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EINLEITUNG
UND
HINTERGRUND

Das Kraniopharyngeom ist eine seltene Fehlbildung im Be-
reich der Schadelbasis, die bereits vorgeburtlich angelegt
ist. Die Erkrankung ist selten (1-4% der Gehirntumore
im Kindesalter). Der Haufigkeitsgipfel im Kindesalter liegt
zwischen dem 5. und 10. Lebensjahr. Auch im Erwachse-
nenalter kann die Erkrankung auftreten, in der Mehrzahl
zwischen dem 50. und 75. Lebensjahr. Es handelt sich
grundsatzlich um eine gutartige Fehlbildung, also kei-
ne Krebserkrankung. Allerdings kann der Gesamtverlauf
durch die Néhe zu angrenzenden Gehirnanteilen durch-
aus mit einer bdsartigen Erkrankung vergleichbar sein. Die
Nahe zum Sehnerv kann zu Sehbeeintrachtigungen bis hin
zur Erblindung fuhren. In der Hirnanhangdrise (Hypophy-
se) und im Hypothalamus werden Hormone gebildet, die
fr Wachstum, Gewichtsregulation, Pubertatsentwicklung
und Wasserhaushalt verantwortlich sind. Kopfschmerzen,
Sehstérungen oder Ausfallerscheinungen dieser Hormone
sind haufig die ersten Beschwerden der Patienten. Die
Langzeitiberlebensrate der Patienten ist mit 92% hoch.
Dadurch kommt den Spéatfolgen nach Diagnose und Be-
handlung groBe Bedeutung zu. Eine enge Kooperation
von Neurochirurgen, Neuroradiologen, Strahlenthera-
peuten, Onkologen und Endokrinologen ermdoglicht fur
jeden Patienten das bestmogliche Therapiekonzept zu
erarbeiten.

Mitte der 90er Jahre haben wir uns entschlossen, Kin-
der und Jugendliche, die an einem Kraniopharyngeom
erkrankt waren und in Warzburg von Prof. Dr. Sérensen
behandelt wurden, nachzuuntersuchen, um herauszufin-
den, wie die Erkrankung verlaufen ist und die Therapie auf
lange Sicht vertragen wurde. Die Auswertung war sehr
aufschlussreich und wurde im Weiteren ausgedehnt auf
viele andere Kliniken in Deutschland. Die Ergebnisse un-
serer Auswertung (HIT Endo) flossen ein in die Planung
einer Untersuchung, die zum Ziel hatte, alle Kinder und
Jugendliche mit Kraniopharyngeom, die in Deutschland
neu erkranken, zu erfassen.

Diese Untersuchung (KRANIOPHARYNGEOM 2000) wur-
de 2001 begonnen und konnte 2006 erfolgreich abge-
schlossen werden. 124 Patienten aus Uber 100 Kliniken
aus Deutschland, Osterreich und Schweiz nahmen an der
Untersuchung teil. Ziel war es herauszufinden, wie die Be-
handlung des Kraniopharyngeoms verlauft und vertragen
wird, um die betreuenden Kollegen zu beraten hinsichtlich
der bildgebenden Befunde, des neurochirurgischen Vor-
gehens und der weiteren Betreuung der Patienten nach
Operation und/oder Bestrahlung. Ein wichtiges Ergebnis
war die Erkenntnis, dass fur Patienten, deren Kraniopha-
ryngeom nur unvollstdndig operiert werden konnte, neue
Wege zur Vermeidung moglicher Spatfolgen gesucht

werden mussen. Da nach inkompletter Entfernung bereits
frihzeitig und haufig ein Wachstum des verbliebenen
Tumorrestes feststellbar war, wird fur diese Patienten in
unserer Untersuchung KRANIOPHARYNGEOM 2007 ein
neues Vorgehen vorgeschlagen.

In KRANIOPHARYNGEOM 2007 wird untersucht, wann
der optimale Zeitpunkt flr eine Strahlentherapie des
Tumorrestes nach unvollstandiger Operation gekommen
ist. Ein Teil der Patienten, die 5 Jahre oder alter bei unvoll-
standiger Operation sind, wird direkt im Anschluss an die
Operation bestrahlt werden. In einem weiteren Behand-
lungsarm wird die Strahlentherapie bei Wachstum des
Tumorrestes begonnen. Da unklar ist, welcher Therapie-
plan der vertraglichere und effektivere ist, wird die Ent-
scheidung per Randomisation getroffen. Wir verweisen
auf die Aufklarungsbdgen in dieser Broschre.

Das  Protokoll der  Untersuchung  KRANIOPHA-
RYNGEOM 2007 ist im Internet abrufbar unter
www.kinderkrebsinfo.de/kranio2007.

Wird ein Patient und seine Familie mit der Diagnose Kra-
niopharyngeom konfrontiert, besteht groBer Informati-
onsbedarf und es entstehen viele Fragen. Die vorliegende
Broschiire beginnt mit dem Erfahrungsbericht einer Kra-
niopharyngeom-Patientin. Uber die Kraniopharyngeom-
Gruppe ist eine Kontaktaufnahme zu Betroffenen frih-
zeitig nach der Diagnose oder auch im weiteren Verlauf
mdglich (www.kraniopharyngeom.de).

Aufklarungsgesprache vor diagnostischen oder therapeu-
tischen MaBnahmen erfordern haufig die Ubersetzung
durch einen Dolmetscher. Fir die Studie KRANIOPHA-
RYNGEOM 2007 liegen jetzt die Patienteninformation
sowie die Aufklarungsboégen zur Randomisation fir Pa-
tienten mit Kraniopharyngeom, neben Deutsch in 11 eu-
ropaischen Sprachen (Déanisch, Englisch, Franzosisch, Ita-
lienisch, Niederldndisch, Norwegisch, Polnisch, Russisch,
Spanisch, Turkisch) vor.

FUr Ruckfragen stehen wir Ihnen in der Studienzentrale in
Oldenburg gerne jederzeit zur Verfigung.

Prof. Dr. Hermann Miiller (Studienleiter)
Frau Ursel Gebhardt (Studienassistentin)
Frau Sabine Schroder (Dokumentarin)

Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: 0441-403-2072

Fax: 0441-403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de
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KRANIOPHARYNGEOM -
EIN ERFAHRUNGSBERICHT

Kraniopharyngeom — was ist das?

Mein Name ist Denise H. und ich bin heute 26 Jahre alt.
Im Alter von 11 Jahren wurde bei mir ein Kraniopharyn-
geom festgestellt, d.h. ein gutartiger Tumor im Bereich
der Hirnanhangdrtise. Wie mein Leben mit und durch
diese Krankheit verlaufen ist. méchte ich hier im folgenden
schildern.

Eine seltene Erkrankung?

Kraniopharyngeome machen heute ca. 1-4% aller Hirn-
tumore im Kindesalter aus, d.h. etwa jeder 10. Tumor im
Kopf bei Kindern ist ein Kraniopharyngeom.

Doch wenn man selbst oder sein Kind diese Diagnose
bekommt, helfen einem diese Zahlen auch nicht weiter
— man fuhlt sich allein und hilflos.

Auch die Tatsache, dass es sich hier um einen gutartigen
Tumor handelt, der meist aus Zysten und verkalktem Ge-
webe besteht, andert kaum etwas daran, dass man Angst
hat.

Dieser Tumor wird meist bei Kindern zwischen dem 5.
und 10. Lebensjahr festgestellt.

Welche Beschwerden deuten auf ein
Kraniopharyngeom?

Da der Tumor durch seine Nahe zur Hypophyse deren
Funktion beeintrachtigen kann, kénnen viele Hormone
nicht gebildet werden. Es kommt meist zu GbermaBigem
Trinken, standigem Harndrang, Kleinwuchs und Mudig-
keit — alles Anzeichen fir ein Kraniopharyngeom.

Aber nicht nur die Hirnanhangdrise wird durch die Ge-
schwulst beeintrachtigt, auch der Sehnerv kann in Mit-
leidenschaft gezogen werden. Dann treten Sehstérungen
wie Doppelbilder und/oder ein eingeschranktes Gesichts-
feld auf.

AuBerdem kann der Hirndruck steigen, wenn der Tumor
immer mehr Platz im Gehirn einnimmt und damit auch
andere Hirnregionen stért. Daher klagen Kinder mit Kra-
niopharyngeom auch haufig Uber starke Kopfschmerzen,
und sie leiden an Essstérungen. Die Mehrzahl der Betrof-
fenen ist Ubergewichtig, nur in seltenen Féllen sind sie ex-
trem mager.

Bei mir wurde das Kraniopharyngeom im Alter von 11
Jahren festgestellt, nach jahrelanger Suche nach der Ur-
sache fiir meine viel zu geringe Kérperhéhe. Mit 11 Jahren
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war ich nur 1,19 m groBB und wog 19 Kilo. Doch auBBer
der Kérperh6he gab es keinerlei Probleme, daher wurden
meine Eltern von allen Arzten vertréstet: , Sie sind ja auch

nicht groBB”, ,Das dndert sich schon noch, Denise entwi-
ckelt sich einfach spéater”...

Erst ein neuer Kinderarzt erkannte, dass etwas nicht stim-
men konnte und Uberwies mich in eine Kinderpoliklinik.

Was sollte untersucht werden bei ver-
dachtigen Symptomen?

Die meisten Patienten kennen die lange und verzweifelte
Suche nach der Ursache fir ihre Probleme. Doch in vielen
Fallen erkennen die Arzte schon relativ schnell, dass etwas
nicht stimmt — vor allem wenn die Kinder unter Sehsto-
rungen leiden oder standig Kopfschmerzen haben. Doch
bis zur genauen Diagnosestellung folgen meist noch zahl-
reiche Blut-, Speichel-, und Urinuntersuchungen und eine
Computer- oder Kernspintomographie.

Diese Untersuchungen wurden bei mir durchgefihrt und
nach relativ kurzer Zeit stand die Diagnose fest. Natdrlich
fahlten meine Eltern sich damals auch erst einmal ziemlich
hilflos und hatten Angst. Auf der anderen Seite waren sie
aber auch froh, endlich die Ursache gefunden zu haben
und reagieren zu kénnen — das geht in dieser Situation
wahrscheinlich allen so. Ich selbst habe davon aber kaum
etwas mitbekommen — man hat zwar versucht, mir alles
zu erkldren, doch mit 11 Jahren versteht man das noch
nicht alles. Heute bin ich froh, dass ich damals nicht al-
les verstanden habe, denn dadurch hatte ich auch kaum
Angst.

So wusste ich auch nicht so genau, was nun auf mich zu-
kommen wiirde — ich wusste nur, dass wir wieder in eine
andere Klinik mussten:

Wie wird die Erkrankung behandelt?

Wie bei allen anderen Hirntumoren auch, versucht man
auf jeden Fall, das Kraniopharyngeom zu entfernen, da
es im Gehirn zuviel Platz einnimmt und andere Hirnteile in
ihrer Funktion beeintrachtigt.

Wenn mdglich operiert man diesen Tumor — nur wenn er
an einer nicht zuganglichen Stelle sitzt oder die Verfas-
sung des Patienten eine solche OP nicht zulasst, versucht
man den Tumor durch Bestrahlung zu entfernen oder zu
verkleinern.
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Was passiert bei der Operation?

Von der Kinderpoliklinik wurde ich damals in die Neuro-
chirurgie Uberwiesen.

Das Vorgespradch habe ich selbst nicht mitbekommen, da
der Neurochirurg der Meinung war, dass man mich damit
nur verunsichern und verdngstigen wdrde. So hatte ich
auch am Tag der Operation keine Angst, da ich vorher nur
so viel Uber den Eingriff und die Folgen gehért hatte, wie
ich auch tatsdchlich aufnehmen oder verstehen konnte.
Trotzdem haben mir meine Eltern nie etwas verheimlicht
— ich wusste von Anfang an, was mit mir passieren wiirde
und wenn ich meine Eltern etwas gefragt habe, habe ich
immer eine Antwort erhalten.

Da ich noch keine Sehprobleme hatte und auch der Hirn-
druck in Ordnung war, konnte ich den Eingriff noch bis zu
den ndchsten Ferien verschieben, so dass meine Mutter
mit ins Krankenhaus und mein Vater mit meinen Geschwi-
stern mitkommen konnten.

Die Operation verlief erfolgreich, die Chirurgen konnten
den Tumor ganz entfernen, mussten aber die Hypophyse
mit entfernen, da der Tumor sie schon ganz umwachsen
hatte.

Bei der Operation wird, je nach GroéBe und Wachstum
des Kraniopharyngeoms nur der Tumor selbst oder die
gesamte Hypophyse mit dem Tumor entfernt. Manchmal
wird auch nur der Hypophysenstiel durchtrennt, wenn
dieser von dem Tumorgewebe umgeben ist.

Eine solche OP dauert im Schnitt zwischen 8 und 12 Stun-
den, dabei versuchen die Arzte entweder durch die Nase
oder durch einen Schnitt am Kopf an den Tumor heran-
zukommen.

Geheilt — aber nicht gesund?

Kann bei der Operation der gesamte Tumor entfernt wer-
den, ohne die Hypophyse zu beschadigen, hat der Patient
danach keine Probleme oder Einschrankungen mehr.

Wurde aber der Hypophysenstiel durchtrennt oder die
gesamte Hirnanhangdrise mit entfernt, funktioniert die
Hormonproduktion des Kérpers nicht mehr — die Hypo-
physe kann selbst keine Hormone ausschitten und kann
auch an andere Organe keine Befehle zur Hormonaus-
schittung weiterleiten.

Von nun an muss der Patient also alle Hormone in Tablet-
tenform, als Nasenspray oder als Spritze bekommen, da er
ohne Hormone nicht leben kann.

Leider gibt es keine Standardwerte der Hormonmenge im
Korper, d.h. die Menge muss individuell festgestellt wer-
den.

Zurtick auf der Normalstation war auch ich erstmals mit
diesem Thema konfrontiert, auf der Intensivstation habe
ich davon dank des stdndigen Ddmmerschlafes nichts mit-
bekommen.

Insgesamt war ich aber nur noch eine Woche im Kranken-
haus — gerade Zeit genug, um meinen Eltern den Umgang
mit den lebensnotwendigen Medikamenten zu erklaren
und die wichtigsten Hormonwerte zu messen.

Zur Feineinstellung der Hormone wurde ich wieder an
eine wohnortnahe Klinik iberwiesen, damit eine schnel-
lere Kontrolle méglich ist. Die ersten Wochen hat meine
Mutter jeden Tag mit der Klinik telefoniert, um ihnen alles
zu sagen, was ich in der vergangenen Stunde gemacht,
gesagt und wie ich mich gefihlt habe — selbst Aussagen
wie ,,Mein Mund ist f(ihlt sich so trocken an” waren wich-
tig.

Mit der Zeit haben wir dann auch die richtigen Hormon-
mengen herausgefunden, doch die genaue Einstellung
hat lange gedauert.

Meinen Eltern war von Anfang an wichtig, dass ich selbst
mit meinen Medikamenten umgehen konnte und nicht
immer von ihnen abhéngig war. Natirlich haben sie mir
noch geholfen und mich auch mal an eine Dosis erinnert,
denn fir mich war das alles ja auch noch ganz neu — ich
hatte noch nie regelméaBig Medikamente gebraucht und
nun waren es auf einmal so viele.

In den letzten Jahrzehnten haben die Forscher erstaun-
liche Fortschritte bei der Hormonforschung gemacht —
heute kennt man die meisten Hormone des menschlichen
Korpers und die Gberlebenswichtigen Hormone kann man
auch kunstlich herstellen.

Gewohnt man sich an die tagliche
Wachstumshormonspritze?

Am Anfang war das Spritzen von Wachstumshormon eine
Uberwindung fiir mich. Lange habe ich mich davor ,ge-
drtickt” und das lieber meiner Mutter Uberlassen. Aber mit
der Zeit wurde das lastig. Irgendwann habe ich mich dann
doch dberwinden kénnen und habe mich selbst gespritzt
— dadurch war ich nicht nur viel freier und flexibler, es
hat auch lange nicht so ,weh” getan. Wachstumshormon
muss auch heute noch gespritzt werden, da es als Eiweil3-
hormon sonst im Magen ganz einfach verdaut wiirde.
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Die Medikamente waren also bald kein Problem mehr, da-
fur hatte ich mit anderen Problemen zu kdmpfen.

Hilfe! Ich nehme zu - was tun?

Schon direkt nach der OP hatte ich stark zugenommen
und das wurde im Laufe der Zeit noch schlimmer. Lange
Zeit war das flr mich ein echtes Problem, da ich im Spie-
gel nicht mehr mich selbst erkannt habe.

AuBerdem hat man mir und meinen Eltern stdndig ein
schlechtes Gewissen deshalb gemacht. Wir fihlten uns
alle total unverstanden.

Ich habe wegen des Gewichtsproblems alles ausprobiert
— Didten, sogar eine Diatassistentin haben wir zu Rate ge-
zogen, doch nichts hat geholfen. Je néher der néchste Kon-
trolltermin riickte, desto mehr Angst bekam ich und obwoh/
ich immer weniger gegessen habe, habe ich zugenommen.

Erst nach einiger Zeit habe ich endlich den Arzt und die
Klinik gewechselt.

Heute weil3 ich, dass ich nichts dafir kann und seit man
mir keine Vorwdrfe mehr deshalb macht, habe ich auch
kaum mehr zugenommen. AuBerdem kann ich meinen
Koérper heute akzeptieren und habe endlich auch das
Selbstbewusstsein, mich gegen Anfeindungen oder Be-
leidigungen zu wehren.

Das Ubergewicht ist fiir viele Patienten mit Kraniopharyn-
geom ein grofBes Problem. Vielen Patienten geht es dabei
wie mir — sie essen nicht mehr als ihre Altersgenossen, neh-
men aber trotzdem zu. Von anderen Patienten weil3 ich aber
auch, dass sie richtig ,,stichtig” nach bestimmten Lebensmit-
teln sind und das auch nicht kontrollieren kénnen.

Aber nicht alle Kraniopharyngeompatienten leiden unter
Ubergewicht — einige nehmen nach der Operation nicht zu.

Mir hat es auBerdem geholfen, mich mit anderen Betrof-
fenen auszutauschen und ihnen manchmal auch helfen zu
kénnen. Durch dlie Beschéftigung mit der Krankheit und den
Folgen ist mir bewusst geworden, wie gut es mir noch geht.

Viele Patienten mit Kraniopharyngeom leiden auBerdem
unter Sehproblemen, die durch den Tumor entstanden
sind. Wenn dieser nicht rechtzeitig entfernt wurde, konn-
te er den Sehnerv so stark schadigen, dass die Schaden
irreparabel sind. Ein Teil der Patienten ist sogar vollstdndig
erblindet.

In Gespréchen habe ich erfahren, dass die meisten mit den
Sehproblemen relativ gut zurechtkommen, mit einem guten
Training kénnen sie teilweise selbstdndig und alleine leben.
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Aber nicht nur Erkrankungen, die direkt durch diesen Tu-
mor verursacht wurden, machen manchen Patienten zu
schaffen. Vor allem durch das Ubergewicht kommt es zu
Folgeerkrankungen wie Diabetes mellitus oder zu Kno-
chen- und Wirbelsaulenproblemen.

Gemeinsam schaffen wir es!

Bei mir hat sich aufgrund des schnellen Wachstums und
der starken Gewichtszunahme die Wirbelsdule so stark
verbogen, dass diese mit einem Stab wieder aufgerichtet
werden musste.

Aber meiner Meinung nach hat das Leben mit Kraniopha-
ryngeom nicht nur Schattenseiten und man kann damit
teilweise auch ein fast normales und gliickliches Leben
fiihren. Am Anfang sieht es wahrscheinlich erst einmal
so aus, als wirde man mit den Medikamenten und der
ganzen Umstellung nie zurechtkommen. Man meint, man
wird mit jeder Tablette, die man einnimmt, mit jeder Sprit-
ze, die man bekommt, wieder daran erinnert, dass man
krank ist und auch nicht geheilt werden kann.

Doch aus meiner Sicht und mit 15 Jahren Erfahrung kann
ich sagen, dass man das irgendwann nicht mehr denkt
— man wird dann mit jeder Tablette, die man nimmt, mit
Jeder Spritze, die man bekommt, daran erinnert, welches
Gltick man doch hatte, tiberlebt zu haben.

Um so denken und fihlen zu kénnen ist es aber ganz
wichtig, jemanden zu haben, der einen versteht und ei-
nen so akzeptiert, wie man ist. In meinem Fall waren das
meine Eltern, die immer flr mich da waren, denen ich im-
mer alles erzéhlen konnte und die mich trotz ihrer Angs-
te selbstdandig haben werden lassen und mir immer alles
zugetraut haben.

AuBerdem habe ich die Erfahrung gemacht, dass es ganz
wichtig ist, offen mit der Krankheit umzugehen, denn
man muss sich flr nichts schdmen. Nur wenn man offen
ist, hat man die M&glichkeit, von seiner Umwelt (vor allem
in der Schule) Hilfe zu erfahren.

Naturlich verlduft ein Leben mit Kraniopharyngeom nur
selten wie ein ,normales” Leben — es ist aber deshalb
nicht unbedingt weniger lebenswert.
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AUFKLARUNGSBOGEN
FUR PATIENTEN/ELTERN
ZUR ENDOKRINOLOGIE

Warum brauchen manche Hirntumorpatienten Hormone,

obwohl ihre Driisen gesund sind?

Prof. Dr. Hermann Muiller, Oldenburg

Hormone werden von Drisen gebildet und in die Blut-
bahn abgegeben, wo sie zu den Geweben transportiert
werden, um dort ihre Wirkung zu entfalten. Es gibt viele
Hormondrisen an den verschiedensten Stellen des Kor-
pers: z.B. die Schilddrtse im Halsbereich, die Nebennie-
re oberhalb der Nieren, die HirnanhangdrUse, die sich im
Bereich der Schédelbasis sozusagen hinter den Augen
befindet, die Geschlechtsdrisen (Hoden beim Mann und
Eierstocke bei der Frau).

Die Hormonproduktion der Drisen geschieht so, dass die
Hormone bei Bedarf schnell ausgeschuttet werden, die
Hormonproduktion aber auch schnell wieder herunterge-
fahren werden kann, wenn kein Bedarf fir das Hormon
besteht. Diese schnelle Reaktion der Drisen auf den je-
weiligen Bedarf des Kérpers fur das entsprechende Hor-
mon wird dadurch geregelt, dass es im Kdrper mehrere
zentrale Meldestellen gibt, die registrieren, wie der Bedarf
ist. An diesen Meldestellen, die sich Uberwiegend im Ge-
hirn befinden, wird gemessen, wie viel Hormon gerade in
der Blutbahn zur Verfligung steht und wie viel notwendig
wadre, um einen ausreichenden Hormonspiegel zu haben.
Wenn mehr Hormon bendtigt wird, produzieren diese
Meldestationen sogenannte ,stimulierende Hormone”.
Diese EiweiBe werden in die Blutbahn abgegeben, wan-
dern zu den Drisen und fihren dort dazu, dass die Dri-
se bei Bedarf mehr Hormon produziert. Wird weniger
Hormon benétigt, produziert die Meldestation weniger
~stimulierendes Hormon" und signalisiert der DrUse, dass
weniger Hormon produziert werden soll.

Das Schilddriisenhormon (Thyroxin) wird in der Schild-
drise (im Halsbereich) produziert und hat fur den Kor-
per die gleiche Bedeutung wie das Benzin fir ein Auto.
FlieBt zu viel Thyroxin in den Kérper lduft der Organismus
.heiB”. Man schwitzt, das Herz schldgt schnell, der Darm
verursacht Durchfélle, es kann zu Fieber kommen. Wird
zu wenig Thyroxin produziert, bleiben die meisten Stoff-
wechselvorgange fast stehen. Man friert, ist verstopft,
mude, trdge und kommt kaum in die Gange. Die Schild-
drUse untersteht der HirnanhangdrUse als Meldezentrum,
das die Hormonproduktion durch das Thyroxin-stimulie-
rende Hormon (TSH) reguliert.

