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STRESZCZENIE

Jedna z czestszych lokalizacji guzéw neuroendokrynnych
(Neuroendocrine Tumors, NET) przewodu pokarmowego jest
jelito cienkie. W wiekszosci przypadkow sa to nowotwory
wysoko zréznicowane o powolnym tempie wzrastania i stano-
wig wyzwanie diagnostyczne dla gastroenterologéw, radio-
logéw i patomorfologdéw. Z klinicznego punktu widzenia
NET jelita cienkiego moga by¢ nieczynne hormonalnie lub
produkowac substancje odpowiedzialne za powstawanie
charakterystycznych objawéw. Czutym, lecz niespecyficz-
nym markerem tych zmian jest stezenie chromograniny A.
Podstawe diagnostyki stanowia techniki obrazowe, pozwa-

ABSTRACT

One of the more common locations of neuroendocrine
tumors (Neuroendocrine Tumors, NET) of the gastrointestinal
tract is the small intestine. In the majority of cases, these
are slow to develop, highly differentiated tumors, which
pose a diagnostic challenge to gastroenterologists,
radiologists and pathologists. From the clinical viewpoint,
NETs of the small intestine may be hormonally inactive
or produce substances responsible for the occurrence of
characteristic clinical symptoms. The serum concentration
of chromogranin A is a sensitive, yet nonspecific, marker of
such changes. The basic method of diagnosing is through
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lajgce na lokalizacje guza oraz endoskopowe, umozliwiajace
pobranie materiatu do badania histopatologicznego i immu-
nohistochemicznego. Chirurgiczne usuniecie zmiany jest
leczeniem z wyboru, natomiast w farmakoterapii NET znaj-
duja zastosowanie analogii somatostatyny, terapia radioizo-
topowa i chemioterapia.

Przedstawiamy przypadek asymptomatycznego guza neu-
roendokrynnego zlokalizowanego w okolicy kretniczo-kat-
niczej u 59-letniego chorego.

Stowa kluczowe: guz neuroendokrynny, guz neuroendo-
krynny jelita cienkiego, chromogranina A

the use of imaging techniques, which allow for the location
of the tumor; and endoscopic techniques, which permit
the extraction of a tissue sample for histopathology
and immunohistochemistry ancillary tests. Surgical
excision of a lesion is the treatment of choice. However, if
pharmacotherapy is employed, the somatostatin analogs,
radioisotope therapy and chemotherapy is used.

We present a case study, of an asymptomatic neuroendocrine
tumor of the ileocecal area, in a 59 year-old male patient.
Keywords: neuroendocrine tumor, neuroendocrine tumor
of the small intestine, chromogranin A

Wstep

Guzy neuroendokrynne jelita cienkiego (Neuroendocrine
Tumors, NET) wywodza sie ze sSrodkowej czesci prajelita.
W wigkszosci przypadkéw sa one wysoko zréznicow-
ane i wzrastaja powoli, aczkolwiek zmiany umiejscowi-
one w okolicy kretniczo-katniczej, najczegsciej zbudowane
z komorek enterochromatofilnych wytwarzajacych sero-
tonine, cechuje bardziej agresywny wzrost w poréwna-
niu z NET dwunastnicy lub zotadka. Guzy te dziela si¢
na nieczynne hormonalnie oraz wydzielajace substancje
wywolujace réznorakie objawy kliniczne. Wedtug pato-
morfologicznej klasyfikacji WHO z 2010 roku, zaleznie
od liczby figur podzialéw mitotycznych na 10 tzw. duzych
pol widzenia (DPW) lub indeksu proliferacyjnego nowot-
woru ocenianego przez odsetek komoérek z ekspresjg anty-
genu Ki-67, wyrdznia si¢ wysoko zréznicowane guzy
o matym lub $rednim stopniu ztosliwosci, (odpowiednio:
NET G1-Ki-67 <2% i NET G2- Ki-67 2-20%) oraz nisko
zréznicowane raki neuroendokrynne i raki mieszane
o utkaniu gruczolowo-neuroendokrynnym, tj. NEC-
Ki-67 >20% i MANEC [1, 2].

