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Zur Inzidenz Neuroendokriner Tumore (NET) gibt es in der Literatur unterschiedliche und überwiegend veralterterte Daten.

Es besteht der subjektive Eindruck, dass durch den vermehrten Einsatz endoskopischer Untersuchungen (Gastroskopie, Rektoskopie, Colonoskopie) diese Tumore häufiger diagnostiziert werden.

Aus diesem Grund ist eine zweiteilige prospektive Studie zur "Inzidenz sporadischer und familiärer GEP - NET in Österreich" im Rahmen der "Studiengruppe Multiple Endokrine Neoplasie – SMENA" geplant.

Da die Sicherung der Diagnose "NET" immer erst durch den Histopathologen erfolgt und die Zahl der öffentlichen und privaten "Institute für Pathologie in Österreich" "überschaubar" ist, erscheinen die pathologischen Abteilungen, Institute und Ordinationen geeignete Ansprechpartner zur Erfassung der GEP - NET in Österreich (Prospektive Studie: Beginn: 01.Mai.2004; Ende: 30.April 2005). 

Wir treten daher mit der Bitte an Sie oder einen Ihrer Mitarbeiter heran, die an Ihren Abteilungen in Operationspräparaten, Biopsien oder Autopsien diagnostizierten GEP - NET anonymisiert mittels des beigegebenen Formulars zu dokumentieren (Teil 1). Diese Daten sollten im Anschluss laufend an das Koordinationszentrum rückgemeldet werden. Alle persönlichen Patientendaten werden streng vertraulich behandelt und unterliegen den geltenden Datenschutzbestimmungen. Um Verwechslungen zu vermeiden, bitten wir um die Dokumentation des vollständigen Namens in Ihren Unterlagen. Zur Anonymisierung bitten wir bei Weitergabe der Daten an das Koordinationszentrum um Einsetzen der Initialen und des Geburtsdatums.

Sollten diese Daten für eine Publikation ausreichen, möchten wir Sie im Rahmen einer "Multizenterstudie" als Co-Autor einladen.

Folgende Kriterien für die Diagnose "NET" sollten erfüllt sein:

1. Vorliegen einer typischen Morphologie

2. Immunhistochemischer Nachweis der neuroendokrinen Differenzierung mittels Chromogranin A und/oder Synaptophysin AK. 

3. Wenn möglich: immunhistochemischer Nachweis eines eventuell produzierten Hormons (z. B. Insulin, Serotonin, Gastrin etc.)

4. Klassifizierung nach dem WHO Schema (siehe Anhang)

Sollte die eine oder andere Untersuchung in Ihrem Bereich nicht routinemäßig durchgeführt werden können, so kann diese ergänzend im Koordinationszentrum durchgeführt werden.

Im zweiten Teil der Studie sollen auch Informationen zur "Klinik, Diagnose und Therapie" erarbeitet werden. Aus diesem Grund ist eine Dokumentation der "zuweisenden Abteilung" (mit Kontaktperson) unbedingt notwendig. Auch möchten wir Sie bitten, Ihre internistischen und chirurgischen Partner von dieser Studie zu informieren, da nach Meldung des Patienten durch Sie vom Koordinationszentrum klinische Daten rückgefragt und in einem speziell dafür Vorgesehenen Dokumentationsbogen erfasst werden.

Besten Dank für Ihre Bereitschaft, diese Studie zu unterstützen!
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GEP - NET – Inzidenz in Österreich

Anhang A: Teil 1

	Pathologisches Institut:
	

	Institutseigene Histo- Protokoll Nr.
	

