Z kinderkrebsinfo.de

Informationsportal zu Krebs- und Bluterkrankungen bei Kindern und Jugendlichen

Niedriggradig maligne
Gliome (Kurzinformation)

Copyright © 2022 www.kinderkrebsinfo.de

Autor: Maria Yiallouros; Dr. med. habil. Gesche Tallen, erstellt am 20.04.2007,
Freigabe: Dr. med. Astrid Gnekow; Dr. Daniela Kandels, Zuletzt bearbeitet: 20.12.2022

Kinderkrebsinfo wird von der Deutschen Kinderkrebsstiftung geférdert

Kindé
kgﬁbs

S_‘iﬁu‘“._‘:@



‘_/‘ Niedriggradig maligne Gliome (Kurzinformation) Seite 2
Inhaltsverzeichnis
1. Krankheitshild ... et 3
D b= 10T |1 PP 3
3. Formen niedrigmaligner GHOME ..........ooouiiiiiiii e 3
4. UPSACREN .o e 4
5. KrankheitSZEIChEN ... ..o e e 4
5.1. Unspezifische KrankheitSZEIChEN .............ccoiiiiiiiiiii e, 5
5.2. Spezifische KrankheitSzeiChen ......... ... 5
L = To | o ] P 5
6.1. Untersuchungen zum TUMOINACAWEIS ..........c.uiiiiiiiiiiieiie e e e e e e e e e e eaen 6
6.2. Gewebeentnahme zur DiagnOSESICNEIUNG ...........uiiiiiiiiiiiiiii e 6
6.3. Untersuchungen vor Therapiebeginn ...........ccoiiiiiiiii i 6
7. TherapieplanUNG ... et e et 7
S T = 1T F= o o [ o o PP 7
S Tt TR @ o T - (o o TSP 8
8.2. WeiterbehandIUNG ......coouuiiiiiii et 8
I B O 01T 1 aTo 1 1 (=TT o1 = PP 9
8.2.2. Strahlenth@rapi© .........coouiiiiiiiii e e 9
8.2.3. Therapeutische Sonderformen — Patienten mit Neurofibromatose
Oder tUDErOSEr SKIEBIOSE ...t et e e e 10
8.2.4. Aktueller Stand in Deutschland .............ooooiiiiiiiiiii e 10
9. Therapieoptimierungsstudien und Register ... 11
T0. PrOGNOSE ..ttt eaaas 11
11. Weitere Informationen .......cooo i e 12
) (=T = (1 P 13



Niedriggradig maligne Gliome (Kurzinformation) Seite 3

Niedriggradig maligne Gliome
(Kurzinformation)

1.

Krankheitsbild

Niedriggradig maligne (das heil3t, geringgradig bdsartige) Gliome oder Gliome niedriger
Malignitat (kurz auch niedrigmaligne oder niedriggradige Gliome genannt) sind Tumoren
des Zentralnervensystems (ZNS). Sie gehéren zu den soliden Tumoren und entstehen
infolge einer Entartung von Zellen des Gehirns oder Riickenmarks. Da sie direkt vom
Zentralnervensystem ausgehen, werden sie auch als primdre ZNS-Tumoren bezeichnet. Damit
werden sie von Absiedlungen (Metastasen) bosartiger Tumoren abgegrenzt, die in einem anderen
Organ entstanden sind. Prinzipiell kénnen niedrigmaligne Gliome in allen Abschnitten des
Zentralnervensystems entstehen. Am haufigsten kommen sie jedoch im Kleinhirn und in den
zentralen Anteilen des Gro3hirns vor.

Das Wachstum niedrigmaligne Gliomen ist unvorhersehbar. Meist wachsen sie sehr langsam
und auf den Ort der Entstehung begrenzt; in manchen Fallen werden sogar lange Phasen
des Wachstumsstillstands beobachtet. Es kommt aber auch vor, dass ein Tumor schnell und
aggressiv wachst. Generell kann ein niedrigmalignes Gliom im Krankheitsverlauf lebensbedrohlich
sein, da der kndcherne Schadel nur begrenzt Raum flir wachsendes Gewebe bietet und zum
Teil lebenswichtige Hirnregionen betroffen sind. Das Risiko einer Streuung von Tumorzellen
(Metastasierung) uber die Gehirn-Riickenmark-Fliissigkeit (Liquor) ist im Allgemeinen gering.
Lediglich bei Kindern, die bereits im ersten Lebensjahr an einem niedrigmalignen Gliom im Bereich
der Sehbahn erkranken, ist das Risiko etwas héher.

Haufigkeit

Niedriggradig maligne Gliome sind mit etwa 50 % die gréte Gruppe der ZNS-Tumoren bei Kindern
und’Jugendlichen. In Deutschland erkranken pro Jahr tber 250 Kinder und Jugendliche unter
18 Jahren neu an einem niedrigmalignen Gliom. Dies entspricht einer Haufigkeit von zwei bis
drei Neuerkrankungen pro 100.000 Kinder. Niedrigmaligne Gliome kdnnen in allen Altersgruppen
vorkommen. Das durchschnittliche Erkrankungsalter der Patienten liegt bei funf bis sieben Jahren.
Einzelne Unterformen niedrigmaligner Gliome treten bevorzugt in jingeren Altersgruppen auf; so
gibt es einen Haufigkeitsgipfel zwischen zwei und fiinf Jahren. Jungen sind etwas haufiger betroffen
als Madchen (Geschlechterverhaltnis 1,1-1,3 : 1).

Formen niedrigmaligner Gliome

Die groRe Gruppe der niedriggradig malignen Gliome umfasst zahlreiche Tumortypen, die
sich in ihrem feingeweblichen Aufbau und zum Teil hinsichtlich ihrer molekulargenetischen
Eigenschaften unterscheiden. Dartber hinaus kénnen Gliome verschiedene Grade der Bdsartigkeit
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(Malignitat) aufweisen, das heilst, sie wachsen unterschiedlich schnell und sind unter-schiedlich
aggressiv. Entsprechend der Einteilung der Weltgesundheitsorganisation (WHO-Klassifikation)
werden niedrigmaligne Gliome dem WHO-Grad-I oder Il zugeordnet. Héhergradige Gliome (WHO-
Grad-lll- und IV-Tumoren) zahlen zu den hochgradig malignen Gliomen und werden an anderer
Stelle beschrieben.

WHO-Grad-I-Tumoren sind (biologisch) gutartige Gliome, die meist langsam entlang vorhandener
Strukturen wachsen und oft scharf begrenzt sind. Der Tumor kann das umgebende Gewebe durch
sein Wachstum verdrangen, infiltriert dieses aber nicht. Im Unterschied dazu neigen WHO-Grad-
[I-Gliome dazu, diffus in das umgebende Gewebe hineinzuwachsen und sich schneller von ihrem
Ursprungsort aus in andere Bereiche des Zentralnervensystems auszubreiten. Ein Ubergang von
Grad-II-Gliomen zu héhergradigen (hochmalignen) Gliomen, wie er bei Erwachsenen nachweislich
vorkommt, ist im Kindesalter vermutlich selten.