Objawy kliniczne zaleza od czynnos$ci wydzielniczej
guza, jego rozmiar6éw i obecnosci przerzutéw. W ramach
diagnostyki laboratoryjnej zaleca sie oznaczenie stezenia
chromograniny A (CgA), ktdre stanowi wazny element
rozpoznania, jak réwniez jest pomocne w monitorowaniu
postepu choroby i leczenia. Zadaniem badania patomor-
fologicznego jest potwierdzenie obecnoéci guza neuro-
endokrynnego w podstawowym barwieniu HE (hema-
toksylina i eozyna) wraz z dodatnimi odczynami dla
synaptofizyny i chromograniny w badaniu immunohis-
tochemicznym.

W diagnostyce lokalizacyjnej nowotwordw neuro-
endokrynnych jelita cienkiego wykorzystuje sie kolono-
skopie z intubacja konicowego odcinka jelita cienkiego,
enteroskopie dwubalonows, endoskopie kapsutkows,
tomografie komputerows, rezonans magnetyczny, pozy-
tronowg tomografi¢ emisyjng oraz scyntygrafie recepto-
rows z zastosowaniem znakowanych izotopowo analogéw
somatostatyny. Metoda z wyboru w leczeniu NET jelita
cienkiego jest radykalne usunigcie guza. W przypadkach
zaawansowanych z licznymi zmianami metastatycznymi
stosuje sie leczenie paliatywne, majace na celu spowol-

Introduction

Neuroendocrine tumors (Neuroendocrine Tumors, NET)
of the small intestine originate from the central part of the
archenteron. In the majority of cases they are highly dif-
ferentiated and slow to develop. However lesions located
in the ileocecal area, which are primarily composed of
enterochromatophil cells producing serotonin, are char-
acterized by more aggressive growth compared with duo-
denal or gastral NETs. These tumors are divided into hor-
monally inactive (non-functioning NETs) and actively
secreting hormones (functioning NETSs) causing various
clinical symptoms. According to the WHO pathomor-
phological classification from 2010, depending on the
mitotic count per 10 high power fields or a tumor prolif-
erative index determined through the percentage of cells
with Ki-67 antigen expression (Ki-67 proliferative index),
there are low grade and middle grade highly differenti-
ated tumors (respectively NET G1-Ki-67 <2 % and NET
G2- Ki-67 2-20%), and poorly differentiated neuroendo-
crine and adeno-neuroendocrine mixed carcinomas, i.e.
NEC- Ki-67>20% and MANEC [1, 2].

Clinical symptoms depend on the secretory activity
of the tumor, its size and the presence of metastases. Lab-
oratory diagnostics recommend that the concentration of
chromogranin A (CgA) be assayed, which is an important
element of the diagnosis as well as assisting in the mon-
itoring and treatment of the disease. The objective of a
histopathology is to confirm the presence of NET with
basic H&E stain (haematoxylin and eosin) together with
positive reactions for synaptophysin and chromogranin
in immunohistochemical tests.

Diagnostic methods of the location of NETs of the
small intestine include colonoscopy with intubation of
the ileum, double-balloon enteroscopy, capsule endos-
copy, CT scanning, magnetic resonance imaging, positive
emission tomography and somatostatin receptor scintig-
raphy, with the use of isotope-labelled somatostatin ana-
logues. The treatment method of choice, in the treatment
of small intestine NETS, is radical excision of the tumor. In
advanced cases, with numerous metastatic lesions, pallia-
tive treatment is used in order to slow down the advance
of the disease and improve the patient’s quality of life. A
5-year survival period is achieved in 65% of patients with
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nienie postepu choroby i poprawig jakoéci zycia chorego.
Okres 5-letniego przezycia w przypadku zaawansowania
miejscowego choroby uzyskuje sie u okoto 65% chorych,
natomiast w przypadku wystepowania przerzutéw odle-
glych u okoto 35% chorych [3].