Auch die Sexualhormone (Ostrogen, Testosteron) wer-
den nur dann ausgeschdittet, wenn die Meldestation in der
Hirnanhangdruse durch Ausschittung von stimulierenden

Hormonen (LH, luteinisierendes Hormon, FSH, follikelsti-
mulierendes Hormon) dazu anregt. Bei Kindern fangt das
in der Pubertat an. Bei Frauen regulieren diese Faktoren
den Zyklus der Monatsblutungen. Ist die Regulation ge-
stort, bleibt die Pubertat aus oder die Monatsblutungen
treten nicht mehr auf.

Das Stresshormon Kortisol wird von der Nebenniere
dann ausgeschittet, wenn die Hirnanhangdrise den Be-
darf registriert und von dort das stimulierende Hormon
ACTH (adrenokortikotropes Hormon) in die Blutbahn aus-
schittet. Im Blut wird ACTH zur Nebenniere transportiert
und fuhrt zur Produktion des Stresshormons Kortisol.
Schwerer Stress liegt immer bei Operationen und hohem
Fieber vor.

Das Wachstumshormon wird direkt in der Hirnanhang-
drlse gebildet. Die Wachstumswirkung wird durch andere
EiweiBe (IGFs) vermittelt. Die Ausschuttung des Wachs-
tumshormons erfolgt immer nur kurz in Schiben und be-
sonders nachts im Schlaf. Neben der Steigerung des Lan-
genwachstums hat das Wachstumshormon aber auch noch
viele andere wichtige Stoffwechselwirkungen (Muskelauf-
bau, Knochenverkalkung, Fettabbau). Aufgrund dieser Ef-
fekte wird es bei nachgewiesenem, schweren Mangel auch
bei ausgewachsenen Patienten medikamentds gegeben.

Das antidiuretische Hormon (ADH) wird im hinteren
Teil der Hirnanhangdruse ausgeschittet und sorgt dafur,
dass wir mit dem Urin nicht zuviel Wasser verlieren. Ein
Mangel an ADH fuhrt immer dazu, dass literweise was-
serklarer Urin gelassen wird. Um nicht auszutrocknen, ver-
spdrt man bei ADH-Mangel (Diabetes insipidus) groBen
Durst und muss zwangslaufig extrem viel trinken. Wird
zuviel ADH verabreicht, lasst man nur noch wenig, dun-
klen und konzentrierten Urin. Das Wasser kann sich im
Kérper ansammeln und wird dann im Gewebe abgelagert
(Odeme).

Bei Hirntumorerkrankungen sind in der Regel die Hormon-
drusen im Korper (Schilddrise, Nebenniere, Eierstdcke und
Hoden) selbst nicht betroffen und gesund!

Die Hirnanhangdrise kann aber aufgrund ihrer Lage in
der Schadelbasis, durch den Hirntumor, Operationen
oder eine Bestrahlung in der Funktion gestort sein. Die
Ausschittung der stimulierenden Hormone versagt. Das
fihrt dazu, dass die Drusen nicht mehr ausreichend von
der Hirnanhangdrise zur Hormonproduktion angeregt
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werden. Bei solchen Ausfallen der Hirnanhangdrise er-
setzt man der Einfachheit halber nicht die ausgefallenen
stimulierenden Hormone der Hirnanhangdrise sondern
die Hormone der gesunden, aber nicht ausreichend sti-
mulierten Drisen.

Pubertat und Fruchtbarkeit: Bei Kindern leitet man
die Pubertat dadurch ein, dass man die Sexualhormone
der Eierstocke (Ostrogen) bzw. der Hoden (Testosteron)
medikamentds verabreicht. Das erméglicht dann eine
normale Pubertat. Aber die Eierstdcke und Hoden stel-
len bei Gabe der Sexualhormone die eigene Hormon- und
Spermienproduktion bzw. den Eisprung ein. Fur jugend-
liche und erwachsene Hirntumorpatienten ist es wichtig
zu wissen, dass sie trotz der hormonellen Stérung frucht-
bar sein kénnen, d.h. ein Kind zeugen bzw. schwanger
werden kénnen. Das funktioniert aber nur dann, wenn
anstatt der Sexualhormone die stimulierenden Hormone
der Hirnanhangdruse (LH und FSH) als Medikament verab-
reicht werden. LH und FSH regen dann den Hoden nicht
nur zur Testosteronproduktion sondern auch zur Spermi-
enbildung an. Bei Frauen kommt es unter Gabe von LH
und FSH zum Eisprung. Die Durchfiihrung einer solchen
Therapie ist aufwendig und wird im Erwachsenenalter bei
Kinderwunsch durchgefihrt.

Hormontherapie:

e Wachstumshormon wird einmal taglich vom Patienten
bzw. den Eltern unter die Haut gespritzt. Ein Zusam-
menhang mit Tumorrickfallen ist nicht nachgewiesen.
Der Beginn der Therapie sollte nach Abschluss der Tu-
morbehandlung individuell festgelegt werden. Behan-
delt wird zunachst bis zum Abschluss des Wachstums.
Jahrliche Handréntgenaufnahmen sind notwendig, um
festzustellen, ob die Wachstumsfugen der Knochen
noch offen sind.

e Schilddriisenhormon (Thyroxin) wird 1x/Tag als Ta-
blette geschluckt. Die Dosierung richtet sich nach der
Konzentration des Schilddriisenhormons im Blut (Kon-
trolle des freien Thyroxin im Blut).

e Stresshormon (Hydrocortison) wird als Tablette meist
dreimal pro Tag (morgens, mittags, abends) genommen.
Die Dosis muss bei groBem korperlichem Stress (Opera-
tion, Fieber, Unfélle u.a.) sofort verdreifacht werden —
sonst kann akute Lebensgefahr drohen (Addison-Krise)!
Auch wenn wegen Durchfall oder Erbrechen die Hydro-
cortisoneinnahme nicht sicher gewahrleistet ist, droht
Gefahr — dann muss der Patient in die Klinik, um ihm
das Hydrocortison ggf. vortbergehend Gber die Vene
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zu verabreichen. Auch im Alltag kénnen sich besonde-
re Stresssituationen ergeben (Sport, Prifung, u.a.). Es
ist wichtig, die Dosierung flexibel zu handhaben und in
solchen vorhersehbaren Situationen das Hydrocortison
vorUbergehend zu steigern.

ADH wird als Tablette oder Uber die Nasenschleimhaut
mittels Spray ca. 2 -3 mal / Tag eingenommen. Bei groB-
er Urin- oder Trinkmenge muss die Dosis eher gesteigert
werden. Bei Wassereinlagerungen im Gewebe muss die
Dosis eher vermindert werden. Die richtige Dosis wird
im Alltag anhand der Trinkmenge und nicht anhand von
Laborwerten bestimmt. Die ,richtige Dosis” kann sich
haufig andern, insbesondere wenn die Aufnahme tber
die Nasenschleimhaut z.B. bei Schnupfen verandert ist.

Sexualhormon (Testosteron beim Mann) wird zur Ein-
leitung und wahrend der Pubertat Uber regelmaBige
intramuskuldre Injektionen verabreicht. Im Erwachse-
nenalter kann die tagliche Testosterongabe mittels Pfla-
ster oder Testosteroncreme Uber die Haut erfolgen. Die
Hoden bleiben bei einer Testosterongabe so klein wie
vor der Pubertdt. Um Fruchtbarkeit zu erzielen, muss
die Therapie im Jugendlichen- oder Erwachsenenalter
auf regelmaBige Gaben des ,stimulierenden Hormons”
umgestellt werden (s.0.).

Sexualhormone (Ostrogene und Gestagene bei der
Frau) werden in Form von Tabletten bzw. fiir Ostrogen
auch in Form von Tropfen taglich genommen. Am Ende
der Pubertat wird eine ,Pille” genommen, die durch
den Gestagenanteil zu Menstruationsblutungen fihrt.
Um Fruchtbarkeit zu erzielen, muss die Therapie im Ju-
gendlichen- oder Erwachsenenalter auf regelmaBige
Gaben des ,stimulierenden Hormons” umgestellt wer-
den (s.0.).

Die verfiigbaren Praparate sind sicher. Regelma-
Bige endokrinologische Kontrolluntersuchungen

sind notwendig. Immer den Notfallausweis da-
bei haben!
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AUFKLARUNGSBOGEN
FUR ERZIEHUNGSBERECHTIGTE

UND PATIENTEN:

Prospektive, multizentrische Untersuchung von Kindern und Jugendlichen
mit Kraniopharyngeom - KRANIOPHARYNGEOM 2007

Studienleiter: Prof. Dr. med. Hermann Muiller, Klinik ftr Allgemeine Kinderheilkunde, Hdmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: 0441-403-2072, Fax: 0441-403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient/in:

geb. am

Bei Ihnen/lhrem Kind wurde die Diagnose eines Kranio-
pharyngeoms gestellt. Das Kraniopharyngeom ist eine
Fehlbildung, die von Gewebe ausgeht, das in seiner Ent-
wicklung bereits embryonal d.h. noch vor der Geburt ge-
stort wurde. Die Grinde fur diese Stérung sind bislang
nicht bekannt. Der auf kernspintomographischen Bildern
sichtbare Tumor ist also keine bosartige Geschwulst son-
dern eine Art Fehlbildung. Allerdings liegt das Kranio-
pharyngeom in direkter Nahe zu Gehirnanteilen, die sehr
wichtig sind fur die korperliche und geistige Entwicklung.
Die Nahe zum Sehnerv kann zu Sehbeeintrachtigungen
bis hin zum Sehverlust fihren. Benachbarte Hirnanteile
wie Hirnanhangdrise (Hypophyse) und Hypothalamus
sind fur die Bildung vieler Hormone verantwortlich, die
fir Wachstum, Gewichtsregulation, Pubertatsentwick-
lung und FlUssigkeitshaushalt verantwortlich sind. Haufig
bestehen die ersten Beschwerden der Patienten in Ausfall-
erscheinungen dieser Hormone, die durch das Kraniopha-
ryngeom hervorgerufen werden. Darlber hinaus werden
in direkter Nachbarschaft zum Kraniopharyngeom Eiwei-

( )
Abb. 1: operative Zugangswege

—_

); j I transnasaler

~ Zugang
Hypophyse

subfrontaler
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Be im Gehirn gebildet, die fur den Tag-Nacht-Rhythmus,
die Konzentrationsfahigkeit und das Essverhalten der Pati-
enten eine wichtige Rolle spielen.

Die Behandlung eines Kindes oder Jugendlichen mit neu
diagnostiziertem Kraniopharyngeom wird meist die Ope-
ration sein. Die Entscheidung Uber das operative Vor-
gehen (wie und wieviel operiert / entlastet werden soll)
wird der Sie betreuende Arzt / Neurochirurg mit lhnen
besprechen. Sie werden darUber aufgeklart werden, dass
das Kraniopharyngeom haufig nicht ganz entfernt wer-
den kann, weil sonst schwere Schaden an den benach-
barten Gehirnanteilen zu befurchten sind. Andererseits
gibt es auch Kraniopharyngeome, die trotz kompletter
Entfernung wiederauftreten. Sollten Teile des Kraniopha-
ryngeoms operativ nicht zu entfernen sein, so muss die
Durchfiihrung einer Bestrahlungstherapie nach der Ope-
ration erwogen werden.

Bis auf wenige Félle, in denen die Hirnanhangdrise (Hypo-
physe und Hypophysenstiel) nicht entfernt werden muss-
te, werden Sie/ wird Ihr Kind nach der Operation regel-
maBig und lebenslang Hormone in Form von Tabletten,
Nasentropfen oder subkutanen Spritzen nehmen mussen.
Ungefdhr die Halfte aller Patienten mit Kraniopharynge-
om entwickeln nach der Behandlung ein z.T. erhebliches
Ubergewicht. Beeintrachtigungen des Sehvermégens, die
vor Operation bestehen, bilden sich haufig nicht zuriick.
Stérungen der Gedachtnisleistung und der Aufmerksam-
keit werden bei Kraniopharyngeompatienten beschrie-
ben. Da bislang ungeklart ist, inwieweit die Behandlung
der Patienten o.g. Folgeerkrankungen verhindert oder
maoglicherweise noch verstarkt, erheben wir Daten zur
Behandlung und zur Gesundheit nach Abschluss der The-
rapie. Ziel unserer Untersuchung ist es, Aussagen dartber
zu machen, welche Form der Behandlung die effektivste
und gleichzeitig schonenste fur Kinder und Jugendliche
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Abb. 2: Kernspintomographie (MRT) des Kopfes eines
Patienten mit normaler Hypophyse

mit dieser Erkrankung ist. Wir wollen Daten zur Diagnos-
tik, Therapie und Nachsorge erheben und auswerten. Ihr
Einverstandnis zur Datenverarbeitung wird mit einem ge-
sonderten Formblatt schriftlich erbeten. Um diese Infor-
mationen Uber die Gesundheit und das Befinden nach der
Behandlung zu erhalten, bedarf es regelmaBiger Nachun-
tersuchungen. Diese Nachuntersuchungen erfolgen fur
alle Patienten drei Monate nach Operation/Behandlung
und anschlieBend in jahrlichem Abstand in der Klinik am
Heimatort. Die Nachuntersuchungen beinhalten:

e korperliche Untersuchung und Messung,
e Kernspintomographische Bilder des Kopfes,
e Augenarztliche Untersuchung,

e Testungen/Fragebdgen zur Intelligenzentwicklung,
Konzentrationsfahigkeit, Essverhalten und gesundheits-
bezogenen Lebensqualitat (entsprechende Fragebdgen
werden lhnen in jahrlichem Abstand zugehen bzw. vom
behandelnden Arzt ausgehandigt werden mit der Bit-
te, diese ausgefillt an die Studienleitung zurtickzusen-
den).

¢ Neuropsychologische Untersuchungen erfolgen in jéhr-
lichen Absténden in der betreuenden Klinik,

e Blutuntersuchungen zu Hormonspiegeln.
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Abb. 3: Kernspintomographie (MRT) des Kopfes eines
Patienten mit Kraniopharyngeom

Wenn bei lhrem Kind das Kraniopharyngeom nur
teilweise entfernt werden konnte und lhr Kind
bei Operation 5 Jahre oder alter war, méchten
wir lhnen einen Vorschlag zur weiteren Behand-
lung machen. Zu lhrer Information verweisen
wir auf unser spezielles Aufklarungsformular
auf den folgenden Seiten.

Uber mégliche Risiken der Verwendung von Kontrastmit-
tel bei der kernspintomographischen Untersuchung wer-
den Sie vom zustandigen (Neuro-) Radiologen aufgeklart.
Die Bestimmung des Knochenalters, sowie der Korperzu-
sammensetzung ist mit einer geringen Strahlenbelastung
behaftet. Die Untersuchung der Kérperzusammensetzung
mittels DEXA empfehlen wir fur Patienten, die eine aus-
gepragtes Ubergewicht nach Operation entwickeln. Die
Untersuchung der Kérperzusammensetzung beinhaltet
eine geringe Strahlenbelastung, die in etwa der einer
Handroéntgenaufnahme vergleichbar ist. Das Knochenalter
wird jahrlich aufgrund einer Rédntgenaufnahme der linken
Hand bestimmt. Die Knochenalterbestimmung ist wichtig,
um die kdrperliche Entwicklung und das Wachstum lhres
Kindes zu beurteilen und ggf. Stérungen frihzeitig zu
erkennen und zu behandeln. Samtliche Untersuchungen
sind nicht schmerzhaft.

Die Zusammenhange zwischen dem haufig drohenden
Ubergewicht und der Kraniopharyngeomerkrankung sind
nur unzureichend bekannt. Die Behandlung der Fettsucht
ist sehr schwierig. Um die Zusammenhange besser zu ver-
stehen und vielleicht in Zukunft auch Behandlungsmog-
lichkeiten anbieten zu kénnen, wollen wir einen Teil des
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operativentnommenen Kraniopharyngeomgewebes bzw. Fall, dass Sie lhre Mitwirkung versagen, entsteht Ihnen
punktierte Zystenflissigkeit und gleichzeitig entnommene bzw. Ihrem Kind daraus kein Nachteil. Sie kénnen Ihr Ein-
Blutproben auf Faktoren untersuchen, die moglicherweise verstandnis jederzeit widerrufen.

fur das Ubergewicht verantwortlich sind.

Die Auswertung erfolgt unter voller Wahrung der arzt-
lichen Schweigepflicht und des Datenschutzes. Ihr Einver-
standnis zu der Datenverarbeitung ist freiwillig. Fir den

4 )
Sorgeberechtigte/r Datum
Patient/in Datum
Gesprachsfuhrende/r Arzt/Arztin Datum
Zeuge/Zeugin Datum
_ J
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PATIENTEN EINES ALTERS
5 JAHRE ODER ALTER
NACH INKOMPLETTER RESEKTION

Aufklarungsbogen zur Randomisation fiir Erziehungsberechtigte und
Patienten > 14 Jahre: Prospektive, multizentrische Untersuchung von Kindern
und Jugendlichen mit Kraniopharyngeom — KRANIOPHARYNGEOM 2007

Studienleiter: Prof. Dr. med. Hermann Muiller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: 0441-403-2072, Fax: 0441-403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient/in:

geb. am

Bei Ihnen/lhrem Kind wurde die Diagnose eines Kranio-
pharyngeoms gestellt. Das Kraniopharyngeom ist eine
Fehlbildung, die von Gewebe ausgeht, das in seiner Ent-
wicklung bereits embryonal d.h. noch vor der Geburt ge-
stort wurde. Die Griinde fur diese Stérung sind bislang
nicht bekannt. Der auf kernspintomographischen Bildern
sichtbare Tumor ist also keine bosartige Geschwulst son-
dern eine Art Fehlbildung. Allerdings liegt das Kranio-
pharyngeom in direkter Nahe zu Gehirnanteilen, die sehr
wichtig sind fir die korperliche und geistige Entwicklung.
Die Néhe zum Sehnerv kann zu Sehbeeintrachtigungen
bis hin zum Sehverlust fihren. Benachbarte Hirnanteile
wie Hirnanhangdrise (Hypophyse) und Hypothalamus
sind fur die Bildung vieler Hormone verantwortlich, die fir
Wachstum, Gewichtsregulation, Pubertatsentwicklung
und Flussigkeitshaushalt verantwortlich sind. Haufig be-
stehen die ersten Beschwerden der Patienten in Ausfalls-
erscheinungen dieser Hormone, die durch das Kraniopha-
ryngeom hervorgerufen werden. Dartber hinaus werden
in direkter Nachbarschaft zum Kraniopharyngeom Eiwei-
Be im Gehirn gebildet, die fur den Tag-Nacht-Rhythmus,
die Konzentrationsfahigkeit und das Essverhalten der Pati-
enten eine wichtige Rolle spielen.

Das Kraniopharyngeom konnte leider nicht ganz
entfernt werden in der Operation.

Die Behandlung eines Kindes oder Jugendlichen mit
neu diagnostiziertem Kraniopharyngeom ist meist die
Operation. Die Entscheidung Uber das operative Vorge-
hen (wie und wie viel operiert/entlastet werden kann)
wurde vom Neurochirurgen, der Sie/lhr Kind operierte,
verantwortungsvoll waéhrend der Operation getroffen.
Im ersten Moment erscheint es enttduschend, dass das
Kraniopharyngeom bei Ihnen/lhrem Kind nicht ganz
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operativ entfernt werden konnte. Aber wir wissen aus
Untersuchungen, dass komplette Entfernungen haufig
zu Verletzungen des benachbarten Hirngewebes fiihren
kénnen, die zu Folgeerkrankungen fihren, fir die keine
wirksame Behandlung verflgbar ist. Insofern erfolgte die
nur teilweise Entfernung des Kraniopharyngeoms, um
diese Folgeerkrankungen aufgrund von operativ be-
dingten Verletzungen zu vermeiden.

Was bedeutet der noch vorhandene Tumorrest des
Kraniopharyngeoms fiir die weitere Gesundheit und
Entwicklung lhres Kindes?

Sollten Teile des Kraniopharyngeoms operativ nicht zu
entfernen sein, so kann die Durchfihrung einer erneuten
Operation, eine Bestrahlungstherapie oder weiteres Ab-
warten erwogen werden. Eine erneute Operation hat ein
hohes Risiko, da zum einen nach der Erstoperation Nar-
ben entstehen, die es dem Operateur schwerer machen,
in einer weiteren Operation die komplette Entfernung zu
erzielen. Eine Strahlentherapie bietet die Moglichkeit, ein
weiteres Wachstum des Tumorrestes moglichst effektiv
zu verhindern. Das abwartende Verhalten hat den Vorteil,
dass man erst bei weiterem Wachstum des Tumorrestes
eine Entscheidung zur Behandlung treffen kann/muss.

Welche Entscheidung zur Behandlung bei verbliebe-
nem Tumorrest ist nun zu empfehlen?

Diese Frage ist aufgrund unserer heutigen Kenntnisse und
der Ergebnisse vorangegangener Untersuchungen nicht
sicher zu beantworten. Eine direkt nach der ersten Ope-
ration durchgefihrte Bestrahlung des verbliebenen Rest-
tumors hatte den Vorteil, dass ein weiteres Tumorwachs-

1
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tum und damit weitere Operationen vermieden werden.
In Voruntersuchungen musste festgestellt werden, dass
Patienten mit gravierenden Spatfolgen und Begleiterkran-
kungen mehr operative Eingriffe hinter sich hatten, als
Patienten, die kaum unter Folgeerkrankungen litten. Bei
Tumorwachstum wurde die Bestrahlung dartber hinaus
die wichtigste Behandlungsmdglichkeit darstellen.

Andererseits ist das Kraniopharyngeom eine Fehlbildung
und kein bdésartiger Krebs. Insofern ist es schwierig vo-
raus zu sehen, ob der verbliebene Resttumor in Zukunft
(wieder) wachsen wird. In der wissenschaftlichen Literatur
wird die Wahrscheinlichkeit eines Wachstums des Tumor-
restes auf lange Sicht zwischen 80% und 100% angege-
ben. In eigenen Untersuchungen haben wir ein Wachs-
tum des Tumorrestes innerhalb der ersten vier Jahre nach
Operation bei der Halfte der Patienten festgestellt.

Was wiirden wir lhnen hinsichtlich der weiteren
Therapie vorschlagen?

Wir mochten lhnen vorschlagen, die Frage des Zeit-
punktes der Strahlentherapie bei Vorliegen eines Tu-
morrestes nach Operation randomisiert zu untersuchen.
Was bedeutet eine Randomisation fur Sie/lhr Kind und
die weitere Therapie? Da wir lhnen keine fundierte Emp-
fehlung geben konnen, ob es besser ware, sofort nach
inkompletter Operation oder erst bei weiterem Wachs-
tum des Tumorrestes zu bestrahlen, mochten wir diese
Frage wissenschaftlich untersuchen. Bei dieser randomi-
sierten Untersuchung wirden wir, wie bei allen anderen
Tumorerkrankungen tblich und mit threr Zustimmung, die
Entscheidung, wann die Bestrahlung des Tumorrestes er-
folgen soll per Zufallsentscheid treffen. Nur so kénnen wir
mit Ihrer Hilfe in einigen Jahren die Frage beantworten,
welcher Zeitpunkt der optimale ist fir die Strahlenthera-
pie eines Tumorrestes nach inkompletter Operation des
Kraniopharyngeoms. Die Zufallsentscheidung betrifft den
Zeitpunkt, an dem eine Strahlentherapie des Tumorrestes
durchgefihrt wird. Die durchzufthrende Strahlentherapie
ist bei bestehendem Tumorrest eine anerkannte und ef-
fektive Therapie, die weitere Folgeerkrankungen verhin-
dern kann. Der Zeitpunkt, wann diese effektive Therapie
zum Einsatz kommen soll, ist bislang unklar und wirde
durch Zufallsentscheidung bestimmt werden.

