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Zusammenfassung


Die zystische Fibrose ist die häufigste zum Tode führende angeborene Erkrankung in der kaukasischen Bevölkerung. Todesursächlich ist in den meisten Fällen eine respiratorische Insuffizienz bei rezidivierenden pulmonalen Infekten. Seitdem sich aufgrund der verbesserten Therapieoptionen die Lebenserwartung von Patienten mit Mukoviszidose deutlich erhöht hat, konnte in mehreren Kohortenstudien aus den USA und Europa eine vermehrte Entwicklung von Malignomen des Gastrointestinaltrakts nachgewiesen werden. Es existieren auch Fallberichte von Patienten mit Mukoviszidose bei denen es zur Entwicklung von Pankreaskarzinomen kam. 


Im Folgenden berichten wir über einen 35 Jahre alt gewordenen Patienten mit Mukoviszidose, bei dem ein metastasiertes Pankreaskarzinom erst durch die Obduktion histologisch gesichert wurde. Zusätzlich konnte eine low grade appendikale muzinöse Neoplasie (LAMN) der Appendix vermiformis nachgewiesen werden.
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Abstract


Cystic fibrosis is the most common lethal genetic disease in Caucasian population. End-stage lung disease is the most frequent cause of death, however since therapeutic options have improved the life expectancy of patients with cystic fibrosis, increased incidences of gastrointestinal tumors including pancreatic carcinoma have been reported in several cohort studies from the USA and Europe. 


We report about a 35-year-old male patient who died from cystic fibrosis with a pancreatic carcinoma, which was histologically confirmed by autopsy. Additionally a low grade appendiceal mucinous neoplasm (LAMN) was diagnosed.


      



[bookmark: N10B79]
Schlüsselwörter

gastro-entero-pankreatische Tumoren - 
Pankreaskarzinom - 
Mukoviszidose - 
zystische Fibrose - 
Appendixneoplasie - 
LAMN
      



[bookmark: N10B92]
Key words

gastro-entero-pancreatic tumours - 
pancreatic cancer - 
mucoviscidosis - 
cystic fibrosis - 
appendiceal mucinous neoplasm (AMN) - 
LAMN
      




 

[bookmark: ]

[bookmark: N10C5F]
	
Literatur


	
[bookmark: OR058-1]1 Cystic Fibrosis Foundation Patient Registry. 2011 Annual Data Report. 2012 





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-2]2 Maisonneuve P, Marshall BC, Lowenfels AB. Risk of pancreatic cancer in patients with cystic fibrosis. Gut 2007; 56: 1327-1328 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-3]3 Maisonneuve P, Marshall BC, Knapp EA et al. Cancer Risk in Cystic Fibrosis: A 20-Year Nationwide Study From the United States. JNCI Journal of the National Cancer Institute 2013; 105: 122-129 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-4]4 Sheldon CD, Hodson ME, Carpenter LM et al. A cohort study of cystic fibrosis and malignancy. Br J Cancer 1993; 68: 1025-1028 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-5]5 Neglia JP, FitzSimmons SC, Maisonneuve P et al. The Risk of Cancer among Patients with Cystic Fibrosis. N Engl J Med 1995; 332: 494-499 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-6]6 Durno C, Corey M, Zielenski J et al. Genotype and phenotype correlations in patients with cystic fibrosis and pancreatitis. Gastroenterology 2002; 123: 1857-1864 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-7]7 Sharer N, Schwarz M, Malone G et al. Mutations of the cystic fibrosis gene in patients with chronic pancreatitis. N Engl J Med 1998; 339: 645-652 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-8]8 McWilliams RR, Petersen GM, Rabe KG et al. Cystic fibrosis transmembrane conductance regulator (CFTR) gene mutations and risk for pancreatic adenocarcinoma. Cancer 2010; 116 (01) 203-209 





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: BR058-9]9 Husmann G. Krebs in Deutschland: 2005/2006; Häufigkeiten und Trends; eine gemeinsame Veröffentlichung des Robert Koch-Instituts und der Gesellschaft der Epidemiologischen Krebsregister in Deutschland e.V. 7 Aufl. Berlin, Saarbrücken GEKID: Robert Koch-Inst; 2010 





Google Scholar





	
[bookmark: JR058-10]10 Iodice S, Gandini S, Maisonneuve P et al. Tobacco and the risk of pancreatic cancer: a review and meta-analysis. Langenbecks Arch Surg 2008; 393: 535-545 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-11]11 Munck A, Belbari N, de Lagausie P et al. Ultrasonography detects appendicular mucocele in cystic fibrosis patients suffering recurrent abdominal pain. Pediatrics 2000; 105: 921 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-12]12 Hahn H, von Kalle T, Pfadler E et al. Sonographische Appendixdarstellung bei Mukoviszidosepatienten. Fortschr Röntgenstr 1999; 170: 181-184 





Article in Thieme ConnectPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-13]13 Coughlin JP, Gauderer MW, Stern RC et al. The spectrum of appendiceal disease in cystic fibrosis. J Pediatr Surg 1990; 25: 835-839 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR058-14]14 Bradly DP, Gallegos M, Jakate S. Appendiceal mass in an adolescent with cystic fibrosis. Clin Gastroenterol Hepatol 2009; 7: A24 





PubMedGoogle Scholar










 









    
  

  
    
      
        

      

    

    
      
        
        


      

    

  


  

  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  




  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  



  







    
    


















  






      

      

  
    Top of Page
  

  
    
      ©  Georg Thieme Verlag KG | 
      
      
        Imprint |
        Privacy policy statement |
      
      Smartphone Version
      

      
        Your Current IP Address: 34.237.2.137
      

    

    

  




      


  
    
  
  
  
    
    
      
        
        
        
        
      
      
      
      
    
  
  




    

    






    

    
      
        
      
    

    
    


    
      
      
      
    

  