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Introduction :

Les Neoplasies neuroendocrines sont des tumeurs développées
a partir de cellules neuroendocrines. Dans plus de 70% , elles
sont d’origine digestive.

Interét de la question =
Tumeurs rares / Incidence en augmentation
Heterogeneite (siege , sd fonctionnel +/-,...)
Tm fonctionnelle ou non
Diagnostic souvent tardif
PEC multidisciplinaire

Pronostic tres variable



Epidemiologie :
Descriptive =

Frequence : 1% de toutes les tumeurs malignes

NEN dig 1-2 % des néoplasies digestives

NEN pancréas 0.5% des néoplasies pancreéatiques.

Incidence : 2 /100000hbts. Prévalence : 35/100000hbts.
Age :40-60 ans
Sexe Ratio = |.5

Localisation : CR=30% intestin gréle 30%
Appendice= 20% pancréas=8%

Estomac=5% ocesophage=1%



Epidemiologie :
Analytique =

Dans la majorité des cas : Sporadiques +++
Syndromes heréditaires de predisposition = 5%

Neoplasie neuroendocrine multiples type | TNE

Maladie de Van Hipple Lindau _ Duodéno-
Neurofibromatose de type | pancréatique
Sclérose tubéreuse de Bourneville o

Depistage =

Si prédisposition detectée depistage des apparentes en
fonction du syndrome identifie.



Anatomopathologie:

Tableau 1

Classification 2019 des Néoplasies Neuroendocrines selon I'OMS. Adapté et
modifié d’aprés (WHO Classification of Tumours. 2019)

Ki6T* Indice mitotique™
Grade 1 (G1) < 3% <2
Grade 2 (G2) 3% = 20% 2-20
Grade 3 (G3) >20% >20
Grade Différenciation
TNE G1 G1 Bien différencié
TNE G2 G2 Bien différencié
TNE G3 G3 Bien différencié
CNE* & Peu d|fferelnr:|e, a grandes ou
petites cellules
: Néoplasie mixe neuroendocrine -
MINEN non neuroendocrine




Diagnostic :

Circonstances de découverte =
Découverte fortuite
Dépistage
Sd tumoral (non spécifique , en fonction du siége et du stade)
Sd d’hypersécretion hormonal

Métastases inaugurales

Examen clinique +++

Examens para cliniques =

Biologie :

Chromogranine A (TNE bien diff)

Dosages hormonaux en fonction du syndrome séecrétoire

Gastrinémie (TNE gastrique)



Diagnostic :

Fonctionnelles

Non fonctionnelles

10-30%

70 - 90%

SZE

Hypoglycémie
Erytheme nécrolytique
Syndrome de Werner-
Morrison

Diabete, lithiase,
diarrhée

Syndrome de Cushing
Acromégalie
Hypercalcémie

Flush

Diarrhée

Douleurs abdominales
non spécifiques
Rarement jaunisse,
perte de poids

Gastrine
Insuline
Glucagon

VIP

Somatostatine
CRH, ACTH
GHRH, GH
PTHrP
Calcitonine
Sérotonine, CGA

CGA
Polypetide pancréatique

Pavel M et al.Ann Oncol 2020;3 1:844-60



| Diagnostic :

dig

Avec syndrome 20% Flush Prostaglandine,
carcinoidien Diarrhée Tachykinine,
Fibrose endocardique  Substance P,
Sérotonine,
Histamines, Kinines,
Chromogranine A
Sans syndrome 80% Douleurs abdominales  Chromogranine A
carcinoidien non spécifiques

Pavel M et al.Ann Oncol 2020;3 1:844-60



Syndrome Carcinoide

Groupe de symptomes specifiques aux
tumeurs carcinoides, en rapport avec la
secretion tumorale de substances
vasoactives.

Frequence = 20%.

Grade |&2 ,TNE digestives , Formes
evoluees.



