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Podsumowanie sesji:
Sunday, 14 May, 10:20 - 11:50 TRT

Advances in endocrine tumours - knowledge 
and clinical management

(Postępy w leczeniu guzów endokrynnych –
wiedza i postępowanie kliniczne)

Marta Opalińska 
Pracownia Medycyny Nuklearnej Klinika Endokrynologii, 

Endokrynologii Onkologicznej i Medycyny Nuklearnej Szpital 
Uniwersytecki w Krakowie

Recent advances in therapies targeting endocrine 

malignancies

(Najnowsze postępy w terapiach nowotworów endokrynnych)

Epigenomics of neuroendocrine tumors

(Epigenomika guzów neuroendokrynnych)

Medical Management of Complex Hormonal 

Syndromes in Neuroendocrine Tumors

(Postępowanie medyczne w przypadku złożonych 

zespołów hormonalnych w guzach neuroendokrynnych)



28.05.2023

2

Recent advances in therapies targeting 
endocrine malignancies
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Mikrośrodowisko guza i międzykomórkowe ścieżki sygnałowe –
kolejne punkty uchwytu dla leków onkologicznych

Przerzutowe paraganglioma i pheochromocytoma –
możliwości leczenia systemowego

Znacząco różne rokowanie w guzach pierwotnych i przerzutowych 



28.05.2023

4

Nowa terapia za pomocą HSA (High Specific Activity)
131-I MIBG

HSA-131-I MIBG aktualnie 
dostępne tylko na terenie 

USA

Inhibitory kinaz tyrozynowych (TKI)
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Cabozantinib w przerzutowych PPGL –
wstępne zachęcające wyniki

Immunoterapia - wstępne wyniki (raczej 
niezadawalające)
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Inne aktualnie toczące się badania  

Mechanizmy biorące udział w odpowiedzi 
immunologicznej

Inhibitory czynników
indukowanych

hipoksją

Medical Management of Complex Hormonal 
Syndromes in Neuroendocrine Tumors
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Insulinoma
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Zespół rakowiaka
• Zespół rakowiaka (CS) najczęstsze powikłanie hormonalne  towarzyszące                                                     

nowotworom neuroendokrynnym (NEN) 

• Charakteryzuje się przewlekłą biegunką i/lub zaczerwienieniem (flush) w przypadku podwyższonego 

ogólnoustrojowego poziomu serotoniny lub jej metabolitu kwasu 5-hydroksyindolooctowego (5-HIAA)

• Występuje głównie u pacjentów z dobrze zróżnicowanymi guzami neuroendokrynnymi (NET) pochodzenia 

jelitowego, a następnie NET płuc i żadko u pacjentów z NET trzustki, jajnika, grasicy lub nieznanego 

pochodzenia (UKO)

• Obniża istotnie jakość życia (QoL), która jest niższa w porównaniu do pacjentów bez CS lub innych 

rodzajów raka

• Może powodować rakowiakową chorobę serca (CHD) objawiającą się głównie niedomykalnością/stenozą

prawostronnych zastawek serca i ostatecznie prowadzącym do niewydolności prawego serca

Oporny zespół rakowiaka (RCS)

• RCS nawracające lub utrzymujące się objawy CS oraz rosnące lub 
utrzymujące się wysokie stężenia u5-HIAA pomimo stosowania 
maksymalnych dawek SSA

• RCS można podzielić na nieagresywne lub agresywne, w oparciu o 
obciążenie objawami (odpowiednio < lub ≥ 4biegunek/dzień i/lub < 
lub ≥ 5 epizodów zaczerwienienia/dzień) 

• W ocenie pacjent należy uwzględnić stabilność choroby (stabilna lub 
postępująca), obciążeniem wątroby (< lub ≥ 50% zajęcia wątroby) 
i/lub obecnością CHD
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Postępowanie w RCS

Kryza w przebiegu zespołu rakowiaka

• Kryza rakowiakowa jest potencjalnie zagrażającym życiu powikłaniem 
niekontrolowanego CS spowodowanym nagłym uwolnieniem dużej 
ilości serotoniny i innych substancji wazoaktywnych z pacjenta z NET, 
szczególnie z opornym na leczenie CS 