FUr Patienten, die in die Gruppe mit friher Strahlenthera-
pie nach Operation randomisiert werden, besteht die M&g-
lichkeit, dass eine Bestrahlung auch in den Féllen durch-
gefUhrt wird, bei denen kein Wachstum des verbliebenen
Tumorrestes auftritt. Untersuchungen haben allerdings
gezeigt, dass dies auf lange Sicht nur auf weniger als 10%
der Patienten zutrifft. Das geringe Risiko, dass in wenigen
Fallen eine Bestrahlung durchgefiihrt wird, die im Nach-
hinein nicht notwendig gewesen ware, ist aber gegenu-
ber dem Risiko abzuwdagen, dass eine spate Bestrahlung
oder Operation bei Tumorwachstum eine ausgedehntere
Therapie mit moglichen negativen Auswirkungen auf die
Gesundheit und Heilungschancen nach sich ziehen kann.

Welche Vorteile hat eine Randomisation fiir Ihr Kind
und fiir die wissenschaftliche Untersuchung?

Die Randomisation, d.h. die Zufallsentscheidung hinsicht-
lich des Zeitpunkts der Strahlentherapie fur Sie/lhr Kind
nach inkompletter Entfernung des Kraniopharyngeoms
hat in Anbetracht der aktuellen Kenntnisse aus internati-
onalen Untersuchungen keinen Nachteil. Niemand weiB,
welcher Zeitpunkt fur die Strahlentherapie der optimale
wadre, um Folgeerkrankungen zu vermeiden. Untersu-
chungen in der Vergangenheit deuten darauf hin, dass
die Lebensqualitdt bestrahlter Patienten mit Kraniopha-
ryngeom nicht niedriger war, als die Lebensqualitat nicht
bestrahlter Patienten. Um heraus zu finden, welcher Zeit-
punkt der beste ware, um die notwendige Bestrahlung
durchzufthren, ist eine Zufallsentscheidung fir die wis-
senschaftliche Untersuchung notwendig. Nur so ist es
maoglich, in einer Untersuchung heraus zu finden, welche
Empfehlung hinsichtlich der Bestrahlung gegeben werden
kann.

Fur den Fall, dass Sie/lhr Kind in den Therapiearm mit di-
rekt an die Operation anschlieBender Bestrahlung rando-
misiert werden/wird, ist sichergestellt, dass die Planung
und Durchfuhrung der Bestrahlung durch ein Referenz-
zentrum mitbeurteilt und geprift wird, damit die Bestrah-
lung hochsten Qualitatsstandards entspricht. Die gleichen
Qualitatsstandards und Beurteilung durch das Referenz-
zentrum far Strahlentherapie sind gewahrleistet, wenn
Sie/lhr Kind in den Behandlungsarm mit spaterer Bestrah-
lung randomisiert werden/wird.
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Gibt es Nachteile hinsichtlich der Behandlung fiir Ihr
Kind, die bei Randomisation entstehen?

Es entstehen Ihnen/lhrem Kind keine Nachteile hinsicht-
lich der Behandlung durch die Teilnahme an der Rando-
misierung!

Wenn Sie weitere Fragen zur geplanten Randomisation
haben, stehen wir Ihnen fir Rickfragen gerne zur Ver-
figung.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: 0441-403-2072

Fax: 0441-403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de
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PATIENTEN EINES ALTERS
5 JAHRE ODER ALTER
NACH INKOMPLETTER RESEKTION

Aufklarungsbogen zur Randomisation fiir Patienten von 7-13 Jahre:
Prospektive, multizentrische Untersuchung von Kindern und Jugendlichen mit
Kraniopharyngeom — KRANIOPHARYNGEOM 2007

Studienleiter: Prof. Dr. med. Hermann Mduller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/

Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-Stra3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: 0441-403-2072, Fax: 0441-403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
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Patient/in:

geb. am

Lieber Patient, liebe Patientin,

es ist Dir bekannt, dass Du an einer Geschwulst (Gewebe,
das da nicht hingehort) leidest, die man Kraniopharynge-
om nennt. Das ist ein schwieriges Wort. Deswegen nen-
nen wir das Kraniopharyngeom einfach Kranio, so wie es
auch die meisten Patienten nennen. Das Kranio ist keine
Krebserkrankung und hat daher auch nicht die bésartigen
Eigenschaften von Krebsgeschwulsten. Man weif3 bis heu-
te nicht, warum die Geschwulst entsteht. Es ist aber si-
cher, dass weder Du noch irgendjemand anderes etwas
falsch gemacht hat, was dann zu der Entstehung der Ge-
schwulst gefiihrt hat. Das Kranio ist eine Fehlbildung, die
wahrscheinlich ganz friih, zum Teil schon vor der Geburt
entsteht. Das Kranio ist eine sehr seltene Erkrankung. In
Deutschland erkranken ungeféhr 30 Kinder und Jugendli-
che pro Jahr daran.

Trotzdem muss man das Kranio als Erkrankung sehr ernst
nehmen. Das Kranio liegt ndmlich im Kopf hinter den Au-
gen an einem Ort, wo sich viele wichtige Teile des Gehirns
befinden. In direkter Nachbarschaft zum Kranio liegt der
Sehnerv, mit dem man sieht. Die Hirnanhangdrise liegt
auch direkt neben dem Kranio. In dieser Drise werden
Hormone gebildet, die man braucht, um zu wachsen, in
die Pubertdt zu kommen und geniigend Energie zu haben,
um fit zu sein. Maglicherweise hattest Du schon solche
Beschwerden, bevor das Kranio festgestellt wurde. Das
kam wahrscheinlich daher, dass das Kranio gewachsen
war und auf die DrUse und den Sehnerv gedrtickt hat.

Das Kranio konnte in der Operation leider nicht
ganz entfernt werden.

Bei der Operation ist es nicht gelungen, das Kranio ganz
heraus zu operieren. Im ersten Moment war das sicher eine
Enttduschung fiur Dich und Deine Eltern. Aber Du musst
Dir klar machen, dass es zu geféhrlich gewesen ware, das
Kranio ganz heraus zu schneiden. Weil viele wichtige Or-
gane neben dem Kranio liegen, muss man ganz vorsichtig
operieren, um nichts in der Nachbarschaft zu verletzen.
Wenn das Kranio in die Nachbarschaft eingewachsen war,
kann man die Geschwulst nicht ganz heraus schneiden,
ohne dass die wichtigen Organe in der Nachbarschaft ver-
letzt werden. Wir hoffen, dass Du verstehst, dass man das
Kranio deswegen nicht ganz entfernen konnte, weil alle
wollen, dass es Dir nach der Operation gut geht.

Was wird jetzt mit dem Rest des Kranios?

Erst mal ist es wichtig, dass Du Dich gut erholst von der
Operation. Aber wir missen uns schon Gedanken ma-
chen, was mit dem Rest des Kranios passieren wird. Bei
anderen Patienten hat man gesehen, dass der Rest des
Kranios sehr hdufig wieder anfangt zu wachsen. Deswe-
gen ist es wichtig, gemeinsam mit Dir, Deinen Eltern und
den Arzten zu tberlegen, was wir tun sollen.

Wenn noch ein Rest des Kranios nach der Operation ge-
blieben ist, so kann man noch mal versuchen zu operie-
ren. Eine weitere Operation ist meist nicht einfach. Nach
der ersten Operation entstehen neben dem Kranio Nar-
ben, die es schwerer machen, im zweiten Versuch die
Geschwulst ganz zu entfernen. Man kann den Rest des
Kranios auch mit Strahlen behandeln ohne noch mal zu
operieren. Bei einer Behandlung mit Strahlen werden von
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auBen Rontgenstrahlen in den Kraniorest gestrahilt.

Die Strahlen machen das Gewebe des Kranios kaputt. Du
kennst vielleicht eine dhnliche Situation von Réntgenauf-
nahmen oder dem Computertomogramm (CT), die durch-
gefuhrt wurden, um Bilder zu machen.

Bei einer Bestrahlung werden die Rontgenstrahlen sehr
viel hoéher dosiert, so dass der bestrahlte Rest danach
nicht mehr wachsen kann. Du musst bei der Bestrahlung
eigentlich nur fur eine Minute ruhig liegen und darfst Dich
nicht bewegen. Die Bestrahlungstherapie wird allerdings
ca. 5-6 Wochen dauern, mit jeweils einer Bestrahlung pro
Tag. Man bestrahlt nur den Kraniorest.

Wann sollen wir anfangen mit der Strahlen-
behandlung?

Wann man den Rest des Kranios am besten mit Strahlen
behandelt, weil3 niemand genau. Die einen sagen, dass es
besser ist, bald mit Strahlen zu behandeln, damit der Rest
nicht wieder wachst. Wir wissen, dass ein zu langes War-
ten und maogliche weitere Operationen nicht so gut sind
fur Deine Gesundheit. Eine weitere Moglichkeit ware, zu
warten bis der Rest des Kranios wieder wéachst und dann
die Strahlentherapie durchzufiihren. Was nun die bessere
Entscheidung ist, wei3 im Moment niemand. Deswegen
ware es auch viel verlangt, wenn Du das entscheiden soll-
test.

Unser Vorschlag

Da es keine sicheren Erfahrungen gibt, wann der beste
Zeitpunkt ware, wirden wir den Zufall entscheiden las-
sen. Eine solche Zufallsentscheidung (auch Randomisation
genannt) machen wir, um dann in Zukunft besser zu wis-
sen, wann der beste Zeitpunkt ware. Die Strahlenbehand-
lung ist in jedem Fall die Gleiche und wird in beiden Fallen
gleich gut gemacht. Wir wirden nur entscheiden, wann
sie stattfindet. Entweder wirden wir entscheiden, dass
relativ bald (4 Monate) nach der letzten Operation die
Strahlenbehandlung begonnen wird, oder die Strahlen-
therapie wird erst spater nach neuen Bildern bei Wachs-
tum des Kraniorestes beginnen.

Gibt es Vorteile oder Nachteile?

Nein. Es gibt keine Vor- oder Nachteile — egal, wie die
Entscheidung zum Beginn der Strahlentherapie getroffen
wird.

Wenn Du weitere Fragen hast, wende Dich bitte an
Deine Arzte oder melde Dich per Tel., Fax oder E-Mail:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

Tel.: 0441-403-2072

Fax: 0441-403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

(" )
Sorgeberechtigte/r Datum
Patient/in Datum
Gesprachsfiihrende/r Arzt/Arztin Datum
Zeuge/Zeugin Datum
N\ J
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INFORMATIONSBLAD

TIL PARGRENDE
OG PATIENTER:

Prospektivt multicenterstudie af bern og unge med kraniefaryngeom -

CRANIOPHARYNGIOMA 2007

Studieleder: Prof. Dr. med. Hermann Mdiller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hdmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, TIf.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient:

fgdt den

Dit barn er diagnosticeret med kraniefaryngeom. Kra-
niefaryngeomet er en misdannelse, der kommer fra vaev,
der blev misdannet under dets udvikling; maske allerede
pa fosterstadiet. Arsagerne til denne defekt er stadig
ukendte. Den tumor der ses pa en magnetisk resonans-
skanning er derfor ikke en ondartet svulst, men mere en
slags misdannelse. Kraniefaryngeomet ligger imidlertid
meget taet pa hjernestrukturer, der er meget vigtige for
fysisk og mental udvikling. Beliggenheden taet pa syns-
nerverne kan fare til nedsat syn og maske blindhed. Tilsta-
dende hjernestrukturer som hypofysen og hypotalamus’en
er ansvarlige for produktionen af mange hormoner, som
hver for sig er ansvarlige for vaekst, vaegtregulering, udvik-
ling i puberteten og vaeskebalance. De fgrste symptomer
pa et kraniefaryngeom viser sig ofte som mangler i disse
hormoner. | tillaeg opbygges proteiner i direkte naerhed af
kraniefaryngeomet, og disse spiller en vigtig rolle i patien-

ternes dggnrytme, koncentrationsevne og spisevaner.

( )
Fig. 1: Kirurgiske adgange
/? subfrontal

adgan
A gang
j I transnasal
d adgang
hypofyse U=
_ J
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Behandlingen af et barn eller en ung person med ny-
ligt diagnosticeret kraniefaryngeom er oftest operation.
Din leege/neurokirurg vil tale med dig om det kirurgiske
indgreb (hvordan og hvor meget bgr der opereres/fjernes).
Du vil blive informeret om, at kraniefaryngeomet ofte ikke
kan fjernes fuldstaendigt, fordi tilstadende hjernestrukturer
ville udsaettes for alvorlige skader derved. Pa den anden
side er der kraniefaryngeomer, der genopstar pa trods af
total fjernelse. Hvis dele af kraniefaryngeomet ikke kan
fiernes kirurgisk, skal en eventuel stralebehandling efter
operationen overvejes.

Med undtagelse af enkelte tilfaelde, hvor hypofysen (hy-
pofyse og hypofysestilk) ikke skal fjernes, skal du/dit barn
have hormoner i form af piller, naesedraber eller subkutane
indsprajtninger resten af livet. Omkring halvdelen af alle
kraniefaryngeom-patienter bliver meget overvaegtige ef-
ter behandling. Forringet syn, som optreeder inden opera-
tionen, vil ofte vaere vedvarende. Nogle kraniefaryngeom-
patienter har svaekket hukommelse og opmarksomhed.

Da det stadig er usikkert, i hvilken grad behandling af
patienter forhindrer eller sagar forveerrer de fgrnaevnte
falgesygdomme, indsamler vi oplysninger om behandling
og sundhedstilstand efter endt behandling. Malet med
vores studie er at afggre, hvilke behandlingsformer der er
mest effektive, og samtidig mest skansomme for bgrn og
unge med denne sygdom. Vi gnsker at indsamle og analy-
sere oplysninger om diagnoser, behandling og postopera-
tiv pleje. Vi beder om din skriftlige tilladelse til indsamling
og bearbejdning af disse oplysninger pa en szerlig blanket.
Regelmaessige opfelgende undersggelser er ngdvendige
for at fa disse oplysninger om sundheds- og almentilstand
efter behandlingen. Disse opfelgende undersggelser
udfgres for alle patienter tre maneder efter operation/
behandling, og derefter én gang arligt pa eget sygehus.
De opfelgende undersaggelser omfatter:
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Fig. 2: Magnetisk resonans imaging (MRI) af hovedet af
patient med normal hypofyse

Fig. 3: Magnetisk resonans imaging (MRI) af hovedet
af patient med kraniefaryngeom

* Almindelig kropsundersggelse og maling. Hvis dit barns kraniefaryngeom kun kan
fjernes delvist, og dit barn var 5 ar eller zldre
_ ved operationen, anbefaler vi yderligere be-
@ * Undersagelse hos en gjenlzege. handling. Yderligere oplysninger om dette kan
e Tests/spgrgeskemaer om mental udvikling, koncentra- findes pa vores szrlige oplysningsblad pa de
tionsevne, spisevaner og sundhedsrelateret livskvalitet folgende sider.
(du vil modtage de aktuelle spgrgeskemaer hvert ar,
eller du vil f& dem af din praktiserende laege, samtidig
med at du vil blive bedt om at udfylde dem og sende
dem tilbage til studielederen).

e Magnetisk resonansskanning af hovedet.

Den ansvarlige (neuro-)radiolog vil informere dig om
de mulige ricisi ved brugen af kontraststoffer under

e Der bliver udfart ngqropsykologiske undersggelser pa MRI (magnetisk resonansskanning). Knogle- og krops-
den tilsynsfarende klinik. sammensatning bestemmes med hjeelp af en svag rant-
« Blodprgver for at bestemme hormonniveauer. genbestraling. Vi anbefaler at bruge DEXA til bestem-

melse af kropssammensaetning pa patienter, der bliver
tydeligt overvaegtige efter operationen. Ved bestemmelse
af kropssammensatningen anvendes en svag dosis
rgntgenstraler, som svarer nogenlunde til at fa taget
rgntgenbillede af en hand. Knoglealderen bestemmes
én gang arligt ud fra et rgntgenbillede af venstre hand.
Bestemmelse af knoglealder er vigtig, for at kunne
vurdere dit barns udvikling og vaekst, og for omgaende at
kunne identificere og behandle enhver sygdom, der matte
opsta. Alle disse tests er smertefri.

Sammenhangene mellem den ofte opstaende overvaegt
og kraniefaryngeom ved man stadig kun meget lidt om.
Behandlingen af overvaegt er meget vanskelig. For bedre
at kunne forstd sammenhangene og maske endda
kunne tilbyde behandlingsmuligheder i fremtiden, ansker
vi at undersgge en del af det bortopererede kraniefaryn-
geom-vaeyv, eller aftappet vaeske fra punkterede cyster, og
samtidigt tagne blodprgver for faktorer der kunne vaere
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ansvarlige for overvaegt.

Disse analyser udfgres med fuld hensyntagen til den
laegelige tavshedspligt og med fuld beskyttelse af per-
sonlige oplysninger. Det er friviligt, om du vil give dit
samtykke til indsamling og bearbejdning af disse oplysnin-
ger. Hvis du ikke vil deltage, vil det ikke veere til skade for
dit barn. Du kan til enhver tid traekke dit samtykke tilbage.

( )
Forzeldre eller vaerge Dato
Patient Dato
Informerende laege Dato
Vidne Dato
_ J
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PATIENTER PA

5 AR ELLER MERE EFTER
FULDSTZANDIG TILBAGESKZRING

Informationsblad om randomisering til parerende og
patienter over 14 ar: Prospektivt multicenterstudie af born og
unge med kraniefaryngeom — CRANIOPHARYNGIOMA 2007

Studieleder: Prof. Dr. med. Hermann Mdiller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hdmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, TIf.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient:

fgdt den

Dit barn er diagnosticeret med kraniefaryngeom. Kranie-
faryngeomet er en misdannelse, der kommer fra vaev, der
blev misdannet under dets udvikling; maske allerede pa
fosterstadiet. Arsagerne til denne defekt er stadig ukend-
te. Den tumor der ses pa en magnetisk resonansskan-
ning er derfor ikke en ondartet svulst, men mere en slags
misdannelse. Kraniefaryngeomet ligger imidlertid meget
teet pa hjernestrukturer, der er meget vigtige for fysisk
og mental udvikling. Beliggenheden taet pa synsnerverne
kan fgre til nedsat syn og maske blindhed. Tilstadende
hjernestrukturer som hypofysen og hypotalamus'en er
ansvarlige for produktionen af mange hormoner, som
hver for sig er ansvarlige for vaekst, veegtregulering, udvik-
ling i puberteten og vaeskebalance. De fagrste symptomer
pa et kraniefaryngeom viser sig ofte som mangler i disse
hormoner. | tillzeg opbygges proteiner i direkte naerhed
af kraniefaryngeomet, og disse spiller en vigtig rolle i pa-
tienternes dagnrytme, koncentrationsevne og spisevaner.

Kraniefaryngeomet kunne desveerre ikke fjernes
fuldsteendigt under operationen.

Behandlingen af et barn eller en ung person med
nyligt diagnosticeret kraniefaryngeom er oftest opera-
tion. Din laeege/neurokirurg, der opererede dig/dit barn
besluttede med fuld ansvarlighed under operationen,
hvilken kirurgisk fremgangsmade (hvordan og hvor
meget bgr der opereres/fiernes), der skulle anvendes.
| farste omgang lyder det skuffende, at dit/dit barns kra-
niefaryngeom ikke kunne fjernes fuldsteendigt under
operationen. Vi ved imidlertid fra tidligere studier, at en
fuldstaendig fjernelse ofte kan skade tilstedende hjerne-
vaev og give falgesygdomme, som der ikke findes effektiv
behandling for. Kraniefaryngeomet blev derfor kun delvist

7647_Kranio_2502.indd Abs1:19

fiernet for at undga disse falgesygdomme, der er forarsa-
get af skader forbundet med operationen.

Hvad betyder den residuale tumor af kranie-
faryngeomet for dit barns fremtidige sundhed og
udvikling?

Hvis dele af kraniefaryngeomet ikke kan fjernes kirurgisk,
skal en ny operation, stralebehandling eller yderligere
ventetid overvejes. En efterfglgende operation medfarer
en hgj risiko, da der efter den farste operation dannes
arvaev, som kan ggre det vanskeligere for kirurgen at opna
en fuldsteendig fjernelse i anden omgang. Stralebehand-
linger giver mulighed for at hindre yderligere vaekst i den
resterende tumor, sa godt som det er muligt. Fordelen
ved at se tiden an, er at en beslutningen om behandling
kun kan/skal tages, hvis den residuale tumor vokser yder-
ligere.

Hvilken behandling anbefales nu i tilfeelde af en
residual tumor?

Med vores viden i dag, og med resultaterne af hidtidige
undersggelser, er der er ikke noget endegyldigt svar pa
dette spargsmal. Fordelen ved stralebehandling af den
residuale tumor umiddelbart efter den ferste operation,
er at tumoren hindres i at vokse yderligere og at flere
operationer dermed kan undgds. Det skal tages med
i overvejelserne ved forudgdende undersggelser, at pa-
tienter med alvorlige langtidskonsekvenser og ledsagende
sygdomme gennemgik flere operationer, end patienter
som naesten ikke led af fglgesygdomme. Stralebehandling
er den vigtigste behandlingsform, i tilfaelde af at tumoren
vokser.
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Pa den anden side er kraniefaryngeom en misdannelse
og ikke en ondartet kraeftsygdom. | denne sammenhaeng
er det vanskeligt at forudse, om den residuale tumor vil
vokse (igen) i fremtiden. | den videnskabelige litteratur er
langtidsprognosen for vaekst i den residuale tumor angi-
vet til at veere mellem 80 og 100%. | vore egne under-
s@gelser har vi observeret vaekst i den residuale tumor
inden for de ferste fire ar efter operation hos halvdelen
af vores patienter.

Hvad kan vi anbefale dig med hensyn til yderligere
behandling?

Vi vil foresld, at du deltager i en undersggelse med
tilfeeldig udveelgelse for at finde ud af det bedste
tidspunkt for stralebehandling i tilfeelde af en residual
tumor efter operationen. Hvad betyder randomisering
for dig/dit barn og den videre behandling? Da vi ikke kan
give dig et velbegrundet rad om, hvorvidt det er bedst
modtage stralebehandling umiddelbart efter en ufuld-
steendig operation, eller om du bgr vente og se, om den
residuale tumor vokser yderligere, vil vi meget gerne un-
dersgge dette spargsmal videnskabeligt. | denne randomi-
serede undersagelse, som det er gaeldende for alle andre
tumor-lidelser, og med dit samtykke, vil vi ved lodtraekning
beslutte, hvornar stralebehandlingen af den residuale
tumor skal pabegyndes. Kun pa denne made, og med din
hjeelp i arene fremover, kan vi give svar pa spargsmalet
om, hvilket tidsrum der er det optimale for stralebehand-
ling af en residual tumor efter en ufuldstaendig operation
af kraniefaryngeom. Den tilfeldige udvaelgelse afger, i
hvilket tidsrum stralebehandlingen af de residuale tumor
skal udfares. Stralebehandlingen der udfares i tilfaelde af
en residual tumor, er en anerkendt og effektiv behand-
ling, som kan forebygge falgesygdomme. Det er endnu
usikkert, pa hvilket tidspunkt der bgr behandles, og dette
kan kun fastslads gennem randomisering.

For patienter, som er udvalgt til at vaere i gruppen med
tidlig stralebehandling efter operationen, er der en risiko
for at stralebehandle i tilfelde, hvor der ikke er vaekst i
den residuale tumor. Undersagelser viser imidlertid, at set
over et leengere tidsforlgb vil dette ske for mindre end
10 % af patienterne. Den lille risiko der i fa tilfaelde er for
at komme til at bestrale unadigt, skal vejes op imod den
risiko, som sen bestraling eller operation i tilfzelde af
vaekst i tumoren kan medfere i form af gennemgribende
behandlinger med risiko for negativ indvirkning pa hel-
bred og chancer for at blive helbredt.

Hvilke er fordelene ved randomisering for dit barn
og for den videnskabelige undersggelse?

