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Izvlecek

Nevroendokrini tumorji slepi¢a (aNET) so pocasi rasto-
¢i, indolentni tumorji z odli¢no napovedjo izida, ki ima-
jo redko lokalne zasevke v bezgavkah. Predstavljajo 0,1 %
malignomov v otroski dobi. Obravnava aNET pri otrocih ni
standardizirana. Apendektomija vecino bolnikov ozdravi.
ObsezZnejsi kirurski poseg je potreben po nepopolni resekciji
in pri tumorijih velikosti ve¢ kot 2 cm. Pri otrocih in mladostni-
kih smo v Sloveniji vobdobju 11,5 let zabelezili 23 primerov.

Kljucne besede: slepic, nevroendokrini tumor, karcinoid,
otrok.

Abstract

Neuroendocrine tumours of the appendix (aNET) are
slow-growing, indolent tumours that have an excellent
prognosis and rarely show regional nodal metastases. They
account for 0.1% of malignant tumours in children. The
treatment and follow-up of aNET in children is not stand-
ardised. Appendectomy alone is considered curative in most
patients, while a more aggressive surgical approach is war-
ranted forincompletely removed tumours or tumours larger
than2cm. Inthelast 11.5 years, 23 children and adolescents
were diagnosed with aNET in Slovenia.

Keywords: appendix, neuroendocrine tumour, carcinoid,
child.
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Uvod

Nevroendokrini tumorji (NET) so red-
ki tumoriji, ki zvirajo iz nevroendokri-
nih celic in lahko vzniknejo v razli¢nih
organih (1, 2). Glede na primarno ume-
stitev imajo raznolike histopatoloske
znacilnosti in hormonsko aktivnost (2).
Pri odraslih se najpogosteje nahajajo v
pljucih, rektumu in tankem Crevesju. Pri
otrocih se pojavljajoizjemno redkoinjih
v vec kot 80 % najdemo v slepicu (1-3).

Nevroendokrini tumorji slepic¢a (aNET)
predstavljajo 0,1 % malignomov v
otroski dobi (3, 4). Za limfomi so dru-
ga najpogostejSa neoplazma preba-
vil v otroStvu. V pediatri¢ni populaciji
so opisani primeri v starosti 4,5-18 let
(3). Pojavljajo se sporadi¢no. Veci-
noma se naklju¢no odkrijejo ob his-
toloski preiskavi po apendektomiji
zaradi vnetja slepica (3,5-9). Ocenje-
na letna incidenca v splosni populaci-
ji je 0,1-1,4/100.000 (6, 9, 10). Ker gre
za incidentalome, dejanska incidenca
ni znana (11). Incidentalom se odkri-
je pri 0,08-0,9 % apendektomij pri
otrocih in mladostnikih (2, 4, 12-15).
Kljub naklju¢nosti najdb, se praviloma
odkrijejo v zgodnjem stadiju bolezni
(3). aNET so pocasi rastoci in indolen-
tni tumoriji (3, 5, 6, 16). Imajo odli¢no
napoved izida in imajo redko lokalne
zasevke v bezgavkah ali v jetrih (5, 16).

Patohistoloska klasifikacija

Nevroendokrini tumoriji slepica so veci-
noma dobro diferencirani tumorji (5,
16), ki so ob postavitvi diagnoze nizke-
ga gradusa (9). Najpogosteje se naha-
jajo na apeksu slepica, so manjsi od 1
cm ter niso vidni med operacijo samo
(2,3, 6,9). Priotrocih je le 4 % tumor-
jev vecjih od 2 cm (2, 17). Metastatski
potencial aNET je nizek in korelira z
velikostjo tumorja. Najpogosteje pa so
zasevki omejeni na podrocne bezgavke
(4). PriaNET velikosti do 2 cm se pojavi-
jo zasevki le redko (3). Tveganje je visje
pri aNET velikosti > 2 cm (3), ki so tudi
pogosteje lokalno invazivni (7). Zasev-

ki v bezgavke so za otroke opisani pri
4-5 % primerov (7). Pri priblizno 20 %
odraslih in 40 % otroskih aNET je pri-
sotna invazija tumorskih celic v mezo-
apendiks. Povezana naj bi bila z vecjo
pogostnostjo limfovaskularne invazije
in naj bi bila pri globini invazije >3 mm
povezana z vecjo agresivnostjo bolez-
ni (3). Pri patohistoloski klasifikaciji je
pomembna tudi ocena prizadetosti
seroze in opredelitev morebitne perfo-
racije tumorja Cez serozo. Pri aNET je
ocena tumorske perforacije tezja, saj
lahko pride do perforacije tudi zaradi
vnetja slepica (9).