Die verschiedenen (feingeweblichen) Formen der niedrigmalignen Gliome kommen unterschiedlich
haufig vor. Am haufigsten sind pilozytische Astrozytome (Grad I) mit einem Anteil von etwa 50-70
%. Etwa 10 % sind glioneuronale Tumoren (Grad 1), weitere 10 % diffuse Astrozytome (Grad II).
Weitere Informationen zur Einteilung der niedriggradig malignen Gliome nach WHO-KIlassifikation
finden Sie hier.

Ursachen

Die Ursachen fir die Entstehung eines niedriggradig malignen Glioms sind weitgehend unbekannt.
Zwar weils man, dass die Krankheit durch die bésartige Veranderung (Entartung) von Gliazellen
entsteht und dass die Entartung mit Veranderungen im Erbgut der Zelle einhergeht. In den
meisten Fallen bleibt jedoch unklar, warum genetische Veranderungen auftreten und warum sie
bei manchen Kindern zur Erkrankung fuhren, bei anderen nicht. Vermutlich missen verschiedene
Faktoren zusammenwirken, bevor ein niedrigmalignes Gliom entsteht.

Bekannt ist, dass Kinder und Jugendliche mit bestimmten angeborenen Fehlbildungskrankheiten
(zum Beispiel Neurofibromatose Typ 1 [NF 1] oder tuberése Sklerose) ein deutlich erhdhtes Risiko
haben, an einem niedrigmalignen Gliom zu erkranken. So entwickeln beispielsweise bis zu 20 % der
Patienten mit Neurofibromatose Typ 1 niedrigmaligne Gliome, meist im Bereich der Sehbahn oder
im unteren Hirnstamm. Bis zu 15 % der Patienten mit tuberdser Sklerose erkranken vor Erreichen
des Erwachsenenalters an einem subependymalen Riesenzellastrozytom, einer bestimmten Form
des niedrigmalignen Glioms. Aufgrund der Veranlagung fir Tumoren werden solche genetisch
bedingten Krankheitsbilder auch als Krebsprédispositionssyndrome bezeichnet.

Auch durch eine Bestrahlung des Schadels im Kindesalter, zum Beispiel im Rahmen der
Behandlung einer akuten Leukdmie oder eines bdsartigen Augentumors wie dem Retinoblastom,
nimmt das Risiko fiir einen spateren Hirntumor zu.

Krankheitszeichen

Die Krankheitszeichen (Symptome) eines niedrigmalignen Glioms richten sich (wie bei anderen
Arten von ZNS-Tumoren) vor allem nach dem Alter des Patienten und danach, wo sich der Tumor im


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/uid:f6ffe356-66eb-4994-a7a4-c4f7e674f32d

Niedriggradig maligne Gliome (Kurzinformation) Seite 5

Zentralnervensystem befindet und wie er sich ausbreitet. Dabei werden allgemeine (unspezifische)
und lokale (spezifische) Krankheitszeichen unterschieden.

5.1. Unspezifische Krankheitszeichen

Unspezifische Allgemeinsymptome treten unabhangig von der Lage des Tumors auf und
kénnen auch durch andere Krankheiten verursacht sein, die nichts mit einem ZNS-Tumor
zu tun haben. Haufige Symptome sind beispielsweise Kopf- und/oder Rickenschmerzen,
Schwindelgefiihle, Nackensteife, Appetitlosigkeit, Ubelkeit und Erbrechen (bei einem Hirntumor
typischerweise unabhangig von der Nahrungsaufnahme [Nuchternerbrechen] und oft morgens und
im Liegen), Gewichtsverlust, zunehmende Mudigkeit, Leistungsknick, Konzentrationsstérungen
Entwicklungsverzégerungen, Gedeihstérungen und Wesensveranderungen.

Die Ursache fir diese Symptome ist meist der langsam zunehmende Druck im Schadelinneren
(oder Rickenmarkskanal), der direkt durch den wachsenden Tumor bedingt sein kann und/oder
durch eine vom Tumor verursachte Zirkulations- oder Abflussstdérung der Gehirn-Riickenmark-
Fliissigkeit (Liquor). Letztere kann auch zur Bildung eines Wasserkopfes (Hydrocephalus) fihren.
Ein Wasserkopf kann bei Babys und Kleinkindern mit noch offenen Fontanellen unter anderem
durch eine verstarkte Zunahme des Kopfumfanges (Makrocephalus) auffallen.

5.2. Spezifische Krankheitszeichen

Lokale (spezifische) Symptome konnen Hinweise darauf geben, wo sich der Tumor im
Zentralnervensystem befindet und welche Aufgabenzentren er dort beeintrachtigt. So kann ein
niedrigmalignes Gliom im Bereich des Kleinhirns zum Beispiel Gleichgewichts- und Gangstérungen
hervorrufen, wahrend ein Tumor im Gro3hirn mit Krampfanféllen oder ein Tumor im Bereich des
Riickenmarks mit verschiedenartigen Lahmungen einhergehen kann. Auch Seh-, Bewusstseins-
und Schlafstdrungen kénnen, wenn auch oft weniger genau, Hinweise auf die Lage des Tumors
geben.

Gut zu wissen: Krankheitszeichen (Symptome) entwickeln sich bei Kindern und Jugendlichen
mit einem niedrigmalignen Gliom aufgrund des langsamen Tumorwachstums in der Regel
schleichend, teilweise Uber Jahre.

Diagnose

Findet der (Kinder-)Arzt durch Krankheitsgeschichte (Anamnese) und kérperliche Untersuchung
Hinweise auf einen bdésartigen Tumor des Zentralnervensystems, wird er den Patienten in ein
Krankenhaus Uberweisen, das auf Krebserkrankungen bei Kindern und Jugendlichen spezialisiert
ist (Klinik fr padiatrische Onkologie/Hamatologie). Denn bei Verdacht auf einen solchen Tumor
sind umfangreiche Untersuchungen und die Zusammenarbeit von Spezialisten unterschiedlicher
Fachrichtungen notwendig, um festzustellen, ob tatsachlich ein bdsartiger ZNS-Tumor vorliegt und,
wenn ja, um welche Form des Tumors es sich handelt und wie weit sich die Erkrankung im Korper
ausgebreitet hat. Die Klarung dieser Fragen ist Voraussetzung fur eine optimale Behandlung und
fur die Verbesserung der Prognose des Patienten.
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6.1. Untersuchungen zum Tumornachweis

Zur Diagnosestellung flihren — nach erneuter sorgfaltiger Anamnese und korperlicher
sowie neurologischer Untersuchung — zunachst bildgebende Verfahren wie die
Magnetresonanztomographie (MRT) und gelegentlich auch die Computertomographie (CT). Mit
Hilfe dieser Methoden lasst sich in der Regel feststellen, ob ein Tumor des Zentralnervensystems
vorliegt. Auch Lage und GrofRe des Tumors sowie seine Abgrenzung zu Nachbarstrukturen sind
sichtbar. Besteht der Verdacht, dass der Tumor die Sehbahn erfasst, erfolgt zudem eine griindliche
Untersuchung durch einen erfahrenen Augenarzt. Unter Umstanden kénnen Zusatzanalysen, zum
Beispiel eine Untersuchung der Gehirn-Riickenmark-Fliissigkeit (Lumbalpunktion), notwendig sein,
um eine Aussaat von Tumorzellen in den Rickenmarkskanal nachzuweisen beziehungsweise
auszuschlieRen.