Den randomisering af, dvs. lodtraekningen om, hvornar
du/dit barn skal stralebehandles efter en ufuldstzendig
fiernelse af kraniefaryngeomet indebaerer ingen risiko,
set med den nuveerende viden, der er baseret pa inter-
nationale studier. Ingen kender det optimale tidspunkt
for strdlebehandling for at undgd felgesygdomme.
Tidligere unders@gelser viser, at livskvaliteten hos kranie-
faryngeom-patienter, som modtog stralebehandling, ikke
er mindre end hos patienter, som ikke modtog stralebe-
handling. Af hensyn til den videnskabelige undersaggelse,
er det nadvendigt med en tilfaeldig udvaelgelse, for at
finde det bedste tidspunkt for den ngdvendige stralebe-
handling. Kun p& den made er det videnskabeligt muligt
at finde ud af, hvilke anbefalinger der kangives med hen-
syn til stralebehandling.

| tilfelde af at du/dit barn er udvalgt til den behandlings-
gruppe, der skal modtage stralebehandling straks efter
operationen, sikres det at planlaegning og stralebehand-
ling vurderes og kontrolleres af et kontrolcenter, sa stra-
lebehandlingen opfylder den hgjeste kvalitetsstandard.
Kontrolcentret for stralebehandling sikrer den samme kva-
litetsstandard og vurdering, hvis du/dit barn er udtaget til
behandlingsgruppen, der skal stralebehandles senere.
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Er der ulemper forbundet med behandlingen af dit
barn, der stammer fra den randomiseringen?

Der er ingen ulemper for dig/dit barn med hensyn til
behandling forbundet med en eventuel deltagelse i ran-
domiseringen!

Hvid du har spgrgsmal med hensyn til den planlagte
randomisering, vil vi med glaede besvare dem.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
TIf.: +49441-403-2072

Fax: +49441-403-2789

E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

( )
Foraeldre eller vaerge Dato
Patient Dato
Informerende laege Dato
Vidne Dato
. J
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PATIENTER PA

5 AR ELLER MERE EFTER
UFULDSTZANDIG TILBAGESKZARING

Informationsblad om tilfaeldig udvalgelse til patienter pa 7 til 13 ar:
Prospektivt multicenterstudie af bern og unge med kraniefaryngeom -

CRANIOPHARYNGIOMA 2007

Studieleder: Prof. Dr. med. Hermann Muiller, Klinik ftr Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-Stra3e 10,
26133 Oldenburg, TIf.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient:

fadt den

Kaere patient!

Du er klar over, at du har en svulst (vaev, som ikke hg-
rer til), som kaldes et kraniefaryngeom. Det er et svaert
ord. Lad os derfor kalde kraniefaryngeom for kranio, for
at gore det lidt lettere. Kranio er ikke kraeft, og er der-
for ikke sa livsfarligt som kraeftsvulster. Vi ved stadig ikke,
hvorfor svulsten kommer. Men det er sikkert, at den ikke
er kommet, fordi du eller nogen anden har gjort noget
forkert. Kranio er en misdannelse, der sandsynligvis sker
meget tidligt, og nogle gange endda far fadslen. Kranio
er en meget sjaelden sygdom. | Tyskland opdages omkring
30 bgrn og unge med sygdommen hvert ar.

Alligevel skal vi behandle kranio som en meget alvorlig
sygdom. Kranio sidder i hovedet bagved gjnene pa et
sted, hvor mange vigtige de af hjernen ogsa sidder. Me-
get taet pa kranio sidder synsnerven, som du skal have
for at kunne se. Hypofysen sidder ogsa lige ved siden af
kranioet. Hypofysen laver hormoner, som du behgver for
at vokse, komme i puberteten og for at have energi nok til
at blive staerk. Du har maske allerede maerket til kranioet,
inden det blev opdaget. Det er sikkert fordi kranioet er
vokset og har trykket pa hypofysen og pa synsnerven.

Kranioet kunne desveerre ikke fjernes fuldsteendigt
under operationen.

Under operationen var det ikke muligt at fjerne kranioet
fuldsteendigt. | farste omgang er det sikkert skuffende at
hare for dig og dine foraeldre. Men du skal vide, at det
ville have veeret for farligt at fjerne kranioet fuldsteendigt.
Fordi der er s mange vigtige dele lige ved siden af kra-
nioet, skal man veere meget forsigtig, nar man opererer.
Ellers kan man komme til at skade noget af det, der ligger
i omradet lige omkring. Hvis kranioet er vokset frem
meget taet pa andre dele, kan man ikke skaere svulsten
fuldstaendig vaek uden at skade de vigtige dele, den ligger
teet pa. Vi haber, at du forstar at det er derfor, at kranioet
ikke kunne fjernes fuldsteendigt. Vi e@nsker nemlig alle
sammen, at du far det bedre efter operationen.

Hvad sker der med resten af kranioet?

Til at begynde med er det vigtigt at du far det godt igen
efter operationen. Men vi skal allerede nu taenke pa, hvad
der sker med resten af kranioet. P4 andre patienter har vi
set, at resten af kranioet meget ofte begynder at vokse
igen. Det er derfor, det er vigtigt, at vi sammen med dig,
dine forzeldre og laegerne, finder ud af, hvad der vil vaere
det bedste at gare.

Hvis noget af kranioet sidder tilbage efter operationen,
kan vi prgve at operere igen. En ny operation er ofte be-
sveerlig. Efter den farste operation kommer der ar ved si-
den af kranioet, og det gar det svaerere at fjerne svulsten
fuldsteendigt i andet forsgg. Vi kan ogsa behandle resten
af kranioet med straler, uden at vi behgver at operere
igen. | behandlingen med strdler bliver rgntgenstraler sty-
ret ind pa kranioet udefra.
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Stralerne gdelaegger selve kranioet. Du kender sikkert til
en lignende situation, hvor man bruger rgntgenstrdler el-
ler CAT-(CT-)skanning for at lave billeder.

Ved behandling bruger man meget kraftigere rentgen-
straler, s& den bestralede rest der sidder tilbage, ikke kan
vokse bagefter. Under behandlingen med stréler skal du
sidde stille i bare ét minut, hvor du ikke ma bevaege dig.
Hele behandlingen med straler varer dog omkring 5 — 6
uger med én bestraling om dagen. Det er kun resten af
kranioet, der bliver bestralet.

Hvornar er det bedst at starte behandlingen med
straler?

Der er ingen, der ved preecist, hvornar det er bedst at be-
handle resten af kranioet med straler. Nogle mener, at det
er bedst at behandle tidligt, sa resten ikke begynder at
vokse igen. Vi véd, at for lang ventetid og flere opera-
tioner ikke er godt for din sundhed. En anden mulighed
kan veere, at vente til resten af kranioet vokser igen, far
vi begynder med stralebehandlingen. For gjeblikket er der
ingen, som ved hvad der er bedst at gare. Derfor ville det
0gsa veere for meget, at bede dig om at traeffe denne
beslutning.

Vores anbefaling

Da der ikke er nogen klare erfaringer for, hvilket tids-
punkt der er bedst, vil vi lade tilfaeldigheden bestemme.
Vi traeffer sadan en tilfeldig beslutning (som ogsa kaldes
randomisering), sa vi i fremtiden ved mere om, hvornar
det bedste tidspunkt ville veere. under alle omstaendig-
heder er behandlingen med straler den samme, og den
bliver udfert lige godt i begge tilfeelde. Det eneste vi
bestemmer, er hvornar det skal ske. Enten bestemmer vi,
at behandlingen med straler begyndes forholdsvis tidligt
(4 maneder) efter den sidste operation, eller at behandlin-
gen med straler senere kun begyndes, hvis nye skanninger
viser at resten af kranioet vokser.

Er der fordele eller ulemper?

Nej. Der er ingen fordele eller ulemper. Det betyder ikke
noget, hvordan det bestemmes, hvornar behandlingen
med straler begyndes.

Hvis du har flere spgrgsmal, kan du kontakte din laege el-
ler kontakte mig pa telefon, fax eller e-mail:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

TIf.: +49441-403-2072

Fax: +49441-403-2789

E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

e D
Foraeldre eller vaerge Dato
Patient Dato
Informerende laege Dato
Vidne Dato
N J
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INFORMATION SHEET
FOR LEGAL GUARDIANS

AND PATIENTS:

Prospective, multicenter study of children and adolescents with
craniopharyngioma - CRANIOPHARYNGIOMA 2007

Director of studies: Prof. Dr. med. Hermann Miiller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hdmatologie /
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient:

born on

Your child was diagnosed with craniopharyngioma. Crani-
opharyngioma is a dysmorphia coming from tissue, which
in its development was already disrupted embryonally,
that is, even before birth. The reasons for this malfunction
are so far unknown. The tumor visible on magnetic reso-
nance scans is therefore no malignant neoplasm but rath-
er a type of dysmorphia. However the craniopharyngioma
lies in direct proximity to brain structures that are very
important for physical and mental development. The
proximity to the optic nerves can lead to vision impair-
ments and even to vision loss. Adjacent brain structures
such as the pituitary gland and the hypothalamus are
responsible for the formation of many hormones which,
in turn, are responsible for growth, weight regulation,
puberty development and fluid balance. The first ailments
of patients often manifest in deficiencies in this hormones,
which are caused by the craniopharyngioma. In addition,
proteins in the brain build up in direct proximity to the

( )
Fig. 1: Surgical access paths
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craniopharyngioma and these play an important role in
the day-night rhythm, the ability to concentrate and the
eating behavior of patients.

The treatment of a child or adolescent with newly diag-
nosed craniopharyngioma is most often surgery. Your
physician/neurosurgeon will speak to you about the surgi-
cal procedure (how and how much should one operate/
removed). You will be informed that the craniopharyngi-
oma often cannot be completely removed because other-
wise major damage could be done to adjacent brain struc
tures. Ontheotherhand, therearealso craniopharyngiomas
that reappear in spite of complete removal. If parts of the
craniopharyngioma cannot be removed surgically, radia-
tion therapy after the operation must be contemplated.

Except for a few cases where the pituitary gland (pituitary
body and pituitary stalk) should not be removed, after the
operation you/your child will have to take hormones in
the form of pills, nasal drops or subcutaneous injections
regularly and for life. About half of all patients with crani-
opharyngioma become significantly overweight after
treatment. Visual disturbances existing before the opera-
tion often do not degenerate. Craniopharyngioma pa-
tients present with impairments of memory and alert-
ness.

Since it is so far unclear as to what extent treatment of
patients prevents or possibly even reinforces the above
secondary illnesses, we collect data on treatment and
health after completion of therapy. The objective of our
study is to determine what form of treatment is the most
effective and simultaneously the gentlest for children and
adolescents with this illness. We wish to collect and ana-
lyze data on diagnostics, therapy and postoperative care.
We request your written approval for data processing us-
ing a special form. To get this information about post-
treatment health and condition, regular follow-up exami-
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Abb. 2: Magnetic resonance imaging (MRI) of the head
of a patient with normal pituitary body

P

nations are needed. These follow-up examinations are
done for all patients three months after surgery/treatment
and then in annual intervals in the clinic in their home-
town. The follow-up examinations include:

e physical examination and measurement,
e magnetic resonance scans of the head,
e examination by an ophthalmologist,

e tests/questionnaires about mental development, ability
to concentrate, eating behavior and health-related qual-
ity of life (you will receive appropriate questionnaires
every year or will be given them by your attending phy-
sician with the request to fill them out and return them
to the study director).

e neuropsychological examinations will be carried out
annually in the attending clinic,

® blood tests to determine hormone levels.
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Abb. 3: Magnetic resonance imaging (MRI) of the head
of a patient with craniopharyngioma

If your child’s craniopharyngioma can only
be partially removed and your child at opera-
tion were 5 years old or older, we would like
to recommend further treatment to you. For
information about this, please refer to our
special explanatory sheet on the following

pages.

The responsible (neuro-) radiologist will inform you about
the possible risks of the use of contrast agents during
MRI. Bone age and body composition is determined by
means of minor radiation exposure. We recommend the
body composition test using DEXA for patients who be-
come distinctly overweight after surgery. The body com-
position test involves minor radiation exposure that is
more or less comparable to that of a hand X-ray. Bone age
is determined annually using an X-ray of the left hand.
Determining bone age is important to assess the physical
development and growth of your child and to promptly
identify and treat any disorders that might occur. All these
tests do not involve pain.

The relationships between the often imminent obesity
and craniopharyngioma are only inadequately known.
The treatment of obesity is very difficult. In order to better
understand the relationships and perhaps even to offer
treatment options in the future, we wish study a part of
the surgically removed craniopharyngioma tissue or tap-
ped cystic fluid and simultaneously extracted blood sam-
ples for factors which could be responsible for obesity.

The analysis will be done under full protection of patient/
physician confidentiality and data protection. Your con-
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sent to the data processing is voluntary. In case you refuse
to participate, you or your child will not suffer any disad-
vantage. You can cancel your consent at any time.

~
Person responsible for care and custody Date
Patient Date
Discussing physician Date
Witness Date
J
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PATIENT AGE

5 YEARS OR OLDER

AFTER FULL RESECTION

Information sheet on randomization for legal guardians and
patients > 14 years: Prospective, multicenter study of children and
adolescents with craniopharyngioma - CRANIOPHARYNGIOMA 2007

Director of studies: Prof. Dr. med. Hermann Mdiller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie /
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient:

born on

Your child was diagnosed with craniopharyngioma. Crani-
opharyngioma is a dysmorphia coming from tissue, which
in its development was already disrupted embryonally,
that is, even before birth. The reasons for this malfunction
are so far unknown. The tumor visible on magnetic reso-
nance scans is therefore no malignant neoplasm but rath-
er a type of dysmorphia. However, the craniopharyngioma
lies in direct proximity to brain structures that are very
important for physical and mental development. The
proximity to the optic nerves can lead to vision impair-
ments and even to vision loss. Adjacent brain structures
such as the pituitary gland and the hypothalamus are re-
sponsible for the formation of many hormones which, in
turn, are responsible for growth, weight regulation, pu-
berty development and fluid balance. The first ailments of
patients often manifest in deficiencies in this hormones,
which are caused by the craniopharyngioma. In addition,
proteins in the brain build up in direct proximity to the
craniopharyngioma and these play an important role in
the day-night rhythm, the ability to concentrate and the
eating behavior of patients.

The craniopharyngioma “unfortunately” could not
be completely removed during the operation.

The treatment of a child or adolescent with newly diag-
nosed craniopharyngioma is most often surgery. The neu-
rosurgeon who operated on you/your child decided with
full responsibility during the operation which surgical pro-
cedure (how and how much should one operate/removed)
to take. At first it seems disappointing that your/your
child’s craniopharyngioma could not be completely re-
moved surgically. However, we know from studies that

7647_Kranio_2502.indd Abs1:27

complete removal can often injure adjacent brain tissue,
leading to secondary illnesses for which there is no effec-
tive treatment available. In this respect the craniopharyn-
gioma was partially removed to prevent these secondary
illnesses caused by surgically related injuries.

What does the still existing residual tumor of the
craniopharyngioma mean for the future health and
development of your child?

If parts of the craniopharyngioma cannot be removed sur-
gically, another operation, radiation therapy or further
waiting must be contemplated. Undergoing another op-
eration entails a high risk since the initial operation pro-
duces scars which make it more difficult for the surgeon
to achieve complete removal in another operation. Radia-
tion therapy offers the possibility to prevent further
growth of the residual tumor as effectively as possible.
The advantage of the wait-and-see approach is that a de-
cision on treatment can/must be made only if the residual
tumor grows further.

Which treatment is now recommended in case of a
residual tumor?

This question cannot be definitively answered based on
our know-how today and the results of prior studies. The
advantage of radiation therapy of the residual tumor per-
formed directly after the first operation would be that fur-
ther tumor growth and hence more operations are avoid-
ed. It must be determined in preliminary investigations
that patients with serious long-term consequences and

27
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concomitant diseases underwent more surgeries than pa-
tients who hardly suffered any secondary illnesses. In case
of tumor growth radiation would be the most important
treatment option.

On the other hand, craniopharyngioma is a dysmorphia
and not malignant cancer. In this respect, it is difficult to
foresee whether the residual tumor will grow (again) in
the future. In scientific literature the long-term probability
of growth of the residual tumor is indicated to be be-
tween 80% and 100%. In our own studies we have ob-
served growth of the residual tumor within the first four
years after surgery in half of our patients.

What would we recommend to you with regard to
further therapy?

We would like to suggest that you carry out a random
study of the issue of the time appropriate for radiation
therapy in case of the existence of a residual tumor after
surgery. What does randomization mean for you/your
child and further therapy? Since we cannot give you a
well-founded recommendation on whether it would be
better to undergo radiation therapy immediately after an
incomplete operation or only if the residual tumor grows
further, we would like to examine this issue scientifically.
In this randomized study, as is customary in all other tu-
mor diseases and with your approval, we would decide by
random on when to start radiation therapy for the residu-
al tumor. Only in this manner and with your help for sev-
eral years can we answer the question of which time pe-
riod is optimal for radiation therapy of a residual tumor
after incomplete operation of the craniopharyngioma.
The random decision applies to the time period when ra-
diation therapy of the residual tumor is performed. The
radiation therapy to be performed in case of residual tu-
mor is a recognized and effective therapy which can pre-
vent secondary illnesses. The time when this effective
therapy should be applied is so far unclear and would
have to be determined randomly.

For patients who are randomized into the group with ear-
ly radiation therapy after surgery there is the possibility
that radiation is carried out also in those cases where no
growth of the residual tumor occurs. However, studies
have shown that this happens in the long term only in less
than 10% of patients. The small risk that radiation is
performed in a few cases which afterwards would prove
unnecessary must be weighed against the risk that late
radiation or surgery in case of tumor growth can result in
a more extensive therapy with possible negative effects
on health and chances of healing.

What are the advantages of randomization for your
child and for the scientific study?

The randomization, that is, the random decision with re-
gard to the time of radiation therapy for you/ your child
after incomplete removal of the craniopharyngioma has
no disadvantage in view of the current state of know-how
based on international studies. No one knows which time
would be optimal for radiation therapy in order to prevent
secondary illnesses. Past studies indicate that the quality
of life of craniopharyngioma patients who underwent ra-
diation is not lower than that of patients who did not un-
dergo radiation. To find out which time would be the best
to perform the necessary radiation, a random decision for
the scientific study is necessary. Only then is it possible to
find out in a study which recommendation with regard to
radiation can be given.

In case you/your child are randomized in the therapeutic
branch undergoing radiation directly after surgery, it is en-
sured that the planning and execution of the radiation is
assessed and checked by a reference center so that the
radiation therapy meets the highest quality standard. The
same quality standard and appraisal by the reference
center for radiation therapy is ensured if you/your child
are/is randomized in the treatment branch undergoing
later radiation.
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Are there disadvantages with regard to the treat-
ment for your child that arise from the randomiza-
tion?

There are no disadvantages for you/your child with regard
to treatment in case of participation in the randomiza-
tion!

If you have further questions about the planned randomi-
zation, we will be glad to answer them.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: 49441-403-2072

Fax: 49 441-403-2789

E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

( N\
Person responsible for care and custody Date
Patient Date
Discussing physician Date
Witness Date
\\ J
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PATIENTS AGE

5 YEARS OR OLDER

AFTER INCOMPLETE RESECTION

Information sheet on randomization for patients 7-13 years:
Prospective, multicenter study of children and adolescents with
craniopharyngioma - CRANIOPHARYNGIOMA 2007

Director of studies: Prof. Dr. med. Hermann Muller, Klinik ftr Allgemeine Kinderheilkunde, Hadmatologie /
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-Stra3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient:

born on

Dear patient,

You are aware that you have a neoplasm (tissue that does
not belong) that is called craniopharyngioma. That is a
difficult word. For this reason, let us just call craniophar-
yngioma cranio, following the example of most patients.
Cranio is not cancer and therefore does not have the ma-
lignant properties of cancerous tumors. We still do not
know why the neoplasm appears. But it is sure that nei-
ther you nor anyone else has done anything wrong which
then led to the appearance of the neoplasm. Cranio is a
dysmorphia that probably appears very early and in some
cases even before birth. Cranio is a very rare disease. In
Germany about 30 children and adolescents suffer from it
every year.

All the same we must treat cranio as a very serious dis-
ease. Cranio is located in the head behind the eyes at a
place where many important parts of the brain are locat-
ed. In direct proximity to the cranio is the optic nerve
which allows you to see. The pituitary gland is also right
beside the cranio. This gland produces hormones which
you need to grow, pass puberty and have enough energy
to be fit. You might already have had such ailments before
the cranio was detected. This was probably because the
cranio has grown and was pressing on the gland and the
optic nerve.

Cranio unfortunately could not be completely
removed during the operation.

During the operation it was impossible to remove the
cranio completely. At first that was surely a disappoint-
ment for you and your parents. But you must be aware
that it would be too dangerous to completely cut out the
cranio. Because there are many important organs beside
the cranio, one must be extremely careful when operating
in order not to damage anything in the surrounding area.
If the cranio grew in the proximity, one cannot cut out the
neoplasm completely without injuring important organs
that lie nearby. We hope that you understand that one
cannot completely remove the cranio for this reason be-
cause everyone is wishing that you get better after the
operation.

What happens now with the rest of the cranio?

To begin with it is important that you recover well from
the operation. But we must already think about what will
happen to the rest of the cranio. We have seen in other
patients that the rest of the cranio very often begins to
grow again. That is why it is important to sit down with
you, your parents and the doctors and think about what
we should do.

If some of the cranio still remains after the operation, then
we can again try to operate. Another operation is often
not simple. After the first operation scars appear beside
the cranio and they make it more difficult to completely
remove the neoplasm in the second attempt. We can also
treat the rest of the cranio with radiation without having
to operate again. In radiation treatment X-rays are direct-
ed at the remaining cranio from an external source.

26.02.2008 11:08:53 Uhr



The rays destroy the tissue of the cranio. You probably
know a similar situation involving X-rays or CAT (CT) scan
which is done to produce images.

In case of radiation the X-rays have a much higher dose so
that the irradiated remainder can no longer grow after-
wards. During radiation therapy you actually have to re-
main still only for a minute and should not move. How-
ever, the radiation therapy lasts approximately 5-6 weeks,
with one radiation session per day. Only the residual cranio
is irradiated.

When should we start radiation treatment?

No one knows exactly when is the best time to treat the
rest of the cranio with radiation. Some say it is better to
treat it soon so that the rest does not grow again. We
know that waiting too long and possible further opera-
tions are not too good for your health. Another possibility
would be to wait until the rest of the cranio grows again
and then start radiation therapy. Nobody knows at the
moment what the better decision is. This is why it would
also be too much if you have to make the decision.

Our recommendation

Since there are no definite experiences on when the best
time would be, we would let the contingency decide. We
make such a random decision (also called randomization)
so that we can better know in the future when the best
time period would be. At any rate, the radiation treatment
is the same and is done similarly well in both cases. We
would only decide when they will take place. Either we
decide that radiation treatment is started relatively soon
(4 months) after the last operation or radiation therapy is
started only later after new scans are received showing
growth of the residual cranio.

Are there advantages or disadvantages?

No. There are no advantaged or disadvantages. It does
not matter how the decision to begin radiation therapy is
made.

If you have more questions, please contact your doctors
or contact me by telephone, fax or e-mail:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

Tel.: 0441-403-2072

Fax: 0441-403-2789

E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

( )
Person responsible for care and custody Date
Patient Date
Discussing physician Date
Witness Date
N\ J
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FICHE D'INFORMATION DESTINEE
AUX PATIENTS ET AUX PERSONNES
RESPONSABLES D'ENFANTS MINEURS

Etude prospective multicentrique portant sur les enfants et les adolescents
atteints de craniopharyngiome - CRANIOPHARYNGIOME 2007

Directeur d'étude : Prof. Dr. med. Hermann Muller, Klinik far Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tél. : +49441403-2072, Fax : +49441 403-2789, E-mail : kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient(e) :

né(e) le

Le diagnostic d'un craniopharyngiome a été établi en ce qui
vOus concerne/en ce gui concerne votre enfant. Le cranio-
pharyngiome est une malformation provenant de tissus dont
le développement a été perturbé des le stade embryonnaire,
c'est-a-dire avant la naissance. Jusqu’a présent, les raisons
de ce déréglement n‘ont pas pu étre expliquées. La tumeur
qui apparait sur les images IRM n’est donc pas une tumeur
maligne mais une sorte de malformation. Cependant, le cra-
niopharyngiome est situé a proximité de certaines parties du
cerveau qui sont particuliérement importantes pour le déve-
loppement physique et mental de I'individu. La proximité des
nerfs optiques peut conduire a une baisse de l'acuité visuelle
pouvant aller jusqu’a la cécité. Des organes proches du cer-
veau, tels que I'hypophyse et I'hypothalamus, sont responsa-
bles de la production de nombreuses hormones chargées de
la croissance, de la régulation du poids, du développement
au moment de la puberté et du contréle des liquides corpo-
rels. Les premiers symptomes percus par les patients sont
souvent des signes de déficience de ces hormones, provo-
quée par le craniopharyngiome. Par ailleurs, certaines proté-
ines sont produites dans le cerveau a proximité immédiate du
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craniopharyngiome : ces protéines jouent un réle important
dans la régulation du rythme veille-sommeil, la capacité de
concentration et le comportement alimentaire des patients.

