCNEC ha operabilis, akkor az 5 éves tulélés 20-55% is
lehet. Inoperabilis kissejtes karcindma 5 éves tulélése ex-
tenziv esetben 2-5%, limitalt betegségben 10-13%.

A hormontermelés szempontjabol is feloszthatéak
a NET-ek. Megkilonboztetiink nem funkcionald és funkci-
onalé daganatokat. A nem funkcionald daganatok is gyakran
termelnek kiilonboz6 peptidhormonokat, példaul kromo-
granin A-t vagy neuronspecifikus enolazt (NSE)], azonban
ezek nem okoznak jol meghatarozott klinikai tiineteket.
Biokémiai sajatossaguk, hogy biolégiailag aktiv hormonok
termelésére képesek (pl. szerotonin). A karcinoid tumorok
szekrécids termékei koziil a kromogranin A a legjelentdsebb
a klinikai diagnosztika szempontjabdl, ez a legfontosabb
tumormarker ebben a daganattipusban (12). A vizelet ma-
gas szerotoninmetabolit- (5-hidroxi-indolecetsav, 5-HIAA]
szintje gyakran megfigyelhetd, ami kiilondsen a gasztroin-
tesztinalis eredetl karcinoid tumorokra jellemzg, azonban
- hisztamintermelés mellett vagy anélkiil - bronhuskarcinoid
eseténis eléfordul. A karcinoid szindréma jellegzetes tiinetei
a biogén hormonok tultermelddésébdl és ezek hatasaibol
adddnak (13). A karcinoid daganatok jelentés hanyada hor-
monalisan inaktiv. A kromogranin A hasznos tumormar-
ker a hormonalisan aktiv és inaktiv karcinoid daganatok
esetén egyarant. A hormonalisan inaktiv karcinoidokra is
jellemz6 a szomatosztatinreceptorok expresszidja, ezért
szomatosztatinreceptor-szcintigrafia itt is alkalmazhato
a diagnosztikaban, és a szomatosztatinanaldg itt is hasznos
a terapiaban.

A szomatosztatin a karcinoid okozta tlinetek szempont-
jabol kiemelkedGen fontos (14). A szomatosztatint élettani
korilmények kozétt a hipotalamusz, a gyomor delta-sejtjei,
a hasnyalmirigy, illetve a bélsejtek termelik. Hatasat tekintve
inhibitor hormon, gatolja a ndvekedési hormon, a pajzsmi-
rigy-stimulalé hormon, a gasztrin, kolecisztokinin, szekre-
tin, motilin, vazoaktiv intesztinalis peptid, illetve gasztrikus
inhibitor peptid, valamint az enteroglukagon felszabadula-
sat, lassitja a gyomoririlést, csokkenti a bél simaizmainak
kontrakcioit és a bélfal vérkeringését, valamint mérsékli
a glukagon és az inzulin hasnyalmirigybél torténé felszaba-



duldsat. A szomatosztatin csokkenti a hasnyalmirigy exok-
rin mikodését, hatast gyakorol a neurotranszmissziéra és
a sejtproliferaciora. A szomatosztatin mellett a karcinoid
szindrémaban létrej6vd vazodilatacid, hipoténia, tahikardia,
hasmenés és 6déma kialakulasaban a prosztaglandinok és
vazoaktiv peptidhormonok szerepe is felmeril (15).

A tid6-NET-es betegek korilbelil 60%-anal jelentkeznek
panaszok. Leggyakoribb a kohdgés (32%), a véres kopetiri-
tés (26%), a tarsuld tidégyulladas (24%), ezenkivil fulladas,
mellkasi fajdalom, laz és karcinoid szindréma is jelentkezhet
(16, 17). A kromogranin A, mint a NET szekrécids terméke,
tumormarkerként hasznalhatd.