6.2. Gewebeentnahme zur Diagnosesicherung

Zur endgultigen Sicherung der Diagnose muss eine Gewebeprobe enthommen werden (Biopsie).
Die Gewebeentnahme kann — je nach Lage des Tumors — durch eine offene Operation, zum Beispiel
wahrend der Tumorentfernung, oder durch eine stereotaktische Biopsie erfolgen. Letzteres spielt
zum Beispiel bei tieferliegenden Hirntumoren eine Rolle, die einer Operation nicht oder nur schwer
zuganglich sind. Da die Biopsie bereits Teil der Gesamttherapiestrategie ist, sollte sie in einem
spezialisierten Zentrum erfolgen. Denn die feingewebliche (histologische) und molekulargenetische
Untersuchung der Proben erfordert haufig eine Vielzahl spezieller Techniken, die nur von einem
auf diesem Gebiet erfahrenen Pathologen durchgefiihrt werden sollten.

Nur in Einzelfallen kann von einer Biopsie abgesehen werden, zum Beispiel bei Patienten (mit und
ohne Neurofibromatose NF I), deren Tumor eindeutig dem Hypothalamus im Zwischenhirn oder der
Sehbahn zugeordnet werden kann und bei denen gleichzeitig eine Gewebeentnahme zu risikoreich
ware. Da man bei Tumoren in dieser Lage weil3, dass es sich in aller Regel um pilozytische
Astrozytome WHO-Grad | handelt, kann im interdiziplindren Team eines kinderonkologischen
Behandlungszentrums in solchen Fallen die Entscheidung getroffen werden, dass sich die
Diagnose ausschlief3lich auf charakteristische Befunde der bildgebenden Verfahren stiitzen soll.

6.3. Untersuchungen vor Therapiebeginn

Behandlungsvorbereitend kénnen weitere Untersuchungen hinzukommen, zum Beispiel eine
Réntgenuntersuchung der Lunge zur Uberpriifung der Lungenfunktion vor einer Narkose sowie
eine Elektrokardiographie (EKG) und Echokardiographie zur Uberpriifung der Herzfunktion. Eine
Elektroenzephalographie (EEG) dient der Untersuchung der Gehirnstrdome beziehungsweise
dem Auffinden von Hirngebieten, die durch den Tumor mdoglicherweise eine erhohte Tendenz
zu Krampfanféllen aufweisen. Auch eine Untersuchung der Hoérfunktion (Audiogramm) sowie
elektro-physiologische Untersuchungen zur Ermittlung der Funktion von Seh-, Ho6r- und
Tastsinn (evozierte Potentiale) kdnnen gegebenenfalls hinzukommen. Wichtig ist vor Beginn
der Behandlung aulRerdem der Nachweis einer eventuell vorhandenen Neurofiboromatose (NF-
Status) oder tuberésen Sklerose, denn das Vorliegen oder Nicht-Vorliegen dieser Erkrankungen ist
mitentscheidend bei der Wahl der Behandlungsstrategie.



Niedriggradig maligne Gliome (Kurzinformation) Seite 7

Umfangreiche Blutuntersuchungen dienen dazu, den Allgemeinzustand des Patienten zu
Uberprifen und festzustellen, ob die Funktionen einzelner Organe (zum Beispiel Nieren und Leber)
beeintrachtigt sind oder Stoffwechselstérungen vorliegen, die vor oder wahrend der Therapie
besonders berlcksichtigt werden missen. Auch die Funktion der Hormondrisen wird Gberprift, um
eine Stérung durch den Tumor oder die Behandlung einschatzen und gegebenenfalls behandeln
zu kénnen. Aus demselben Grund kénnen vor Behandlungsbeginn auch neuropsychologische
Untersuchungen erfolgen. Veranderungen, die mdglicherweise im Laufe der Therapie auftreten,
kénnen anhand solcher Ausgangsbefunde und regelmaRiger Kontrolluntersuchungen zeitig
erkannt und besser beurteilt werden.

Im Hinblick auf eventuell notwendig werdende Bluttransfusionen erfolgt eine Bestimmung der
Blutgruppe erfolgen. Bei Madchen im geschlechtsreifen Alter (ab der ersten Monatsblutung), muss
vor Beginn der Behandlung eine Schwangerschaft ausgeschlossen werden.

Gut zu wissen: Nicht alle Untersuchungen sind bei jedem Patienten notwendig. Andererseits
kénnen eventuell Untersuchungen hinzukommen, die hier nicht erwdhnt wurden. Fragen Sie
Ihren behandelnden Arzt oder das Behandlungsteam, welche Untersuchungen bei lhrem Kind
geplant sind und warum die jeweilige Untersuchung erforderlich ist.

7. Therapieplanung

Wenn die Diagnose feststeht, erfolgt die Therapieplanung. Um die Behandlung mdoglichst
individuell an den Patienten anzupassen, berlcksichtigt das Behandlungsteam bei der Planung
bestimmte Faktoren, die die Prognose des Patienten beeinflussen (so genannte Risiko- oder
Prognosefaktoren).

Wichtige Prognosefaktoren bei Patienten mit einem Gliom niedriger Malignitat sind die Art, Lage
und Ausdehnung des Tumors, die anhand der beschriebenen Diagnoseverfahren ermittelt werden.
Dariber hinaus spielen aber auch das Alter und der Gesundheitszustand des Patienten sowie das
eventuelle Vorliegen einer Phakomatose (Neurofibromatose Typ 1 oder tuberdse Sklerose) eine
wichtige Rolle. All diese Faktoren flieRen in die Behandlungsplanung ein mit dem Ziel, fir jeden
Patienten das jeweils bestmogliche Behandlungsergebnis zu erreichen.

