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Η συχνότητα των νευροενδοκρινικών παγκρεατικών όγκων είναι 1-1.5% /100.000 με επίπτωση 2.500 νέα περιστατικά /έτος στις USA. Αποτελούν το 1-2% των παγκρεατικών νεοπλασμάτων και εμφανίζονται σε άτομα ηλικίας 30-60 ετών. Οι όγκοι μπορεί να είναι  Λειτουργικοί ή  Μη λειτουργικοί(15-30%). Οι λειτουργικοί εμφανίζονται με συχνότητα 10/106  αλλά κλινική σημασία έχει το  3.6/106.
Το Ινσουλίνωμα αποτελεί το 70-80% των συμπτωματικών EPTs. Προσβάλλει όλες τις ηλικίες (30-50) και συνήθως τα ινσουλινώματα είναι μικρά, εξαιρέσιμα και  μη μεταστατικά. Σε 10% είναι πολυεστιακά (ΜΕΝ Ι) και στο 90% ιάσιμα. Η εγχειρητική τακτική περιλαμβάνει : Διερεύνηση παγκρέατος με διεγχειρητικό U/S (ευαισθησία 98% με ψηλάφηση). Προτιμάται η εκπυρήνιση του όγκου εάν είναι εφικτή με εναλλακτικές λύσεις η κεντρική ή περιφερική παγκρεατεκτομή (μεγάλοι όγκοι ή σχέση με πόρους). Δεν έχει ένδειξη η  «τυφλή» περιφερική παγκρεατεκτομή. Η Λαπαροσκοπική προσπέλαση έχει επίσης ένδειξη είτε για εκπυρήνιση είτε για περιφερική παγκρεατεκτομή. Παγκρεατική διαφυγή, ψευδοκύστη, συρίγγιο( 15-43%)  είναι οι κυριότερες επιπλοκές. Διάμεση επιβίωση μετά θεραπευτική εκτομή κακοήθους ινσουλινώματος είναι 5 έτη (συνήθως υποτροπή στα 3 έτη).Υποτροπή: 6% 10ετής, 8% 20ετής: χημειοθεραπεία, εμβολισμός, RFA, ανάλογα σωματοστατίνης είναι εναλλακτικές μέθοδοι σε υποτροπή ή μεταστάσεις.

 Το Γαστρίνωμα έχει τυπικά συμπτώματα, εμφανίζεται στα 40-50 έτη και έχει >50% εξωπαγκρεατική εντόπιση. Το 60-70% στη διάγνωση είναι μεταστατικά (λεμφαδένες) και όταν εκδηλώνονται στα πλαίσια ΜΕΝ Ι(20%), είναι  πολυεστιακά και περιλαμβάνουν το δωδεκαδάκτυλο. Το 70-85% όλων των γαστρινωμάτων βρίσκονται στο τρίγωνο που αφορίζεται από τη συμβολή κυστικού με ηπατικό πόρο, δεύτερη και τρίτη μοίρα δωδεκαδακτύλου και κεφαλή παγκρέατος. Το 50-88%  των ZES και 70-100% των MEN1/ZES έχουν 12 δακτυλικό γαστρίνωμα. Τα 12 δακτυλικά γαστρινώματα  είναι < 1 cm, στο βολβό ενώ τα παγκρεατικά γαστρινώματα > 3 cm, οπουδήποτε στο πάγκρεας. Το 25%-50% κακοήθη (ηπατικές μεταστάσεις 
-60%παγκρεατικό,10%12λικό- 5ετής επιβίωση από 90-100% σε 10-20%). Λεμφαδενικές μεταστάσεις  υπάρχουν στο 40%. Η χειρουργική εκτομή για σποραδικό ZES περιλαμβάνει :Δωδεκαδακτυλοτομή κι εκπυρήνιση,





 Εκπυρήνιση από την κεφαλη του παγκρέατος, 





Whipple για ασθενείς με μακρό προσδόκιμο και μεγάλα





 ή πολλαπλά γαστρινώματα




Περιφερική παγκρεατεκτομή.


Δεν υπάρχει συμφωνία για το ρόλο της χειρουργικής σε MEN-1/ZES (συνήθως πολλαπλά γαστρινώματα, καλή πορεία με συντηρητική αγωγή εάν ο όγκος< 1 cm) . Πρέπει να έχουμε υπόψη μας ότι όγκοι <1cm  έχουν 4% ηπατική μετάσταση, 1-3cm 28% και 3-7cm 61%. Άρα υπάρχει σύσταση αν είναι >2 cm: εγχείρηση. Αν συνυπάρχει υπερπαραθυρεοειδισμός η επέμβαση αυτού πρέπει να προηγείται.. Η πενταετής επιβίωση είναι  40%(σποραδικό).
Οι περισσότεροι από τους άλλους  λειτουργικούς όγκους  είναι κακοήθεις όγκοι (WHO group 2), με συχνές ηπατικές μεταστάσεις . Το Γλουκαγόνωμα είναι <1%  των ΕΡT και συνήθως είναι μονήρη και κακοήθη στο 80% και στο 50% εντοπίζονται στην ουρά του παγκρέατος. Δίνουν μεταστάσεις στο ήπαρ και λεμφαδένες. Το Σωματοστατίνωμα εντοπίζεται στην κεφαλή ή περιληκυθική περιοχή. Η Χειρουργική τακτική περιλαμβάνει: 
· Προτιμώνται οι ριζικότερες επεμβάσεις (Whipple, περιφερική παγκρεατεκτομή) με λεμφαδενικό καθαρισμό