A karcinoid tumorok, mint a TC és AC biokémiai sa-
jatossaga, hogy gyakran termelnek bioaktiv aminokat és
peptideket (pl. szerotonint, hisztamint, katekolaminokat,
prosztaglandinokat, kalcitonint, kinineket, motilint, P-anya-
got, VIP-t, CGRP-t, gasztrint, ACTH-t, CRH-t, GHRH-t, in-
zulint). A karcinoid szindréma jellegzetes tiinetei e biogén
hormonok tultermelédésébdl adédnak, amely azonban
a betegek kevesebb mint 10%-4aban jelentkezik. Megjelenése
és sulyossaga fligg a tumor méretétdl, elhelyezkedésétol
és az attétképzédés mértékétdl is. Majmetasztazis esetén
gyakoribb. A tiinetek koziil leggyakrabban a flush (63-94%)
és a gorcsos hasmenés (68-84%]) jelentkezik. A tipusos
kipirulads, a flush az arcon, nyakon és a mellkas felsé ré-
szén rohamszer(en megjelend pirosas-lilas elszinezddés,
amelyet melegségérzés és palpitacié kisérhet. Ezenkiviil
jelentkezhet még hasi fajdalom, hasi gorcs (10-55%), kar-
didlis eltérések, mint a jobbszivfél-elégtelenség, hipertdnia
(14-41%), teleangiektazia (25%), bronhokonstrikcié (3-19%),
ciandzis (18%), artritisz (7%) és dermatitisz (5%) (18). Kar-
cinoid okozta szivelégtelenség is kialakulhat. Elrehaladott
stadiumban miopatia, a belsd szervekben kialakulo fibrozis,
valamint hiperkeratotikus bér eléforduldsa is megfigyel-
hetd. Ektopids, NET-hez kotott hormontermelés okozhat
Cushing-szindrémat, akromegaliat, hiperkalcémiat vagy
hipoglikémiat.

A magas malignitast LCNEC lokalizacio szerint f6leg
periféridsan helyezkedik el a tidében, igy nyomasi tiineteket
altaldban nem okoz. Jelentds tiinetek nélkiil, alattomosan
novekszik, a késébbiekben mellkasi fajdalom, véres kopet-
urités, éjszakai izzadas és nehézlégzés jelentkezhet.

A magas malignitasu kissejtes tid6karcindma (SCLC)
a legagresszivebb tiidédaganat, amely leggyakrabban cent-
ralis elhelyezkedés(, és a diagnézis idépontjaban a betegek
kétharmadanal mar tavoli metasztazisok mutathatok ki.
Kohogéssel, vérkopéssel, obstrukcid okozta pneumaéniaval,
fogyassal jarhat. Gyakori a gyors progresszié, a névekvd tumor
okozta nyomasos tiinetek, a rekedtség, féloldali rekeszbé-
nulds, diszfagia és vena cava szindroma. Gyakran paraneo-
plazias tinetek is jelentkeznek, mint a SIADH-szindroma és
a Cushing-szindréma.
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Az elmult évek soran a tiid6-NET-nek mind a diagnosztikus,
mind a terapias lehetdségei jelentdsen boviiltek. Kivizsgala-
saban a képalkotd vizsgalatok kozil els6ként a mellkas-ront-
genfelvételen latott tumorgyands eltérés igazolasara kont-
rasztos mellkasi, hasi komputertomogréafia (CT) és a korrekt
staging miatt koponya-CT vagy koponya-MR-vizsgalat javasolt.
Gerinc-MR-vizsgalat elvégzését javasolja az ENETS 2016-0s
irdnyelve abban az esetben, ha gerincpanaszok vannak és
metasztazis meril fel (7. tabldzat]. A mellkas-CT birtoka-

1. TABLAZAT. A tiid6-NET diagnosztikus lehetéségei

komputertomogréfia (CT)

pozitronemisszios tomografia/komputertomografia (PET/CT)
szomatosztatinreceptor-szcintigrafia (Octreoscan)
szomatosztatinreceptor-immunhisztokémia
szérum-kromogranin A-koncentracio

vizelet-5-HIAA (5-hidroxi-indolecetsav) meghatarozas
MIBG- (1311-metajodobenzil-guanidin) szcintigrafia