Behandlung

Die Behandlung eines Patienten mit niedrigmalignem Gliom muss in einer kinderonkologischen
Behandlungseinrichtung erfolgen. Dort ist das hoch qualifizierte Fachpersonal (Arzte,
Fachpflegekrafte) auf die Behandlung krebskranker Kinder spezialisiert und mit den modernsten
Therapieverfahren vertraut. Die Arzte dieser Klinikabteilungen stehen in fachorientierten
Arbeitsgruppen in standiger, enger Verbindung miteinander und behandeln ihre Patienten nach
gemeinsam entwickelten und stetig weiter verbesserten Therapieplanen. Ziel der Behandlung ist
eine hohe Heilungsrate bei moglichst geringen Nebenwirkungen und Spatfolgen.
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Die Behandlung besteht im Allgemeinen aus einer Operation zur Entfernung des Tumors
(Neurochirurgie) mit anschliefend kontrollierender Beobachtung. Nur ein Teil der Patienten
bendtigt eine Chemotherapie oder Strahlentherapie.

8.1. Operation

Die Therapie der Wahl bei einem niedrigmalignen Gliom ist die neurochirurgische Tumorentfernung.
Ihre Dringlichkeit richtet sich vor allem nach der Schwere der Krankheitszeichen und der Lage
des Tumors. Grundsatzlich strebt man an, den Tumor vollstandig operativ zu entfernen, denn aus
rickblickenden Untersuchungen weily man, dass das Ausmal der Operation den anschlieRenden
Krankheitsverlauf am starksten beeinflusst. Das heil3t: Eine komplette Tumorentfernung ist in aller
Regel mit einer glinstigen Prognose verbunden.

Die Voraussetzung fir einen solchen Eingriff ist allerdings, dass er mit moglichst geringem
Risiko fur den Patienten durchgeflihrt werden kann und erfolgversprechend ist — dies muss im
interdisziplindren Team diskutiert werden. Denn manche Tumoren lassen sich aufgrund ihrer
Lage im Zentralnervensystem nicht ohne schwerwiegende neurologische Folgeschaden komplett
entfernen, sodass von vornherein das Belassen eines Resttumors geplant werden muss oder nur
eine Gewebeprobe enthommen wird.

Bei Patienten, bei denen der Tumor zu einer Stérung des Nervenwasserflusses und infolgedessen
zu einem Wasserkopf geflihrt hat, sind neben der eigentlichen Tumoroperation zusatzliche
operative MaRnahmen notwendig, um das tUiberschiissige Nervenwasser abzuleiten. So kann zum
Beispiel eine externe Ventrikeldrainage, eine Ventrikulostomie oder die Anlage eines ventrikulo-
peritonealen Shunts [ventrikulo-peritonealer Shunt] angezeigt sein (siehe "Supportivtherapie").

8.2. Weiterbehandlung

Far Kinder, deren Tumor vollstéandig entfernt werden kann, ist lediglich eine Nachbeobachtung
vorgesehen, da nur bei sehr wenigen Patienten mit einem erneuten Tumorwachstum zu rechnen
ist. Wenn eine (vollstandige) Tumorentfernung nicht méglich ist, muss entschieden werden, ob
der Patient zun&chst beobachtet werden kann oder ob eine nicht-chirurgische Therapie, also eine
Chemotherapie oder Strahlentherapie, durchgefiihrt werden muss.

Die Experten sind sich darin einig, dass eine nicht-chirurgische Therapie zum Zeitpunkt der
Diagnosestellung nur begonnen werden sollte, wenn bestimmte schwerwiegende Symptome (zum
Beispiel ein diencephales Syndrom oder ein rascher Verlust der Sehfahigkeit) vorliegen. Denn oft
zeigen Patienten auch nach unvollstandiger Tumorentfernung weder Zeichen von Tumorwachstum
noch schwerwiegende Symptome durch den Tumorrest, so dass sie zundchst (ebenso wie
Patienten nach vollstandiger Resektion) beobachtet werden kdénnen. Darlber hinaus ist die
Uberlebenswahrscheinlichkeit der Kinder und Jugendlichen hoch, selbst wenn der Tumor nur
unvollstandig entfernt werden konnte.

Waéchst der Tumor weiter oder liegen schwere oder in ihrer Auspragung zunehmende
tumorbedingte Symptome vor, sollte zunachst gepruft werden, ob eventuell eine erneute Operation
sinnvoll und risikoarm moglich ist. Ansonsten ist eine Behandlung mit Chemo- und eventuell
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Strahlentherapie vorgesehen. Das Behandlungsteam wird dann vorsichtig den optimalen Zeitpunkt
fur den Behandlungsbeginn und die Art der nicht-chirurgischen Therapie abwagen.

Bis vor einiger Zeit war in erster Linie das Alter des Kindes fir die Entscheidung ausschlaggebend,
ob als nicht-chirurgische Therapie eine Chemo- oder eine Strahlentherapie erfolgen sollte. Eine
Chemotherapie war eher sehr jungen Patienten vorbehalten, fiir die eine Strahlentherapie nicht in
Frage kam. Inzwischen weifd man jedoch, dass eine Chemotherapie die Wirksamkeit einer eventuell
spater folgenden Strahlenbehandlung nicht schmalert. Aus diesem Grund besteht inzwischen
international Einigkeit dariiber, dass die Chemotherapie — bis auf wenige Ausnahmen — als erste
nicht-chirurgische Behandlung eingesetzt werden sollte.

Die chemotherapeutische Behandlung kann — wenn der Tumor weiter fortschreitet oder erneut
wachst — wiederholt werden, eventuell mehrfach und mit anderen Medikamenten. Ziel ist, eine
Strahlentherapie so lange wie méglich hinauszuschieben. Denn vor allem bei jiingeren Kindern
ist das Gehirn aufgrund der noch nicht vollstandig abgeschlossenen Gewebeentwicklung sehr
empfindlich gegenulber einer Bestrahlung und somit das Risiko flr strahlenbedingte Spatfolgen
grof3. Nur wenn der Erfolg nach einer oder mehreren Chemotherapien ausbleibt, ist — je nach
Alter des Kindes — eine Strahlenbehandlung zu erwagen. Bei Patienten unter 1 Jahr oder mit
metastasiertem Tumor sollte auf eine Strahlentherapie verzichtet werden.

8.2.1. Chemotherapie

Bei der Chemotherapie werden zellwachstumshemmenden Medikamenten (Zytostatika)
verabreicht, die darauf abzielen, Krebszellen in ihrem Wachstum zu stoppen oder zu vernichten. Die
Behandlung erfolgt mit mehreren Zytostatika gleichzeitig, um eine moglichst gro3e Wirkung gegen
die bésartigen Zellen zu erzielen. Als Standardmedikamente kommen in Europa vor allem Vincristin
und Carboplatin zum Einsatz. Erganzend oder als Alternative (zum Beispiel bei Unvertraglichkeit
oder einem nicht ausreichenden Ansprechen der Erkrankung auf die Therapie) kdnnen weitere
Zytostatika hinzukommen (zum Beispiel Etoposid, Cyclophosphamid oder Cisplatin).