Opis przypadku

Pacjent lat 59 zostal przyjety do Kliniki Gastroenterologii
i Hepatologii Klinicznego Szpitala Wojewddzkiego nr 1
w Rzeszowie w stanie ogélnym dobrym celem poszerze-
nia diagnostyki zmiany ogniskowej okolicy kretniczo-
-katniczej uwidocznionej w tomografii komputerowej
jamy brzusznej wykonanej bez wzmocnienia kontrasto-
wego w ramach Poradni Urologicznej z powodu objawéw
kolki nerkowej prawostronnej. Przy przyjeciu pacjent nie
zglaszal dolegliwosci ze strony przewodu pokarmowego.
W badaniu morfotycznym i badaniach biochemicznych
krwi obwodowej nie stwierdzono odchylen od zakreséw
warto$ci referencyjnych. Badanie kolonoskopowe z intu-
bacja konicowego odcinka jelita kretego, uwidocznito tuz
za zastawka kretniczo-katniczg obecnosé¢ ptasko-wynio-
stej zmiany ogniskowej o $rednicy ok. 4 cm z licznymi
aftowatymi owrzodzeniami na jej powierzchni (Ryc. 1).
Ze zmiany pobrano material do badania histopatolo-
gicznego, ktére wykazato obecnos¢ utkania charaktery-
stycznego dla wysoko zréznicowanego guza neuroendo-
krynnego o niskim stopniu zlosliwosci (NET G, Ki-67
2-3%). Zmiane cechowala typowa morfologia w barwie-
niu hematoksyling i eozyng (Ryc. 2), oraz dodatni odczyn
dla synaptofizyny i chromograniny (Ryc. 3).

W toku dalszej diagnostyki wykonano tomografie
komputerowa jamy brzusznej z podaniem kontrastu, uwi-
daczniajac gtadkie zgrubienie $ciany dystalnego odcinka
jelita kretego na diugosci ok. 4 cm, z czg$ciowym zwe-
zeniem jego $wiatla oraz z wyraznym wzmocnieniem
kontrastowym. W tkance ttuszczowej powyzej pogra-
nicza kretniczo-katniczego uwidoczniono tkankowy
naciek wielkosci 26x19 mm z pasmowatymi wypust-
kami zaciagajacymi $ciane jelita oraz z licznymi zwap-
nieniami (Ryc. 4). Nie stwierdzono cech zajecia okolicz-
nych wezléw chlonnych oraz narzadéw odlegtych. Calo$¢
obrazu tomograficznego réwniez sugerowala, iz uwidocz-
niona zmiana moze mie¢ charakter neuroendokrynny.
Diagnostyke uzupelniono o badanie surowicy na obec-
no$¢ chromograniny A oraz wykonano dobowg zbidrke
moczu celem oceny wydalania kwasu 5-hydroksyindo-
looctowego (5-Hydroxyindoleacetic acid, 5-HIAA). Ste-
zenia obu tych markeréw NET znajdowaly si¢ ponizej
dolnego zakresu warto$ci referencyjnych. Na podstawie
badania histopatologicznego, tomografii komputerowej
oraz badan laboratoryjnych rozpoznano nieczynny hor-
monalnie, wysoko zréznicowany guz neuroendokrynny
jelita cienkiego o niskim stopniu ztosliwosci. Pacjenta
skierowano do Kliniki Chirurgii Ogélnej i Onkologicz-
nej KSW nr 1 w Rzeszowie celem leczenia operacyjnego.

a locally advanced disease, and in about 35% of patients
with metastatic lesions [3].

Case study
A 59 year-old patient, in good general condition, was
admitted to the Gastroenterology and Hepatology Clinic,
in the Regional Clinical Hospital No.1 in Rzeszow, in
order to extend the diagnostics of a lesion in the ileoce-
cal area showing on a non-contrast CT scan of the abdo-
men. The patient was referred to the CT scan procedure,
by the Urology Clinic, because he was exhibiting symp-
toms of right renal colic. On admission, the patient did
not verbalize any problems concerning his gastrointes-
tinal tract. Neither morphotic nor biochemical tests of
the blood showed any deviations from the reference val-
ues. Colonoscopy which included terminal ileum intu-
bation, demonstrated that just behind the ileocolic valve
there was a slightly protruding focal lesion, approx. 4 cm
diameter, with numerous aphthous ulcers on its surface
(Figurel). A sample of the lesion was taken for histo-
pathology. The microscopy exhibited the presence of a
tumor with the features of a low grade well-differenti-
ated neuroendocrine tumor (NET G1, Ki-67 2-3%). On
H&E staining there was a characteristic morphology of
Low Grade NET (Figure 2) and immunohistochemistry
demonstrated a positive reaction for synaptophysin and
chromogranin (Figure 3).