rontgen, UH, MRI

bronhoszképia, CT-vezérelt core-biopsza, VATS-biopszia

ban a bronhoszkdpos szdvettani mintavétel elengedhetet-
len. A kissejtes karcindma és a tipusos karcinoid esetében
gyakran latunk endobronhialis eltérést, amibél egyszer(ibb
a szovettani mintavétel. Gyakorlott bronholdgusnak a bron-
hoszkdpos képbdl mar felmeriilhet a karcinoid diagnézisa.
Ezek a tumorok jellegzetesen fényl§ felszinlek, vérzékenyek.
A kissejtes karcinémanak is van jellegzetes bronholdgiai
képe, kiterjedten infiltralja a nyalkahartyat, jelentds obstruk-
ciét okozva. EBUS (endobronhialis ultrahang) segitségével
ahol elérhetd, konnyebb a diagndzis akkor, amikor csak
indirekt endobronhialis jelek vannak (széttolt karina stb.).
Ha periférias kerekarnyék igazolhato a CT-felvételen, akkor
negativ endobronhialis képet kapunk, emiatt transzbronhialis
biopsziat sziikséges végezni. Ha ilyen Uton nem tudunk mintat
venni a periférias pulmonalis tumorbdl, akkor CT-vezérelt
vastagtii-biopszia (core] elvégzése javasolt. Ha ez sem vezet
diagndzishoz, akkor ha van tavoli metasztazis (maj, mellék-
vese, csont stb.), akkor ebbél javasolt szévettant végezni. Ha
egyik fenti diagnosztikus technikaval sem sikeril szovettani
eredményhez jutni, akkor videoasszisztalt torakoszkdopos
mintavétel, mediasztinoszkopia vagy az operalhatd elvaltozas
eltavolitasa szlikséges. A szdvettani mintavétel a preferalt,
ha lehetséges, nem a citoldgiai, mivel a tipusos és atipusos
karcinoid nem kiildnithet6 el citolégiai minta alapjan. Az
SCLC és LCNEC differencialdiagnosztikaja is egyszer(bb
a szovettani mintabol. A patolégusnak a végleges szovettan
meglétekor (AC, TC, SCLC, LCNEC) mediasztinalis nyirok-
csomo-érintettség esetén a korrekt staging igazolasara, az
operabilitas eldontésére sziikség lehet PET/CT elvégzésére.
Karcinoid esetében galliummal jelélt, szomatosztatinrecep-
torhoz kot6dd izotopot, mig kissejtes, nagysejtes karcindma

MAGYAR ONKOLOGIA 62:113-118, 2018



116  GALFFY

és AC esetén a hagyomanyos FDG (fluoro-dezoxigliikdz) PET
elvégzése javasolt. Az operabilitas eldontése elétt légzés-
funkcids vizsgalat és sziv-UH végzése indikalt (19).

Atlddkarcinoidok kimutatasara ma a legkorszeribb el-
jarasok kozé tartozik a szomatosztatinreceptor-szcintigrafia
(Octreoscan). A vizsgalat lényege, hogy az izotdppal jeldlt
szomatosztatinanaldg oktreotid a karcinoid tumorok mintegy
80%-aban jelen lévd 2-es tipust szomatosztatinreceptorokhoz
kotbdik, igy a tumorok az izotéphalmozas alapjan kimutat-
hatok. Szenzitivitdsa 90%, specificitasa 80%, de az 1 cm-nél
kisebb tumorok kimutatdsa mar nehézségekbe utkozhet.
A szomatosztatinreceptor-immunhisztokémia soran szintén
szomatosztatinanaléggal mutatjak ki a 2-es-, illetve az 5-6s
szomatosztatinreceptort a szovettani mintabél (20).

A laboratériumi paraméterek koziil lehet6ség van a tu-
mormarkerként kielégité specificitdsu és szenzitivitasu
szérum-kromogranin A-koncentracié meghatarozasara,
a vizelet 5-HIAA-szintjének meghatarozasara is.

A kromograninok magas glutaminsav-tartalmu savas
fehérjék, melyek a neuroendokrin sejtek denz granulu-
mainak f6 komponensét képezik. A klinikai gyakorlatban
RIA-val hatdrozzak meg a kromogranin A szintjét, amely
a daganattomeggel parhuzamosan valtozik. igy nagy szerepe
van a daganat kovetésében és a recidiva korai jelzésében.
A karcinoid tumorok 50%-ban MIBG- (131l-metajodoben-
zil-guanidin) szcintigrafiaval is kimutathatdk, amely azonban
a szomatosztatinreceptor-szcintigrafidhoz képest ritkan
nyujt Uj informaciot.

A karcinoid tiineteinek anamnesztikus fennalldsa irdnya-
ban részletes adatfelvétel sziikséges (21).

