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Das Cowden-Syndrom ist ein Tumorprädispositionssyndrom, das von extraintestinalen Malignomen dominiert wird, jedoch auch mit einer intestinalen Mischpolypose – bestehend aus hamartomatösen, ganglioneuromatösen, hyperplastischen, adenomatösen und inflammatorischen Polypen – im oberen und unteren Gastrointestinaltrakt einhergehen kann. Vor dem Hintergrund der Studien und Fallberichte zu Kolonkarzinomen beim Cowden-Syndrom ist bei bekanntem Syndrom ab dem 35. Lebensjahr die jährliche endoskopische Kontrolle des GI-Traktes in Surveillance-Strategien unseres Erachtens gerechtfertigt.

Die ganglioneuromatöse Polyposis ist eine seltene Erkrankung, die häufig mit einer syndromatischen, hereditären Tumorprädisposition einhergeht. Daher sollte bei einer solchen histologischen Diagnose eine weitergehende Diagnostik einschließlich einer humangenetischen Beratung hinsichtlich einer der bekannten Grunderkrankungen erfolgen, bei denen es sich neben dem Cowden-Syndrom auch um eine Neurofibromatose oder ein MEN-Syndrom handeln kann.







[bookmark: FN312-1]


1 Institut für Pathologie, Charité-Universitätsmedizin Berlin, Campus Mitte

      


[bookmark: FN312-2]


2 Medizinische Klinik für Hepatologie und Gastroenterologie, Charité-Universitätsmedizin Berlin, Campus Mitte

      



 

[bookmark: ]

[bookmark: N10A0B]
	
Literatur


	
[bookmark: JR312-1]1 Lloyd KM, Dennis M. Cowden’s disease: a possible new symptom complex with multiple system involvement. Ann Intern Med 1963; 58: 136-142 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-2]2 Nelen MR, Kremer H, Konings IBM et al. Novel PTEN mutations in patients with Cowden disease: absence of clear genotype-phenotype correlations. Eur J Hum Genet 1999; 7: 267-273 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-3]3 Nelen MR, van Staveren CG, Peeters EAJ et al. Germline mutations in the PTEN/MMAC1 gene in patients with Cowden disease. Hum Mol Genet 1997; 6: 1383-1387 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-4]4 Liaw D, Marsh DJ, Li J et al. Germline mutations of the PTEN gene in Cowden disease, an inherited breast and thyroid cancer syndrome. Nat Genet 1997; 16: 64-67 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-5]5 Eng C. Cowden syndrome. J Genet Counsel 1997; 6: 181-191 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: BR312-6]6 Eng CH, Eng C, Burt RW. Cowden Syndrom. In: Bosman F, Carneiro F, Hruban RH, Theise ND, eds. WHO Classification of Tumors of the Digestive System. Lyon: IARC; 2010: 171-173 





Google Scholar





	
[bookmark: JR312-7]7 Stanich P, Pilarski R, Rock J et al. Colonic manifestations of PTEN hamartoma tumor syndrome: case series and systematic review. World J Gastroenterol 2014; 20: 1833-1838 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-8]8 Levi Z, Baris HN, Kedar I et al. Upper and lower gastrointestinal findings in PTEN mutation-positive Cowden syndrome patients participating in an active surveillance program. Clin Transl Gastroenterol 2011; 2: e5 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-9]9 Pilarski R, Burt R, Kohlman W et al. Cowden syndrome and the PTEN hamartoma tumor syndrome: systematic review and revised diagnostic criteria. J Natl Cancer Inst 2013; 105: 1607-1616 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-10]10 Stanich P, Owens V, Sweetser S et al. Colonic polyposis and neoplasia in Cowden syndrome. Mayo Clin Proc 2011; 86: 489-492 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-11]11 Heald B, Mester J, Rybicki L et al. Frequent gastrointestinal polyps and colorectal adenocarcinomas in a prospective series of PTEN mutation carriers. Gastroenterology 2010; 139: 1927-1933 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-12]12 Tan MH, Mester JL, Ngeow J et al. Lifetime cancer risks in individuals with germline PTEN mutations. Clin Cancer Res 2012; 18: 400-407 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-13]13 Trufant JW, Greene L, Cook DL et al. Colonic ganglioneuromatous polyposis and metastatic adenocarcinoma in the setting of Cowden syndrome: a case report and literature review. Hum Pathol 2012; 43: 601-604 





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: JR312-14]14 Bosserhoff AK, Grussendorf-Conen EI, Rübben A et al. Multiple colon carcinomas in a patient with Cowden syndrome. Int J Mol Med 2006; 18: 643-647 





PubMedGoogle Scholar










 









    
  

  
    
      
        

      

    

    
      
        
        


      

    

  


  

  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  




  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  



  







    
    


















  






      

      

  
    Top of Page
  

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

      
        Your Current IP Address: 54.242.37.42
      

    

    

  




      


  
    
  
  
  
    
    
      
        
        
        
        
      
      
      
      
    
  
  




    

    






    

    
      
        
      
    

    
    


    
      
      
      
    

  