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Neuroendokrines Karzinom des
Gebarmutterhalses, der Eierstocke, der
Gebarmutter, der Vagina und der Vulva

Zu den weiblichen Fortpflanzungsorganen (Gynakologie) gehdren der Gebarmutterhals,
die Eileiter, die Eierstocke, die Gebarmutter (Uterus), die Vagina und die Vulva.

Neuroendokrine Krebserkrankungen der gynakologischen Organe sind je nach
Ursprungsort selten bis dulerst selten.

Neuroendokriner Krebs ist ein Begriff, der fur eine Gruppe von Krebsarten verwendet
wird, die in neuroendokrinen Zellen ihren Ursprung haben. Diese Krebsarten kdnnen
auch als NET, NEC, NEN (neuroendokrine Neoplasien) oder veralted Karzinoide
bezeichnet werden.

@ NET (neuroendokriner Tumor) ist Krebs, der in
neuroendokrinen Zellen beginnt und abnormale Veranderungen
aufweist, die als ,gut differenziert” bezeichnet werden v

@ In NEC (neuroendokrines Karzinom) - werden diese
Veranderungen als ,schlecht differenziert” bezeichnet

Wenngleich einige gynakologische neuroendokrine
Tumore aggressiv, schlecht differenziert und hohergradig
(G3) sein kénnen, was sie eher zu neuroendokrinen
Karzinomen (NEC) als zu NET macht, handelt es sich
bei anderen um geringergradige (G1/G2) und gut
differenzierte neuroendokrine Tumore (NET).
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& Primares neuroendokrines Karzinom
des Eierstocks ist aullerst selten. Die
gefundenen Tumore entstehen in der Regel
aus Absiedlungen (Metastasen) aus dem
Darm oder dem Blinddarm.
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@ Priméare neuroendokrine Karzinome des
Gebarmutterhalses und der Gebarmutter sind
noch seltener, wobei vaginale und Vulva-
Karzinome am seltensten sind. Es werden
weltweit nur eine Handvoll Frauen pro Jahr
diagnostiziert.
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Weitere Informationen zum neuroendokrinen System
und zum neuroendokrinen Krebs finden Sie im
Informationsblatt ,Was ist neuroendokriner Krebs?“.
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Symptome +/- Neuroendokrin-assoziierte Syndrome

Die Symptome, sofern vorhanden, kdbnnen denen von Frauen mi
gynakologischen Krebsarten ahneln. Die Diagnose wird in der Reg
histologische Untersuchung nach einer Operation oder einer Biopsie
Mdgliche Symptome sind:

abnorme vaginale Blutungen (alle)
Vollegefuhl/Appetitlosigkeit/standige Blahungen (Eierstock)
Beckenschmerzen, Unwohlsein oder Druckgefuhl (Eierstock, Gebarmutter, Vagina)
Verstarkter Harndrang +/- Verstopfung (Eierstock, Vagina)
Bauch-/Ruckenschmerzen (Eierstock, Gebarmutter)
Juckreiz/Brennen/Empfindlichkeit (Vagina, Vulva)

Ertasten eines Knotens (Vagina, Vulva)

Auffallige Hautveranderungen in Form eines Ausschlags, eines Geschwirs oder
einer Warze (Vagina, Vulva)

Schmerzen beim oder nach dem Sex (alle)
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Obwohl neuroendokrin assoziierte Syndrome selten sind, wurde Uber ein Karzinoid-
Syndrom berichtet.

Andere Erscheinungsformen beinhalten paraneoplastische Syndrome wie
Hyperkalzamie (erhohter Kalziumspiegel), SIADH (Syndrom der unangemessenen
antidiuretischen Hormonsekretion) und/oder das Cushing-Syndrom.

Ursachen und / oder Risikofaktoren fiir gynakologische neuroendokrine Karzinome

'f facebook.com/netcancerday

Wir wissen nicht genau, was neuroendokrinen Krebs hervorruft. Dennoch ist es
wichtig, die Empfehlungen fur einen gesunden Lebensstil zu befolgen: Gesund
essen, Sport treiben und Rauchen und zu viel Alkohol vermeiden.