In the course of further diagnostics, an abdominal
CT scanning with contrast was performed, showing a
smooth thickening of the wall of the terminal ileum, meas-
uring approximately 4 cm, with partial narrowing of the
ileum’s lumen and with evident contrast intensification.
In the fatty tissue above the ileocecal area, there was an
area suggestive of a local tissue infiltration, 26x19 mm in
size, with band-like processes affecting the intestinal wall,
with numerous calcifications (Figure 4). No evidence of
metastasis to local lymph nodes or distant organs was
found. The entire CT image also suggested that the lesion
could have a neuroendocrine character. The diagnostics
were supplemented with serum tests for the presence of
chromogranin A, and with a 24-hour collection of urine,
in order to check the excretion of 5-Hydroxyindoleacetic
acid. The concentrations, of both these NET markers, were
below the lower half of the reference range. On the basis
of the histopathology results, tomography imaging and
laboratory tests, a hormonally inactive, low grade well-
differentiated neuroendocrine tumor was diagnosed. The
patient was referred to the Clinic of General and Onco-
logical Surgery in the Regional Clinical Hospital No.1
in Rzeszow to undergo surgical treatment. During the
operation, a right hemicolectomy was performed, along
with the removal of the surrounding local lymph nodes.
In conjunction, there were also removed, a fragment of
terminal ileum infiltrated by NET, together with its mes-
entery. Histopathological examination of the postoperative
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W trakcie zabiegu wykonano hemikolektomie prawo-
stronng wraz z okolicznymi weztami chfonnymi, zajetym
koncowym fragmentem jelita cienkiego i jego krezka.
Badanie histopatologiczne materialu pooperacyjnego
potwierdzilo obecno$¢ wysokozrdznicowanego guza neu-
roendokrynnego (NET G1, pT4 N1 Mx), kt6ry naciekat
mie$niowke wlasciwg na catej grubosci oraz otaczajaca
tkanke tluszczowa krezki na glebokosci 3 cm. Stwier-
dzono takze obecnos¢ utkania nowotworu w granicy cie-
cia krezki, natomiast marginesy proksymalny i dystalny
byty wolne od nacieku. Sposréd usunietych siedemnastu
wezlow chlonnych w czterech stwierdzono przerzuty guza
neuroendokrynnego.

Pacjenta skierowano celem dalszej obserwacji i ewen-
tualnego leczenia do Oddziatu Klinicznego Endokryno-
logii Szpitala Uniwersyteckiego w Krakowie, w ktérym
po 6 miesigcach od operacji oznaczono Cg-A, 5-HIAA
oraz wykonano tomografie komputerows i scyntygra-
fie receptoréw somatostatynowych. Wszystkie wyniki
badan byly prawidiowe, a pacjenta zakwalifikowano do
dalszej obserwacji.

Omdéwienie

Jelito cienkie, a w szczegolnosci dystalny odcinek jelita
kretego, naleza do najczgstszych lokalizacji guzéw neuro-
endokrynnych. Nowotwory te wystepuja z réwna czesto-
$cig u obu pici, ze szczytem zapadalno$ci w 6 1 7 dekadzie
zycia. NET zajmujace jelito cienkie, wyrostek robaczkowy
i wstepnice, wywodza sie ze srodkowej czesci prajelita
i z powodu ich pochodzenia embrionalnego okresla sie
mianem midgut. Guzy niewydzielajace daja niecharak-
terystyczne objawy np. béle brzucha, z6itaczke mecha-
niczna, zapalenie otrzewnej, zaburzenia pasazu jelitowego
do pelnej niedroznoséci wlacznie. Zwykle od wystapienia
pierwszych objawdw do postawienia rozpoznania mija
ok. 7 lat [3-5].