Im Rahmen der derzeitigen Behandlungsplane besteht die Chemotherapie bei niedriggradig
malignen Gliomen aus zwei groflen Behandlungsabschnitten: der Induktionsphase
(Anfangsbehandlung; Induktionstherapie) und der Erhaltungsphase (Konsolidierungstherapie).
Beide Behandlungsabschnitte sind wiederum in mehrere Behandlungsblécke unterteilt.
Wahrend die erste (intensive) Behandlungsphase die Verkleinerung oder zumindest einen
Wachstumsstillstand des Tumors zum Ziel hat, dient die zweite Chemotherapiephase der Erhaltung
oder sogar Verbesserung der zuvor erzielten Therapieergebnisse.

8.2.2. Strahlentherapie

Eine Strahlentherapie erfolgt mit energiereichen, elektromagnetischen Strahlen, die von aulen
durch die Haut auf die betroffene Region eingestrahlt werden. Sie verursachen Schaden im Erbgut
der Tumorzellen und filhren dadurch zu deren Absterben. Patienten mit einem niedriggradig
malignen Gliom werden in der Regel mit einer Gesamt-Strahlendosis von 50 und 54 Gray (Gy) Uber
einen Zeitraum von flinf bis sechs Wochen behandelt. Moderne Bestrahlungstechniken wie die so
genannte Intensitatsmodulierte Radiotherapie (IMRT) sorgen dafir, Strahlenschaden an gesundem
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Gewebe zu minimieren. Bei manchen Patienten kann anstelle der konventionellen Strahlentherapie
(mit Photonen) auch eine Protonentherapie in Frage kommen, zum Beispiel bei sehr jungen Kindern
oder wenn die Protonentherapie gegeniber einer konventionellen Strahlentherapie deutlich im
Vorteil ist.

8.2.3. Therapeutische Sonderformen — Patienten mit Neurofibromatose oder
tuberdser Sklerose

Patienten mit einer Neurofibromatose Typ 1 haben — abgesehen von einer Veranlagung fir die
Entwicklung multipler Tumoren — haufig bereits bestehende geistige Enwicklungsverzégerungen
aufgrund ihrer Erkrankung. Um eine zusatzliche strahlenbedingte Schadigung des Gehirns
mit entsprechend schwerwiegenden Spatfolgen zu vermeiden, wird in der Regel auf eine
Strahlentherapie verzichtet und stattdessen eine Chemotherapie (zum Beispiel mit Carboplatin und
Vincristin) eingesetzt. Es hat sich auch gezeigt, dass bei Patienten mit Neurofibromatose besonders
gute Ergebnisse mit der Chemotherapie erzielt werden.

Bei Kindern mit tuberoser Sklerose [siehe tuberése Sklerose] und fortschreitenden
subependymalen Riesenzellastrozytom (SEGA, fur englisch: subependymal giant cell astrocytoma)
hat sich die Behandlung mit dem Wirkstoff Everolismus etabliert. Everolismus — ein so
genannter Proteinkinase-Inhibitor oder, noch genauer, mTOR-Inhibitor — hemmt durch Ausschalten
wachstumsférdernder Signale die Vermehrung der Tumorzellen. Es ist fiir Patienten ohne akuten
Hydrocephalus ab einem Alter von drei Jahren zugelassen.

8.2.4. Aktueller Stand in Deutschland

In Deutschland steht aktuell keine Therapieoptimierungsstudie zur Behandlung von Kindern und
Jugendlichen mit niedriggradig malignem Gliom zur Verfigung. Die letzte Studie (SIOP-LGG 2004)
wurde Anfang 2012 fiir die Patientenaufnahme geschlossen, eine neue Studie ist noch nicht
angelaufen, jedoch in Planung.

Von April 2012 bis Ende 2018 wurden Kinder und Jugendliche mit niedrigmalignem Gliom im
Register SIOP-LGG 2004 erfasst. Die Studienzentrale in Augsburg (Leitung Dr. med. A. Gnekow)
stand den behandelnden Kliniken in dieser Zeit beratend mit Therapieempfehlungen zur Seite,
welche auf den Ergebnissen der bewahrten Diagnose- und Behandlungsstandards der Studie
SIOP-LGG 2004 (siehe oben) basierten. Seit Anfang 2019 ist das SIOP-LGG 2004-Register fur die
Patientenaufnahme geschlossen. Patienten, die bis Ende 2018 in das Register gemeldet worden
waren, wurden allerdings bis vor kurzem weiterhin von der SIOP-LGG-Registerzentrale (Augsburg)
betreut.

Wichtig: Seit 01.09.2020 ist die Betreuung durch die SIOP-LGG-Zentrale beendet! Alle bisher
im Rahmen des SIOP-LGG-Registers betreuten Patienten werden gebeten, sich bei Bedarf oder
Fragen an das LOGGIC-Register zu wenden (siehe unten).

Derzeit gibt es das folgende internationale Register fiir Patienten mit niedrigmalignem Gliom:

* LOGGIC-Register: Das LOGGIC-Register (LOGGIC steht fiir Loow Grade Glioma In Children)
erfasst seit dem 01.01.2019 europaweit Kinder und Jugendliche unter 21 Jahren, die neu
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an einem niedriggradig malignen Gliom erkranken. Im April 2019 wurde dariber hinaus die
LOGGIC Core BioClinical Data Bank erdffnet, die der Dokumentation der molekularbiologischen
Eigenschaften der diagnostizierten Tumoren dient. Mit LOGGIC-Register und LOGGIC Core
soll die umfassende (das heil’t, auch die molekulare) Diagnose niedriggradig maligner Gliome
flachendeckend erfasst werden. Ziel sind ein tiefergehendes Verstandnis der Tumorbiologie
und, darauf aufbauend, neue Therapieansatze fur die Behandlung der Patienten mit dieser
Erkrankung. Das LOGGIC-Register befindet sich an der Klinik fiir Padiatrie m.S. Onkologie/
Hamatologie der Charité Berlin unter der Leitung von PD Dr. med. P. Herndiz Driever, die
LOGGIC Core Datenbank am Hopp-Kindertumorzentrum Heidelberg (KiTZ) unter der Leitung
von Prof. Dr. med. O. Witt.

9. Therapieoptimierungsstudien und Register

In den groRen Behandlungszentren werden Kinder und Jugendliche mit niedriggradig malignem
Gliom nach standardisierten Therapieplanen (Protokollen) behandelt. Diese bieten fir alle
Patienten — unter Berucksichtigung ihres Alters zum Zeitpunkt der Diagnosestellung und
in Abhangigkeit von dem Vorliegen von Grunderkrankungen wie der Neurofibromatose
— ein einheitliches Behandlungskonzept flir die nicht-chirurgische Therapie (Chemo- oder
Strahlentherapie) an. Das Ziel der Therapie ist, das Wachstum des Tumors zum Stillstand
zu bringen und daruber hinaus langfristige Beeintrdchtigungen des Patienten zu verringern
(zum Beispiel Minderung der Sehfahigkeit bei Sehbahntumoren). Aus diesem Grund erfolgt die
Behandlung in aller Regel im Rahmen von Therapieoptimierungsstudien und Registern.