Physiopathologie

Métastases hépatiques souvent
nécessaires pour la survenue de
— syndrome carcinoide =
Perturbation de la fonction
hépatique = diminution du
métabolisme des hormones



i

. Histamine

& Bradykinine

Sérotonine

A

Insuf cardiaque droite
( atteinte de la valve
tricuspide ou
pulmonaire)

g‘rg‘ s Broncho
28 construction
Diarrhée /
douleur
abdominale

TIYPIOPNAN Pellagre
Niacin



/" Diagnostic :

Duodeno-
pancréas: TEP-RS
ou SRS
Grade 1

IM: TEP-DOPA
Duodeno-

pancréas: TEP-RS
ou SRS

Kie7< 10%

IM: TEP-DOPA

Ki67= 10% Idem + TEP-FDG

Grade 3 TEP-FDG




Diagnostic :

Examens endoscopiques =

Endoscopie oeso-gastroduodénale
lléo coloscopie

echo endoscopie (TNE siege gastrique , duodénale , pancréatique ,
rectale)

Diagnostic Positif repose sur
'etude anatomopathologique
(Biopsie / Piece operatoire)



Classification TNM:

8éme classification TNM des TNE

selon PUICC (2017). A noter que les
CNE doivent étre classés comme pour
les carcinomes exocrines de localisation

identique
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Classification TNM:

Intestin grale A ppendica™

Les ganglions régionaux ne peuvent pas &tre évalués

NX
MO Pas de signe de meétastase ganglionnaire
=12
N Métastases ganglionnaires régionales e sk Meltomlm ganglnng e
gan glicn naires régionales
régionales
> 12 métastases
ganglion naires
régionales
NZ ) ) ) Ou large masse ) )
mésen i nique (>
2 om)
Mix Les métastases & distance ne peuvent pas éire évaluées
MO Pas de métastass adistance
Metastases a distance
M1a : métastases hépatiques uniquement
Wi M1b : métastases disséminéss & au mains une localisation extra-hépafique
M1c : métastases hépatiques et extra-hé patiques




Bilan pre therapeutique :

Evaluation de I'etat general , PS.
Evaluation de I'etat nutritionnel
Bilan biologique ++++

Examen cardiovasculaire :

Echocardiographie a la recherche de cceur
carcinoide +++

TNE duodeéno-pancreatique :

Rechercher un syndrome de prédisposition +++



Caractériser avant de traiter +++++

PS / Co morbidité

Siege / Stade

WHO classification 2019

Sporadique / Hereditaire

Tumeur fonctionnelle / Non fonctionnelle

Expression des Récepteurs de la somatostatine

RCP



Traitements:

But du traitement =

Sd fonctionnel —» control du syndrome sécreétoire ++++

Forme localisée :
Traitement a visée curatif /Gueérison

Forme évoluée :
Control tumoral / Diminution évolution de la maladie
Ameliorer la qualite de vie

Augmenter la survie



i

Traitements:

\ Traitement anti-secrétoire = Urgence thérapeutique

Treat before and or during surgery : Akerstrom G et al Neuroendocrinology 2009

Hormone-related syndromes First line Additional therapies for
»Gastrinoma Proton Pump Inﬁibitors -
Insulinoma Diazoxid Glucose
Glucagonoma SMS analogs Nutritional status, diabetes,

thrombosis
VIPoma SMS analogs Hydratation ,HypoK
Cushing Various Diabetes, HTA, Hypok,
decreased BMD
Carcinoid SMS analogs Right-sided heart dysfct,
Diarrhea, nutritional status

Acromegalic SMS analogs Diabetes

>70% of NET express somatostatin receptors, most patients are responders



Traitements:

Efficacité anti-sécrétoire du lanréotide autogel

Reduction du nombre quotidien moyen d'épisodes de diarrhees et de flushs entre le debut

et le 6eme mois de traitement avec le lanreotide Autogel tous les 28 jours.