Klinicna slika

Nevroendokrini tumoriji slepica poteka-
jovecinoma brez simptomov kot lokal-
no ali regionalno omejeni tumoriji (3, 6).
Ker se najpogosteje nahajajo na vrhu
slepica, se predpostavlja, da niso vzrok
za razvoj vnetja slepica, ob katerem jih
naklju¢no odkrijejo (3, 18). S klini¢nim
pregledom vnetja slepi¢a ob socas-
nem aNET ne moremo lociti od obicaj-
nega vnetja slepica (3). Tako kot drugi
NET so aNET lahko hormonsko aktiv-
ni. Ker aNET drenirajo v portalni obtok
se karcinoidni sindrom razvije redko,
vecinoma le pri napredovali bolezni z
oddaljenimi zasevki (4-6, 19). V litera-
turi je zabeleZen 1 sam primer otroka s
karcinoidnim sindromom (13).

Zdravljenje

Zdravljenje aNET je kirursko z apen-
dektomijo (9). Pri lokalno napredo-
vali bolezni ali dejavnikih tveganja
za napredovalo bolezen je potreb-
na desna hemikolektomija z limfade-
nektomijo (3, 5, 9). Trenutno veljavne
smernice za obravnavo aNET, smerni-
ce European Neuroendocrine Tumor
Society (ENETS) iz leta 2023 in smer-
nice North American Neuroendocrine
Tumor Society (NANETS) iz leta 2010,
ki so bile revidirane leta 2022, se nana-
Sajo le na obravnavo odraslih bolni-

kov (6, 9). PatohistoloSka klasifikacija
tumorja (morfoloska analiza, barvanje
z nevroendokrinimi oznacevalci, ume-
stitev, velikost, diferenciranost, gradus,
invazivnost, uspesnost resekcije in pri-
sotnost distalnih zasevkov) je kljucne-
ga pomena za odlocitve o nadaljnjem
zdravljenju, spremljanju in napovedi
izida (3,9, 19).

Smernice ENETS in NANETS soglasajo,
da se zapendektomijo bolezen ozdravi
pri dobro diferenciranih aNET nizkega
gradusa (G1), velikosti <2 cm, kolikor je
doseZena resekcija v zdravo. ObseZnej-
Se kirursko zdravljenje pride v posStev
pritumorjih <2 cmv primeru nepopol-
ne resekcije ali ob prisotnosti dejavni-
kov tveganja za napredovalo bolezen
(6, 9). Po smernicah ENETS je najpo-
membnejsi izmed dejavnikov tvega-
nja prisotnost srednjega ali visokega
gradusa (G2/G3) (9). Po NANETS pa je
poleg srednjega ali visokega gradusa
tveganja tudi invazija v bazo slepica,
invazija v mezoapendiks > 3 mm, lim-
fovaskularna invazija, nedolocljiva veli-
kost in tumorji mesane histologije (6).
Sekundarno operacijo z desno hemi-
kolektomijo svetujejo zaradi visjega
tveganja nodalnih zasevkov, ne glede
na prisotnost dejavnikov tveganja, pri
vseh tumorjih velikosti > 2 cm ali po
nepopolni resekciji (6, 9).

Dodatne preiskave

V primeru, da se je postavila diagno-
za aNET po apendektomiji smiselnost
nadaljnjih preiskav za opredelitev
morebitnega ostanka ali ponovitve
bolezni ni jasno opredeljena. Po smer-
nicah ENETS se v primeru tumorja veli-
kosti > 2 cm, srednjega gradusa (G2)
ali visokega gradusa (G3) svetujeta
morfoloski slikovni preiskavi z MRI ali
CT (9). Funkcionalne slikovne preiska-
ve pridejo v postev, Ce gre za najdbe
pri morfoloskih slikovnih preiskavah.
Metoda izbire je PET-CT s somatosta-
tinskimi analogi, oznaceni z galijem-68
(9, 20). Smernice NANETS predvide-
vajo odvzem kromogranina A (CgA) in
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5-HIAA (5-hidroksiindolocetna kislina)
iz urina ob postavitvi diagnoze in pre-
secne slikovne preiskave trebuha in
medenice s CT ali MRI tudi po popolni
resekciji (6).