Lorsqu’un craniopharyngiome vient d‘étre découvert chez
un enfant ou un adolescent, on opte le plus souvent pour
un traitement chirurgical. Votre médecin traitant / le neuro-
chirurgien discutera avec vous du protocole de I'intervention
chirurgicale, c'est-a-dire de la maniere de procéder et de
I'importance de I'ablation. Vous serez ainsi informés du fait
qu’il n'est souvent pas possible de procéder a une exérese
(ablation totale) du craniopharyngiome, en raison du risque
d'endommager gravement certaines parties du cerveau si-
tuées a proximité. D'autre part, il faut savoir que certains
craniopharyngiomes réapparaissent méme apreés ablation to-
tale. Si certaines parties du craniopharyngiome ne peuvent
pas étre retirées, il est nécessaire d'envisager un traitement
radiothérapique en complément de I'opération.

Exception faite des cas relativement rares ou il n‘est pas né-
cessaire de procéder a l'ablation de I'hypophyse (y compris
la tige pituitaire), vous devrez / votre enfant devra prendre
un traitement hormonal régulier et définitif de substitution,
sous la forme de comprimés, de gouttes nasales ou d'injec-
tions sous-cutanées. Environ la moitié des patients atteints
d'un craniopharyngiome souffrent de surcharge pondérale
parfois sévere a la suite du traitement. Fréquemment, les
troubles de I'acuité visuelle apparus avant I'opération ne dis-
paraissent pas a la suite du traitement. Des troubles de la
mémoire et de I'attention sont en outre constatés chez cer-
tains patients atteints d'un craniopharyngiome.

Jusqu'a présent, il n‘a pas été possible d'établir avec certi-
tude si le traitement des patients empéche ou au contraire
favorise I'apparition des complications mentionnées ci-des-
sus. C'est pourquoi nous rassemblons des données relatives
au traitement et a I'état de santé du patient au terme de la
thérapie. L'objectif de notre étude est d'établir quelle forme
de traitement offre les meilleures conditions pour les enfants
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lllustration 2 : IRM de la téte d'un patient présentant
une hypophyse normale

et les adolescents atteints de cette maladie, et ce, tant du
point de vue de l'efficacité que de I'absence de risques. Nous
souhaitons recueillir et exploiter des données relatives au
diagnostic, a la thérapie et au suivi médical. Nous aurons
besoin de votre accord écrit pour le traitement des données
recueillies et vous demanderons de signer un formulaire spé-
cifique a ce sujet. Afin d'obtenir ces informations sur |'état
de santé objectif et subjectif aprés le traitement, il est néces-
saire de procéder a des examens de contréle réguliers. Pour
tous les patients, ces visites de controle sont organisées trois
mois aprés |'opération / le traitement, puis une fois par an
dans une clinique située a proximité de leur lieu de résidence.
Les examens de contréle comprennent :

e un examen corporel avec mesures,
e des images IRM de la téte,
¢ un examen ophtalmologique,

e des tests/questionnaires relatifs au développement de
I'intelligence, a la capacité de concentration, au compor-
tement alimentaire et a la qualité de vie liée a I'état de
santé (les questionnaires correspondants vous seront en-
voyés tous les ans, ou remis par votre médecin traitant,
avec priére de les renvoyer une fois remplis a la direction
d'étude).

¢ des examens neuropsychologiques seront effectués une
fois par an dans la clinique de suivi,

¢ des analyses de sang pour établir le taux hormonal.
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lllustration 3 : IRM de la téte d'un patient souffrant
d'un craniopharyngiome

Si le craniopharyngiome n'a pu étre extrait que
partiellement chez votre enfant et que votre enfant
avait 5 ans ou plus lors de I'opération, nous aime-
rions vous faire une proposition en ce qui concerne
le traitement post-opératoire. Pour tout renseigne-
ment, veuillez consulter le formulaire spécial d’in-
formation présenté dans les pages suivantes.

Le (neuro)radiologue compétent vous informera des risques
potentiels liés a I'utilisation de produit de contraste dans le
cadre de I'examen IRM. La détermination de I'age des os,
ainsi que de la composition corporelle, ne nécessite qu’une
faible exposition aux radiations. Dexa est une technique non
invasive utilisée en imagerie médicale pour mesurer la densi-
té des tissus : nous la recommandons pour les patients ayant
développé une surcharge pondérale sévére apres |'opération.
L'examen de la composition corporelle n‘implique qu’une fai-
ble exposition aux radiations, comparable a celle d'une ra-
diographie de la main. L'age des os est déterminé chaque
année sur la base d'une radiographie de la main gauche. La
détermination de I'age des os est importante pour évaluer
le développement corporel et la croissance de votre enfant,
ainsi que pour détecter et traiter d'éventuels dysfonctionne-
ments a un stade précoce. Tous ces examens sont absolu-
ment sans douleurs.

On ne connaft pas suffisamment les relations existant en-
tre le risque fréquent lié a la surcharge pondérale et le cra-
niopharyngiome. Le traitement de 'obésité est un proces-
sus tres compliqué. Afin de mieux comprendre ces relations
(et de pouvoir éventuellement proposer des possibilités de
traitement a I'avenir), nous souhaitons analyser une partie
des tissus du craniopharyngiome extraits lors de I'opération,
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ainsi que le liquide du kyste obtenu par ponction et par pré- données. Un éventuel refus de participer a cette étude n'en-
lévements sanguins, le but de ces examens étant de déter- trainera aucun inconvénient pour vous ou votre enfant. Vous
miner les facteurs pouvant étre a l'origine de la surcharge pouvez revenir sur votre accord a tout moment.

pondérale.

L'évaluation se fait dans le total respect du secret médical
et de la confidentialité des données. Votre étes totalement
libre de donner ou non votre accord au traitement de vos

4 )
Responsable de I'enfant Date
Patient/e Date
Médecin conduisant I'entretien Date
Témoin Date
_ J
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PATIENTS AGES DE
5 ANS OU PLUS

APRES RESECTION INCOMPLETE

Fiche d’information sur la randomisation destinée aux responsables des enfants
et aux patients de plus de 14 ans : Etude prospective multicentrique sur les enfants
et les adolescents atteints de craniopharyngiome — CRANIOPHARYNGIOME 2007

Directeur d'étude : Prof. Dr. med. Hermann Muller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-Stra3e 10,
26133 Oldenburg, Tél. : +49441403-2072, Fax : +49441403-2789, E-mail : kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient/e :

Le diagnostic d'un craniopharyngiome a été établi en ce qui
vous concerne/en ce qui concerne votre enfant. Le cranio-
pharyngiome est une malformation provenant de tissus dont
le développement a été perturbé des le stade embryonnaire,
c'est-a-dire avant la naissance. Jusqu'a présent, les raisons
de ce déréglement n‘ont pas pu étre expliquées. La tumeur
qui apparait sur les images IRM n'est donc pas une tumeur
maligne mais une sorte de malformation. Cependant, le
craniopharyngiome est situé a proximité de certaines parties
du cerveau qui sont particulierement importantes pour le dé-
veloppement physique et mental de Iindividu. La proximité
des nerfs optiques peut conduire a une baisse de l'acuité
visuelle pouvant aller jusqu‘a la cécité. Des organes proches
du cerveau, tels que I'hypophyse et I'hypothalamus, sont
responsables de la production de nombreuses hormones
chargées de la croissance, de la régulation du poids, du
développement au moment de la puberté et du controle
des liquides corporels. Les premiers symptémes percus par
les patients sont souvent des signes de déficience de ces
hormones, provoquée par le craniopharyngiome. Par ailleurs,
certaines protéines sont produites dans le cerveau a proximité
immédiate du craniopharyngiome : ces protéines jouent un
role important dans la régulation du rythme veille-sommeil,
la capacité de concentration et le comportement alimentaire
des patients.

L'opération n'a «malheureusement» pas abouti a une
ablation compléte du craniopharyngiome.

Lorsqu’un craniopharyngiome vient d'étre découvert chez
un enfant ou un adolescent, on opte le plus souvent pour
un traitement chirurgical. Au cours de 'opération, le neuro-
chirurgien qui vous a opéré / a opéré votre enfant a décidé
de maniére responsable de la procédure d’intervention et
de I'importance de l'ablation. A premiere vue, il peut vous
sembler décevant que l'opération n‘ait pas abouti a une
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extraction complete du craniopharyngiome chez vous/votre
enfant. Toutefois, des études ont montré que des ablations
completes provoquent fréquemment des lésions au niveau
des tissus cérébraux avoisinants avec, pour conséquence, des
complications pour lesquelles il nexiste aucun traitement
efficace. Dans ce sens, le craniopharyngiome n'a été que par-
tiellement extrait afin d'éviter ces complications dues a des
lésions liées a l'intervention chirurgicale.

Quel roéle joue le reste de tumeur du craniopharyn-
giome au niveau de la santé et du développement de
votre enfant ?

Si certaines parties du craniopharyngiome ne peuvent pas
étre retirées, on peut envisager une nouvelle opération, un
traitement radiothérapique ou une attitude d'attente. Une
nouvelle opération représente des risques élevés, notamment
parce que les cicatrices liées a la premiére opération consti-
tuent un obstacle supplémentaire pour le chirurgien lors de
son intervention visant a opérer une ablation compléte de
la tumeur. Un traitement radiothérapique offre la possibilité
d'empécher de maniere efficace toute reprise de croissance
de la tumeur restante. La politique d’attente présente l'avan-
tage de n‘avoir a prendre une décision quant a un traitement
supplémentaire que si la tumeur continue a se développer.

Quelle est la meilleure décision a prendre en ce qui
concerne le traitement du reste de la tumeur ?

Si nous nous fondons sur nos connaissances actuelles et
sur les résultats des études précédentes, il ne nous est pas
facile de répondre a cette question avec certitude. L'avan-
tage d'un traitement radiothérapique du reste de tumeur
apres la premiére opération serait d’empécher une reprise
de la croissance de la tumeur et d'éviter ainsi toute nouvelle
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intervention chirurgicale. Des études préalables ont montré
gue les patients souffrant de graves séquelles tardives et de
maladies associées, avaient subi davantage d'interventions
chirurgicales que les patients qui n'avaient eu que peu de
complications. Il semblerait de plus que la radiothérapie re-
présente la principale possibilité de traitement contre la crois-
sance d’'une tumeur.

Par ailleurs, le craniopharyngiome est une malformation et
non pas une tumeur maligne. Il est donc difficile de savoir
par avance si le reste de la tumeur va (re)commencer se dé-
velopper a I'avenir. Dans la littérature, la probabilité de la pro-
gression d'un reste de tumeur a long terme est donnée pour
un taux variant entre 80 et 100%. Nos propres études ont
montré une croissance du reste de la tumeur chez la moitié
des patients au cours des quatre années qui ont suivi I'opé-
ration.

Quelle proposition nous ferions-vous en ce qui con-
cerne la thérapie postopératoire ?

Nous aimerions vous proposer d'effectuer une étude rando-
misée pour déterminer le moment auquel traiter par radio-
thérapie la tumeur restante aprés une opération. Que signi-
fie une randomisation pour vous / votre enfant et pour les
traitements a venir ? Etant donné que nous ne sommes pas a
méme aujourd’hui d'indiquer avec certitude s'il est préférable
d’avoir immédiatement recours a la radiothérapie aprés une
opération incompléte ou s'il est préférable d'attendre de voir
si la tumeur progresse, nous aimerions étudier cette ques-
tion de maniere scientifique. Dans le cadre de cette étude
randomisée, nous déciderions, avec votre accord et confor-
mément a ce qui est usuel dans le cas d'autres tumeurs, du
moment auquel commencer la radiothérapie pour le reste
de la tumeur, cette décision étant prise de maniére aléatoire.
Ce n’est qu‘ainsi, avec votre aide, que nous allons pouvoir
déterminer dans quelques années le moment optimal pour
irradier un reste de tumeur apres I'ablation incompléte d‘un
craniopharyngiome. La décision aléatoire porte sur le mo-
ment auquel commencer le traitement radiothérapique d‘un
reste de tumeur. Dans le cas d'un reste de tumeur, la radio-
thérapie constitue un traitement d'une efficacité reconnue,
qui peut prévenir d'autres complications. Actuellement, on
ne connait pas avec certitude le moment auquel il convient
de commencer cette thérapie a l'efficacité reconnue : ce mo-
ment sera donc choisi sur la base d’une décision aléatoire.

Dans le cas de patients randomisés dans le groupe «radio-
thérapie précoce», il est possible qu'un rayonnement soit
également appliqué dans les cas ou le reste de tumeur ne
recommence pas a se développer. Toutefois, des études ont
prouvé que cela ne concerne a long terme que moins de
10 % des patients. Il existe donc un risque limité pour que,

dans quelques cas isolés, une radiothérapie soit administrée
et qu'il s‘avére par la suite que ce traitement n'était pas né-
cessaire. Il convient néanmoins de comparer ce risque avec
celui représenté par un rayonnement ou une opération retar-
dé(e) lors de la progression de la tumeur, avec pour consé-
guence une thérapie lourde incluant d'éventuels effets néga-
tifs sur la santé et sur les chances de guérison.

Quels sont les avantages d‘une randomisation pour
votre enfant et pour I'étude scientifique ?

La randomisation, c'est-a-dire la décision aléatoire en ce qui
concerne le début de la radiothérapie administrée a votre en-
fant / a vous-méme aprés ablation incomplete du craniopha-
ryngiome, ne comporte pas d'inconvénients, compte tenu
des connaissances actuelles acquises a travers les études me-
nées dans le monde entier. Personne ne connaft le moment
optimal pour administrer le traitement radiothérapique, de
maniere a éviter les complications. Des études menées dans
le passé montrent que la qualité de vie des patients atteints
d'un craniopharyngiome et traités par radiothérapie n'était
pas inférieure a celle des patients non traités par radiothé-
rapie. Si I'on souhaite déterminer le moment optimal pour
administrer le rayonnement, il est nécessaire de recourir a
une prise de décision aléatoire dans le cadre de I'étude scien-
tifique. Lors d'une étude, c'est le seul moyen de déterminer
quelle recommandation il convient de donner par la suite
pour la radiothérapie.

Si vous-méme (ou votre enfant) étes randomisé dans le grou-
pe de patients auxquels une radiothérapie est administrée
directement aprés 'opération, vous devez savoir que la pla-
nification et I'application du rayonnement sont co-évalués et
contrélés par un centre de référence, de maniere a ce que la
radiothérapie soit conforme au plus haut standard de qualité.
Les mémes standards de qualité et la méme évaluation par le
centre de référence pour le traitement radiothérapique sont
assurés lorsque vous-méme (ou votre enfant) étes randomisé
dans le groupe de traitement avec rayonnement retardé.
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Existe-t-il pour votre enfant, au niveau du traitement,
des inconvénients liés a la randomisation ?

Le fait de participer a cet essai randomisé ne représente
aucun inconvénient pour vous ou pour votre enfant au
niveau du traitement !

Si vous avez d'autres questions sur le projet de randomisa-
tion, n'hésitez pas a nous contacter.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Tél. : +49441-403-2072

Fax : +49441-403-2789

E-mail : kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

( )
Responsable de I'enfant Date
Patient/e Date
Médecin conduisant I'entretien Date
Témoin Date
N\ J
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PATIENTS AGES DE
5 ANS OU PLUS

®

APRES RESECTION INCOMPLETE

Fiche d’'information sur la randomisation destinée aux patients agés de
7 a 13 ans. Etude prospective multicentrique portant sur les enfants et les
adolescents atteints de craniopharyngiome - CRANIOPHARYNGIOME 2007

Directeur d'étude : Prof. Dr. med. Hermann Muller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBe 10,
26133 Oldenburg, Tél. : +49441403-2072, Fax : +49441 403-2789, E-mail : kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patient(e) :

Cher patient / chéere patiente,

Tu sais que tu es atteint d'une tumeur (un tissu qui ne s'est
pas formé correctement). Cette tumeur porte le nom de cra-
niopharyngiome. Le craniopharyngiome n'est pas un type
de cancer et n'a donc pas les caractéristiques malignes des
tumeurs cancéreuses. Jusqu'a présent, on n‘a pas réussi a
comprendre pourquoi une telle tumeur se forme. Ce qui est
certain, en tout cas, c’est que ni toi, ni personne d'autre n'a
fait quoi que ce soit qu'il ne fallait pas et qui aurait provoqué
la formation de la tumeur. Le craniopharyngiome est une
malformation qui s'est vraisemblablement développée trés
t6t, en partie avant ta naissance. Le craniopharyngiome est
une maladie trés rare. En Allemagne, 30 enfants et adoles-
cents en sont atteints chaque année.

Malgré tout, il faut prendre le craniopharyngiome tres au
sérieux. En effet, il est placé dans la téte derriére les yeux,
a un endroit ou se trouvent des parties trés importantes du
cerveau. Directement a proximité du craniopharyngiome,
on trouve le nerf optique, qui permet de voir. L'hypophyse
se trouve elle aussi tout pres du craniopharyngiome. Cette
glande sécrete les hormones dont on a besoin pour grandir,
pour atteindre la puberté et pour avoir assez d'énergie pour
se sentir en forme. Tu as peut-étre eu des problemes dans
ces domaines avant que I'on sache que tu avais un cranio-
pharyngiome. Cela est sans doute d0 au fait que le cranio-
pharyngiome s'était développé en comprimant la glande et
le nerf optique.

L'opération n'a malheureusement pas abouti a une
extraction compléte du craniopharyngiome.

L'opération n‘a pas permis d’extraire complétement le cranio-
pharyngiome. Tout d’abord, tes parents et toi méme, vous
avez été certainement tres décus. Mais tu dois savoir que
cela aurait été trop dangereux d'extraire completement le
craniopharyngiome car de nombreux organes essentiels se
trouvent prés du craniopharyngiome, il faut faire trés atten-
tion lors de l'opération, afin de ne pas les endommager. Si
le craniopharyngiome avait envahi les tissus voisins, il n‘était
pas possible de I'enlever completement sans risquer d’abimer
les organes importants qui se trouvent autour. Maintenant,
tu as sans doute compris pourquoi le craniopharyngiome n‘a
pas pu étre extrait dans sa totalité : c’'est parce que nous
voulons tous que tu te sentes bien apres I'opération.

Que va-t-il se passer avec ce qui reste du craniopha-
ryngiome ?

Tout d'abord, il est important que tu te reposes bien aprés
I'opération. Ensuite, nous devons réfléchir ensemble a ce
qu'il faut faire avec le reste du craniopharyngiome. Chez
d'autres patients, on a trés souvent constaté que le reste du
craniopharyngiome recommence a se développer. Il est donc
important que tes parents et les médecins réfléchissent avec
toi pour savoir ce qu'il faut faire.

S'il est resté quelque chose du craniopharyngiome apres
I'opération, on peut tenter de l'enlever au cours d’une
deuxiéme opération. Dans la plupart des cas, cette deuxiéme
opération est assez compliquée. En effet, la premiére opéra-
tion a laissé des cicatrices autour du craniopharyngiome. Si
on intervient une deuxieme fois pour extraire les restes de
la tumeur, ces cicatrices compliquent beaucoup le travail du
chirurgien. On peut également traiter le reste du craniopha-
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ryngiome avec des rayonnements, sans devoir opérer une
deuxiéme fois. Lors d'une radiothérapie, des rayonnements
sont envoyés dans le reste du craniopharyngiome.

Ces rayonnements servent a détruire les tissus du craniopha-
ryngiome. C'est le méme principe que lorsque tu as passé
une radio ou un scanner destinés a faire des clichés de tes
organes internes.

Lors d'une radiothérapie cependant, le dosage des rayonne-
ments administrés est beaucoup plus élevé, étant donné
que les rayons servent a empécher la croissance du reste du
craniopharyngiome. Pendant la séance de radiothérapie, il
faudra simplement que tu restes allongé une minute sans
bouger. Le traitement radiothérapique va toutefois durer en-
tre 5 et 6 semaines, avec une séance par jour. Seul le reste du
craniopharyngiome sera soumis aux rayonnements.

Quand devons-nous commencer la radiothérapie ?

En fait, personne ne sait exactement quand il faut commen-
cer a traiter le reste du craniopharyngiome avec des rayons
pour obtenir les meilleurs résultats. Certaines personnes
disent qu'il vaut mieux le faire rapidement aprés |'opéra-
tion, pour que le reste du craniopharyngiome ne puisse pas
recommencer a se développer. Nous savons qu'il n‘est pas
bon pour ta santé d'attendre trop longtemps et d'étre éven-
tuellement obligé de te réopérer. Une autre possibilité serait
d'attendre jusqu‘au moment ou le reste du craniopharyn-
giome recommence a se développer et de le traiter alors par
radiothérapie. Pour le moment, personne ne sait laquelle de
ces décisions est la meilleure. Nous ne pouvons donc pas
attendre de toi que tu prennes cette décision.

Notre proposition

Etant donné qu’aucune expérience n‘a montré le moment
idéal pour la radiothérapie, il faut que nous nous en remet-
tions au hasard. Nous prenons ce genre de décision aléatoire
(en latin, «alea» signifie «hasard»), qui se nomme également
randomisation, dans le but de déterminer ce moment opti-
mal avec plus de précision a l'avenir. Dans les deux options de
radiothérapie (assez rapidement ou plus tard), le traitement
est le méme et est administré avec les mémes précautions.
Nous nous contentons de décider le moment auquel ce
traitement aura lieu. Deux possibilités : le traitement radio-
thérapique commence assez rapidement (4 mois) aprés la
derniere opération, ou il n‘est administré que par la suite,
en fonction de nouveaux clichés démontrant la reprise de la
croissance du reste du craniopharyngiome.

Y a-t-il des avantages ou des inconvénients ?

Non. Quelle que soit la date choisie pour le début de la radio-
thérapie, elle ne présente ni avantages ni inconvénients.

Si tu as d'autres questions, adresse-toi a tes médecins ou
contacte-nous par téléphone, fax ou e-mail :

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

Tél. : +49441-403-2072

Fax : +49441-403-2789

E-mail : kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

~
Responsable de I'enfant Date
Patient/e Date
Médecin conduisant I'entretien Date
Témoin Date
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MODULO PER IL CONSENSO
INFORMATO DI TUTORI

E PAZIENTI:

Indagine multicentrica prospettiva su bambini e adolescenti affetti da
craniofaringioma — CRANIOFARINGIOMA 2007

Direttore dello studio: Prof. Dr. med. Hermann Mdller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBe 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Paziente:

nato/a il

A Lei/Al Suo/a bambino/a é stato diagnosticato un cranio-
faringioma. Il craniofaringioma & una malformazione del
tessuto che ha subito un danno a livello evolutivo gia in
fase embrionale, vale a dire ancor prima della nascita. Le
cause di questo tumore non sono state ancora identificate.
Il tumore visibile nelle immagini tomografiche a risonanza
magnetica non ha quindi I'aspetto di un tumore maligno,
bensi di una malformazione. Il craniofaringioma é tuttavia
localizzato in una sede molto vicina a parti dell'encefalo
che sono molto importanti per lo sviluppo fisico e psichico.
La vicinanza ai nervi ottici pud provocare deficit alla vista,
che possono portare alla cecita. Ghiandole cerebrali che
si trovano nella zona circostante, come l'ipofisi e I'ipotala-
mo, sono responsabili della secrezione di molti ormoni, a
loro volta responsabili della crescita, della regolazione del
peso, dello sviluppo sessuale e dell'equilibrio idrico. Spes-
so i primi sintomi lamentati dai pazienti sono riconducibili
al mancato funzionamento di questi ormoni, causato ap-
punto dal craniofaringioma. Nel cervello, nelle immediate
vicinanze del craniofaringioma si sviluppano inoltre protidi

( )
Fig. 1: vie di accesso operatorie
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/ subfrontale
A
j I Accesso
-~

transnasale
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che giocano un ruolo fondamentale nella regolazione del
ritmo giorno-notte, nella capacita di concentrazione e nel
comportamento alimentare dei pazienti.