Die meisten neuroendokrinen Krebserkrankungen werden nicht vererbt; jedoch
kdnnen eine Reihe seltener Krankheiten das Krankheitsrisiko erhéhen. Deshalb ist
es wichtig, dass Sie, wenn bei anderen Familienmitgliedern eine Krebserkrankung
oder eine bekannte genetische Erkrankung (z. B. BRCA-Genmutation oder
Lynch-Syndrom) diagnostiziert wurde, lhrem Facharztteam nicht nur Ihre
Krankengeschichte, sondern auch alle familiaren medizinischen Krankheiten oder
Leiden mitteilen.
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Untersuchungen fiir die Diagnoseerstellung

Blut- /
Urinuntersuchungen:

Bildgebung

(soweit verfiighar und
abhangig vom Ort der
Krebserkrankung):

Pathologie:

Gesamtes Blutbild
Leber- und Nierenfunktion
B12/Eisen/Ferritin/Folat
Chromogranin A
Hormonprofil des Darms
Kalzium

Funktion der Schilddriise
LDH, Ca125, CEA

Urin oder Serum 5-HIAA (Serotonin)
NT-Pro-BNP

Klinische Beurteilung auf Vorliegen eines Karzinoid-Syndroms
und/oder anderer paraneoplastischer Syndrome — Cushing-
Syndrom, SIADH, Hypoglykamie und Hyperkalzamie.

Bewertung der Mdéglichkeit einer Schwangerschaft und/oder
der Menopause

PAP-/Gebarmutterhalsabstrich
Ultraschalluntersuchung des Beckens +/- transvaginal

Thorax-, Abdomen- und Becken-CT und/oder Thorax-CT &
MRT des Abdomens und Beckens

Somatostatinrezeptor-PET-Bildgebung (SRS SPECT/CT,
wenn DOTATATE-PET nicht verflgbar ist)

FDG-PET - bei Vorliegen oder Verdacht auf NEC oder
schnell fortschreitende Krankheit

Knochenszintigraphie — bei Vorliegen oder Verdacht auf
eine Knochenerkrankung

Echokardiogramm - bei Anzeichen eines Karzinoid-
Syndroms/erhéhtem 5-HIAA-Urin/erhéhtem Pro-NT-BNP
oder bei klinischen Anzeichen einer Rechtsherzinsuffizienz/
Klappenschwache.

Differenzierung und zellulare Morphologie
Synaptophysin

Chromogranin

Ki67

HPV18

CD56, PYY - optional

Merkelzellkarzinom bei vaginalen und Vulva-Erkrankungen
ausschlief3en.
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Behandlung

Das Hauptziel der Behandlung sollte sein, Ihnen die bes
Lebensqualitat zu bieten, indem der Zugang zu angemesse
Symptome behandelt werden und das angesprochen wird, wa

handlung und

Die Behandlungsmadglichkeiten hangen von der Art, Stelle und Gro
- und davon, ob (und wohin) er sich ausgebreitet hat. Es hangt auch d
andere gesundheitliche Bedenken und / oder Krankheiten haben und ob
gesundheitlich und physisch fit sind.

Es besteht ein weltweiter Konsens, dass alle Patienten mit neuroendokrinem Krebs
von einem auf neuroendokrinen Krebs spezialisierten multidisziplindaren Team
untersucht werden sollten, um die bestmogliche Versorgung zu gewahrleisten.

Der Zugang zu den verfugbaren Behandlungen variiert moglicherweise von Land zu Land.

Einer oder mehrere der folgenden Ansatze konnen empfohlen werden:

@ Chirurgie

B Bekampfung lhrer Krankheit durch Verlangsamung oder Stopp des weiteren
Wachstums und / oder der Ausbreitung

@ Linderung oder Nachlassen der eventuell bei Ihnen auftretenden Symptome

Chirurgie: kann zur Entfernung des Krebses und der umliegenden Lymphknoten
angeboten werden. Die Art und der Umfang des Eingriffs hangen von der Stelle, der
GrofRe und dem Ausmal des Krebses ab.

Uberwachung — kann dazu verwendet werden, um zu beurteilen, wie gut die Behandlung
anschlagt, oder in Abstanden zwischen den Behandlungen (das konnen Monate /
Jahre sein). Nicht jeder braucht eine Behandlung - eine Uberwachung kann auch dazu
verwendet werden, um lhren Krebs und Ihren Allgemeinzustand zu Uberprifen und
auf Zeichen einer Veranderung daraufhin zu prufen, ob eine Behandlung in Betracht
gezogen werden muss. Alle Behandlungen haben mdgliche Nebenwirkungen. Daher
ist es wichtig zu wissen, wann die Behandlung fur Sie hilfreich sein kann.

Somatostatinanaloga (SSA) und / oder andere Medikamente kénnen verwendet

werden, um die Sekretion von Hormonen zu regulieren, wenn zu viel produziert

wird. Sie konnen ebenfalls zur weiteren Verlangsamung der Wachstumsrate bei
neuroendokrinem Krebs niedrigen bis mittleren Grades (NET) eingesetzt werden, ganz
gleich, ob sie funktionell aktiv sind.

