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Pankreas noroendokrin neoplazmlar (timorler)
(pPNET veya Pan-NEN), pankreasin endokrin
hiicrelerinden kaynaklanan nadir timorlerdir
ve bu nedenle néroendokrin tiimérler (NET ler)
grubuna aittirler. Diinya Saglik Orgiitii (DSO)
kriterlerine gore pNET’ler, proliferasyon belirteci
Ki-67"nin ekspresyon diizeyine gore farkli gruplara
ayrilmaktadir. Grade 1 pNET lerde Ki-67 pozitif-
ligi < %3, Grade 2 pNET’lerde %3-20 ve Grade 3
pNET’lerde >%201dir (1). Histolojik farklilagma ve
Ki-67 pozitiflik yiizdesinin birlesimine gore, noro-
endokrin tiimorler (NET’ler) ve noéroendokrin
kanserler (NEK) olarak ikiye ayrilir (2,3). NEK’ler
tiitm NET lerin yalnizca %10-20’ini olusturur (3).
pNET’ler fonksiyonel (asir1 hormon iireten) ve
non-fonksiyonel (asir1 hormon tiretimi olmayan)
olarak alt bolimlere ayrilabilir (4). Fonksiyonel
olmayan pNET lerin (NF-pNET) prognozu genel
olarak daha kotudir; ¢iinkii pankreas adenokarsi-
nomuna benzer sekilde ¢cok semptoma neden ol-
madan biiytyiip yayilabilirler, aksine fonksiyonel
pNET’ler siklikla spesifik hormonlarin agir1 tireti-
minin neden oldugu semptomlar nedeniyle kolay
teshis edilir.

pNET lerin ¢ogu sporadiktir ancak bazilari, kro-
mozom 11 tizerindeki MEN-1 tiimor baskilayici
gendeki mutasyonlarin neden oldugu otozomal
dominant kalitsal bir sendrom olan tip 1 ¢oklu
endokrin neoplazi sendromu (MEN-1) gibi gene-
tik mutasyonlarla yakindan iligkilidir. pNETler,
MEN-1 hastalarinin  %30-80’inde, von-Hippel
Lindau (VHL) hastahigmin %15’inde ve Tipl
Norofibromatoz'un %10’unda goriiliir. Tuberoz
skleroz (TSC) ile de iliskilendirilebilir ve pNET ler
%2-9 oraninda gorilir. Bu sendromlarla iligkili
pNET'ler siklikla multifokaldir ve sporadik neop-
lazmlara kiyasla hastaligin baslangici daha erken-
dir (3,5).

Fonksiyonel pNET lerin genel prevalansi dii-
stiktiir ve yaklasik 100.000de 1 olarak bildiril-
mistir. Buna karsilik, otopsi ¢aligmalarinda pNET
prevalanst %0,5 ila %1,5’tir. Genel pNET insidan-
s1 yasla birlikte artar; altinc1 ve yedinci dekatlar-
da zirve yapar. Amerika Birlesik Devletlerindeki
SEER veri tabanindan elde edilen veriler, mevcut
goriilme sikliginin 100.000de 0,8 oldugunu gos-
termistir (6).
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