MRI je bolj specifien pri prepoznavi
majhnih metastaz v jetrih, vendar pa
CT bolj zanesljivo opredeli peritoneal-
no in mezenterialno bolezen (6). Abnor-
mni izvidi CT so se veckrat izkazali za
lazno pozitivne (10). UZ je visoko spe-
cificen za metastaze v jetrih (10, 21).
V primerjavi s prej uveljavljeno scinti-
grafijo z indijem-111 oznacenim oktre-
otidom se somatoastatinski analogi,
oznaceni z galijem-68, raje vezejo na
somatostatinske receptorje, PET-CT
pa ima vecjo resolucijo, obcutljivost
in manjsi odmerek sevanja (20). Vloga
tumorskih oznacevalcev, kot sta CgAin
5-HIAA prisledenju aNET, ni jasno opre-
deljena (21). CgA je poveden predvsem
prinapredovalem metastatskem aNET,
sicer pri pri diagnosticiranju in spre-
mljanju bolnikov nima prave vloge, saj
je njegova raven pri tumorjih z nizkim
proliferativnim potencialom obicajno
normalna (2, 3, 16). Preiskava 5-HIAA v
24- urah zbranem urinu je smiselna ob
sumu na karcinoidni sindrom (6, 16, 19).

Spremljanje

PriaNET velikosti<1cm, ki so bili uspes-
no zdravljeni z apendektomijo v zdra-
vo, in po sekundarni operaciji tumorja
brez znakov rezidualne bolezni, nadalj-
nje spremljanje zdaj veljavne smerni-
ce ENETS za odrasle ni predvidevajo.
Dolgotrajno sledenje pride v postev
pri vseh tumorjih > 2 cm in tumorjih s
srednjim ali visokim gradusom. V teh
primerih so predvidene tudi slikovne
preiskave z MRl ali CT za oceno obsega
bolezni (9). Ob sumu na ostanek bolezni
je predviden Se PET-CT s somatostatin-
skimi analogi, oznacenimi z galijem-68
(9, 20). Ob suma na distalne zasevke ali
razvoju karcinoidnega sidroma pridejo
v postev tudi laboratorijske preiskave
s CgAin 5-HIAA (9). Smernice NANETS
predvidevajo spremljanje na 3-6 mese-

cev vsaj 7 let za vse, v primeru resekci-
jevzdravo se lahko po prvem pregledu
interval podaljSa na6-12 mesecev. Sve-
tujejo spremljanje, oprto na slikovne
preiskave z MRI ali CT. Odvzem CgA in
5-HIAA je predviden le v primeru odsto-
pov ob postavitvi diagnoze (6). Zaradi
kumulativnega bremena slikovnih pre-
iskav se svetuje spremljanje z MRI pred-
vsem pri mladih (3).

Napoved izida

Pri nevroendokrih tumorijih slepica veli-
kosti < 1cm z nizkim ali srednjim gradu-
som dolgorocno prezivetje v otroski in
odrasli populaciji skoraj v 100 % (3, 7).
Pri otrocih zaNET je napredovala bole-
zen z lokalnimi ali oddaljenimi zasev-
ki redka, celokupno preZivetje je blizu
100 % (1, 7, 17). V odrasli populaciji je
5-letno preZivetje pri tumorjih napre-
dovalega stadija z oddaljenimi zasevki
12-28 % (2, 3, 6, 19). NovejSe raziska-
ve bolje ocenjujejo preZivetje v odrasli
populaciji, saj so bili v kohortah zgo-
dnjih raziskav zajeti tumorji s slabso
napovedjo izida, kot so karcinoidi ¢as-
astih celic in meSani adenonevroen-
dokrini tumorji (9). Glede na raziskave
pri odraslih je prezivetje pomembno
odvisno od velikosti in umescenosti
tumorja (1, 19). Tveganje za ponovitev
bolezni pri tumorjih, pri katerih ni bila
doseZena resekcija v zdravo, je ocenje-
nana5% (7).