	Datum der Diagnose:
TTMMJJJJ
	

	Patient:
* zutreffendes bitte markieren
	Männlich (           Weiblich (
Initialen:(NN/VN) _______________
	Geb.-Dat.: TTMMJJJJ

__________________

	Lokalisation* :
* zutreffendes bitte markieren
	Pankreas (
Ösophagus (
Magen (
Duodenum (
Jejunum(
leum (
	Meckelsches Divertikel (
Appendix (
Colon (
Rektum (
Leber (

	Präparat:
	Operationspräparat (                Biopsie (                   Autopsie (

	WHO Klassifikation:
* zutreffendes bitte markieren
	Hoch differenzierter NE Tumor -
gutartig (
Hoch differenzierter NE Tumor – 
unklare Dignität (
	Hoch differenziertes 
NE Karzinom (
Undifferenziertes (kleinzelliges) NE Karzinom (

	Größe in mm:
	__________________mm
	

	Immunhistochemie:
* zutreffendes bitte markieren
	Chromogranin A  ( 


	Synaptophysin  (

	Hormon Nachweis:
optional
	
	

	Proliferationsindex:
optional
	
	

	Zuweisende klinische Abteilung:
(Kontaktperson)
	

	Bemerkungen:
	


Anhang B: WHO Klassifikation NE Tumore des gastroenteropankratischen Systems:

Pankreas:

	1.Hoch differenzierter neuroendokriner Tumor

2% Ki-67-positive Zellen 
2 Mitosen/HPF und Benignes Verhalten: beschränkt auf Pankreas, Größe <2 cm, nicht angioinvasiv, 
Funktionell aktiv: Insulinom

Funktionell inaktiv

2 cm, >2 Mitosen/HPF, >2% Ki-67-positive Zellen oder angioinvasiv 
Benignes oder niedrig malignes Verhalten (fragliche Dignität): beschränkt auf Pankreas, Größe 
Funktionell aktiv: Gastrinom, Insulinom, VIPom, Glukagonom, Somatostatinom oder ektopisches hormonell-induziertes Syndrom

Funktionell inaktiv

	2.Hoch differenziertes neuroendokrines Karzinom

Niedrig malignes Verhalten: Invasion angrenzender Organe und/oder Metastasen 

Funktionell aktiv: Gastrinom, Insulinom, Glukagonom, VIPom, Somatostatinom oder ektopisches hormonell-induziertes Syndrom

Funktionell inaktiv

	3.Niedrig differenziertes neuroendokrines Karzinom

Hoch malignes Verhalten 


Anhang B: WHO Klassifikation NE Tumore des gastroenteropankratischen Systems:

Magen:

	1.Hoch differenzierter neuroendokriner Tumor (Karzinoid) des Magens

1 cm 
Benignes Verhalten: funktionell inaktiv, beschränkt auf Mukosa/Submukosa, nicht angioinvasiv, Größe 
ECL-Zell-Tumor des Korpus/Fundus (meist multipel) mit chronischer atrophischer Gastritis (CAG) oder MEN-1-Syndrom

Serotoninpositiver oder (sehr selten) gastrinpositiver Tumor

Benignes oder niedrig malignes Verhalten (fragliche Dignität): funktionell inaktiv, beschränkt auf Mukosa/Submukosa, ohne oder mit Angioinvasion, Größe >1–2cm 

ECL-Zell-Tumor mit CAG oder MEN-1-Syndrom oder sporadisch

     Serotoninpositiver oder (sehr selten) gastrinpositiver Tumor

	2.Hoch differenziertes neuroendokrines Karzinom (malignes Karzinoid)

Niedrig malignes Verhalten: Invasion der Lamina muscularis propria und darüber hinaus, oder mit Metastasen, Größe >2 cm 

Funktionell inaktiv: meist sporadisches ECL-Zell-Karzinom, selten bei CAG/MEN-1 oder mit Serotonin- oder Gastrinpositivität

Funktionell aktiv mit serotoninpositivem Karzinom (atypischem Karzinoidsyndrom) oder gastrinpositivem Karzinom (Gastrinom)

	3.Niedrig differenziertes neuroendokrines Karzinom

Hoch malignes Verhalten 


Anhang B: WHO Klassifikation NE Tumore des gastroenteropankratischen Systems:

Duodenum und Jejunum:

	1.Hoch differenzierter neuroendokriner Tumor (Karzinoid)