Il trattamento elettivo per un bambino o un adolescente
affetto da craniofaringioma di recente diagnosi & preva-
lentemente l'intervento chirurgico. Sara il Suo medico/
neurochirurgo a discutere con Lei la decisione di intervenire
chirurgicamente (come e in quale misura eseguire I'inter-
vento/la rimozione). Le sara spiegato che spesso non &
possibile rimuovere completamente il craniofaringioma,
poiché si teme che I'intervento di asportazione totale pos-
sa provocare gravi danni alle zone del cervello adiacenti al
tumore. Esistono d‘altra parte anche craniofaringiomi che
recidivano nonostante una rimozione totale. Se dal punto
di vista operatorio non fosse possibile rimuovere parti del
craniofaringioma, dopo l'intervento & necessario ricorrere
a radioterapia.

Tranne che nei rari casi in cui non é stato possibile rimuo-
vere |'ipofisi e I'infundibulo ipotalamico, dopo I'intervento
Lei/il Suo bambino dovra assumere regolarmente e per
tutta la vita gli ormoni normalmente secreti da tali ghian-
dole in forma di compresse, gocce rinologiche o iniezioni
sottocutanee. Dopo il trattamento circa la meta dei
pazienti affetti da craniofaringioma sviluppa un notevole
sovrappeso temporaneo. Spesso le compromissioni della
vista esistenti prima dell’intervento non recedono. Nei
pazienti affetti da craniofaringioma vengono riscontra-
ti disturbi della memoria e dell’'attenzione. Poiché non &
chiaro fino a che punto il trattamento dei pazienti pos-
sa impedire o al contrario aumentare i disturbi collate-
rali sopra descritti, raccogliamo i dati sul trattamento
e sullo stato di salute al termine della terapia. Lo scopo
della nostra indagine & quello di testimoniare quale forma
di trattamento risulta essere la piu efficace e insieme la
meno lesiva per bambini e adolescenti affetti da tale pato-
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Fig. 2: Tomografia a risonanza magnetica (MRT) del
cranio di un paziente con ipofisi normale

logia. Intendiamo raccogliere e valutare dati a fini diagno-
stici, terapeutici e post-terapeutici. La preghiamo pertanto
di fornirci il Suo consenso per l'elaborazione dei dati
compilando un apposito modulo. Per raccogliere queste
informazioni sulla salute e sulle condizioni dopo il tratta-
mento, € necessario effettuare visite successive a intervalli
regolari. Queste visite vengono effettuate per tuttii pazienti
tre mesi e |'ultima un anno dopo l'intervento/trattamento
presso la clinica del luogo di residenza. Le visite successive
comprendono:

e Visita medica e misurazione.
e Tomografia a risonanza magnetica (MRT) del cranio.
e Visita oculistica.

e Test/questionari per la valutazione dello sviluppo intel-
lettivo, della capacita di concentrazione, del comporta-
mento alimentare e della qualita di vita in relazione allo
stato di salute (i questionari corrispondenti Le saranno
consegnati a distanza di un anno o dal medico curante
con la preghiera di compilarli e di inviarli al Direttore
dello studio).

e Gli esami neuropsicologici verranno eseguiti a intervalli
annuali presso la clinica che effettua il trattamento.

e Esami del sangue per la valutazione del dosaggio
ormonale.
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Fig. 3: Tomografia a risonanza magnetica (MRT) del
cranio di un paziente con craniofaringioma

Se al Suo bambino é stato possibile rimuove-
re solo parzialmente il craniofaringioma e il
bambino aveva 5 o piu anni al momento del-
I'intervento, vorremmo proporLe un ulteriore

trattamento. Per informazioni a riguardo, La
invitiamo a leggere il nostro speciale modulo di
dichiarazione riportato nelle pagine seguenti.

Il (neuro)radiologo responsabile Le spieghera i rischi pos-
sibili connessi all’utilizzo di mezzi di contrasto durante
I'esame MRT. La determinazione dell'eta ossea, nonché la
composizione corporea, comporta una somministrazione
ridotta di raggi. Consigliamo di effettuare I'esame della
composizione corporea con DEXA (assorbimetria raggi X
a doppia energia) per pazienti che dopo l'intervento abbia-
no sviluppato un forte sovrappeso. L'esame della composi-
zione corporea comporta una somministrazione ridotta di
raggi, equiparabile a quella di una radiografia della mano.
L'eta ossea viene determinata annualmente tramite una
radiografia della mano sinistra. La determinazione dell’'eta
ossea & importante per valutare lo sviluppo corporeo e
la crescita del bambino ed eventualmente riconoscere e
quindi trattare tempestivamente eventuali disturbi. Tutti
gli esami non sono dolorosi.

Le relazioni tra il sovrappeso che si sviluppa con frequenza
in presenza di questo tumore e il craniofaringioma stesso
non sono state ancora chiarite a sufficienza. Il trattamento
dell’adiposita € molto complicato. Per comprendere me-
glio queste relazioni e forse riuscire ad offrire possibilita
di trattamento in futuro, intendiamo esaminare una parte
del tessuto del craniofaringioma asportato o del liquido
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cistico aspirato e contemporaneamente esaminare nei
campioni di sangue prelevato quali possano essere i fattori
responsabili del sovrappeso.

La valutazione viene effettuata nel rispetto dell'obbligo
del segreto professionale del medico e della riservatezza
dei dati personali. Il consenso all’'elaborazione dei dati &
volontario. Nel caso in cui non accetti di collaborare, Lei

0 il Suo bambino non subira conseguenze. Potra ritirare il

Suo consenso in qualsiasi momento.

~N
Tutore/Tutrice Data
Paziente Data
Medico che ha sostenuto il colloquio Data
Testimone Data
J
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PAZIENTI DI
5 O PIU ANNI

DOPO RESEZIONE PARZIALE

Modulo per il consenso informato alla randomizzazione per tutori e
pazienti > 14 anni: Indagine multicentrica prospettiva su bambini e adolescenti
affetti da craniofaringioma - CRANIOFARINGIOMA 2007

Direttore dello studio: Prof. Dr. med. Hermann Muller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Paziente:

nato/a il

A Lei/Al Suo/a bambino/a & stato diagnosticato un cranio-
faringioma. Il craniofaringioma & una malformazione del
tessuto che ha subito un danno a livello evolutivo gia in
fase embrionale, vale a dire ancor prima della nascita. Le
cause di questo tumore non sono state ancora identificate.
Il tumore visibile nelle immagini tomografiche a risonanza
magnetica non ha quindi I'aspetto di un tumore maligno,
bensi di una malformazione. Il craniofaringioma é tuttavia
localizzato in una sede molto vicina a parti dell'encefalo
che sono molto importanti per lo sviluppo fisico e psichico.
La vicinanza ai nervi ottici puo provocare deficit alla vista,
che possono portare alla cecita. Ghiandole cerebrali che
si trovano nella zona circostante, come I'ipofisi e I'ipotala-
mo, sono responsabili della secrezione di molti ormoni, a
loro volta responsabili della crescita, della regolazione del
peso, dello sviluppo sessuale e dell’equilibrio idrico. Spes-
so i primi sintomi lamentati dai pazienti sono riconducibili
al mancato funzionamento di questi ormoni, causato ap-
punto dal craniofaringioma. Nel cervello, nelle immediate
vicinanze del craniofaringioma si sviluppano inoltre protidi
che giocano un ruolo fondamentale nella regolazione del
ritmo giorno-notte, nella capacita di concentrazione e nel
comportamento alimentare dei pazienti.

“Purtroppo” con l'intervento non é stato possibile
rimuovere completamente il craniofaringioma.

Il trattamento elettivo per un bambino o un adolescente
affetto da craniofaringioma di recente diagnosi e preva-
lentemente I'intervento chirurgico. La decisione circa la
modalita di intervento (come e in quale misura eseguire
I'intervento/la rimozione) & stata presa dal neurochirurgo
che ha effettuato I'intervento su di Lei/sul Suo bambino,
assumendosene l'intera responsabilita durante l'interven-
to stesso. In un primo momento é stato singolare il fatto
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che non fosse possibile rimuovere completamente in fase
di intervento il craniofaringioma da cui Lei/il Suo bambi-
no & affetto. Tuttavi, grazie alle indagini effettuate fino
ad oggi, & noto che le asportazioni totali spesso possono
causare ferite al tessuto cerebrale circostante e che esse
provocano disturbi collaterali, per i quali non esistono
trattamenti efficaci. Per questo motivo e stata praticata
una rimozione solo parziale del craniofaringioma, al fine
di evitare i disturbi collaterali causati dalle ferite provocate
dallintervento.

Cosa comporta la permanenza del residuo tumorale
del craniofaringioma per la salute e lo sviluppo
futuri del Suo bambino?

Se dal punto di vista operatorio non fosse possibile rimuo-
vere parti del craniofaringioma, si pud valutare se proce-
dere con un nuovo intervento o radioterapia oppure se
attendere ulteriori esiti. Un nuovo intervento presenta un
rischio elevato, poiché dopo il primo intervento si gene-
rano cicatrici che rendono difficile per il chirurgo riusci-
re a praticare una rimozione completa in un intervento
successivo. La radioterapia offre una buona possibilita di
impedire efficacemente una ricrescita del residuo tumorale.
L'attesa degli esiti presenta il vantaggio di poter/dover
decidere il trattamento solo dopo un'ulteriore crescita del
residuo tumorale.

Quale decisione si consiglia ora di prendere circa il
trattamento del residuo tumorale?

Certamente non & facile rispondere a questa domanda
basandoci sulle conoscenze attuali e sui risultati di indagi-
ni precedenti. La radioterapia diretta al residuo tumorale
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immediatamente dopo il primo intervento presenterebbe
il vantaggio di evitare un’ulteriore crescita del tumore e
quindi ovviare ad ulteriori interventi. Indagini su casi pre-
cedenti hanno consentito di rilevare che i pazienti che
hanno mostrato conseguenze ed effetti collaterali pesanti
hanno subito pil interventi rispetto ai pazienti che hanno
sofferto di lievi effetti collaterali. Per quanto riguarda la
crescita tumorale, la radioterapia rappresenterebbe dun-
gue la possibilita di trattamento pit importante.

D’altra parte, si deve considerare che il craniofaringioma é
una malformazione e non un tumore maligno. E dunque
difficile prevedere se il residuo tumorale presentera recidi-
ve in futuro. La letteratura scientifica riporta una probabi-
lita di crescita del residuo tumorale a lungo termine com-
presa tra I'80 e il 100%. Nelle nostre indagini abbiamo
riscontrato una crescita del residuo tumorale entro i primi
guattro anni dall'intervento in circa la meta dei pazienti.

Quali sono le nostre proposte per quanto riguarda
la terapia successiva?

Vorremmo proporLe di esaminare la questione della
randomizzazione per la scelta del momento in cui attivare
la radioterapia in presenza di residuo tumorale dopo
I'intervento. Cosa significano per Lei/per il Suo bambino
una randomizzazione e la terapia successiva? Poiché non
siamo in grado di fornire un consiglio oggettivo, ovvero se
sia preferibile praticare la radioterapia immediatamente
dopo l'intervento senza rimozione totale oppure solo dopo
una successiva ricrescita del residuo tumorale, vorremmo
esaminare la questione dal punto di vista scientifico. Con
questa indagine randomizzata, come avviene per tutti gli
altri tumori, vorremmo prendere la decisione, previo Suo
consenso, rispetto a quando iniziare la radioterapia del
residuo tumorale su base casuale. Solo in questo modo,
e grazie al Suo aiuto, tra qualche anno saremo in grado
di rispondere alla domanda su quale sia il momento
ottimale per iniziare la radioterapia di un residuo tumorale
dopo un intervento di rimozione parziale del craniofarin-
gioma. La decisione casuale riguarda il momento in cui
deve essere eseguita una radioterapia diretta al residuo
tumorale. La radioterapia da somministrare € una terapia
riconosciuta ed efficace su un residuo tumorale esistente,
in grado di impedire effetti collaterali successivi. Il mo-
mento in cui si deve attivare questa efficace terapia non
& ancora chiaro e verrebbe stabilito con una decisione
casuale dei tempi.

Per i pazienti che vengono randomizzati nel gruppo che
prevede la radioterapia in tempi piu vicini all'intervento

esiste la possibilita che I'irradiazione venga somministrata
anche in casi in cui in effetti non vi sia stata ricrescita del
residuo tumorale. Le indagini hanno tuttavia mostrato che
questo caso si riscontra nel lungo periodo solo in meno
del 10% dei pazienti. Il rischio ridotto che in pochi casi
vengano somministrati raggi che non sarebbero stati im-
mediatamente necessari deve essere perd messo a con-
fronto con il rischio che un‘irradiazione o un‘operazione
successiva in caso di recidiva del tumore comporterebbe
una terapia pit prolungata, con probabili effetti negativi
sulla salute e sulle possibilita di guarigione.

Quali vantaggi presenta una randomizzazione per il
Suo bambino e per I'indagine scientifica?

La randomizzazione, cioé la decisione casuale circa il
momento in cui iniziare la radioterapia per Lei/il Suo bam-
bino dopo una rimozione parziale del craniofaringioma,
non presenta alcun svantaggio in base alle conoscenze
piu recenti ricavate dai risultati di indagini a livello interna-
zionale. Nessuno sa quale sarebbe il momento ottimale in
cui iniziare una radioterapia, al fine di evitare disturbi colla-
terali. Indagini effettuate in passato indicano che la qualita
di vita di pazienti affetti da craniofaringioma e sottoposti
a radioterapia non e risultata inferiore a quella di pazienti
non trattati con radioterapia. Per scoprire quale sarebbe
il momento migliore per iniziare l'irradiazione necessaria,
ai fini dell'indagine scientifica & necessario prendere una
decisione basata sul caso. Solo cosi & possibile scoprire in
un’indagine quale consiglio si possa dare a proposito della
radioterapia.

Nel caso in cui Lei/il Suo bambino venga randomizzato
per il braccio terapeutico che prevede l'irradiazione im-
mediatamente dopo l'intervento chirurgico, possiamo
assicurare che la pianificazione e I'esecuzione dell’irradia-
zione verranno valutate e controllate tramite un centro
di riferimento per garantirne la conformita con i massimi
standard di qualita. Gli stessi standard di qualita e la stessa
valutazione sono garantiti dal centro di riferimento per
la radioterapia anche nel caso in cui Lei/il Suo bambino
venga randomizzato nel braccio terapeutico che prevede
I'irradiazione in un momento successivo.
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Esistono svantaggi nel trattamento del Suo bambino
derivanti dalla randomizzazione?

Non esistono svantaggi per Lei/il Suo bambino connessi al
trattamento associato alla partecipazione alla randomiz-
zazione.

Restiamo a vostra disposizione per ulteriori domande rela-
tive alla randomizzazione pianificata.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: +49441-403-2072

Fax: +49441-403-2789

E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

( N\
Tutore/Tutrice Data
Paziente Data
Medico che ha sostenuto il colloquio Data
Testimone Data
\\ J
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PAZIENTI DI
5 O PIU ANNI

DOPO RESEZIONE PARZIALE

Modulo per il consenso informato alla randomizzazione per pazienti di eta
7-13 anni: Indagine multicentrica prospettiva su bambini e adolescenti affet-
ti da craniofaringioma - CRANIOFARINGIOMA 2007

Direttore dello studio: Prof. Dr. med. Hermann Muller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/

Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBe 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Paziente:

nato/a il

Caro paziente, Cara paziente

sei a conoscenza del fatto che sei affetto/a da un tumore
(tessuto che non appartiene elettivamente alla sede in cui
si trova) chiamata craniofaringioma. Il craniofaringioma
& una malattia tumorale che tuttavia non ha le caratte-
ristiche maligne dei tumori carcinomatosi. Oggi non sap-
piamo ancora perché questo tumore si manifesta. E pero
certo che né tu, né nessun altro avete fatto qualcosa di
sbagliato che ha provocato I'insorgenza del tumore. |l
craniofaringioma & una malformazione che probabilmen-
te e insorta molto presto, in parte gia prima della nascita.
Il craniofaringioma & una malattia molto rara. In Germania
si ammalano ogni anno circa 30 bambini e adolescenti.

Ciononostante e necessario prendere molto sul serio questa
malattia. Il craniofaringioma si manifesta precisamente
nella testa, dietro gli occhi, in un punto in cui si trovano
anche molte parti importanti del cervello. Vicinissimo al
craniofaringioma si trova il nervo ottico, che ¢ il nervo che
ci consente di vedere. Molto vicina al craniofaringioma si
trova anche l'ipofisi. In questa ghiandola vengono secreti
gli ormoni di cui abbiamo bisogno per crescere, per entrare
nella puberta e per avere I'energia sufficiente per sentirci
bene. Probabilmente hai gia avuto dei dolori prima che
ti fosse diagnosticato il craniofaringioma. Probabilmente
questi dolori sono stati provocati dal craniofaringioma che
& cresciuto ed é andato a comprimere la ghiandola e il
nervo ottico.

Purtroppo con l'intervento non é stato possibile
rimuovere completamente il craniofaringioma.

Con l'operazione non siamo riusciti a rimuovere del tutto
il craniofaringioma. In un primo momento é stata sicura-
mente una sorpresa per te e per i tuoi genitori. Tuttavia,
deve esserti chiaro che sarebbe stato troppo pericoloso
rimuovere completamente il craniofaringioma. Vicino al
craniofaringioma ci sono molti organi importanti, quindi
occorre operare con molta cautela per non provocare danni
nelle sue vicinanze. Se il craniofaringioma e cresciuto nelle
vicinanze, non & possibile rimuovere completamente il
tumore senza ledere gli organi importanti che si trovano
[i in prossimita. Speriamo che tu capisca che il motivo
per cui non e stato possibile togliere completamente il
craniofaringioma e che tutti vogliono che tu stia bene
dopo l'operazione.

Cosa succede ora a quello che rimane del cranio-
faringioma?

Innanzitutto e importante che tutiriprenda dall’'operazione.
Ma noi dobbiamo anche pensare a cosa pud succedere
alla parte di craniofaringioma rimasta. In altri pazienti si
& visto che spesso questo residuo di craniofaringioma
inizia a ricrescere. Per questo motivo &€ importante pensare,
insieme a te, ai tuoi genitori e ai medici, a cosa si deve
fare.

Se dopo I'operazione & rimasta ancora una parte di cranio-
faringioma, si puo tentare di operare di nuovo, ma spesso
un‘altra operazione non e semplice. Dopo la prima opera-
zione, vicino al craniofaringioma rimangono delle cicatrici
che rendono difficile rimuovere interamente il tumore con
un secondo intervento. Si pud pero trattare con dei raggi

26.02.2008 11:09:04 Uhr



la parte di craniofaringioma rimasta, senza operare. Un
trattamento di questo tipo prevede di colpire il residuo di
craniofaringioma con raggi X.

| raggi distruggono il tessuto del craniofaringioma. Forse
conosci situazioni simili, ovvero la radiografia o la tomo-
grafia computerizzata (TAC), che consentono di ottenere
delle immagini.

I raggi X emessi dall'irradiazione hanno un dosaggio molto
alto, che impedisce al residuo irradiato di continuare a cre-
scere. Durante l'irradiazione devi semplicemente rimanere
sdraiato per un minuto, senza muoverti. La radioterapia
dura pero circa 5-6 settimane, con una irradiazione al
giorno. | raggi vengono diretti solo sul residuo di cranio-
faringioma.

Quando dobbiamo iniziare la radioterapia?

Non si sa con precisione quando & il momento migliore
per iniziare la radioterapia sulla parte restante di cranio-
faringioma. Alcuni dicono che & meglio iniziare subito
con i raggi, per impedire che il residuo ricresca. E noto che
un‘attesa troppo lunga e probabili altre operazioni non
sono consigliabili per la tua salute. Un‘altra possibili-
ta sarebbe quella di aspettare che la parte residua di
craniofaringioma ricresca, e solo a quel punto iniziare la
radioterapia. Al momento nessuno sa quale sia la deci-
sione migliore da prendere. Pertanto, chiederti di decidere
sarebbe eccessivo.

La nostra proposta

Poiché non ci sono esperienze sicure che indichino quale
sarebbe il momento migliore, vorremmo affidare la de-
cisione al caso. Viene adottata una decisione casuale di
questo tipo (detta anche randomizzazione) per essere in
grado di sapere meglio in futuro quando potrebbe essere
il momento piu idoneo. La radioterapia € uguale in ogni
caso e verra eseguita a dovere in entrambi i casi. Noi de-
cideremmo solo quando si fara. Potremmo decidere di
iniziarla relativamente presto (4 mesi) dopo I'ultima ope-
razione, oppure solo dopo aver constatato sulle immagini
che il residuo tumorale & ricresciuto.

Ci sono vantaggi o svantaggi?

No. Non ci sono vantaggi né svantaggi; non fa differenza
guando si decide di iniziare la radioterapia.

Per ulteriori domande, puoi rivolgerti ai tuoi medici, tele-
fonare oppure inviare un fax o un‘e-mail a:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

Tel.: +49441-403-2072

Fax: +49441-403-2789

E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

( )
Tutore/Tutrice Data
Paziente Data
Medico che ha sostenuto il colloquio Data
Testimone Data
N\ J
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Prospectief multicentrisch onderzoek van kinderen en jongeren met cranio-
faryngeoom — CRANIOFARYNGEOOM 2007

Studie onder auspicién van: Prof. Dr. med. Hermann Mdller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patiént:

Geboortedatum

Bij uw kind werd een craniofaryngeoom gediagnosti-
ceerd. Het craniofaryngeoom is een celwoekering die uit-
gaat van weefsel dat tijdens de embryonale ontwikkeling
(dus nog voor de geboorte) verstoord werd. De oorzaak
van deze verstoring is nog altijd niet bekend. De op MRI-
beelden zichtbare tumor is dus geen kwaadaardig gezwel
maar een soort deformatie. Overigens ligt het craniofa-
ryngeoom in de directe nabijheid van hersendelen die erg
belangrijk zijn voor de lichamelijke en geestelijke ontwik-
keling. De nabijheid van de oogzenuwen kan het zicht
beinvloeden en zelfs tot verlies van het gezichtsvermogen
leiden. Naastgelegen hersendelen zoals de hypofyse en
de hypothalamus zijn verantwoordelijk voor de productie
van vele hormonen die de groei, gewichtstoename, de
ontwikkeling tijdens de puberteit en de vochthuishouding
reguleren en sturen. Vaak ontstaan de eerste klachten van
de patiént door een gebrek aan deze hormonen dat wordt
veroorzaakt door het craniofaryngeoom. Daarenboven
worden in de directe omgeving van craniofaryngeomen
eiwitten in de hersenen aangemaakt die een belangrijke

( )
Afb. 1: Operatieve toegangsweg

—_

S

subfrontale
toegang

transnasale
toegang

rol spelen bij het dag-nachtritme, het concentratievermo-
gen en de eetgewoonten van de patiént.

De behandeling van een kind of puber waarbij de diagno-
se craniofaryngeoom gesteld wordt, is meestal een ope-
ratie. De beslissing of het een operatieve ingreep wordt
(hoe en hoeveel wordt weggenomen of in hoeverre de
druk wordt verminderd) wordt met u door de betrokken
arts of neurochirurg besproken. U wordt uitgelegd dat
het craniofaryngeoom meestal niet geheel verwijderd kan
worden, daar er kans bestaat voor ernstige schade aan
de naastgelegen hersendelen Aan de andere kant zijn er
ook craniofaryngeomen die, hoewel volledig verwijderd,
toch weer optreden. Als delen van de craniofaryngeoom
niet operatief te verwijderen zijn, moet na de operatie een
bestralingstherapie in overweging worden genomen.