· Ηπατεκτομή επιχειρείται εάν μπορεί να αφαιρεθεί > 90% της μεταστατικής νόσου

· Περιεγχειρητική προετοιμασία με ανάλογα σωματοστατίνης

· Γενικά επιτρέπονται ανακουφιστικές κυτταρομειωτικές επεμβάσεις εάν μπορεί να αφαιρεθεί >90% του νεοπλασματικού φορτίου

· Σε επιλεγμένες περιπτώσεις αμφω επινεφριδιεκτομή για όγκους που παράγουν ACTH

Για τη Χειρουργική Αντιμετώπιση Λειτουργικών Όγκων και ΜΕΝ1  πρέπει να λάβουμε υπόψη μας ότι  το ZES είναι στο 50%, ινσουλίνωμα 10%, vipoma 3-5%, glucagonoma <1%. Σε Ινσουλίνωμα (κακόηθες) συστήνεται 80%περιφερική παγκρεατεκτομή ενώ για Glucagonoma, vipoma, και somatostatinoma: ριζικές επεμβάσεις. Σε Γαστρίνωμα: 80%περιφερική παγκρεατεκτομη, λεμφαδενικός καθαρισμός, δωδεκαδακτυλοτομή κι εκπυρήνιση των γαστρινωμάτων (12κτυλο και κεφαλή) είναι επέμβαση εκλογής.


Οι μη λειτουργικοί όγκοι είναι οι συχνότεροι νευροενδοκρινικοί όγκοι του παγκρέατος (68-80% στις πρόσφατες σειρές). Οι περισσότεροι όγκοι είναι καλά διαφοροποιημένα ενδοκρινικά καρκινώματα (WHO group 2). Αμφίβολο το όφελος στην επιβίωση από την εκτομή όγκων <2cm (προσοχή στη Δ/Δ από αδενοκαρκίνωμα). Για προσπελάσιμους μικρούς όγκους εκπυρήνιση (+/- περιφερική παγκρεατεκτομή). Ριζική επέμβαση (Whipple ή περιφερική παγκρεατεκτομή) με λεμφαδενικό καθαρισμό συνιστάται για τους όγκους > 2cm  (πιθανή συναφαίρεση γειτονικών οργάνων).

Σε  Μη Λειτουργικούς όγκους με ΜΕΝ-1 που συνήθως είναι πολλαπλοί (100μm-5mm) συνιστάται ριζική επέμβαση εάν υπάρχει όγκος > 2 cm ενώ εάν όγκος <2 cm, παρακολούθηση(;) ή εκπυρήνιση(;) αφού εάν <10mm έχουν πιθανότητα  4% για μετάσταση, ενώ >10mm 15-52%.
Σε περίπτωση μεταστάσεων στο ήπαρ και μη λειτουργικούς όγκους δε γίνεται κυτταρομειωτική επέμβαση εάν δεν μπορούν να αφαιρεθούν κι οι μεταστάσεις και η εκτομή γίνεται συγχρόνως με την πρωτοπαθή εστία ή σε δεύτερο χρόνο εάν δεν υπάρχει εξωηπατική νόσος με 3 προϋποθέσεις:



Εκτομή>90% του ηπατικού νεοπλασματικού φορτίου



Επαρκές λειτουργικό ηπατικό υπόλειμμα



Νοσηρότητα <30%, θνητότητα<5%
Η χειρουργική εκτομή σε ηπατικές μεταστάσεις δίνει έλεγχο συμπτωμάτων σε 90-100% και πενταετή επιβίωση 60-100%. Ασθενείς <50 ετών με πλήρη εκτομή του πρωτοπαθούς όγκου, χωρίς εξωηπατική νόσο, έχουν υποβληθεί σε μεταμόσχευση ήπατος με πενταετή επιβίωση 36-80%.
Σε περίπτωση που υπάρχει εξωηπατική νόσος  η αντιμετώπιση των μεταστάσεων γίνεται με εμβολισμό, χημειοεμβολισμό, RFA, cryoablation ή διαδερμική έγχυση αλκοόλης. Σε ασθενείς με ανεγχείρητη νόσο αλλά θετικούς υποδοχείς σωματοστατίνης, χρησιμοποιούνται ανάλογα σωματοστατίνης σημασμένα με indium-111 (111In), yttrium-90 (90Y), lutetium-177 (177Lu). Αναφέρονται 
0-40% ανταπόκριση, 50% σμίκρυνση όγκου με διάρκεια 12-37 μήνες. Συστηματική χημειοθεραπεία εφαρμόζεται σε μεταστατική νόσο με συνδυασμό φαρμάκων έχει ανταπόκριση 6-69% με διάρκεια 17-38 μήνες.
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