Material, preiskovanci
in metode

Zbrali smo podatke vseh otrok, starih
0-18 let, ki so bili zaradi aNET obrav-
navani na Pediatricni kliniki v Ljubljani
v obdobju od avgusta 2011 do juni-
ja 2023. Podatke o obravnavi otrok
smo pridobili iz popisov, hranjenih na
Pediatri¢ni kliniki, in iz dokumentaci-
je bolnic, kjer so bili otroci operirani
(Kirurska klinika UKC Ljubljana, Splo-
Sna bolniSnica Novo mesto, Splosna
bolniSnica Jesenice, Splosna bolni-

Snica Celje). Iz ambulantnih popisov,
odpustnih pisem, operacijskih zapi-
snikov in histopatoloskih izvidov smo
zbrali podatke o demografiji, klini¢ni
prezentaciji, zdravljenju, diagnostici-
ranju in spremljanju.

Raziskava je bila izvedena v skladu z
eti¢nimi naceli Helsinske deklaracije o
biomedicinskih raziskavah na Cloveku.
Izvedbo raziskave je odobrila Komisija
za strokovnoeticna vprasanja UKC LJ
(sklep St. KSEV-2-190324:).

Rezultati

V raziskavo smo vkljucili 23 bolnikov, 13
deklic (57 %) in 10 deckov (43 %). Pov-
precna starost ob predstavitvi je bila
12 let (SD 3, 18). Pri nikomur v anam-
nezi ni bilo nobenega predhodnega
tumorja. Vse aNET so naklju¢no odkrili
ob apendektomiji zaradi suma na vne-
tje slepica. Iz operativnih zapisnikov je
razvidno, da je bil pri 2 bolnikih tumor
viden med primarnim kirurskim pose-
gom. Ostalih 21 aNET smo naklju¢no
odkritli ob histopatoloski preiskavi.

Patohistoloska analiza je pri vseh 23
bolnikih opredelila dobro diferenci-
ran aNET. Tumor je bil na vrhu slepica
pri 13, v srednjem delu pri 4 in na bazi
pri 2 bolnikih. Pri 4 bolnikih umestitve
tumorja nso natanc¢no opredelili. Pov-
precna velikost tumorja je bila 7 mm
(SD 3,8), najvecji pa je meril 15 mm. Pri
dveh velikosti siso opredelili. Invazi-
ja kirurskega roba je bila prisotna pri
dveh bolnikih, eden od njiju je tudiimel
edini tumor srednjega gradusa (G2). Za
2 bolnika nimamo podatka o mitotski
aktivnosti, preostalih 21 tumorjev pa je
imelo nizek gradus (G1). Pri 12 bolnikih
je bil v zdravo odstranjen tumor veli-
kosti <2 cm brez opredeljenih doda-
tnih dejavnikov tveganja. 4 vzorci so
imeli prisotno invazijo v mezoapendiks,
3vaskularnoinfiltracijo in 4 perinevral-
no infiltracijo. So¢asno vnetje slepicaje
bilo prisotno pri vseh bolnikih, noben
zapisnik operacije pa ni navedel perfo-
racije slepica.
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Nihcée od 23 bolnikov ni imel tumor-
ja velikosti > 2 cm. Dodatni dejavniki
tveganja so bili po smernicah ENETS
prisotni pri 2 bolnikih: tumor z invazi-
jo kirurskega roba in mezoapendiksa
in tumor z invazijo kirurSkega roba in
s srednjim gradusom (G2). Dodatnih 6
bolnikov je imelo dejavnike tveganja,
ki so opredeljeni tudi po smernicah
NANETS: 3 bolniki zinvazijo mezoapen-
diksa in 3 z limfovaskularno invazijo.
Multidisciplinarnemu konziliju je bilo
predstavljenih 14 bolnikov: 3 bolniki z
dodatnimi dejavniki tveganja so imeli
sekundarno desno hemikolektomijo.
Sekundarna operacija je bila potreb-
na za oba bolnika z invazijo kirurskega
roba (1 od njiju je imel tudi invazijo v
mezoapendiks, 1 pa tumor srednjega
gradusa, G2). Tretji bolnik s sekundar-
no operacijo je imel od dejavnikov tve-
ganja le invazijo v mezoapendiks. Za
nobenega od bolnikov z invazijo mezo-
apendiksa nismo nasli podatka o glo-
bini invazije. Pri bolniku po nepopolni
resekciji, ki pa je imel tumor srednje-
ga gradusa (G2), je bil ob sekundar-
ni operaciji odkrit zasevek v podrocni
bezgavki. Pri 22 bolnikih je zdravljenje
po operaciji potekalo brez posebno-
sti. Samo pri 1 bolniku se je po desni
hemikolektomiji pojavilo vnetje kirur-
Ske rane.