2
2 4
£ - ®Flushing M Diarhea
5 31 T
8 T T 7 T A 6 mois
m 2 —
ﬁ O U O I R B B e — Amélioration des
E_ * ek =T | e flushs de 1,3 ﬂu5h3)’]
g h IR A o (43 % : p < 0,001)
=
g rFP - L - =1 - - 4 —Amélioration des
3 - diarrhées de 1,1
L episodes/|
L 7 N T m m N7 W B T 24 % ; p <0,001)
ﬂ&:z- "\H _q:'ll.- &’;‘ *_"'L» iy b= "5‘& i‘S\rLr "5:".': "@'I:- ‘?b ﬂ\ﬁa {

P R R )

*p=0,05;:" p=0,01:"" p=000

Une amélioration rapide des symptémes

qui se maintient au moins 6 mois




Traitements:

=~ 30% Sd carcinoide refractaire =

Verifier observance et mode d’administration
Rechercher autres causes de diarrhee
Penser a la reprise évolutive de la maladie ++++

Options therapeutiques :

Diminution de l'intervalle d’injection
Pasireotide

Telotristat

Chirurgie reductrice

TRT local sur le foie

PRRT
Traitement anti-tumoral ++++



[assT

N =338
100 (30%) increase in dose, or frequency of Octreotide-LAR above
standard label dose (30 mg/4 wks):

40 mg/4 wks (n=37), 60 mg/4 wks (n=34), 30 mg/3 wks (n=18).

Indications for dose increase:
* worsening carcinoid syndrome (n = 60). ’
. radibgraphié brogressibn (n = 33). |
* rising urine 5-HIAA (n = 6).

Refractory carcinoid syndrome:
+ 62% (n=34) improvement in diarrhea.
+  56% (n=28) improvement in flushing.

Strosberg J, et al. Gastrointest Cancer Res. 2013;6:81-85.



Pasireotide

Phase Il clinical trial.
Pasireotide (SOM230) 300 pg b.i.d., escalation to 1200 ug b.i.d.
N = 45, mean age 61 years (range 40-83) eligible for analysis: N = 44,

Symptom control
9/44 partial responses (20%).
2/44 complete responses (5%).

Adverse effects
gastrointestinal (pain - 31%, nausea — 27%).
blood glucose (24%).
weight loss (22%).

Kvols LK, et al. Endocr Relat Cancer. 2012;19:657-666.



Telotristat
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Chirurgie reductrice

Cytoreductive Surgery in Patients with
Advanced-Stage Carcinoid Tumors

SEZA A. GULEC, M.D,, TIMOTHY S. MOUNTCASTLE, M.D., DANIEL FREY, M.D,, JASON D. CUNDIFF, M.D.,
ELIZABETH MATHEWS, B.S., LOWELL ANTHONY, M.D,, J. PATRICK O'LEARY, M.D., ]. PHILIP BOUDREAUX, M.D.

From the Departments of Surgery and Medicine, Divisions of Transplant Surgery and Medical Oncology,
Louisiana State University Health Sciences Center, New Orleans, Louisiana

Ourcome

The mean follow-up time for all patients was 11
months (range 6-36 months). Twenty-five patients
(83% ) showed significant symptomatic improvement.
Mean pre- and postoperative Karnofsky physical per-
formance scores were 55 and 85 respectively (P <
0.02). Clinical condition remained unchanged in two




Foie

Intervention Oncology
Radiology and Nuclear Medicine

Portal vein embolization

Ablative therapies:

* RFA

(radiofrequency
ablation)

Intra-arterial therapies:

* Microwave
= Chemoembolization (TACE)

« Bland embolization
« Radioembolization (SIRT)

« Cryoablation
+ HIFU (high-intensity foCused ultrasound)
+ Laser

« Brachytherapy

» IRE (Irreversible Electroporation)
Courtesy Prof M Lam



PRRT

+ EORTC QLQ-30; G.l. SNET-21 questionaires
« Time to Qol deterioration '77Lu-DOTATATE versus control arm:

« Global health status HR 0.406; p=0.0006
* Physical functioning HR 0.518; p=0.0147
* Role functioning HR 0.580; p= 0.0298
« Fatigue HR 0.612; p= 0.0297
« Pain HR 0.566; p=0.0247
+ Diarrhea HR 0.473; p=0.0107
+ Disease-related worries 'HR 0.572; p=0.0176
+ Body image HR 0.425; p=0.0058

Strosberg J, et al. NANETS 2017




Traitements:

Sd carcinoide

p—

Refractory

CS and SO .
» | Consider debulking surgery of LM (see fig. 1)

cs Refractory Consider locoregional/ablative therapy (see fig. 1)
Lanreotide | CS and/or PD or SSA dose increase
» | or add-on IN-alpha 2b
or pasireotide or a dinical trial
I Famnlata _I | Racast Arimars or PRRT

Sd Fonctionnels pancréatique

Refractory
syndeome
—> | Consider Debulking surgery of LM (Fig 1)

Functional Consider loco-regional® /ablative therapies (Fig 1)

> or SSA dose increase
Activi | —
= | oF IFN —alpha 2b (if SSTR-} or add-on IFN-alpha 2b (if not already receiving)
Complete or Everolimus (insulinoma)
resection if I Resect primary or PRRT
/ feasible > | and metastases (Fig 1)
lr~a frm 1




Traitements:

Formes localisees =

Chirurgie carcinologique ( resection + curage)
Precaution :

Controle du sd sécreétoire avant la chirurgie.

TRT anti-sécretoire inclus dans 'anésthesie.

Rq! Pour les TNE de petite taille de siege duodénale (<2cm)

rectale (<|.5cm) sans Fdr d’infiltration ganglionnaire une
résection endoscopique est envisageable.

Rq!! Pour les TNE pancreéatique de <2cm, asymptomatique de
G Isans signe d’extension locorégionale , une surveillance est
indiquee.



Traitements:

Formes localisées = Particularités des TNE gastriques

| Table 1. Classification of g-NENs

Type Typel Type3
Proportion among g-NENs, % 70-80 5-6 14-15
Tumor characteristics Often small (<1-2 em), multiple in Often small (<1-2¢m)  Unique, often large (>2 cm)

65% of cases, polypoid in 78% of cases  and multiple, polypoid  polypoid and ulcerated

Associated conditions Atrophic body gastritis (astrinoma/MEN-1 ~ None
Pathology G1-G2 NET G1-G2NET GINEC
Serum gastrin levels I | Normal
Gastric pH 11 11 Normal
Metastases, % 2-5 10-30 50-100
Tumor-related deaths, % 0 <1l 25-30
Chirurgie

Résection endoscopique si <2 cm , Gl
sans signe d’infiltration locorégionale.

carcinologique +
curage



Traitements:

Traitements adjuvants =

TNE bien diff - Pas de TRT adjuvant.

CNE — Chimiothérapie adjuvante
(3/4 cyclesVP16- CDDP).



Traitements:

Formes évoluées resecables =

- Chirurgie pour les formes évoluées mais qui restent résécables.

.

!

T |

!

hv4 Y N A4 N )
Resectable Resectahle Resectable Resectable Resectable _
Stage T1, NO Stage >T1, NO Stage T1-4, NO-1, M1 Stage T1-4, NO-1 Stage T1=4, NO-1, M1
.l- 7 [ V .‘
Vv Ki-67 <10% or slow Ki-67 =10% or slow
Functioning Pan-NETs _ fumour growth® + tumour growth® +
or non-functioning Surgery W'I,h metastases limited to metastases limited to
Pan-NETs with Aot liver or predominant liver/predominant liver
radical intent pre asta
symptoms liver metastases MEtastases
T No
Consider Surgery with
surveillance Medical MAcroscopic Yes
treatment radical intent No
.4=l=\

Gastroenteropancreatic neuroendocrine neoplasms:
ESMO Clinical Practice Guidelines for diagnosis, treatment and follow-up