W diagnostyce patomorfologicznej obowigzuja stan-
dardy postepowania, okreslone przez algorytm Europej-
skiego Towarzystwa Guzéw Neuroendokrynnych (Euro-
pean Neuroendocrine Tumor Society) oraz Polskiej Sieci
Guzéw Endokrynnych. W zaleznosci od rodzaju mate-
rialu (biopsja cienkoiglowa / biopsja cienkoigtowa oraz
cell block, biopsja tkankowa wykonana w trakcie bada-
nia endoskopowego - tzw. materialy ,,male”, oraz mate-
rial pooperacyjny, tzw. materiat ,,duzy”) wynik badania
patomorfologicznego zawiera rézne elementy. Najbar-
dziej wyczerpujacy opis wszystkich klinicznie waznych
czynnikéw prognostycznych jest mozliwy w przypadku
materialu pooperacyjnego. Ocena patomorfologiczna
materiatéw uzyskanych metoda biopsji cienkoiglowe;j
lub biopsji tkankowej na etapie diagnostyki wstepnej jest
niezbedna dla potwierdzenia lub wykluczenia obecnosci
utkania neuroendokrynnego w zmianie. Najwazniejszymi
markerami immunohistochemicznymi uzywanymi dla
potwierdzenia réznicowania neuroendokrynnego guza sa

material confirmed the presence of a well differentiated
neuroendocrine tumor (NET G1, pT4 N1 Mx) which
infiltrated through the full thickness of muscularis pro-
pria and into the surrounding mesenteric fat tissue, to a
depth of 3cm. NET was also present at the radial mesen-
teric margin, however the proximal and distal margins
were clear of tumor cells. Out of seventeen removed lymph
node, four were confirmed as positive.

The patient was referred for further observation and
possible treatment, to the Clinical Department of Endo-
crinology, at the University Hospital in Krakow, where
following 6 months of surgery the plasma levels of Cg-A,
5-HIAA were determined, CT was performed, along with
somatostatin receptor scintigraphy. All test results were
normal, and the patient was referred for further follow up.

Discussion

The small intestine and the distal section of the ileum,
in particular, are among the most frequent locations of
NETs. These tumors occur equally often in patients of
both sexes, with the peak of occurrence in the 6th and
7th decade of life. NETs located in the small intestine, the
appendix and the ascending colon, originate in the central
part of the archenteron and, because of their embryonic
origin, they are referred to as mid-gut. Non-functioning
tumors produce uncharacteristic symptoms, such as stom-
ach ache, mechanical jaundice, peritonitis, and disorders
of the intestinal passage, including its total obstruction.
It takes on average 7 years from the first occurrence to
diagnosis [3-5].

Concerning histopathological diagnostics standards,
there are well defined rules set by the European Neuro-
endocrine Tumor Society and the Polish Network for
Neuroendocrine Tumors. Depending on the type of diag-
nostic material (fine-needle biopsy/fine-needle biopsy
cellular material and cell block, small tissue biopsy sam-
ples obtained during endoscopy, and post-surgical large
specimens), the results of the histopathological diagnosis
contains varjous elements. The most comprehensive diag-
nosis, with all clinically vital forecast factors, is associated
with the large, post-surgery specimens. Histopathological
evaluation of the materials from fine-needle biopsy or the
tissue biopsy obtained during endoscopy, at the stage of
preliminary diagnostics, is crucial in the confirmation or
the ruling out, of the presence of a neuroendocrine differ-
entiation in the lesion. The most important immunohiso-
chemical markers, used to confirm the neuroendocrine
differentiation, providing us with the diagnosis of NET,
are synaptophysin and chromogranin, while an assay of
the Ki-67 mitotic index is helpful in assessing the degree
of differentiation [6, 7].

In diagnosing hormonally inactive NETs, it is highly
recommended that assays be performed for the concentra-
tion of chromogranin A in blood plasma, and for the con-
centration of 5-Hydroxyindoleacetic acid in two 24-hour
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Ryc. 1. Kolonoskopia z wziernikowaniem korcowego
odcinka jelita kretego. Ptaskowypukta zmiana ogniskowa
jelita kretego z owrzodzeniami na jej powierzchni
(strzatka).