Vsi so imeli opravili dodatne preiskave
po operaciji in so se povprecno spre-
mljali 3 leta (SD 2,4; najmanj 5 mesecev
in najdlje 7,4 let). Po zakljucku kirur-
Skega zdravljenja so vsi bolniki opravi-
li naslednje slikovne preiskave: vsi UZ
trebuha, 11 PET-CT s somatostatinski-
mi analogi, oznacenimi z galijem-68, 9
scintigrafijo z oznac¢enim oktreotidom
in 1 MRl trebuha. Privseh je bil izvid sli-
kovnih preiskav negativen za ostanek
bolezni.V ¢asu nadaljnjega spremljanja
22 bolnikov na Pediatricni kliniki nismo
ugotovili ponovitve bolezni. Presledek
med kontrolnimi pregledi in trajanje
spremljanja sta bila zelo variabilna. Na
Klinicnem oddelku za gastroenterolo-
gijo Klinike za interno medicino UKC
Ljubljana so spremljali 1 bolnika.

Razpravljanje

Odlocitev o obsegu kirurskega zdravlje-
nja ni enostavna (10). Uporabna vred-
nost obstojecih smernic v pediatricni
populaciji je vprasljiva (3, 7, 10, 17, 22).
Glede na izku$nje imajo aNET beni-
gen potek z odli¢no napovedjo izida;
pri otrocih je tveganje za napredova-
nje bolezni manjse kot pri odraslih (7,
13, 17, 23); morda zato, ker so tumorji
odkriti zelo zgodaj, ali pa so v tej popu-
laciji manj agresivni (23). Ne vemo pa,
koliko tumorjev ni prepoznanih, kaksna
je hitrost rasti in ali morebitni zasevki
v bezgavkah rastejo tudi po odstranit-
vi primarnega tumorja. Zaradi poca-
sne rasti tumorja je vpliv na Zivljenjsko
dobo verjetno zanemarljiv (10).

Pri otrocih so primeri napredovale
bolezni ali ponovitve redki. Najpogoste-
je so opisani posamezni primeri, ko je
bila zaradi prisotnosti dodatnih dejav-
nikov tveganja za napredovalo bole-
zen potrebna sekundarna operacija, ob
kateri so bili odkriti zasevki v podroc-
nih bezgavkah (10, 17, 24-26). Opisan je
primer otroka v Nemciji z metastatsko
boleznijo z razsojem v jetra, pljuca in
aksilarne bezgavke. Bolezen so opre-
delili s CT pred operacijo. Opravili so
mu desnostransko hemikolektomijo
(11). Na Poljskem so obravnavali otro-
ka z aNET velikosti > 2 cm z infiltracijo
mezoapendiksa in zasevki v bezgav-
kah. Zaradi nepopolne resekcije je bila
potrebna sekundarna desnostranska
hemikolektomija, pri kateri so odkrili
lokalno in regionalno ponovitev bolez-
ni, 18 mesecev po sekundarnem posegu
pa so odkrili ponovitev bolezni v rek-
to-vezikalnem Zepu (4). Zasledili smo
tudi opis ponovitve bolezni pri otroku
6 let po desnostranski hemikolektomiji
tumorja velikosti > 2 cm, ki je bil Ze ob
postavitvi diagnoze lokalno razsirjen
(18, 27, 28). V Italiji so pri 3 bolnikih z
aNET med spremljanjem opredelili dru-
ge neoplasticne bolezni (Hodkinov lim-
fom, ovarijski teratom in fibroadenom
dojke) (25). Ni pa podatkov o osebah
z apendektomijo v otroStvu, pri kate-
rih bi kasneje v Zivljenju odkrili jetrne
metastaze neznanega izvora (10).