Traitements:

Formes evoluees non resecables =

Chirurgie de la tumeur primitive si symptomatique ++++

Si maladie minime avec risque évolutif faible = Surveillance



Traitements:

Traitements medicamenteux =

Analogue de la somatostatine (effet anti tumoral)
Thérapie ciblee
Chimiotherapie



Traitements:

Analogues de |a somatostatine

Tk = T WS | S ot e A e = T C=TTF B F A L. of MOE T C T T E

|| PR IGGIDT AT, &S RTTICE. B ||

Lanreotide in Metastatic Enteropancreatic
MNeuroendocrine Tumors

16280 )
Lanre=tids 120 g
] 20 32 events, 101 patients
= EiO— Kledian not reached
= 7o 1,
2 E G0 e S
B =
oo _-‘E': S0 Flacebs t.,
= = 40 &0 events, 103 patients -
E 30 Fledian, 18.0 mo {(95% CI, 12.1—-24.0) l|
g _El:l— . . . —
& P=0.001 for the com parison of progression-fres sureival
104 Hazard ratic for progression or death, .47 (959 CL 03007 3)
I:l 1 1 1 1 1 1 1
B 3 & L= 1z 13 24 27
Months
Mo. at Risk
Lanrectid= 101 =T § =4 7E 71 &l Ji i
Flacebx 103 101 g7 7& 50 43 25 i

Figure 1. Progressicn-free Survival [(Intenticon-to-Treat Populaticn]).




Traitements:

Thérapies ciblée = Everolimus

Table 2. Randomized trials of everoclimus in neurcendocrime tumours.

The Adv Gastroenterol 2017, Vol. 10(1) 132-141
DOI: 10.1177/ 1756283X16674660




Traitements:

Therapies ciblée = Sunitinib / TNE pancreas

Sumitimb

L10H

* Phase ITT multicentrique

+ 171 patients en
progression

i

'S
L=
1

« Survie sans prograssion
a6 mois: 71.3%0 vs
43.2%0 o H o s 20

* Survie globale =Sutent
(OR 0.41 (0.19-0.89)

[¥]
=]
1

Probahility of Progression-free
Sunvival [%)

=

NENGL JTMED 2011; 364:501-513



Traitements:

Chimiothérapie =

Traitement de reference pour les CNE et TNE G3.

TNE pancreatiques sont relativement chimiosensible
compares aux TNE du tube digestif qui sont
chimioresistante.

Protocoles :
VP16-CDDP/CBDA

Capecitabine+Temozolomide
STZ-5Fu

Folfox/Folfiri

Dacarbazine



> |

Traitements:

Radiothérapie interne vectorisée = PRRT

Rechercher I'expression de récepteurs de la somatostatine ++++

ORIGINAL ARTICLE |

Phase 3 Trial of '""Lu-Dotatate for Midgut
Neuroendocrine Tumors

Ma. at Risk

T DO TATATE 116 47

group
Control group

100+
a0
B0 4 L-+--|-1
70- "4 Ly DOTATATE
L
m_ H———
L7 —— e m e —————————
a0
04 P<0.001
-
104
Contral
ﬂ L ] 1 I ]
i 5 10 15 il 25
Manths ince Randomization
M O o4 XEom o1z 2
113 %) 47 2% 17 W0 4 1 1 il

B Overall Survival [Interim Analysis)
100

" U LDOTATATE
-

-
5 60+ P 0,004
7 I
= i‘ Caoniral
EI‘E 404
E‘ X
20+
10+
ﬂ I ] || 1 L] 1
i 5 10 1% | i |
Maonths since Randomization
Mo. at Rizk
UT| e OTATATE 116 10K 96 79 &4 47 31 21 & % i
graup
Caontral group 113 0% EX &4 41 3 17 5 1 @ il




Traitements:

Thérapie locoregionale =

The Efficacy of Hepatic *’Y Resin Radioembolization for
Metastatic Neuroendocrine Tumors: A Meta-Analysis