Therapieoptimierungsstudien sind kontrollierte klinische Studien, die das Ziel haben, erkrankte
Patienten nach dem jeweils aktuellsten Wissensstand zu behandeln und gleichzeitig die
Behandlungsmaoglichkeiten zu verbessern und weiterzuentwickeln. Patienten, die an keiner Studie
teilnehmen, entweder weil zum Zeitpunkt ihrer Erkrankung keine Studie verfligbar ist oder
weil sie die Einschlusskriterien einer bestehenden Studie nicht erflillen, werden oft in einem
so genannten Register dokumentiert. Die zustandige Studien-/Registerzentrale unterstitzt das
Behandlungsteam in der Regel mit Therapieempfehlungen auf der Grundlage der zum Zeitpunkt
bekannten optimalen Therapie, so dass der Patient auch auRerhalb einer Studie bestmdglich
versorgt ist.

10. Prognose

Die Behandlung von Kindern und Jugendlichen mit einem Gliom niedriger Malignitat hat sich in
den letzten beiden Jahrzehnten dank der Einfihrung verbindlicher Gesamtbehandlungsstrategien
stark gewandelt. Auch moderne Diagnose- und Operationsverfahren wirken sich giinstig aus.
Die meisten Patienten, die an einem niedrigmalignen Gliom erkrankt sind, haben sehr gute
Uberlebenschancen. Uber 90 % aller Patienten tberleben langfristig, davon allerdings viele mit
einem Tumorrest und/oder bleibenden Schaden durch Tumor oder Therapie.

Die Behandlungsmaéglichkeiten und damit auch die Prognose der Erkrankung hangen mal3geblich
von Art und Lage des Tumors sowie seiner Operabilitit ab. So erreichen zum Beispiel
Patienten mit niedrigmalignen Astrozytomen des Gro3hirns und Kleinhirns nach einer vollstandigen
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Tumorentfernung Langzeitiiberlebensraten von bis zu 100 %. Weniger gunstig ist die Prognose bei
nicht vollstdndiger Tumorentfernung oder bei Tumoren in anderen Hirnregionen.

Dariuiber hinaus kdnnen neurologische, besonders aber ophthalmologische, intellektuelle,
hormonelle und psychosoziale Defizite zu einer erheblichen Beeintrachtigung der Lebensqualitat
fihren. Das Ziel zukiinftiger Behandlungskonzepte wird daher sein, nicht nur das Uberleben
der Patienten zu verbessern, sondern durch die Weiterentwicklung risikoangepasster
Behandlungsstrategien auch neurologische, ophthalmologische und neuropsychologische Folgen
von Krankheit und Therapie zu verringern. Die Erfassung der Auswirkung aller Therapien auf
die Lebensqualitat und den Gesundheitsstatus der Patienten wird ein wesentlicher Bestandteil
kiinftiger Studien sein.

11. Weitere Informationen

Die hier vermittelten Informationen sind vor allem auf der Grundlage der unten angegebenen
Literatur, unter Bertcksichtigung der aktuellen Leitlinien und Therapieplane zur Behandlung von
Kindern und Jugendlichen mit niedrigmalignem Gliom und in Zusammenarbeit mit der deutschen
SIOP-LGG-Studienzentrale erstellt worden. Detaillierte Informationen zum Thema erhalten
Sie im ausfiihrlichen Patiententext zum niedrigmalignen Gliom in unserem Informationsportal
www.kinderkrebsinfo.de. Bei weiteren Fragen kdnnen Sie jederzeit lhren behandelnden Arzt
ansprechen.


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/e
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Glossar

Anamnese Krankengeschichte, Entwicklung von Krankheitszeichen; im
arztlichen Anamnesegesprach mit dem Kranken werden Art,
Beginn und Verlauf der (aktuellen) Beschwerden sowie eventuelle
Risikofaktoren (z.B. Erbkrankheiten) erfragt.

Bestrahlung kontrollierte Anwendung ionisierender (hochenergetischer)
Strahlen zur Behandlung von bdsartigen Erkrankungen

Biopsie Entnahme einer Gewebeprobe zwecks anschlieRender (v.a.
mikroskopischer) Untersuchung; sie kann z.B. durch Punktion
mit einer Hohlnadel, unter Anwendung spezieller Instrumente
(z.B. Zangen, Stanzinstrumenten, Sonden) oder operativ mit dem
Skalpell erfolgen.

Blutgruppe erbliche, meist stabile, auf den Zellwdnden von Blut-
und anderen Gewebezellen befindlichen Struktureigenschaften
(Blutgruppenantigene) von Blutbestandteilen (z.B. ABNull-
Blutgruppen);

Bluttransfusion Ubertragung von Blut (Vollblut) oder Blutbestandteilen (z.B.
Erythrozytenkonzentrat, Thrombozytenkonzentrat) von einem
Spender auf einen Empfanger;

Chemotherapie hier. Einsatz von Medikamenten (Chemotherapeutika,
Zytostatika) zur spezifischen Hemmung von Tumorzellen im
Organismus;

Computertomographie bildgebendes, réntgendiagnostisches Verfahren; es erzeugt

durch die computergesteuerte Auswertung einer Vielzahl
von Roéntgenaufnahmen aus verschiedenen Richtungen ein
Bild. Dadurch konnen Schichtaufnahmen von Korperteilen
(Tomogramme, Quer- oder Langsschnitte des menschlichen
Korpers) hergestellt werden.

Echokardiographie Ultraschalluntersuchung des Herzens zur Uberpriifung seiner
Leistungsfahigkeit (Herzfunktion); untersucht und beurteilt
werden u.a. die Lage bzw. Struktur der Herzklappen und -wéande,
die Wanddicke des Herzmuskels, die Grof3e des Herzens und das
ausgeworfene Blutvolumen (Pumpfunktion des Herzens).

Elektroenzephalographie Methode zur Registrierung der elektrischen Gehirnaktivitat;
das Elektroenzephalogramm (ebenfalls EEG abgekirzt) ist die
graphische Darstellung dieser elektrischen Gehirnaktivitat. Durch



Elektrokardiographie

elektromagnetisch

externe Ventrikeldrainage

Fontanelle

Gehirn

Gehirn-Riickenmark-

Flissigkeit

genetisch

Gliazellen

Gliom

GrofR3hirn

Hirnstamm
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seine Auswertung lassen sich Hinweise auf Funktionsstérungen
des Gehirns gewinnen.