Glavni napovedni dejavnik za breme
boleznije po smernicah ENETS velikost
tumorja (9). V veliki ameriski raziskavi
aNET pri 109 otrocih niso ugotavlja-
li razlike v 15-letnem prezivetju med
tumoriji velikostih<2cmin2 cmne gle-
de na obseg zdravljenja (29). Poveza-
nost velikosti tumorja s tveganjem za
zasevke v bezgavke pri otrocih ni jasno
opredeljena (12, 14, 16, 17, 21, 24, 30).
Podatek o prezivetju otrok z zasevki v
bezgavkah, ki so imeli le apendekto-
mijo, nasprotuje nujnosti radikalnej-
Sih posegov (4, 29). Zasevkiv podrocne
bezgavke niso povezani z vecjim tvega-
njem za ponovitev bolezni ali s krajSim
prezivetjem (9). Multicentri¢na raziska-
va aNET na Nizozemskem je prikazala,
da so v obdobju vec kot 20 let zgolj z
apendektomijo zdravili 56 otrok, ki
so izpolnjevali merila za ENETS iz leta
2016 za sekundarno operacijo (nepo-
polna resekcija, invazija v bazo slepi-
¢aininvazija v mezoapendiks > 3 mm)
(1,3). Vsi so biliv povprecnem obdobju
spremljanja 11 let brez tezav (1). Spre-
mljanje bolnikov po apendektomiji
kaZe, da invazija mezoapendiksa ne
vpliva pomembno na izid bolezni (10,
13,14,17,21,27).V Avstraliji so zapen-
dektomijo zdravili 5 otrok z invazijo
mezoapendiksa in 6 otrok z limfova-
skularno invazijo. Aktivno so jih spre-
mljali sicer 4 tedne, vendar pa je zaradi
enotnega informacijskega sistema zelo
verjetno, da nihce ni imel novonasta-
lih teZav v 8 letih do izvedbe raziskave
(13). V Svicarski multicentri¢ni Studiji
soopisali 2 primera aNET zinfiltrirnjem
v mezoapendiks, ki sta bila zdravljena
le zapendektomijo in nista imela teZav
v obdobju spremljanja 4,4 let (4). Tudi
prognosti¢ni pomen proliferativnega
indeksa nijasen (10, 14, 17, 31). Opisan
je primer 1 otroka v Ameriki, 1 otroka
v Franciji in 2 otrok v Turciji s tumor-
ji srednjega in visokega gradusa (G2/
G3), ki so imeli le apendektomijo in so
bili ob spremljanju brez tezav (10, 14,
17). Glede na retrospektivne raziska-
ve perforacija pomembno ne vpliva
na preZivetje pri aNET in ni povezana
s ponovitvijo bolezni ali z razvojem
zasevkov (32).
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Sekundarni kirurski poseg povzroca
obseznejse zaplete med in po operaciji
kot le apendektomija (5, 29). lleocekal-
na resekcija pride v postev kot alter-
nativna mozZnost pri desnostranski
hemikolektomiji predvsem v pedia-
tri¢ni populaciji (9). Glede na rezultate
multicentricne Studije iz vec drZav po
svetu ni pomembne razlike v splosni
kakovosti Zivljenja ne glede na obliko
kirurskega zdravljenja aNET, ceprav
so po desnostranski hemikolektomi-
ji zaznali vec teZav z vklju¢evanjem v
socialno Zivljenje, s pogosto drisko in
gmotnimi teZavami druZine (33).