Zlatko Devcic!, Jarrett Rosenberg?, Arthur JLA. Braat®, Tust Techasith!, Arjun Banerjee!, Daniel Y. Sze!,
and Marnix G.E.H. Lam'~

!Division of Interventional Radiology, Stanford University School of Medicine, Stanford, California; “Radiology Sciences Laboratory,
Stanford University School of Medicine, Stanford, California; and *Department of Radiology and Nuclear Medicine, UMC Utrecht,
The Netherlands

* Objective response rate 50%
« Disease control rate 86%
* Median overall survival 28.5 months



Indications:

: CS and/or PD O 334 QUSE N IEase
| | | Lanreatide }—) or add-on [FM-alpha Zb
or pasireotide or a clinical trial
Complete Resect primary OrPRRT
Advanced resection if —= | and metastases
laco- fexsible (G1/G2) (see fig.1) Consider octreotide or lanreotide
regional (if prior watch and wait)
: or increase of 55A dose
disease or Non-functional Yateh and v
stant (G, low tumor tehand wiait of locoregional thera
metastases burden, no —» | or e Py
symptoms, SD) Octreotide or lanreotide ~PD ~ | or PRRT (if SSTR pasitive)
or everolimus
Non-functional | — | Octrectide or lanrectide or IFN-alpha 2b
(G2 and/or high
tumaor burden,
or PD or Everolimus or
symptoms) —+ | SSTR negative | —— | IFN-alpha or
Locoregional therapy
FOLFOX or
Gsplatin® + FOLFIRI or
NEC, G3 ‘ Etoposide ‘ PD TEM/CAP or
Clinical trial

Fig.2. Therapeutic algorithm for the management of intestinal (midgut) NEN with advanced locoregional disease
and/or distant metastases. CS = Carcinoid syndrome; LM = liver metastasis; PD = progressive disease; SD = sta-
ble disease; TEM/CAP = temozolomide/capecitabine. * Cisplatin may be replaced by carboplatin.

Recommandations ENETS 2016



Indications:

Advanced
loco-
regional
disease or
distant
metastases

Functional
activity
Complete
rasaction if —
feasible (G1/G2)
Mon-functional
(G1, low G2§,
o tumor
burden, 5D or -
initial diagnosis,
no symptoms)
M an-func tional
(G2, high tumaor
burden, and/for —
FD or
symptoms)
G3 MEC
G3 MEM G NE
f———

syndrome
Diazaxide (insulinoma) —» | Consider debulking surgery of LM (see fig. 1)
PPI (gastrinoma)
Octreatide or lanreatide’ Consider locoregional*/ablative therapy (see fig. 1)
orlFN-alpha 2b (if 55TR | | or 554 dose increase
negative) or add-on IFN-alpha 2b (if not already receiving)
or everolimus {insulinoma)?
Resect primary or PRRT
and metastases
(see fig. 1)
Everalimus or sunitinib
Lanreatide (octreatide) or cytotoxic chemotherapy?
Watch and wait or locoregional therapies * EERT“
or lanreotide (octreotide) Ind-line
(if prior watch and wait) CTX
or
Clinical
Cytotowic PO - Everolimus or B taal
chemaotherapy® Sunitinib
Cisplatin® +
Etoposide FOLFOX or
— PD — | FOLFRI or
5TZ/5-FU Clinical trial
or TEM/CAP

Recommandations ENETS 2016
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Indications:

\* v
SI-NET=
P

[ !