Benignes Verhalten: funktionell inaktiv, beschränkt auf Mukosa/Submukosa, nicht angioinvasiv, Größe 1 cm 

Gastrinpositiver Tumor (proximales Duodenum)

Serotoninpositiver Tumor

Gangliozytisches Paragangliom (beliebige Größe und Ausdehnung; periampullär)

Benignes oder niedrig malignes Verhalten (fragliche Dignität): beschränkt auf Mukosa/Submukosa, ohne oder mit Angioinvasion, oder Größe >1 cm 

Funktionell aktiver gastrinpositiver Tumor (Gastrinom), sporadisch oder MEN-1-assoziiert

Funktionell inaktiver somatostatinpositiver Tumor (Ampulla Vateri) mit oder ohne Neurofibromatose Typ 1

Funktionell inaktiver serotoninpositiver Tumor



	2.Hoch differenziertes neuroendokrines Karzinom (malignes Karzinoid)

Niedrig malignes Verhalten: Invasion der Lamina muscularis propria und darüber hinaus, oder Metastasen 

Funktionell aktives gastrinpositives Karzinom (Gastrinom), sporadisch oder MEN-1-assoziiert

Funktionell inaktives somatostatinpositives Karzinom (Ampulla Vateri) mit oder ohne Neurofibromatose Typ 1

Funktionell inaktives oder aktives (mit Karzinoidsyndrom) Karzinom

Malignes gangliozytisches Paragangliom



	3.Niedrig differenziertes neuroendokrines Karzinom

Hoch malignes Verhalten: 


Anhang B: WHO Klassifikation NE Tumore des gastroenteropankratischen Systems:

Ileum, Cöcum, Colon,  Rectum:

	1.Hoch differenzierter neuroendokriner Tumor (Karzinoid)

Benignes Verhalten: funktionell inaktiv, beschränkt auf Mukosa/Submukosa, nicht angioinvasiv, Größe 2 cm (Kolon/Rektum) 
1 cm (Dünndarm) oder 
Serotoninpositiver Tumor

Enteroglukagonpositiver Tumor

Benignes oder niedrig malignes Verhalten (fragliche Dignität): funktionell inaktiv, beschränkt auf Mukosa/Submukosa, angioinvasiv, oder Größe >1 cm (Dünndarm) oder >2 cm (Kolon-Rektum) 

Serotoninpositiver Tumor 

Enteroglukagonpositiver Tumor



	2.Hoch differenziertes neuroendokrines Karzinom (malignes Karzinoid)

Niedrig malignes Verhalten: Invasion der Lamina muscularis propria oder darüber hinaus, oder Metastasen 

Funktionell inaktives oder aktives (mit Karzinoidsyndrom) serotoninpositives Karzinom

Funktionell inaktives enteroglukagonpositives Karzinom



	3.Niedrig differenziertes neuroendokrines Karzinom

Hoch malignes Verhalten 


Anhang B: WHO Klassifikation NE Tumore des gastroenteropankratischen Systems:

Appendix:

	1.Hochdifferenzierter neuroendokriner Tumor (Kazinoid)

Benignes Verhalten: funktionell inaktiv, beschränkt auf die Wand der Appendix, nicht angioinvasiv, Größe 2 cm 

Serotoninpositiver Tumor

Enteroglukagonpositiver Tumor

Benignes oder niedrig malignes Verhalten (fragliche Dignität): funktionell inaktiv, in die Mesoappendix einwachsend, angioinvasiv, Größe >2 cm



	2.Hoch differenziertes neuroendokrines Karzinom (malignes Karzinoid)

Niedrig malignes Verhalten: tief in die Mesoappendix einwachsend, Größe >2,5 cm, oder mit Metastasen 

Funktionell inaktives oder aktives (mit Karzinoidsyndrom) serotoninpositives Karzinom



	3.Gemischtes exokrines-neuroendokrines Karzinom

Niedrig malignes Verhalten 

Becherzellkarzinoid