• Może wystąpić spontanicznie, ale częściej w wyniku biopsji guza, 
manipulacji chirurgicznej, stosowania leków sympatykomimetycznych, 
znieczulenia lub różnych terapii cytolitycznych (embolizacja wątroby), 
a czasami w przebiegu terapii radioizotopowej (PRRT)

• Charakteryzuje się nagłym zaczerwienieniem, poważnymi skokami  
ciśnienia krwi z niestabilnością hemodynamiczną, obfitą biegunką i 
skurczem oskrzeli ze świszczącym oddechem 
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Postępowanie w kryzie w przebiegu zespołu rakowiaka
Profilaktyka:

• podawanie oktreotydu o krótkim czasie działania przed zabiegami inwazyjnymi i w ich trakcie, a następnie zmniejszanie 
jego dawki lub podawanie ciągłego wlewu, gdy rozważane są poważne zabiegi chirurgiczne/lokoregionalne lub gdy 
współistnieje CHD

• Proponujemy podawanie oktreotydu s.c. w dawce 100-500 μg co 6-8 h lub oktreotydu i.v. w dawce początkowej 50 μg h-1, 
zwiększanej w razie potrzeby do 100-200 μg h-1, 12 h przed zabiegiem i przed znieczuleniem, w sposób ciągły przez cały 
czas trwania zabiegu i po zabiegu, aż do uzyskania stabilnego stanu klinicznego pacjentaW przypadku pacjentów 
rozpoczynających PRRT i stosujących krótko działające SSA, należy je kontynuować do 8-24 h przed podaniem i ponownie 
rozpocząć 8-24 h po PRRT

Leczenie:

• Pomimo środków profilaktycznych, kryzie rakowiakowej nie można całkowicie zapobiec i wymaga ona szybkiego 
rozpoznania i agresywnego leczenia, w tym płynów dożylnych, kortykosteroidów i wazopresorów

• Dwa główne cele leczenia to agresywne zmniejszenie wydzielania hormonów oraz leczenie CHD i RHF, jeśli występują

• Leki sympatykomimetyczne mogą wywoływać uwalnianie hormonów przez guz, paradoksalnie prowadząc do wstrząsu i 
powinny być stosowane ostrożnie u pacjentów z CS. Jednakże, jeśli pacjent z CS musi otrzymywać sympatykomimetyki (np. 
na oddziale intensywnej terapii we wstrząsie hipowolemicznym lub septycznym), zaleca się jednoczesny wlew oktreotydu
i.v., selektywny alfa1-agonista fenylefryna i wazopresyna są preferowanymi wazopresorami

VIPoma

 Brak badań klinicznych i 
wytycznych dotyczących 

postępowania – najważniejsze 
ustabilizowanie stanu pacjenta i 

wyrównanie poziomu kalemii
 Podstawę leczenia stanowią SSA 

ale ich efektywność jest 
zazwyczaj krótkotrwała

 Spośród terapii celowanych 
Sunitynib wydaje się 

najskuteczniejszy
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Epigenomics of neuroendocrine tumours

W czym mogą nam pomóc 
badania epigenomiczne? 

Klasyfikacja guzów

• Profil metylacji DNA może 
umożliwić rozróżnienie 
guzów pochodzących z 

różnych tkanek - lokalizacja 
ogniska pierwotnego 
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2-stopniowa progresja niewydzielającego PanNET
pochodzącego z komórek alfa

• Pomóc przewidzieć 
szybkości progresji 

choroby

Przewidywanie odpowiedzi na leczenie

• Pomóc przewidzieć odpowiedź na 
leczenie

• Pomóc dobrać odpowiednie 
leczenie

 Zmiany epigenetyczne są 
odwracalne – teoretycznie 

możemy je odwrócić

 Najbardziej obiecujące wydają się  
być inhibitory metylacji DNA 
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Epigentetyka – kierunki rozwoju 

• Dziękuję