Neuroendokrin kissejtes karcindma kezelése
Aneuroendokrin kissejtes karcindma esetén operabilitas csak
nagyon ritkan, korai staddiumban (T1-2, NOJ] jon széba. Leg-
gyakrabban mar a diagnéziskor IV-es stadiumu betegségrél
van sz0, tavoli metasztazisokkal. Kezelését a tiid6 kissejtes
karcinomajanak kezelése szerint kell végezni. |. vonalban
kemoradioterapia javasolt. Kemoterapiaként a platina-etopozid
javasolt hat ciklusban, irradiaciéval kombinalva. Progresszié
esetén masodik vonalban topotekan vagy ciklofoszfamid-epiru-
bicin-vinkrisztin kombinacié jon szoba. A PD-1- és PD-L1-gatlo
immunterapiakkal és CTLA-4-gatléval vald kombinacidjukkal
végzett klinikai vizsgalatok elsé eredményei nagyon igéretesek.
Akissejtes karcindmaban a szomatosztatinanaldg-kezelés és
az everolimuszterapia adasa nem indikalt. Prognézisa rossz,
az Gtéves tulélés 5% alatti (22).

Neuroendokrin nagysejtes karcinoma kezelése

Neuroendokrin nagysejtes karcinéma (LCNEC) esetén
atlidédaganat nem kissejtes protokollja szerint kell a kezelést
végezni. llI/A stadiumig operabilis a daganat. IlI/A esetén
neoadjuvans kemoterapia javasolt. Lobektémia vagy pulmo-
nektomia utan az adjuvans, platinabazisu kezelés sziikséges
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posztoperativ I/B stadiumtdl, amely egyértelmien novelte
a tulélést. 11I/B esetében konkomittald kemoradioterapia
javasolt, mig IV-es stadiumu LCNEC esetében elsé vonalban
platinabazisu kemoterapia javasolt Gjgeneracios szerrel
kombinalva (gemcitabin, paklitaxel, docetaxel, pemetrexed
vagy vinorelbin). Itt palliativ a sugarterapia szerepe. LCNEC
esetében nem torzskdnyvezett az mTOR-gatlé (everolimusz)
adasa (23).

A tiidékarcinoidok kezelése, tipusos (TC), atipusos
karcinoid (AC)

Sebészi kezelés

Tipusos és atipusos karcinoid esetében is elsddleges a mitét,
ha operabilis az eltérés. Lobektdmia, kiterjedt eltérés esetén
pulmonektomia végzése javasolt. Ha a m{tét el6tti szovet-
tan tipusos karcinoidot igazol és a betegnél nem végezhetd
lobektomia a légzésfunkcids beszlikiilés miatt, akkor atipusos
reszekcio javasolt. Ha atipusos karcinoid a szdvettan, akkor
a nem kissejtes karcinéma protokollja szerint kell operalni,
ami lobektomiat, bilobektomiat, illetve pulmonektémiat jelent,
nyirokcsomo-kivétellel egyiitt (24).

Ha a tarsbetegségek miatt nem operabilis a tipusos kar-
cinoidos beteg, akkor bronhoszképos Uton krioterapiaval
vagy endobronhiéalis lézerterapiaval megkisérelheté a tumor
eltavolitasa. Szévédményként horgdszikiilettel és magasabb
recidivaarannyal kell ez esetben szdmolni (25).

Adjuvdns kemoterapia

Kurativ m{tét esetén tipusos és atipusos karcinoid esetében
adjuvans kezelés jelenleg nem indokolt, nem zajlottak olyan
klinikai vizsgalatok, amelyek alapjan javasolni lehetne.

Elérehaladott, metasztatikus tiidékarcinoidok kezelése
A tidGeredetl karcinoidok terdpias ajanlasara a 2016-os
ENETS-irényelv a mérvadé (1. abra). Az inoperabilis, hor-
montermeld karcinoidok esetében (szerotonin, bradikinin,
hisztamin, VIP), amelyek karcinoid szindrémat okoznak (ki-
pirulds, hasmenés, hérgégores, vérnyomas-ingadozas) a szo-
matosztatinreceptor-analdg (SSA) terapia javasolt, oktreotid
vagy lanreotid (26, 27).