Priporocila glede zdravljenja aNET v
otroski populaciji so razlicna. Nekate-
ri centri menijo, da je apendektomija
kurativna za vse aNET (10, 12, 29). Dru-
gi pa vztrajajo prismernicah za odrasle
(4). Veliko se jih odloca za srednjo pot.
Bolj kot na velikost tumorja se pri odlo-
citvi o obsegu zdravljenja odlocajo za
t. i. resekcijo v zdravo (17,21, 27). Neka-
teri centri tumorje velikosti > 2 cm, ki
so bili resecirani v zdravo, zdravijo le
z apendektomijo (18, 27). Nekateri so
popolnoma opustilimnenje, da je inva-
zija mezoapendiksa indikacija za des-
nostransko hemikolektomijo (18, 27).
V Svici odlocitev o obsegu zdravljenja v
primeru prisotnosti dejavnikov tvega-
nja sprejme multidisciplinarni konzilij
(patolog, pediatri¢ni onkolog in otro-
Ski kirurg) (21). Italijani kot sekundar-
no operacijo zagovarjajo cekotomijo in
ileocekalno resekcijo (7).

Zanesljivih metod za opredelitev ostan-
ka ali ponovitve bolezni ni (21). V pra-
ksi se protokoli spremljanja med centri
po svetu zelo razlikujejo. Ker so aNET
pocasi rastoCi tumorji in pomen dejav-
nikov tveganja za napredovalo bolezen
ni jasno opredeljen, veliko centrov pri
tumorjih velikosti > 2 cm ali ob priso-
tnosti dejavnikov tveganja predvideva
dolgotrajno spremljanje (7, 10, 13, 15,
18, 21, 26), nekateri celo doZivljenjsko
(23). V Svici predlagajo spremljanje
vsaj 10 let pri tumorijih velikosti > 2 cm,
po nepopolni resekciji, pri zasevkih v
bezgavke in tumorjih velikosti <2 cm
z infiltracijo mezoapendiksa (21). Ce

bi bili bolniki med spremljanjem brez
tezav, bi jih opredelili kot ozdravljene
(21). Po smernicah ENETS trenutno ni
dovolj dokazov za nujnost desnostran-
ske hemikolektomije v primeru per-
foracije seroze slepica. V primeru, da
perforacije slepica ob vnetju ne more-
mo lociti od tumorske perforacije, je
pri odlocitvi o nadaljnjem zdravljenju
in spremljanju vendarle potrebna vecja
previdnost (9). Dolgotrajno spremljanje
je smiselno tudi zaradi znane povezave
med NET in sinhronimi ali metahroni-
mi nekarcinoidnim malignimi neoplaz-
mami (25). Program spremljanja se je
doslej opiral predvsem na slikovne pre-
iskave s scintigrafijo in je redko vkljuce-
val tudi laboratorijske preiskave s CgA
in5-HIAA (2, 18, 21, 23). Nekateri centri
pa zagovarjajo popolno opustitev spre-
mljanja celo privseh aNET (10, 12, 17).

Zakljucek

Pri vecini otrok z aNET je potek okre-
vanja ugoden in napoved izida bolezni
odli¢na. Obravnava aNET pri otrocih
je med centri po svetu zelo raznoli-
ka, predvsem ob prisotnosti dodatnih
dejavnikov tveganja za napredovalo
bolezen. Zdravljenje aNET je kirursko
z apendektomijo. Sekundarna ope-
racija z desno hemikolektomijo se
zaradi vecjega tveganja za nodalne
zasevke ne glede na prisotnost dejav-
nikov tveganja predvideva pri vseh
tumorjih velikosti > 2 cm ali pri nepo-
polni resekciji. Ob prisotnosti drugih
dejavnikov tveganja za napredovalo
bolezen, opredeljenih s patohistolo-
Sko analizo tumorja (srednji ali visoki
gradus, invazija v bazo slepica, invazija
v mezoapendiks > 3 mm, limfovasku-
larna invazija, nedolocljiva velikost ali
tumor mesane histologije) je za odlo-
Citev o obsegu kirurSkega zdravljenja
smiselna obravnava na multidiscipli-
narnem konziliju (patolog, pediatricni
onkolog in otroski kirurg). V primeru
resekcije v zdravo tumorja velikosti < 1
cm ali resekciji v zdravo ob sekundar-
ni operaciji spremljanje po najnovej-
Sih smernicah ni predvideno, Ce niso

prisotni dodatni dejavniki tveganja za
napredovalo bolezen. Za vse ostale pa
je smiselno dolgotrajno spremljanje,
vsaj dokler ne bo bolj razjasnjen mozni
vpliv dejavnikov tveganja za napredo-
valo bolezen na prezivetje.
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