Afgezien van het uitzonderlijke geval dat de pijnappelklier
(hypofyse en de steel van de hypofyse) niet verwijderd
hoeft te worden, moet de patiént na de operatie regel-
matig en levenslang hormonen in de vorm van tabletten,
neusdruppels of subcutane injecties krijgen. Ongeveer
de helft van alle patiénten met craniofaryngeoom ont-
wikkelt na de behandeling een gedeeltelijk aanzienlijk
overgewicht. Slechtziendheid die reeds voor de operatie
bestond zal meestentijds niet meer genezen. In de prak-
tijk is er sprake van geheugenverlies en waarnemingsver-
mogen bij patiénten met een craniofaryngeoom. Omdat
het nog steeds onduidelijk is in hoeverre de behande-
ling van patiénten de hierboven genoemde resulterende
ziekteverschijnselen verhinderen of mogelijkerwijze ver-
sterken, worden de gegevens van de behandeling en
de gezondheid na het afsluiten van de therapie verder
gebruikt. Ons onderzoek heeft tot doel conclusies te
trekken over welke vorm van behandeling de effectiefs-
te en tegelijkertijd minst belastende is voor kinderen en
pubers met deze ziekte. Wij willen de gegevens over de
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Afb. 2: Magnetic Resonance Image (MRI) schedelfoto van
een patiént met een normale hypofyse (pijnappelklier)

diagnostiek, therapie en nazorg achterhalen en evalueren.
Op een apart formulier vragen wij u of u akkoord gaat
met het verwerken van de gegevens. Om deze gegevens
over de gezondheid en de ervaring na de behandeling te
verkrijgen, zijn regelmatige controleonderzoeken nodig.
Deze controleonderzoeken worden bij alle patiénten drie
maanden na de operatie of behandeling en aansluitend
eens per jaar in het plaatselijke ziekenhuis uitgevoerd.
Deze controleonderzoeken bestaan uit:

e Lichamelijk onderzoek en meting,
e MRI-scan van het hoofd,
e Onderzoek door een oogarts,

e Testen of vragenlijst met betrekking tot de intelligentie,
het concentratievermogen, het eetgedrag en de ge-
zondheid en de kwaliteit van het leven (deze vragen-
lijsten zullen u jaarlijks worden overhandigd door de
behandelende arts met het verzoek deze ingevuld terug
te zenden naar het onderzoeksteam).

¢ Neuropsychologisch onderzoek volgt eens per jaar in de
betreffende kliniek,

¢ Bloedonderzoek voor de hormoonspiegels.
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Afb. 3: Magnetic Resonance Image (MRI) schedelfoto

van een patiént met een craniofaryngeoom

Als bij uw kind het craniofaryngeoom slechts
gedeeltelijk kon worden verwijderd en uw kind
ten tijde van de operatie 5 jaar of ouder was,
willen wij u een voorstel doen voor de verdere

behandeling. Voor informatie hierover verwij-
zen we u naar ons speciale inlichtingenformulier
op de volgende pagina'’s.

Wat betreft mogelijke risico’s bij het toepassen van con-
trastmiddelen tijdens de MRI-scan, geeft de behandeld
(neuro-)radioloog u uitleg. Het bepalen van de skelet-
leeftijd evenals de lichaamsbouw heeft maar een geringe
stralenbelasting tot gevolg. Het onderzoek van de
lichaamsbouw door middel van DEXA bevelen wij aan
voor patiénten die na de operatie aanzienlijk overgewicht
hebben ontwikkeld. Dat onderzoek van de lichaamsbouw
gaat gepaard met een geringe stralenbelasting die onge-
veer te vergelijken is met een réntgenfoto van de hand.
De skeletleeftijd wordt jaarlijks met behulp van een ront-
genfoto van de linkerhand bepaald. Deze skeletleeftijd is
belangrijk om de lichamelijke ontwikkeling en het groei-
proces van uw kind te kunnen beoordelen en in het geval
van verstoring dit vroegtijdig te ontdekken en te behan-
delen. Deze beide onderzoeken zijn niet pijnlijk.

Over het verband tussen het vaak voorkomende overge-
wicht en de craniofaryngeoom-aandoening is nog weinig
bekend. De behandeling van deze vetzucht is heel moei-
lijk. Om dit verband beter te kunnen begrijpen en wellicht
in de toekomst ook behandelmethoden te kunnen aan-
bieden, willen wij een deel van het operatief verwijderde
weefsel van de craniofaryngeoom respectievelijk de vloei-
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stof van de gepuncteerde cyste en het gelijktijdig afgeno- dit voor u en uw kind geen nadelige gevolgen. U kunt uw
men bloedmonster onderzoeken op factoren die mogelijk toestemming te allen tijde intrekken.
verantwoordelijk zijn voor het overgewicht.

De resultaten vallen volledig onder de medische geheim-
houdingsplicht en de gegevens zijn beveiligd. Uw instem-
ming met het verwerken van de gegevens is op vrijwillige
basis. In het geval dat u uw medewerking niet geeft, heeft

4 )
Ouder of voogd Datum
Patiént Datum
Behandelend arts Datum
Getekend in aanwezigheid van Datum
_ J
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PATIENTEN VAN
5 JAAR OF OUDER

BlJ EEN GEDEELTELIJKE RESECTIE

Voorlichtingsbrochure voor patiénten ouder dan 14 jaar
en hun verzorgers: Prospectief multicentrisch onderzoek van
kinderen en jongeren met craniofaryngeoom - CRANIOFARYNGEOOM 2007

Studie onder auspicién van: Prof. Dr. med. Hermann Mdller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-Stra3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patiént:

Geboortedatum

Bij uw kind werd een craniofaryngeoom gediagnosticeerd.
Het craniofaryngeoom is een celwoekering die uitgaat
van weefsel dat tijdens de embryonale ontwikkeling (dus
nog voor de geboorte) verstoord werd. De oorzaak van
deze verstoring is nog altijd niet bekend. De op MRI-
beelden zichtbare tumor is dus geen kwaadaardig gezwel
maar een soort deformatie. Overigens ligt het craniofa-
ryngeoom in de directe nabijheid van hersendelen die erg
belangrijk zijn voor de lichamelijke en geestelijke ontwik-
keling. De nabijheid van de oogzenuwen kan het zicht
beinvioeden en zelfs tot verlies van het gezichtsvermogen
leiden. Naastgelegen hersendelen zoals de hypofyse en
de hypothalamus zijn voor de productie van vele hormo-
nen verantwoordelijk die de groei, gewichtstoename, de
ontwikkeling tijdens de puberteit en de vochthuishouding
reguleren en sturen. Vaak ontstaan de eerste klachten van
de patiént door een gebrek aan deze hormonen dat wordt
veroorzaakt door het craniofaryngeoom. Daarenboven
worden in de directe omgeving van craniofaryngeomen
eiwitten in de hersenen aangemaakt die een belang-
rijke rol spelen bij het dag-nachtritme, het concentratie-
vermogen en de eetgewoonten van de patiént.

~Helaas” kon het craniofaryngeoom tijdens de ope-
ratie niet in zijn geheel verwijderd worden.

De behandeling van een kind of puber waarbij de diag-
nose craniofaryngeoom gesteld wordt, is meestal een
operatie. De beslissing over de operatieve ingreep (hoe en
hoeveel kan worden weggenomen of in hoeverre de druk
wordt verminderd) is door de neurochirurg(en) die uw
kind opereerden tijdens de operatie naar eer en geweten
genomen. In eerste instantie lijkt het ontmoedigend dat
het craniofaryngeoom bij uw kind niet in zijn geheel
operatief verwijderd kon worden. Uit dit onderzoek is
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echter gebleken dat totale verwijdering vaak tot verwon-
dingen van het naburig hersenweefsel kan leiden, die dan
vervolgaandoeningen veroorzaken waarvoor geen werk-
zame behandeling beschikbaar is. Om die reden is slechts
een deel van het craniofaryngeoom verwijderd om deze
gevolgaandoeningen door operatieve verwondingen te
vermijden.

Wat betekent de nog aanwezige tumorrest van het
craniofaryngeoom voor de gezondheid en de ont-
wikkeling van uw kind?

Als delen van de craniofaryngeoom niet operatief te
verwijderen zijn, kan een nieuwe operatie, een bestra-
lingstherapie of verder afwachten in overweging worden
genomen. Een nieuwe operatie heeft een hoog risico,
omdat bij de eerste operatie littekens zijn ontstaan die het
de chirurg moeilijker maken om tijdens een tweede ope-
ratie de complete verwijdering te realiseren. Een bestra-
lingsbehandeling biedt de mogelijkheid een verdere groei
van de tumorrest eventueel effectief te verhinderen. Een
afwachtende houding biedt het voordeel dat men pas bij
verdere groei van de tumorrest een beslissing tot behan-
deling moet nemen.

Welke beslissing over de behandeling wordt nu aan-
bevolen bij het achterblijven van een tumorrest?

Deze vraag is op grond van onze huidige kennis en de
resultaten van eerdere onderzoeken niet met zekerheid te
beantwoorden. Een direct na de eerste operatie uitgevoer-
de bestraling van het achtergebleven tumorrestant zou
als voordeel hebben dat een verdere groei van de tumor
en daarmee verder operatief ingrijpen vermeden wordt.
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In eerdere onderzoeken werd vastgesteld dat patiénten
met vervelende gevolgen achteraf en nevenaandoenin-
gen meer operatieve ingrepen hadden doorgemaakt dan
patiénten die nauwelijks aan vervolgaandoeningen leden.
Bij tumorgroei zou daarentegen de bestralingsbehande-
ling de belangrijkste behandelmogelijkheid zijn.

Aan de andere kant is het craniofaryngeoom een celwoe-
kering en geen boosaardig kankergezwel. In zoverre is
het moeilijk van te voren te bepalen of de achtergebleven
tumorrest in de toekomst (weer) zal groeien. In de we-
tenschappelijke literatuur wordt de waarschijnlijkheid dat
de tumorrest op lange termijn zal groeien geschat op een
kans van tussen de 80% en 100%. Uit onze eigen onder-
zoeken hebben we bij de helft van de patiénten binnen
de eerste vier jaar na de operatie groei van de tumorrest
vastgesteld.

Wat stellen we u voor met betrekking tot de verde-
re behandeling?

We willen u voorstellen die vraag over het tijdstip van de
bestralingstherapie bij de aanwezigheid van tumorresten
na de operatie willekeurig te laten bepalen. Wat betekent
deze willekeurige factor voor u, uw kind en de verdere the-
rapie? Daar we u geen gefundeerde raad kunnen geven
of het beter is om direct na de onvolledige operatie of pas
bij verdere groei van de tumorrest te bestralen, willen wij
deze vraag wetenschappelijk onderzoeken. Bij dit onder-
zoek at random zullen wij net als bij andere aandoeningen
met tumoren gebruikelijk is en met uw akkoord de beslis-
sing over een eventuele bestraling van de tumorrest door
het toeval laten bepalen. Alleen op die manier kunnen
wij met uw hulp over enkele jaren de vraag, welk tijdstip
optimaal is voor de bestralingsbehandeling van een
tumorrest na gedeeltelijke resectie van het craniofaryn-
geoom, beantwoorden. De beslissing die door het toeval
wordt bepaald, betreft het tijdstip waarop de stralings-
therapie van de tumorrest wordt uitgevoerd. Bij het
bestaan van een tumorrest is het geven van stralings-
therapie een erkende en effectieve behandeling die ver-
dere vervolgaandoeningen voorkomen kan. Het tijdstip
waarop deze effectieve behandeling wordt ingezet, is tot
nog toe onduidelijk en zal door een beslissing at random
bepaald worden. Voor patiénten die bij toeval in de groep
met vroege stralingstherapie na de operatie terechtko-
men, bestaat de mogelijkheid dat een bestraling ook
wordt uitgevoerd in het geval er geen groei van de tumor-
rest optreedt. Onderzoek heeft echter aangetoond dat dit
op lange termijn slechts bij minder dan 10% van de pa-
tiénten optreedt. Het geringe risico dat in enkele gevallen

een bestraling wordt uitgevoerd die achteraf niet nodig
geweest was, moet echter worden afgewogen tegenover
het risico dat een latere bestraling of operatie bij tumor-
groei een ingrijpender behandeling met mogelijk negatie-
ve bijwerkingen voor de gezondheid en genezingskansen
met zich mee kan brengen.

Welke voordelen heeft de at random-keuze voor uw
kind en voor het wetenschappelijk onderzoek?

At random oftewel de willekeurige beslissing over het
tijdstip waarop de stralingstherapie voor uw kind na
gedeeltelijke verwijdering van het craniofaryngeoom
plaatsvindt, levert volgens de huidige ervaringen die zijn
opgedaan bij internationale onderzoeken geen nadeel op.
Niemand weet welk tijdstip het meest optimaal is voor de
stralingstherapie om gevolgaandoeningen te vermijden.
Onderzoek uit het verleden duidt er op dat de levens-
kwaliteit van patiénten met een craniofaryngeoom die
bestraald zijn niet minder is dan de levenskwaliteit van
niet-bestraalde patiénten. Om er achter te komen welk
tijdstip het beste zou zijn om de noodzakelijke bestraling
uit te voeren, is het voor het wetenschappelijk onderzoek
noodzakelijk de beslissing at random te nemen. Alleen op
die manier is het mogelijk uit te vinden welke aanbeveling
kan worden gegeven over de bestraling.

In het willekeurige geval dat u of uw kind terecht bent
gekomen in de behandelgroep die direct na de operatie
aansluitend wordt bestraald, is het zeker dat de planning
en uitvoering van de bestraling mede beoordeeld en ge-
controleerd worden door een referentiecentrum, zodat
de bestraling voldoet aan de hoogste kwaliteitseisen.
Dezelfde kwaliteitseisenenbeoordelingdoorhetreferentie-
centrum voor stralingstherapie is gewaarborgd wanneer
u of uw kind at random in de behandelingsgroep met
latere bestraling terechtkomt.
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Zijn er nadelen voor uw kind verbonden aan de wil-
lekeur van deze behandeling?

De behandeling van u of uw kind ondervindt geen nadelen
door deelname aan deze at random-methode!

Als u verder nog vragen hebt over deze willekeurige plan-
ning, zijn we altijd bereid om deze te beantwoorden.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: +49441-403-2072

Fax: +49441-403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de
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PATIENTEN VAN
5 JAAR OF OUDER

BlJ EEN GEDEELTELIJKE RESECTIE

Voorlichtingsbrochure over de at random-methode voor patiénten van

7-13 jaar: Prospectief multicentrisch onderzoek van kinderen en jongeren
met craniofaryngeoom - CRANIOFARYNGEOOM 2007

Studie onder auspicién van: Prof. Dr. med. Hermann Mdller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/

Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBe 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Patiént:

Geboortedatum

Hallo,

Zoals je weet, heb je een gezwel (weefsel dat zich niet
gedraagt zoals het hoort) dat de dokters een craniofaryn-
geoom noemen. Dat is een hele mond vol in dokterstaal.
Daarom noemen we het craniofaryngeoom van nu af aan
eenvoudigweg CRANIO, zoals het ook door de meeste
patiénten wordt genoemd. Bij een cranio gaat het niet
om een kankergezwel en het heeft daarom ook niet de
kwaadaardige eigenschappen van kankergezwellen. Ei-
genlijk weten we nog steeds niet waardoor dit gezwel
ontstaat. Toch is het zeker dat noch jij noch iemand anders
iets verkeerd gedaan heeft waardoor dat gezwel ontstaan
zou zijn. Het cranio is een weeffout in de celgroei, die
waarschijnlijk al gedeeltelijk voor je geboorte is ontstaan.
Het cranio is een zeer zeldzame aandoening. Per jaar krij-
gen bijvoorbeeld in Duitsland ongeveer 30 kinderen en
jongeren de verschijnselen van deze aandoening.

Wel moet je dit cranio als aandoening heel serieus nemen.
Dit is omdat het cranio in je hoofd groeit, achter de ogen
op een plek waar heel belangrijke delen van je hersenen
zitten. Vlak in de buurt van het cranio loopt de ocogzenuw
die je nodig hebt om te zien. De hypofyse of pijnappelklier
zit ook vlak naast het cranio. In deze klier worden hormo-
nen gemaakt, die je lichaam nodig heeft om te groeien,
om ervoor te zorgen dat je in de puberteit komt en dat je
genoeg energie hebt om je fit te voelen. Het kan zijn dat
je al soortgelijke klachten had voordat het cranio werd
ontdekt. Die klachten kwamen waarschijnlijk doordat het
cranio gegroeid is en op de klier en de oogzenuw drukt.

Helaas kon het cranio niet helemaal verwijderd
worden tijdens de operatie.

Tijdens de operatie is het niet gelukt om het cranio hele-
maal weg te halen. Eerst was dat beslist een teleurstelling
voor jou en je ouders. Maar je moet wel bedenken dat het
te gevaarlijk zou zijn geweest om het cranio er helemaal
uit te snijden. Omdat er zoveel belangrijke organen naast
het cranio liggen, moet hier heel voorzichtig geopereerd
worden om niets in de buurt te verwonden. Als het cranio
ingegroeid is in zijn omgeving, kan het gezwel niet totaal
weggesneden worden zonder dat de belangrijke organen
in de buurt beschadigd geraken. We hopen dat je be-
grijpt dat het cranio daarom niet totaal weggehaald kon
worden, want iedereen wil dat het na de operatie goed
met je gaat.

Wat gebeurt er nu met de rest van het cranio?

Ten eerste is het belangrijk dat jij goed herstelt van de
operatie. Maar we moeten er nu toch al over nadenken
wat er met de rest van het cranio gaat gebeuren. Bij an-
dere patiénten is opgemerkt dat de rest van het cranio
heel vaak weer begint te groeien. Daarom is het belangrijk
om samen met jou, je ouders en de dokters te overleggen
wat we zullen gaan doen.

Als er nog een rest van het cranio na de operatie is ach-
tergebleven, kunnen we nog eens proberen te opereren.
Nog een operatie is meestal niet eenvoudig. Na de eers-
te operatie ontstaan er naast het cranio littekens die het
moeilijker maken bij een tweede poging het gezwel vol-
ledig weg te halen. De rest van het cranio kan ook zon-
der nog eens te opereren met stralen behandeld worden.
Bij een behandeling met stralen worden van buitenaf
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rontgenstralen in de craniorest gestraald.

Die stralen maken het weefsel van het cranio kapot. Je
kent waarschijnlijk wel zo'n situatie waarbij er réntgen-
foto’s worden gemaakt of wanneer de CT-scanner wordt
gebruikt om plaatjes te maken.

Bij een bestraling is de dosis rontgenstralen vele keren
hoger zodat de bestraalde rest daarna niet meer kan
groeien. Je moet bij die bestraling eigenlijk alleen maar
een minuutje stil liggen en je mag je even niet bewegen.
De stralingsbehandeling zal evengoed ongeveer 5 tot 6
weken duren, met vaak één bestraling per dag. Alleen het
restant van het cranio wordt bestraald.

Wanneer gaan we beginnen met de stralingsbe-
handeling?

Niemand weet zeker wanneer het beste begonnen kan
worden met het bestralen van het cranio. Sommigen
zeggen dat het beter is snel met stralen te behandelen,
zodat de rest niet weer gaat groeien. Wij weten dat te
lang wachten en eventueel weer opereren niet zo goed
is voor je gezondheid. Een andere mogelijkheid zou zijn
te wachten tot de rest van het cranio weer groeit en dan
een bestralingsbehandeling uit te voeren. Wat nu de bes-
te beslissing is, weet op dit moment niemand. Daarom
zou het teveel gevraagd zijn om jou die beslissing te laten
nemen.

Ons voorstel

Omdat er geen duidelijke ervaring is met wanneer het
beste tijdstip zou zijn, willen we het aan het toeval over-
laten. Zo'n toevalsbeslissing (die wordt in het Engels ook
wel ,at random’ wordt genoemd) maken we om in de
toekomst beter te kunnen bepalen welk tijdstip het beste
zou zijn. De stralingsbehandeling is in beide gevallen ge-
lijk en wordt ook net zo goed gedaan. We zullen alleen
beslissen wanneer die bestraling plaatsvindt. In het ene
geval zullen we besluiten dat relatief snel (4 maanden)
na de laatste operatie met de stralingsbehandeling wordt
begonnen en in het andere dat de stralingstherapie pas
veel later wordt uitgevoerd als op foto's te zien is dat de
craniorest opnieuw begint te groeien.

Zijn er voor- of nadelen?

Nee. Er zijn geen voor- of nadelen — het is om het even
hoe de beslissing over het begin van de stralingsbehande-
ling genomen wordt.

Als je nog meer vragen hebt, stel die dan alsjeblieft aan je
dokter of bel, fax of e-mail:

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: +49441-403-2072

Fax: +49441-403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

e D
Ouder of voogd Datum
Patiént Datum
Behandelend arts Datum
Getekend in aanwezigheid van Datum
N J
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OPPLYSNINGSARK

®

FOR OMSORGSPERSONER

OG PASIENTER:

Prospektiv, multisentrisk undersgkelse av barn og ungdom med kranio-

faryngeom — KRANIOFARYNGEOM 2007

Studieleder: Prof. Dr. med. Hermann Mdiller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hdmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, TIf.: +49441403-2072, faks: +49441403-2789, e-post: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Pasient:

fadselsdato

Ditt barn har fatt diagnosen kraniofaryngeom. Kranio-
faryngeom er en feildannelse som utgar fra vev som ble
forstyrret i utviklingen allerede pa fosterstadiet, dvs. far
fadsel. Arsaken til denne forstyrrelsen er s& langt ikke
kjent. Tumoren som er synlig pa MR-bilder er altsa ingen
ondartet svulst, men en slags feildannelse. Riktignok lig-
ger kraniofaryngeomet i direkte naerhet til deler av hjernen
som er meget viktige for kroppslig og mental utvikling.
Neerheten til synsnerver kan fare til alt fra synshemninger
til blindhet. Naerliggende deler av hjernen som hjerneved-
heng (hypofyse) og hypotalamus sgrger for dannelse av
mange hormoner som betyr mye for vekst, vektregule-
ring, pubertetsutvikling og vaeskeregulering. Ofte bestar
pasientens farste plager av symptom pa bortfall av hor-
moner noe som fremkalles ved kraniofaryngeomet. Ut-
over dette dannes det eggehvite i hjernen i direkte tilknyt-
ning til kraniofaryngeomet, noe som spiller en viktig rolle
for pasientens dag- og nattrytme, konsentrasjonsevne og
spiseatferd.

( R
Fig. 1: operative innganger

—_

S

subfrontal
inngang

transnasal
inngang

Behandling av barn eller unge med nylig diagnostisert
kraniofaryngeom vil bestd av operasjon. Beslutning om
operativ metode (hvordan og hvor mye som skal opereres/
reduseres) ma diskuteres mellom dere og deres lege/nev-
rokirurg. Dere vil bli opplyst om at kraniofaryngeom ofte
ikke lar seg fjerne fullstendig, ettersom man frykter at det
kan fare til alvorlige skader pa nzerliggende hjernedeler.
Pa den annen side finnes det ogsa kraniofaryngeom som
kommer igjen til tross for at den er fullstendig fjernet.
Viser det seg at deler av kraniofaryngeomet operativt ikke
lar seg fjerne, ma gjennomfaring av straleterapi etter ope-
rasjonen overveies.