Fig. 1. Colonoscopy with terminal illeum examination.
Slightly bulging lesion of the small ileum mucosa with
surface errosions (the arrow).
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neuroendokrynnego w wycinku materiatu pobranym
podczas kolonoskopii. Dodatnia reakcja dla
chromograniny. Powigkszenie x 40.

Fig. 3. Objective x 20. Section of well differentiated
neuroendocrine tumor from endoscopy obtained
tissue sample showing positive immunohistochemistry
reaction for Chromogranine.

Ryc. 2. Fragment utkania nowotworu
neuroendokrynnego w wycinku z materiatu

z kolonoskopii. Barwienie H&E. Powigkszenie x 20.
Fig. 2. H&E stain, objective x 20. Section of well
differentiated neuroendocrine tumor from endoscopy
obtained tissue sample.

Ryc. 4. Tomografia komputerowa jamy brzusznej

z kontrastem. Zgrubienie $ciany dystalnego odcinka
jelita kretego z naciekiem tkanki ttuszczowej oraz

z licznymi zwapnieniami (strzatka).

Fig. 4. Abdominal CT scan with contrast, demonstrates
thickening of the intestinal wall and the presence of
band-like processes affecting the intestinal wall, with
numerous calcifications (arrow).
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synaptofizyna oraz chromogranina, natomiast w ocenie
stopnia zréznicowania pomocne jest oznaczenie indeksu
mitotycznego Ki-67 [6, 7].

W toku diagnostyki nieczynnych hormonalnie NET
zaleca si¢ wykonanie oznaczenia stezen chromograniny A
w surowicy krwi oraz stezenia kwasu 5- hydroksyindolo-
octowego w dwdch dobowych zbidrkach moczu. Podwyz-
szone stezenie chormograniny A wystepuje w wiekszo$ci
przypadkéw nowotwordéw neuroendokrynnych, dlatego
tez moze by¢ ona szeroko stosowana jako niespecyficzny
marker NET. Nalezy pamietaé, ze wyniki fatszywie dodat-
nie moga wystepowac u chorych z uposledzong funkejg
nerek, chorobg Parkinsona, nieleczonym nadci$nieniem
tetniczym, w ciazy, u chorych z zanikowym zapaleniem
btony $luzowej zotadka typu A oraz stosujacych prze-
wlekle inhibitory pompy protonowej. Oznaczenie steze-
nia 5-HIAA jest pomocne w rozpoznawaniu rakowiaka,
a zwlaszcza w monitorowaniu postepu choroby i lecze-
nia [8-10].

W przypadku diagnostyki NET konicowego odcinka
jelita kretego, umozliwiajacej pobranie materialu do bada-
nia histopatologicznego, gléwng role odgrywa wykonanie
kolonoskopii z wziernikowaniem jelita cienkiego. Rza-
dziej wykorzystuje si¢ enteroskopie dwubalonowa oraz
wideokapsutke endoskopowa. Zaréwno enteroskopia, jaki
i kapsutka umozliwiajg optyczna wizualizacje nowotwo-
réw, jednakze badania prowadzone z uzyciem kapsutki
pokazuja, ze oprocz braku mozliwosci pobrania probek
do badania histopatologicznego, istotnym ogranicze-
niem tej metody jest brak uwidocznienia calej dlugosci
jelita cienkiego u 34% badanych pacjentéw. Endoskopia
dwubalonowa umozliwia, co prawda, pobranie materiatu
do badania histopatologicznego z obszaréw chorobowo
zmienionych, jednak jej inwazyjny charakter, ograniczona
dostepnos¢, czasochtonnosé i potrzeba wykonania zwy-
kle dwoch sesji dla zobrazowania calego jelita cienkiego
czyni te metode rzadko stosowang [11].