Die Bhemotherapie kann oral (in Tablettenform) oder intravends (liber eine Vene)
verabreicht werden, um das Tumorwachstum zu verlangsamen oder um die
TumorgrofRe zu verringern. Dies kann die Primarbehandlung bei hochgradigen
Erkrankungen sein, d. h. bei schlecht differenzierten neuroendokrinen Karzinomen
oder kleinzelligen Karzinomen (NEC). Eine Chemotherapie kann auch verwendet
werden, um die Empfindlichkeit von Tumorzellen gegenlber Strahlentherapien zu

erhohen.
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Gezielte molekulare Therapien — konnen oral (in Tablette

eine Vene) verabreicht werden, um das Tumorwachstu
Tumorgrolle zu verringern.

intravends (Uber

samen oder die

Eine Strahlentherapie wird manchmal nach einer Operation verab
dort verbliebene Krebszellen abzutoten. Sie kann auch bei Krebs
der sich Uber den Primarherd hinaus ausgebreitet hat, insbesondere
die Krankheit auf die Knochen ausgebreitet hat. Hier wird sie eingesetzf;
Fortschreiten der Ausbreitung zu kontrollieren und Knochenschmerzen zu

Die Peptidrezeptor-Radionuklid-Therapie (PRRT) kann auch als Radioligand-Therapie
bezeichnet werden - sie setzt eine gezielte Bestrahlung zur Behandlung von
neuroendokrinen Krebszellen ein. Sie kann bei Patienten angewendet werden, bei
denen ein ,positiver‘Scan auf der Grundlage des Somatostatinrezeptors durchgeftihrt
wurde.

Interventionelle Radiologie - durch Techniken wie Embolisation oder Ablation - zur
Behandlung von neuroendokrinem Krebs, der sich auf die Leber ausgebreitet hat.

Enduskupisches Verfahren - Behandlung durch Endoskopie — Koloskopie, Gastroskopie
oder Bronchoskopie — abhangig vom zu behandelnden Bereich.

Klinische Studie - Kiinische Forschung und sichere Entwicklung neuer Therapien sind
unerlasslich, um Menschen mit neuroendokrinem Krebs die bestmdgliche Versorgung
zu bieten. Wir mussen herausfinden, ob Behandlungen nicht nur funktionieren,
sondern auch sicher funktionieren. Die Teilnahme an einem Versuch ist freiwillig.
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Nachuntersuchung — Es gibt von Experten vereinbarte Richtlinien dartiber, wie und wann
die Nachuntersuchung erfolgen soll. In der Praxis ist dies jedoch unterschiedlich

und oft aus gutem Grund. Die Nachuntersuchung sollte fachkundig und evidenz- /
forschungsbasiert sein, aber auch auf Sie zugeschnitten und angemessen fir Ihre
beste Behandlung.

Die optimale Nachsorge bei gynakologischen neuroendokrinen Karzinomen ist
noch nicht endgultig geklart. Daher sollte sich die Betreuung und Nachsorge an
der Histologie, der Einstufung und dem Staging sowie der mdglichen Behandlung
orientieren und sich an nationalen/europaischen Leitlinien orientieren:

f facebook.com/netcancerday

@ European Neuroendocrine Tumor Society - www.enets.org

@ European Society of Medical Oncology — www.esmo.org

@ European Society of Gynaecological Oncology — www.esgo.org
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Resources

@ Internationale Neuroendokrine Krebsallianz (INCA)
www.incalliance.org

@ Die Carcinoid Cancer Foundation
www.carcinoid.org

@  Stiftung fiir neuroendokrine Tumorforschung
www.netrf.org

@  Neuroendokriner Krebs GroBbritannien
www.neuroendocrinecancer.org.uk

@  Verein fiir multiple endokrine Neoplasie-Erkrankungen
www.amend.org
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@ Neuroendokriner Krebs Australien
https://neuroendocrine.org.au

[Z] insta

@  Canadian Neuroendocrine Tumour Society (CNETS)
https://cnets.ca

Die vollstandige Liste der INCA-Mitglieder finden Sie hier:
https://incalliance.org/members/

f facebook.com/netcancerday

Zudem gibt es nationale Wohltatigkeitsorganisationen und Patientenverbande/
Organisationen, die Menschen mit gynakologischen Krebserkrankungen
unterstitzen. Diese kdnnen Uber ENGAGe gefunden werden:

European Network of Gynaecological Cancer Advocacy Groups
https://engage.esgo.org
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