N/ A
Pan-METs NEC G3

S5TR-nepative

NET G2
KI-67 =10Pa=15%
0 rapld growthd

sia

Wakch-ane-wait

+/- Locoragiongl
tharapy!

alL5-Fl
CAFTEM
EVE

C—, % '_'._-

[
carbpplatin +
laposide

STL5-FU
CAPTEM
EVE
SUN

FOLFIRI
FOLFOX
CAPTEM

Recommandations ESMO 2020



Indications :

TNE duodéno-pancréatique (section 11.3.3.3.1.2)

TME non duodéno-pancréatigue (section 11.3.3.3.2.2)

AN

AN

Le diagnostic et le traitement d'un syndrome fonctionnel est toujours une priorité

4 AN

L AN

Progressive, ou Ki67 > 10%, ou
Non progressive,
SEKIET < A0K, atsymmtmes | TR RIS Baf Ean kS, oll
envahissement hépatique >
contrdlés, et envahissement
hépatique < 50% 50% (+ métastases osseuses,
pema TEP au FDG positive)

Progressive, ou Kie7 > 10%, ou

Non progressive, symptdmes non contrdlés, ou

et Ki67 = 10%, et symptdmes

envahissement hépatique >
mnh':l:f-, :t?::l;:;ﬁl‘ﬂﬁﬂt 50% [+ métastases osseuses,
patig TEP au FDG positive)

I l

Traitement de premiére ligne

I l

Traitement de premiére ligne

* Analogues de la 55T
* Chimiothérapie

* Analogues de la 55T
* Surveillance®

* Analogues de la 55T
* Traltements locorégionaux
* RIV aw “Lu-DOTATATE**

= Analogues de la 55T
*» Surveillance®

F

L

Traitement de seconde ligne

Traitement de seconde ligne

* Evérolimus, sunitinib
* Traitements locorégionaux
* RIV au Y Lu-DOTATATE

+ Analogues de la 55T
(si surveillance initiale)
* Chimioth&rapie

» Evérolimus
* Traiternents |ocorégionaux

= Analogues de la 55T
(51 surveillance initiale)
* RIV au'"Lu-DOTATATE

Options

Options

+ Essal clinique dés que possible
* Décision selon statut MGMT « Analogues de la 55T

+ Chimiothérapie + bévacizumab  [augmentation des doses)
= Evéralimus/sunitinib (1 ligne) = Transplantation hépatique

* Traitements locoréglonaux

= Essal clinique dés que possible

= Analogues de la 55T
(augmentation des doses)

* Interféron alpha 2b

* Chimicthérapie + bévacizumab
* Décision selon statut MGMT
* Transplantation hépatique

Recommandations TNCD 2020




Indication:

Tumeur dont I'evolution ne corresponds pas au grade
initial = Rebiopsie ++++
they report data Trom heterogeneous populations or NEN
patients with a mixture of different primary tumour sites and
rarely reports the proliferation index. Tumours with an initial
low KI-67 index may develop a more aggressive phenotype
over time, making re-biopsy advisable with reassessment of
Ki-67 index as these patients could then benefit from treat-

mant unth sAhamatharannu



Surveillance:

Risque de rechute plus important apres les 5 premieres
années = Surveillance au long cours +++++

Recommendations

e Follow-up investigations should include clinical symptom
monitoring, biochemical parameters and conventional
and SSTR imaging [V, B].

e In patients with RO/R1-resected NET G1—G2, it is recom-

- mended that imaging is carried out every 3—6 months
(CT or MRI), and in NEC G3 every 2—3 months [V, C].
Similar staging intervals apply to advanced disease.

e Follow-up should be lifelong, although the staging inter-
vals may be extended to 1—2 years with increasing
length of follow-up.

r—



Pronostic:

Surviea |10 ans : 46.5% / Survie a 5 ans CNE <5%

L ocalisation.

Stade TNM.

Differenciation / Grade / Kié7/.
Degre d’envahissement hepatique.
Evolutivité.

Age / Sexe / Co morbidite.



Conclusion:

Les Néoplasies neuroendocrines sont des tumeurs
rares et heterogenes.

Differents éléments interviennent dans le choix
therapeutique : caractere fonctionnel ou pas, le
grade , differenciation , Ki 67, mais aussi la
localisation et le stade de la maladie.

PEC multidisciplinaires +++++