W diagnostyce lokalizacyjnej NET zastosowanie
znajduja klasyczne metody obrazowania, takie jak ultra-
sonografia, tomografia komputerowa, rezonans magne-
tyczny, enterografia metoda tomografii komputerowej lub
rezonansu magnetycznego, jak réwniez trudniej dostepne
techniki jak endosonografia (cechuje si¢ 93% czutoscia
i 95% swoistoscia w NET trzustki), scyntygrafia recep-
toréw somatostatynowych oraz pozytronowa tomogra-
fia emisyjna - przydatne zwlaszcza przy matych rozmia-
rach guza. Enterografia metoda wielorzedowej tomografii
komputerowej ma te zalete, iz przedstawia nieprawidto-
wosci znajdujace sie we wnetrzu, jak i poza $wiatlem jelita
cienkiego. Enterografia metoda rezonansu magnetycz-
nego daje mozliwo$¢ uzyskania obrazéw w plaszczyznie
poprzecznej i strzatkowej bez ekspozycji chorego na pro-
mieniowanie jonizujace. Dodatkowg korzyscia ptynaca
z tego badania w poréwnaniu z pasazem jelitowym, wideo-
kapsutka endoskopowa lub enteroskopig jest mozliwos¢

collections of urine. An elevated concentration of chro-
mogranin A occurs in most cases of NET; therefore, it
can also be widely used as a non-specific NET marker.
It should be remembered that false positive results may
occur in patients with impaired kidney function, Parkin-
son’s disease, untreated hypertension, during pregnancy,
in patients with atrophic gastritis type A and in patients
with long-term use of proton-pump inhibitors. An assay
of 5-HIAA concentration is helpful in diagnosing carci-
noid, in particular in monitoring the progression of the
disease and monitoring treatment [8-10].

In case of diagnosing NETs of the ileum, which allows
for collection of tissue sample for histopathology, the main
procedure is colonoscopy which includes the examina-
tion of the terminal ileum. Less frequently used proce-
dures are double-balloon enteroscopy and video cap-
sule endoscopy. Both enteroscopy and the capsule allow
optical visualisation of tumors. However, tests using the
capsule show that, apart from the lack of the capability
to take samples for histopathology, a serious limitation
of this method is that it does not show the entire length
of the small intestine in 34% of patients. Double-balloon
endoscopy permits the taking of tissue samples from
the affected area for histopathology. However, its inva-
sive character, limited accessibility, its time-consuming
nature and the need to perform it twice in order to obtain
an image of the entire small intestine, make this method
rarely used [11].

In NET location diagnostics, classic imaging meth-
ods are used such as ultrasonography, CT scanning, MRI,
enterography, and also less accessible techniques such
as endosonography (characterised with 93% sensitivity
and 95% specificity in pancreatic NET), scintography
of somatic receptors and positron emission tomogra-
phy, which are particularly useful in cases of small-sized
tumors. Enterography by means of multislice computed
tomography has the advantage of showing irregularities
occurring inside and outside of the small intestinal lumen.
Enterography, by means of magnetic resonance, provides
imaging of sagittal and transverse cross-sections, with-
out the necessity to expose the patient to ionizing radi-
ation. An additional advantage of using this test, com-
pared with intestinal passage, video capsule endoscopy
or enteroscopy, is that it provides imaging of a possible
tumor’s infiltration of perintestinal tissues. Tests have
shown that sensitivity and specificity of MR enterogra-
phy, in diagnosing small intestinal tumors, are 86% and
98% respectively [12-14].

Selection of treatment depends, not only on the his-
topathological diagnosis, but also on the location of the
tumor. Surgical removal of mid-gut NETS is the treatment
of choice. In the case of an NET limited to the ileocecal
area, the procedure includes surgical removal of the pri-
mary lesion and the local lymph nodes, by performing
right hemictolectomy. Metastatic changes in the liver in
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zobrazowania ewentualnego zajecia struktur pozajelito-
wych. Badania wykazaly, ze czulo$¢ i specyficzno$¢ ente-
rografii MR w diagnostyce nowotwordw jelita cienkiego
wynosi odpowiednio 86% i 98% [12-14].

Wybér terapii zalezy nie tylko od postawionego roz-
poznania histopatologicznego, ale réwniez od umiejsco-
wienia guza. Operacyjne usunigcie zmiany NET typu
midgut stanowi leczenie z wyboru. W przypadku cho-
roby ograniczonej do okolicy kretniczo-katniczej zabieg
polega na resekeji ogniska pierwotnego wraz z usunie-
ciem regionalnych wezléw chlonnych oraz hemikolek-
tomii prawostronnej. Zmiany metastatyczne w watrobie
u chorych z NET G1 lub G2 mozna poddac resekji chi-
rurgicznej [8, 15, 16].