Methode zur Registrierung der elektrischen Herzaktivitat

elektromagnetische Strahlen (auch elektromagnetische Wellen)
bestehen aus gekoppelten elektrischen und magnetischen
Feldern; Beispiele elektromagnetischer Strahlung sind Rontgen-
und Gammastrahlung sowie auch Radiowellen, Warmestrahlung
und Licht.

kleiner neurochirurgischer Eingriff, bei dem (berschissige
Gehirn-Rickenmark-Flussigkeit aus den Hirnwasserkammern
(Hirnventrikeln) nach auf3en abgeleitet wird.

naturliche Knochenliicke des Schadeldachs, die bindegewebig
Uberdeckt ist und sich normalerweise bis zum zweiten Lebensjahr
schlief3t

der im Kopf gelegene Teil des Zentralnervensystems (ZNS); das
Gehirn liegt geschutzt in der Schadelhéhle, wird umhdillt von den
Hirnhduten und besteht hauptsachlich aus Nervengewebe.

Flussigkeit, die von Zellen der Hirnventrikel gebildet wird; sie
umspllt Gehirn und Riickenmark, um diese vor Verletzungen zu
schutzen und mit Nahrstoffen zu versorgen.

die (Ebene der) Vererbung bzw. Gene betreffend; vererbt

Bestandteil des Nervengewebes; Gliazellen bilden in erster Linie
das Stutz-, Hull- und erndhrende Gewebe des Nervensystems.

Sammelbezeichnung fir alle von Gliazellen ausgehenden,
vor allem im Gehirn lokalisierten, echten Tumoren des
Zentralnervensystems (z.B. Astrozytome, Oligodendrogliome,
Glioblastome; Ependymome)

grélter und am hochsten entwickelter Gehirnabschnitt. Besteht
aus zwei Hirnhalften (Hemispharen), die durch ein dickes
Nervenblindel (Balken) miteinander verbunden sind. Jede
Hirnhalfte ist auf bestimmte Aufgaben spezialisiert. Die aulRerste
Schicht des Grof3hirns, die Grof3hirnrinde, beherbergt u.a. die
Lern-, Sprech- und Denkféahigkeit sowie das Bewusstsein und
Gedachtnis. Hier liegen auch die Verarbeitungszentren fir
Informationen aus den Sinnesorganen (z.B. Augen, Ohren).

Abschnitt des Gehirns, der den Ubergang zwischen Gehirn
und Rickenmark bildet; es steuert lebenswichtige Funktionen
wie Atmung, Herzfrequenz und Blutdruck und ist fur wichtige

Seite 16



Niedriggradig maligne Gliome (Kurzinformation)

histologisch

Hydrocephalus

Hypothalamus

Kleinhirn

koérperliche Untersuchung

Krampfanfalle

Krebspradispositionssyndrom

Reflexe wie z.B. den Lidschluss-, Schluck- oder Hustenreflex, den
Tranenfluss und die Speichelproduktion zusténdig. Hier liegen
auch die Ursprungsorte der Hirnnerven.

die Gewebe des Korpers betreffend; bei einer histologischen
(feingeweblichen) Untersuchung werden Gewebeproben nach
spezieller Aufbereitung (Herstellung von Gewebeschnitten und
Anwendung bestimmter Farbetechniken) mit dem Mikroskop
untersucht.

Fachbegriff fir Wasserkopf; er entsteht durch eine Erweiterung
der Flussigkeitsraume (Ventrikel) des Gehirns aufgrund
verschiedener Ursachen.

Teil des Zwischenhirns und oberstes Steuerungsorgan
des Hormonsystems. Der Hypothalamus steuert zahlreiche
vegetative Korperfunktionen (z.B. Blutdruck und Herzfrequenz)
und ist das (bergeordente Zentrum der Homdostase.
Er kontrolliert u.a. den Wach-Schlaf-Rhythmus, Hunger
und Durst, Korpertemperatur sowie den Sexualtrieb und
verarbeitet Schmerz- und Temperaturempfinden. Zudem steuert
er die Hirnanhangsdrise (Hypophyse) und regt sie zur
Hormonausschittung an.

Teil des Gehirns, der zwischen GroRhirn und Hirnstamm in der
hinteren Schadelgrube liegt; verantwortlich u.a. fur den richtigen
Ablauf aller Kérperbewegungen; aulerdem mafgeblich an der
Aufrechterhaltung des Gleichgewichts beteiligt.

wichtiger Bestandteil diagnostischer Untersuchungen; beinhaltet
u.a. das Abtasten und Abhdren bestimmter Kérperorgane sowie
das Testen von Reflexen, um Hinweise auf die Art bzw. den
Verlauf einer Erkrankung zu erhalten.

unkontrollierte, krankhafte Entladungen einzelner Nervenzellen
im  Gehirn, die auf die Nachbarzellen Uberspringen.
Man unterscheidet zwischen fokalen und generalisierten
Krampfanféllen. Fokale Anfélle beschrédnken sich auf einen
bestimmten Hirnbezirk. Je nach Hirnbezirk sind die Symptome
unterschiedlich: z.B. Zuckungen einer Koérperhalfte, eines Armes
oder Beines. Generalisierte Nervenentladungen breiten sich tber
weite Hirnbereiche aus und fiihren zum Beispiel zu Zuckungen
der Gliedmalen, plotzlicher Abwesenheit und Bewusstlosigkeit.

genetische Erkrankungen, die neben einem erhéhten Tumorrisiko
Fehlbildungen und geistige Behinderung umfassen konnen.
Nach aktuellen Erkenntnissen entstehen etwa 10 % der
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Leukamie

Lumbalpunktion

Magnetresonanztomographie

Makrocephalus

Malignitat

Metastase

Metastasierung

Krebserkrankungen im Kindes- und Jugendalter aufgrund
einer bekannten erblichen Verdnderung bzw. auf der
Grundlage eines Krebspradispositionssyndroms. Zu den
Krebspradispositionssyndromen zahlen u.a. das Louis-Bar-
Syndrom (= Ataxia teleangiectatica), das Beckwith-Wiedemann-
Syndrom, das Down-Syndrom, das Hippel-Lindau-Syndrom, das
Li-Fraumeni-Syndrom, das MEN-Syndrom, die Neurofibromatose
und das WAGR-Syndrom. Auch die familidre Form des
Retinoblastoms gehdrt dazu.

bdsartige Erkrankung des blutbildenden Systems und haufigste
Krebserkrankung bei Kindern und Jugendlichen (mit ca. 33%);
je nach Herkunft der bodsartigen Zellen unterscheidet man
lymphoblastische und myeloische Leukdmien. Abhangig vom
Krankheitsverlauf (schnell oder langsam) werden akute und
chronische Leukdmien unterschieden.

Einstich in den Wirbelkanal im Bereich der Lendenwirbelsaule,
z.B. zur Entnahme von Gehirn-Rickenmark-Flissigkeit (Liquor)
oder zwecks Verabreichung von Medikamenten (so genannte
intrathekale Behandlung); bei einer Krebserkrankung kann
eine Entnahme und Untersuchung von Liquor dem Nachweis
bdsartiger Zellen dienen; bei erhohtem Hirndruck aufgrund
eines ZNS-Tumors dient die Liquorentnahme ggf. auch einer
Druckentlastung.

bildgebendes  Verfahren; sehr genaue, strahlenfreie
Untersuchungsmethode zur Darstellung von Strukturen im
Inneren des Korpers; mit Hilfe magnetischer Felder werden
Schnittbilder des Korpers erzeugt, die meist eine sehr
gute Beurteilung der Organe und vieler Organveranderungen
ermoglichen.

groRRer Kopf, der beim Kind mit noch offenen Fontanellen durch
einen Wasserkopf (Hydrocephalus), aber auch durch einen
groRen Tumor ohne Wasserkopf verursacht werden kann.

