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o Insulinoma

Orpha number: 97279

Definicja choroby:
Insulinoma jest najczestszym rodzajem funkcjonalnego endokrynnego nowotworu trzustki (zob. to hasto),
charakteryzujacego sie najczesciej pojedynczymi, matymi zmianami trzustki, ktére powodujg hipoglikemie

hiperinsulinemiczna.

Epidemiologia:

Czestos¢ wystepowania w populacji wynosi 1/1000000-1/250000 (ale jest wyzsza w badaniach
sekcyjnych). Jest ona troche wyzsza w populacji kobiet. Insulinoma jest najczestsza endogenng
przyczyna hipoglikemii hiperinsulinomicznej. W Europie zapadalno$¢ na ziosliwg insulinome wynosi

0,01/100000.

Opis kliniczny:

Insulinoma moze wystapi¢ w dowolnym wieku, ale sredni wiek rozpoznania to 5. dekada zycia. Daje rozne
objawy neuroglikopeniczne oraz ze strony autonomicznego uktadu nerwowego, takie jak drzenie,
kofatanie serca, ostabienie, obfite pocenie sie, zartocznosé, zaburzenia widzenia, dezorientacja, zmiany
zachowania i osobowosci, drgawki i $pigczka. Objawy wystepujg czesciej w okresach postu, éwiczenh
fizycznych lub w sytuacji opdznienia positkéw. 20-40% pacjentow ma nadwage. Insulinoma sg ztosliwe
tylko w 7-10% przypadkdw, a najczestszymi miejscami przerzutow sg wezty chtonne i watroba. Moga by¢
takze zwigzane z zespotem gruczolakowato$ci wewnatrzwydzielniczej typu 1 (MEN1) (zob. to hasto).
Insulinoma pozatrzustkowa najczesciej wystepuje w $cianie dwunastnicy, ale jest niezwykle rzadka.

Nowotwor ten moze byé bardzo rzadko niefunkcjonalny.

Etiologia:
Etiologia jest nieznana. Insulinoma powstaje w komérkach beta wysp trzustkowych, ktére sg rownomiernie
rozmieszczone w catej trzustce. JeSli jest to guz hormonalnie aktywny, objawia sie nadmiernym

wydzielaniem insuliny a tym samym powoduje hipoglikemie.

Metody diagnostyczne:

Podejrzewa sie takie rozpoznanie przy triadzie Whipple’'a (hipoglikemia z poziomami cukru we krwi <50
mg/dL, objawy neuroglikopeniczne oraz natychmiastowe ustgpienie objawoéw po podaniu glukozy) a
potwierdza badanie biologiczne, w tym 72-godzinna préba gtodowa (badanie stezenia insuliny, peptydu C

i proinsuliny podczas hipoglikemii). U pacjentéw z insulinomg stosunek insuliny do peptydu C wynosi >1,0.
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Insulinome mozna zlokalizowaé¢ technikami obrazowania, takimi jak USG brzucha, tomografia

komputerowa i rezonans magnetyczny, a takze ultrasonografia endoskopowa (EUS), angiografia tetnic

oraz dotetnicza stymulacja jonami wapnia.

Rozpoznanie réznicowe:
Rozpoznanie réznicowe obejmuje inne przyczyny hipoglikemii, takie jak uogdlniona choroba watroby,

choroba Addisona (zob. to hasto) i alkoholizm, ale w tych chorobach insulina nie jest podwyzszona.

Poradnictwo genetyczne:
Chociaz wiekszos¢ insulinoma wystepuje sporadycznie, okoto 5% do 10% moze sie wigza¢ z MEN1, ktéry
dziedziczy sie w sposéb autosomalny dominujacy. Poradnictwo genetyczne trzeba oferowaé pacjentom z

insulinoma i MEN1.

Postepowanie i leczenie:

Resekcja chirurgiczna to standardowe leczenie fagodnej insulinomy i jest czesto skuteczne. Inne opcje
leczenia tagodnych insulinoma to wyluszczenie, czesciowa lub srodkowa resekcja trzustki, resekcja
laparoskowa i radykalna. Przed zabiegiem mozna podawac oktreotyd, analog somatostatyny, gdyz moze
skutecznie kontrolowaé poziom glukozy we krwi (nie jest to konieczne w wiekszosci przypadkow). ZtoSliwe
insulinoma wymagajg agresywnej resekcji chirurgicznej (rozszerzona resekcja trzustki i watroby) wraz z
agresywnymi zabiegami wtoérnymi (i.e. chemoembolizacja, radiotermoablacja (RFA)). Pacjentom z guzami
nie kwalifikujgcymi sie do usuniecia nalezy podaé oktreotyd i regularnie kontrolowac glukoze a inhibitory
kinazy biatkowej treoninowo-serynowej (mTOR) sg szczegdlnie skuteczne w regulowaniu hipoglikemii.

Przy ztosliwych insulinoma mozna zastosowac sunitynib.

Rokowanie:

W wiekszosci przypadkow insulinoma sa tagodne a leczenie chirurgiczne skuteczne. Jednak

udokumentowany wspotczynnik przezycia 10 lat oséb ze ztosliwymi insulinoma wynosi 29%.

Recenzent-ekspert: dr Run Yu
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Ttumaczenie: wrzesien 2016

This publication is part of the project / joint action ‘677024 / RD-ACTION’ which has received funding from
the European Union’s Health Programme (2014-2020).

Ten dokument jest prezentowany wytacznie w celach informacyjnych. Zawarte w nim informacje w
zadnym przypadku nie mogg zastapi¢ fachowej opieki medycznej wykwalifikowanych specjalistow
i nie powinny by¢ wykorzystywane jako podstawa do diagnozowania lub leczenia.

W)’ Find more information on the disease and associated services on www.orpha.net 2




orphanet

@) Find more information on the disease and associated services on www.orpha.net 3