U o0s6b poddanych radykalnemu leczeniu opera-
cyjnemu z powodu NET G1 lub G2 zaleca si¢ wykona-
nie badan kontrolnych, obejmujacych oznaczenie Cg-A,
5-HIAA, tomografie komputerowa oraz scyntygrafie
receptoréw somatostatynowych w odstepach 6-12-mie-
siecznych. W przypadku NET Gl1 i braku radykalnosci
zabiegu, badania kontrolne nalezy wykonywa¢ co 6 mie-
siecy, natomiast w przypadku nieradykalnie usunietych
zmian NET G2 co 3 miesigce. Chorych z nisko zrézni-
cowanymi rakami neuroendokrynnymi, niezaleznie od
radykalnosci zabiegu, nalezy poddawaé badaniom kon-
trolnym co 3 miesigce. Rokowanie u pacjentéw z NET
typu midgut zalezy od wieku pacjenta, pochodzenia
embrionalnego, wielkosci guza, glebokosci naciekania,
zajecia weztéw chlonnych oraz obecnosci przerzutéw
odlegtych. Dodatkowymi czynnikami niekorzystnymi
rokowniczo sg obecnos¢ objawéw klinicznych, szczegdl-
nie zespotu rakowiaka, wysokie stezenia Cg-A i 5-HIAA
oraz wysoka warto$¢ indeksu proliferacyjnego. Wsrod
chorych z nieczynnymi hormonalnie NET jelita cien-
kiego, leczonych radykalnie, 5-letnie przezycie osiaga co
najmniej 50% pacjentéw [17].

Whioski

1. Nowotwory neuroendokrynne przewodu pokarmo-
wego czesto lokalizujg si¢ w okolicy kretniczo-kat-
niczgj i przez diugi okres moga pozostawaé asymp-
tomatyczne.

2. W przypadku lokalizacji guzéw neuroendokrynnych
w okolicy kretniczo-katniczej podstawe diagnostyki
stanowi kolonoskopia z ileoskopia wraz z pobraniem
materialu do badania histopatologicznego, uzupel-
niona o badania obrazowe, takie jak tomografia
komputerowa, rezonans magnetyczny i scyntygra-
fia receptoréw somatostatynowych oraz badania bio-
chemiczne, tj. oznaczenie stezen Cg-A i 5-HIAA

patients with G1 or G2 NET can be surgically removed
8, 15, 16].

In patients who undergo radical surgical treatments
of GI or G2 NET, it is reccommended that control tests
be performed, including Cg-A and 5-HIAA assays, CT
scanning and somatic receptor scintigraphy at 6-12 month
intervals. For non radical surgical procedures, in the case
of G1 NET, the control tests should be performed every
6 months, and in the case of G2 NET - every 3 months.
Regardless of how radical the surgical procedure was, a
patient with poorly differentiated neuroendocrine tumors
should undergo control tests every 3 months. Prognoses
for patients with mid-gut NETs depend on the patient’s
age, tumor size, embryonic origin, depth of infiltration,
the lymph nodes involvement and the presence of distal
metastases. Additional unfavourable prognostic factors
are the presence of clinical symptoms, especially carcinoid
syndrome, high concentration of Cg-A and 5-HIAA and
a high Ki67 proliferation index. In patients with hormon-
ally inactive neuroendocrine tumors of the small intes-
tine who underwent radical treatments, a 5-year survival
period is achieved in 50% of patients [17].

Conclusions

1. Neuroendocrine tumors, of the gastrointestinal tract,
are often seen as localized in the ileocecal area, and
may remain asymptomatic over an extended period
of time.

2. In the event of the ileocecal location of neuroendo-
crine tumors, the diagnostic procedure of choice is
the colonoscopy with ileoscopy, along with obtain-
ing tissue samples for histopathological examination.
These tests may be complemented by imaging studies
such as computer tomography, magnetic resonance
and somatostatin receptor scintigraphy, as well as
biochemical studies such as the plasma concentra-
tion of Cg- A and 5-HIAA.
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