Bdsartigkeit

hier: Tochtergeschwulst, Tumorabsiedlung; Tumor, der durch
Verschleppung von Tumorzellen aus einem anderen Bereich
des Korpers entstanden ist; insbesondere bei bdsartigen
Geschwulsten (Krebs)

Sammelbezeichnung fir einen Krankheitsprozess, bei dem eine
Absiedlung der kranken Zellen iber den Blutweg und / oder das
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lymphatische System in urspriinglich gesunde Korperregionen
stattfindet

Struktur, Bildung, Funktion sowie Wechselwirkungen von DNA
und RNA (untereinander und mit Proteinen) auf molekularer
Ebene betreffend.

Struktur, Bildung, Entwicklung, Funktion und Wechselwirkungen
von Zellen und Zellbausteinen (z.B. Nukleinsauren, Proteine)
auf molekularer Ebene betreffend; im Mittelpunkt stehen die
Analyse der in den Nukleinsdauren (DNA und RNA) gespeicherten
Erbinformation und deren Verarbeitung im Rahmen der
Proteinsynthese sowie die Genregulation.

Wirkstoff, der den mTOR-Signalweg hemmt, welcher eine
malfgebliche Rolle im Zellzyklus spielt. mTOR ist eine bei
allen Saugetieren vorkommene Kinase, d. h. ein kdrpereigenes
Enzym. Es reguliert auf zentraler Ebene verschiedene Prozesse
und steuert den Zellstoffwechsel sowie Wachstum, Reifung und
Vermehrung von Zellen.

Teilgebiet der Chirurgie, das Teile der Diagnostik und die
operative Behandlung von Erkrankungen des Nervensystems
umfasst

erbliche Erkrankung, die zu Tumoren der Nervenscheiden, der
Hirnhaute und der Glia (dem "Bindegewebe" des Nervensystems)
fuhrt. Klinisch und molekulargenetisch lassen sich zwei Formen
der Neurofibromatose unterscheiden, die durch unterschiedliche
genetische Defekte hervorgerufen werden: 1. Die periphere
Neurofibromatose (NF1, auch Recklinghausen-Krankheit): Diese
ist durch so genannte Cafe-au-lait-Flecken auf der Haut und
eine Veranlagung fur verschiedene Tumoren gekennzeichnet
(u.a. Neurofiborome, Gliome des Sehnervs, Irishamartome
sowie Astrozytome und Phaochromozytome). 2. Die zentrale
Neurofibromatose (NF2): Sie ist durch meist (beidseitige)
Neurinome des Hornervs (Acusticus) charakterisiert, die zu
Taubheit, Gesichtslahmungen und geistigen Stérungen fihren
kénnen. Ebenso besteht ein erhdhtes Risiko fur Tumoren
(u.a. Astrozytome, spinale Ependymome). Die Neurofibromatose
gehdrt zu den so genannten Phakomatosen.

die Funktion des Nervensystems / Nervengewebes betreffend

Operationsfahigkeit /-eignung eines Patienten und / oder einer
Erkrankung; ob ein Patient operiert wird, hdngt von seinem
klinischen Zustand ab und davon, ob die Operation im jeweiligen
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Fall eine angemessene und zielfiihrende Behandlungsform
darstellt (Indikation). Die Operationsfahigkeit eines Tumors
richtet sich u.a. nach seiner Lage im Ko&rper und seinem
Wachstumsverhalten. Die Entscheidung, ob ein Tumor operabel
ist, trifft letztlich der Chirurg (in Kooperation mit dem
Behandlungsteam) unter Abwagung und Berlcksichtigung vieler
Faktoren. Verstimmelnde Operationen sind fir den Hei-
lungserfolg heutzutage nicht mehr vertretbar, wenn andere
Behandlungsformen zur Verfligung stehen.

das Auge oder die Augenheilkunde (Ophthalmologie) betreffend

Vorhersage, Voraussicht auf den  Krankheitsverlauf,
Heilungsaussicht

Faktoren, die eine ungefahre Einschatzung des
weiteren Krankheitsverlaufs (d.h. der Prognose) erlauben;
Prognosefaktoren in der Krebsheilkunde sind z.B. die Grole,
Lage und/oder Ausbreitung eines Tumors, seine Bdsartigkeit
oder auch das Alter und der Gesundheitszustand des Patienten.
Welche Faktoren fir den Krankheitsverlauf eine besonders
gewichtige Rolle spielen, hangt von der Art der Krebserkrankung
ab.

Enzyme, die durch chemische Veranderung (Phosphorylierung)
eines Proteins oder eines anderen organischen Molekils zur
Aktivierung, seltener auch zur Inaktivierung dieses Proteins
fuhren.

bdsartiger Tumor der Augen-Netzhaut (Retina), der fast
ausschlieRlich bei Kindern auftritt; insgesamt kommt das
Retinoblastom im Kindes- und Jugendalter — mit 2 % aller
Krebserkrankungen — selten vor. Es gibt erbliche und nicht-
erbliche Formen der Erkrankung. Sowohl ein als auch beide
Augen konnen betroffen sein (unilaterales bzw. bilaterales
Retinoblastom). In sehr seltenen Fallen kann ein erbliches
Retinoblastom auch gemeinsam mit einem Hirntumor (z.B. einem
Pineoblastom) auftreten; in diesem Fall spricht man von einem
trilateralen Retinoblastom.

bildgebendes Verfahren, das durch Anwendung von
Roéntgenstrahlen Organe bzw. Organteile sichtbar macht.

Teil des Zentralnervensystems; seine Hauptaufgabe ist
die Nachrichtenvermittlung zwischen Gehirn und anderen
Kdrperorganen. Das Ruckenmark wird von den drei
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solide

Strahlentherapie

Symptom

Therapieoptimierungsstudie

Rickenmarkshauten und dem kn6chernen Wirbelkanal
schitzend umhiillt.

fest

kontrollierte  Anwendung ionisierender (hochenergetischer)
Strahlen zur Behandlung von bdsartigen Erkrankungen

Krankheitszeichen

kontrollierte klinische Studie, die der optimalen Behandlung der
Patienten dient und gleichzeitig die Behandlungsmdglichkeiten
verbessern und weiterentwickeln soll; die Therapieoptimierung ist
dabei nicht nur auf eine Verbesserung der Heilungsaussichten,
sondern auch auf eine Begrenzung behandlungsbedingter
Nebenwirkungen und Spatfolgen ausgerichtet.
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