A szomatosztatinanaldg készitmények részben a karcinoid
tumorok okozta tiinetek kialakulasat gatoljak, részben direkt
tumorsejtproliferacié-gatlé hatdssal rendelkeznek. A szoma-
tosztatinanaldgok specifikus membranreceptorokon (2. és 5.
altipus) hatva gatoljak a hormonelvélasztast, befolyasoljak az
apoptozist és az angiogenezist. A karcinoid szindromas bete-
gek 60-70%-aban megszintetik a klinikai tiineteket (flush,
hasmenés), csokkentik a szérum kromogranin A-szintjét, és
avizelet 5-HIAA-szintjét is. A szomatosztatinhatdsok okozta
tlinetek az SSA adagolasaval mérsékelhetdk, illetve a betegek
mintegy 15%-a esetében a terdpia magat a tumorndvekedést
és az attétképzddést is gatolja. Az SSA-terapiaval a tartds
tiineti terdpian kiviil megfeleld életmindséget lehet nyyjtani
a betegnek.
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Ezeket a készitményeket tiid6karcinoidok esetén, kar-
cinoid szindroma esetén lehet hasznalni. Antiproliferativ,
tumorpropagaciot csdkkentd hatasukat igazolta a PROMID
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és CLARINET vizsgalat, hasnyalmirigy- és kozépbél-eredet(
NET-ekben (28, 29). A jelenleg zajléd SPINET fazis Ill-as
vizsgalat eredményei fognak bizonyitékot adni arrél, hogy
a lanreotidnak tiid6-NET-ben igazolddik-e az antiprolife-
rativ hatdsa. A vizsgalat elsédleges végpontja a progresz-
szidomentes tulélés (PFS). A nem funkcionald inoperabilis
tidékarcinoidok kezelésére torzskonyvezték az mTOR-gat-
6 everolimuszt a kdzelmultban. A RADIANT-4 vizsgalat
volt a torzskdnyvezési vizsgalat, amelybe 90 tiidGeredetd
NET volt bevonva, a napi 10 mg-os everolimuszterapiat
hasonlitottak a kontrollkarhoz (30, 31). Everolimusz mellett
a median PFS 9,2 hénap volt, mig a kontrollkaron csak 3,6
hdonap. Az everolimusz szignifikans antiproliferativ hatasat
igazoltak tlid6-NET-ben. Az SSA- és everolimuszkezelés
mellett az ENETS-iranyelv kemoterapiaként a platinabazisu
kemoterapia (platina+etopozid] helyett hatékonyabbnak
tartja a temozolomidkombinaciot. A kemoterapia a csekély
eredmények miatt nem tekinthetd a karcinoidok standard,
metasztatizald esetekben lehet indokolt (32]). Ezenkiviil
a peptidreceptor-radionukleotid terapia (PRRT) egy nagyon
hatékony kezelési lehet6ség inoperabilis tiddkarcinoi-
dok esetén. Az Lu-DOTATATE kezeléssel tipusos karcinoid
esetén 20,1, az atipusos karcinoid esetén 15,7 hénapos
median PFS-t lehetett elérni. A PRRT-kezelést nem elsd
valasztasként javasoljak (33). Az interferon-alfat féleg a szo-
matosztatinanaldg-kezelésre rezisztens esetekben hasz-
naljak. Sulyos mellékhatasai miatt csak masodik-harmadik
vonalbeli terdpiaként vehetd szamitasba. Ezenkiviil szamos
klinikai vizsgalat folyik immunterapiaval (PD-1-, PD-L1- és
CTLA-4-g4tld) tid6-NET-ben.

A progndzis jelentdsen fligg a szovettani tipustol és a sta-
diumtol. A tipusos karcinoid prognoézisa a legjobb, ebben
az esetben az 5 és a 10 éves tulélés is 87%. Az atipusos
karcinoid 5 éves tulélése 56%, mig a 10 éves tulélés 35%.
A szérumkromogranin nem csupan tumormarker ezekben
a daganatokban, hanem prognosztikai értéke is van. Alacsony
érték jobb, magas érték rosszabb prognodzisra utal. A magas
malignitasu neuroendokrin tidédaganatok, mint a nagysejtes
és kissejtes karcinoma tulélése joval szerényebb. Nagysejtes
karcindma esetén az 5 éves tulélés 27%, mig kissejtes kar-
cindmaban mar csak 5% alatti az 5 éves tulélés.

A tidékarcinoidok a ritka daganatok kozé tartoznak.
A 2016-0s ENETS-iranyelv alapjan lathatd, hogy béviil a te-
rapias lehet6ségek tarhaza ebben a ritka daganatban is.
Ahhoz, hogy megfeleléen kezeljik a tidGeredetli NET-eket,
multidiszciplinaris teammunka sziikséges.
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