Bortsett fra enkelte tilfeller der hjernevedheng (hypofyse
og hypofysedel) ikke kan fjernes, ma du/barnet ditt etter
operasjonen tilfgres hormoner i form av tabletter/nese-
draper eller subkutan injeksjon regelmessig resten av livet.
Omtrent halvparten av alle pasienter med kraniofaryngeom
utvikler en til dels betydelig overvekt etter behandlingen.
Skader pa synsevnen som eksisterer far operasjonen, for-
bedres som regel ikke etterpa. Forstyrrelser i hukommelse
og konsentrasjon beskrives hos kraniofaryngeompasienter.
Da det til na er uklart i hvilken grad behandling av pasient
forhindrer eller kanskje til og med forsterker ettersykdom-
mer, gjer vi krav pa data for behandling og for helbred
etter avslutning av terapien. Malet for var undersgkelse
er a finne ut av hvilken form for behandling som er mest
effektiv og samtidig mest skanende for barn og unge med
denne sykdommen. Vi vil fa fram og gjere bruk av data for
diagnostikk, terapi og ettervern. Vi ber om deres skrift-
lige samtykke til behandling av data i et separat formular.
For a kunne fa informasjon om helbred og tilstand etter
behandling, er det behov for regelmessig etterundersg-
kelser. Disse etterundersgkelsene skjer for alle pasienter
tre maneder etter operasjon/behandling og deretter arlig
ved klinikk pa hjemstedet. Etterundersgkelsen omfatter:
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Fig. 2: Magnetresonanstomografi (MRT) av hodet til en
pasient med normal hypofyse

e kroppslig undersgkelse og maling,
e MR — bilder av hodet,
e gyenlegeundersgkelse,

e testing/sparreskjema om intelligensutvikling, konsen-
trasjonsevne, spiseforhold og helserelatert livskvalitet
(tilsvarende sparreskjema blir sendt til deg arlig eller
utlevert av behandlende lege med anmodning om a
sende det utfyllt tilbake til studieledelsen).

¢ nevropsykologiske undersgkelser falger arlig pa klinikken,

¢ blodundersgkelser for a avspeile hormoner.
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Fig. 3: Magnetresonanstomografi (MRT) av hodet til en

pasient med kraniofaryngeom

Hvis kraniofaryngeom kun delvis kan fjernes
hos deres barn og barnet var 5 ar eller eldre
ved operasjonen, ma vi foresla videre behand-
ling. Til informasjon henviser vi til vart spesielle

opplysningsformular pa felgende sider.

Opplysninger om mulig risiko ved bruk av kontrastmiddel
ved MR-undersgkelse, far dere hos ansvarlig (nevro-)
radiolog. Analyse av benalder, sa vel som kroppssammen-
setning utgjer ubetydelig stralebelastning. Undersgkelse
av kroppssammensetningen ved hjelp av DEXA anbefaler
vi for pasienter som har utviklet en utpreget overvekt etter
operasjonen. Undersgkelse av kroppssammensetningen
omfatter liten stralebelastning som tilnaermelsesvis kan
sammenlignes med et handrgntgenbilde. Benalder be-
stemmes arlig pa bakgrunn av et rantgenbilde av venstre
hand. Bestemmelse av benalder er viktig for & bedgmme
kroppslig utvikling og vekst hos barnet og eventuelt tidlig
kunne skjelne og behandle funksjonssvikt. Ingen av under-
sgkelsene er smertefulle.

Sammenheng mellom hyppig truende overvekt og kra-
niofaryngeomsykdom er kun utilstrekkelig kjent. Be-
handling av sykelig fedme er meget vanskelig. For bedre
a kunne forstd sammenhengen og kanskje i fremtiden
0gsa kunne tilby behandlingsmuligheter, vil vi undersake
kraniofaryngeomvev som ble tatt ut operativt og even-
tuell punktert systevaeske og blodprever som ble tatt
samtidig for faktorer som muligens er skyld i overvekten.
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Undersgkelsen skjer under full iakttagelse av legens taus-
hetsplikt og datavern. Deres samtykke til behandling av
data er frivillig. @nsker du ikke a delta, vil dette ikke fare til
noen ulempe for deg eller ditt barn. Du kan nar som helst
trekke samtykket tilbake.

( )
Omsorgsperson/er Dato
Pasient Dato
Samtalefgrende lege Dato
Vitne Dato
I\ J
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PASIENTER SOM ER

5 AR ELLER ELDRE

®

ETTER INKOMPLETT RESEKSJON

Opplysningsark om randomisering for omsorgspersoner og
pasienter > 14 ar: Prospektiv, multisentrisk undersgkelse av barn og ungdom
med kraniofaryngeom — KRANIOFARYNGEOM 2007

Studieleder: Prof. Dr. med. Hermann Mdiller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hdmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, TIf.: +49441403-2072, faks: +49441403-2789, e-post: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Pasient:

fadt

Du/ditt barn har fatt diagnosen kraniofaryngeom. Kra-
niofaryngeom er en feildannelse som utgar fra vev som
ble forstyrret i sin utvikling allerede pa fosterstadiet, dvs.
for fadsel. Arsaken til denne forstyrrelsen er sa langt ikke
kjent. Tumoren som er synlig pa MR-bilder er altsa ingen
ondartet svulst, men en slags feildannelse. Riktignok ligger
kraniofaryngeomet i direkte naerhet til deler av hjernen
som er meget viktige for kroppslig og mental utvikling.
Naerheten til synsnerver kan fare til alt fra synshemninger
til blindhet. Naerliggende deler av hjernen som hjerneved-
heng (hypofyse) og hypotalamus sgrger for dannelse av
mange hormoner som betyr mye for vekst, vektregule-
ring, pubertetsutvikling og veeskeregulering. Ofte bestar
pasientens fgrste plager av symptom pa bortfall av disse
hormonene, noe som fremkalles av kraniofaryngeomet.
Utover dette dannes det eggehvite i hjernen i direkte til-
knytning til kraniofaryngeomet, noe som spiller en viktig
rolle for pasientens dag- og nattrytme, konsentrasjons-
evne og spiseatferd.

Kraniofaryngeomet kan ,dessverre” ikke fjernes
fullstendig under operasjon.

Behandlingen for et barn eller ungdom med nylig diag-
nostisert kraniofaryngeom bestar vanligvis av operasjon.
Beslutningen om operativ metode (hvordan og hvor mye
som kan opereres/fjernes) blir ansvarlig tatt under opera-
sjonen av nevrokirurgen som opererer deg/ditt barn. Med
en gang virker det skuffende at kraniofaryngeomet hos
deg/ditt barn operativt ikke kan fjernes helt. Men vi vet av
undersgkelser at fullstendig fjerning ofte kan fare til skade
pa naerliggende hjernevev, noe som kan fgre til ettersyk-
dommer som det ikke finnes virksom behandling for. For
a unnga ettersykdommer pa grunn av operativt betingete
skader, utfgres kun delvis fjerning av kraniofaryngeomet.

7647_Kranio_2502.indd Abs1:59

Hva betyr svulstrestene av kraniofaryngeomet for
videre helbred og utvikling for vart barn?

Viser det seg at deler av kraniofaryngeomet ikke kan
fijernes operativt, ma behandling med straleterapi etter
operasjonen overveies. Gjentatt operasjon har en hgy
risiko da det dannes arr etter den fgrste operasjonen, noe
som gjer det vanskeligere for kirurgen a oppna fullstendig
fierning ved gjentatt operasjon. Straleterapi gir mulighet
for mest mulig effektivt & hindre videre vekst av svulst-
resten. Avventende adferd har den fordel at man farst
ved videre vekst av svulstresten kan/ma treffe en beslut-
ning om behandling.

Hvilken avgjerelse om behandling ved svulstrester
anbefales na?

Dette spgrsmalet kan man pa grunn av dagens kjennskap
og resultater fra tidligere undersgkelser ikke med sikker-
het svare pd. Bestraling av tiloversblivende restsvuls rett
etter farste operasjon har den fordel at videre svulstvekst
og dermed gjentatt operasjon kan unngas. | forunder-
sakelser ma det tas rede pa om pasienter med alvorlige
senfalger og bisykdommer har flere operative inngrep bak
seg enn pasienter som knapt lider av ettersykdommer. Ved
svulstvekst vil bestradling utover det utgjare den viktigste
behandlingsmulighet.

P& den annen siden er kraniofaryngeom en feildannelse
og ingen ondartet kreft. | s& mate er det vanskelig pa for-
hand & se om den tiloversblivende svultresten i fremtiden
(igjen) kommer til & vokse. | den vitenskapelige litteratur
angis sannsynligheten pa lang sikt for at en svulstrest vil
vokse til mellom 80 % og 100 %. | egne undersakelser
har vi fastslatt en vekst pa svulstrester innen de farste fire
drene etter en operasjon hos halvparten av pasientene.
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Hva vil vi foresla for deg med tanke pa videre terapi?

Vi vil foresla for deg nar det gjelder sparsmal om tids-
punkt for straleterapi i tilfelle en svulstrest & undersgke
dette randomisert etter operasjon. Hva betyr randomise-
ring for deg/ditt barn og den videre terapi? Da vi ikke kan
gi deg en sikker anbefaling om det vil veere bedre & be-
strale straks etter inkomplett operasjon eller farst ved vi-
dere svulstvekst, ma vi undersgke dette sparsmalet viten-
skapelig. Ved randomisert undersgkelse kommer vi som
vanlig ved alle andre tilfeller av svulstsykdommer med ditt
samtykke til a treffe en bestemmelse om nar bestralingen
av svulstrestene skal inntreffe i hver enkelt tilfeldige av-
gjarelse. Bare pa denne maten kan vi med deres hjelp om
noen ar kunne besvare spgrsmalet om hvilket tidspunkt
som er optimalt for straleterapi pa svulstrester etter en
inkomplett operasjon av kraniofaryngeom. Tilfeldighets-
avgjarelse gar pa tidspunktet da straleterapi pa svulstrest
skal gjennomfares. Straleterapi er ved eksisterende svulst-
rester en anerkjent og effektiv terapi som kan hindre vi-
dere ettersykdommer. Tidspunktet nar denne effektive
terapien skal settes i gang er til na uklart og bestemmes
ved tilfeldige avgjerelser.

For pasienter i gruppen som randomiseres med tidlig stra-
leterapi etter operasjon finnes muligheten for at en be-
straling ogsa gjennomfeares i de tilfeller der ingen vekst av
tiloversblivne svulstrester har oppstatt. Undersgkelser har
riktignok vist at dette pa lang sikt kun oppstar pa mindre
enn 10 % av pasientene. Den ubetydelige risikoen ved at
en bestraling i fa tilfeller gjennomfares og i etterkant viser
seg ikke & vaere ngdvendig, ma veies opp mot risikoen
ved at sen bestraling eller operasjon ved svulstvekst kan
nedvendiggjere en mer omfattende terapi med mulige
negative fglger for helse og helbredelsessjanser.

Hvilke fordeler har randomisering for deres barn og
for den vitenskapelige undersgkelse?

Randomisering, dvs. tilfeldige avgjerelser nar det gjelder
tidspunkt for straleterapi for deg/ditt barn etter inkom-
plett fjerning av kraniofaryngeom, har ingen ulemper i
falge aktuell kjennskap til internasjonale undersgkelser.
Ingen vet hvilket tidspunkt som vil vaere det optimale for
straleterapi for & unnga ettersykdommer. Tidligere under-
sgkelser tyder pd at livskvaliteten til pasienter med kranio-
faryngeom som har fatt stralebehandling ikke er darligere
enn livskvaliteten til pasienter som ikke har fatt stralebe-
handling. For & finne ut hvilket tidspunkt som er det beste
for & gjennomfare na@dvendig bestraling, er det ngdvendig
med tilfeldig avgjgrelse for vitenskapelig undersakelse.

Bare pa denne maten er det mulig i en undersgkelse a
finne ut hvilken anbefaling som kan gis med hensyn til
bestraling.

| tilfelle du/ditt barn randomiseres med bestraling direkte
i tilslutning til operasjonen, sikrer medbedgmmelse og
praving av planlegging og gjennomfaring av bestralingen
at stralingen oppfyller hayeste kvalitetsstandarder. Samme
kvalitetsstandarder og bedgmmelse ved referansesentrum
for straleterapi garanteres hvis du/ditt barn senere rando-
miseres i behandlingsarmen.
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Finnes det ulemper som kan oppsta ved randomise-
ring med hensyn til behandlingen av ditt barn?

Det er ingen kjente ulemper med hensyn til behandlingen
for deg/ditt barn ved deltakelse i randomiseringen!

Hvis du har ytterligere spgrsmal om den planlagte rando-
miseringen, star vi gjerne til deres disposisjon.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
TIf.. +49441-403-2072

faks: +49441-403-2789

e-post: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

( )
®
Omsorgsperson/er Dato
Pasient Dato
Samtalefgrende lege Dato
Vitne Dato
N\ J

61

7647_Kranio_2502.indd  Abs1:61 @ 26.02.2008 11:09:14 Uhr



62

7647_Kranio_2502.indd Abs1:62

PASIENTER SOM ER

5 AR ELLER ELDRE

®

ETTER INKOMPLETT RESEKSJON

Opplysningsark for randomisering av pasienter 7-13 ar:
Prospektiv, multisentrisk undersgkelse av barn og ungdom med kranio-

faryngeom - KRANIOFARYNGEOM 2007

Studieleder: Prof. Dr. med. Hermann Muiller, Klinik ftr Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBBe 10,
26133 Oldenburg, TIf.: +49441403-2072, faks: +49441403-2789, e-post: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Pasient:

fadt

Kjeere pasient,

det er kjent for deg at du lider av en svulst (vev, som ikke
harer til) som man kaller kraniofaryngeom. Kraniofaryn-
geom er ingen kreftsykdom og har derfor heller ikke
kreftsvulstenes ondartede egenskaper. Man vet i dag ikke
hvorfor svulsten oppstar. Men det som er sikkert er at
hverken du eller noen andre har gjort noe galt som har
fart til svulstens tilblivelse. Kraniofaryngeom er en feildan-
nelse som sannsynligvis oppstar ganske tidlig, til dels far
fadsel. Kraniofaryngeom er en meget sjelden sykdom. |
Tyskland blir omtrent 30 barn og unge syke av dette hvert
ar.

Allikevel ma man ta kraniofaryngeom som sykdom me-
get alvorlig. Kraniofaryngeom ligger nemlig i hodet bak
@ynene, pa et sted der mange viktige deler av hjernen
befinner seg. | direkte naerhet til kraniofaryngeom ligger
synsnerven som gjgr at man kan se. Hjernevedhenget lig-
ger ogsa direkte ved siden av kraniofaryngeom. | dette
vedhenget dannes hormoner som man trenger for & vok-
se, for & komme i puberteten og for a fa nok energi til a
veere i form. Muligens hadde du allerede slike plager far
kraniofaryngeom ble konstatert. Det kom sannsynligvis av
at kraniofaryngeom hadde vokst og trykket pa vedhenget
0g synsnerven

Kraniofaryngeom kan dessverre ikke fjernes full-
stendig under operasjon.

Ved operasjon har det ikke lykkes a operere vekk kranio-
faryngeom fullstendig. Med en gang var dette sikkert en
skuffelse for deg og dine foreldre. Men du ma vaere klar
over at det hadde veert for farlig a skjaere ut kraniofaryn-
geom fullstendig. Fordi mange viktige organer ligger ved
siden av kraniofaryngeom, ma man operere meget for-
siktig for ikke & skade noe som ligger i naerheten. Hvis
kraniofaryngeom har vokst inn i naerheten av organene,
kan man ikke skjaere ut svulsten fullstendig uten a skade
viktige organ i nabolaget. Vi haper at du forstar at man
derfor ikke kunne fjerne kraniofaryngeom fullstendig, for-
di alle ville at det skulle ga deg godt etter operasjonen.

Hva skjer na med restene av kraniofaryngeom?

Farst og fremst er det viktig at du blir frisk igjen etter
operasjonen. Men vi ma allerede na gjere oss tanker om
hva som skal skje med resten av kraniofaryngeom. Hos
andre pasienter har man sett at restene av kraniofaryn-
geom ganske snart begynner a vokse igjen. Derfor er det
viktig, sammen med deg, dine foreldre og legene a vur-
dere hva vi skal gjere.

Hvis en rest av kraniofaryngeom er blitt igjen etter opera-
sjonen kan man enda en gang forsgke 4 operere. Gjentatt
opperasjon er for det meste ikke enkelt. Etter farste ope-
rasjon oppstar arr ved siden av kraniofaryngeom som
vanskeliggjer et andre forsgk pa a fjerne svulsten full-
stendig. Man kan ogsa behandle kraniofaryngeomresten
med straling uten enda en gang a operere. Ved stralebe-
handling bestrdles kraniofaryngeomresten med rgntgen-
straler utenfra.
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Stralene gdelegger kraniofaryngeomvevet. Du kjenner
kanskje til en liknende situasjon med rgntgenfotografe-
ring eller computertomografi (CT) som ble gjennomfart
for & ta bilder.

Ved bestraling doseres rgntgenstrdlene ganske hgyt slik
at den bestralte resten deretter ikke kan vokse mer. Du
ma ved bestrdling egentlig kun ligge rolig i et minutt
og ma ikke bevege deg. Straleterapien varer riktignok ca.
5-6 uker med en bestraling per dag. Man bestraler kun
kraniofaryngeomresten.

Nar skal vi starte med stralebehandlingen?

Ingen vet akkurat nar det er best a starte behandlingen
med straler pa restene av kraniofaryngeom. Noen sier at
det beste er & starte stralebehandling med en gang slik
at resten ikke igjen begynner & vokse. Vi vet at for lang
ventetid og mulig ytterligere operasjon ikke er sa bra for
helsen din. En annen mulighet er & vente til restene av
kraniofaryngeom igjen begynner a vokse og da gjennom-
fare straleterapien. Hva som er den beste beslutningen
vet ingen for gyeblikket. Derfor ville det ogsa veaere for
mye forlangt at du skal ta avgjarelsen.

Vart forslag

Fordi det ikke finnes sikre erfaringer om nar det beste tids-
punkt er, ma vi la tilfeldighetene avgjare. En slik tilfeldig
avgjerelse (ogsa kalt randomisering) gjer vi for at vi i frem-
tiden bedre skal vite nar det beste tidspunktet er. Strale-
behandlingen er i alle fall den samme og vil i begge tilfelle
utferes godt. Vi ma bare avgjere nar den skal finne sted.
Enten avgjer vi at stralebehandlingen skal begynne relativt
raskt (4 maneder) etter siste operasjon, eller straleterapien
vil fgrst begynne senere etter nye bilder av kraniofaryn-
geomrestenes vekst.

Finnes det fordeler eller ulemper?

Nei. Det finnes ingen fordeler eller ulemper — likegyldig
hvilken avgjarelse som tas om nar straleterapien skal be-
gynne.

Hvis du har flere sparsmal kan du kantakte dine leger eller
melde deg per tif., faks eller e-post:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

TIf.. +49441-403-2072

faks: +49441-403-2789

e-post: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

e )
Omsorgsperson/er Dato
Pasient Dato
Samtalefgrende lege Dato
Vitne Dato
N\ J
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ARKUSZ INFORMACYJNY

DLA OPIEKUNOW
| PACJENTOW:

Planowane, kompleksowe badanie dzieci i mtodziezy z czaszkogardlakiem
(craniopharyngioma) - CZASZKOGARDLAK 2007
Kierownik studiow: Prof. Dr. med. Hermann Miller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/

Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-Stra3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Faks: +49441403-2789, e-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Pacjent:

ur. dnia

U Panstwa/Panstwa dziecka zostat zdiagnozowany
czaszkogardlak. Czaszkogardlak to zmiana pochodzenia
tkankowego, ktorej rozwdj zostat zaburzony juz w fazie
embrionalnej, tzn. jeszcze przed urodzeniem. Przyczyny
powstawania tego zaburzenia nie sg znane. Uwidoczniony
W rezonansie magnetycznym guz nie jest nowotworem
zZtosliwym, tylko fagodnym rozrostem tkanek. Czasz-
kogardlaki umiejscawiajg sie blisko cze$ci mézgu odpo-
wiedzialnych za fizyczny i umystowy rozwdj organizmu.
Bliskie sasiedztwo nerwu wzrokowego moze prowadzi¢ do
zaburzen widzenia, a w ostatecznosci do utraty wzroku.
Sasiadujace z guzem czesci mézgu, takie jak przysadka
mozgowa i podwzgdrze sa odpowiedzialne za wytwa-
rzanie wielu hormonow istotnych dla wzrostu, przyrostu
masy ciata, rozwoju ptciowego i bilansu ptynéw w orga-
nizmie. Czesto pierwszymi objawami czaszkogardlaka u
pacjentéw sa dolegliwosci wynikajace z niedoboru tych
hormonow. Ponadto w mozgu, w okolicy czaszkogar-
dlaka tworza sie substancje biatkowe odpowiedzialne za
dobowy rytm snu i czuwania, zdolnos$¢ koncentracji oraz

( )
Rys. 1: Drogi dostepu operacyjnego

—_

oA

~ przez nos
przysadka

dostep
podczotowy

zaburzenia faknienia u pacjentow.

W przypadku dzieci i mtodziezy ze $Swiezo zdiagnozo-
wanym czaszkogardlakiem stosuje sie najczesciej poste-
powanie operacyjne. Metode i zakres operacji omawia
z pacjentem opiekujgcy sie nim lekarz/neurochirurg.
Uprzedza on pacjenta, ze czesto nie jest mozliwe catko-
wite usuniecie czaszkogardlaka, poniewaz w rezultacie
mogtoby dojs¢ do powaznych uszkodzen sasiadujacych
struktur anatomicznych mézgu. Z drugiej strony wyste-
puja jednak czaszkogardlaki, ktére mimo radykalnego
wyciecia wykazujg ryzyko nawrotu. Jezeli nie ma mozli-
wosci catkowitego, operacyjnego usuniecia czaszkogar-
dlaka, nalezy wzig¢ pod uwage przeprowadzenie serii
naswietlan po operacji.

Bardzo czesto w czasie zabiegu operacyjnego zachodzi
koniecznos¢ usuniecia przysadki mézgowej (catosci lub
fragmentu), co wiaze sie z tym, ze musieliby Panstwo/
Panstwa dziecko musiatoby regularnie i do konca zycia
przyjmowac po operacji hormony w formie tabletek, kro-
pli do nosa lub zastrzykéw podskornych. Po leczeniu u
blisko potowy pacjentéw z czaszkogardlakiem obserwo-
wano znaczng nadwage. Uszkodzenia wzroku powstate
przed operacja czesto nie cofaja sie. U pacjentdéw z czasz-
kogardlakiem wystepuja rowniez zaburzenia pamieci i
koncentracji.

Poniewaz jak dotad nie zostato wyjasnione, w jakim
stopniu leczenie pacjentébw zapobiega wyzej wymie-
nionym nastepstwom chorobowym lub ewentualnie
nasila ich przebieg, dane dotyczace leczenia i stanu zdro-
wia zostang podsumowane po zakoriczeniu terapii. Celem
naszego badania jest ustalenie, ktéra forma leczenia jest
najbardziej skuteczna i jednocze$nie najmniej inwazyjna
dla dzieci i mtodziezy z tym schorzeniem. Chcemy zebrac
i przeanalizowa¢ dane dotyczace diagnostyki, terapii i
opieki w okresie rekonwalescencji. Prosimy o pisemne
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Rys. 2: Rezonans magnetyczny (MR) gtowy pacjenta

z prawidtowa przysadka
— :

wyrazenie zgody na przetwarzanie danych na osobnym
formularzu. Uzyskanie informacji o stanie zdrowia i samo-
poczuciu po leczeniu wigze sie z regularnym przeprowa-
dzaniem badan dodatkowych. Badaniom dodatkowym
poddawani sg wszyscy pacjenci trzy miesiagce po operacji/
leczeniu, a pdzniej raz w roku w klinice w miejscu
zamieszkania. Do badan dodatkowych zalicza sie:

¢ badanie fizykalne i pomiary,
e rezonans magnetyczny gtowy,
e badanie okulistyczne,

e testy/ankiety dotyczace rozwoju inteligencji, zdolno-
$ci koncentracji, taknienia oraz jakosci zycia uwarun-
kowanej stanem zdrowia (odpowiednie ankiety beda
Panstwo otrzymywac co rok poczta lub od lekarza
prowadzacego, z prosba o wypetnienie i odestanie do
kierownika studiow).

¢ badania neuropsychologiczne przeprowadzane raz w ro-
ku w klinice, w ktérej odbywato sie leczenie,

¢ badania krwi pod katem poziomu hormondw.

7647_Kranio_2502.indd Abs1:65

Rys. 3: Rezonans magnetyczny (MR) gtowy pacjenta
z czaszkogardlakiem

Jezeli u Panstwa dziecka czaszkogardlak mogt
byc¢ usuniety tylko czesciowo i Panstwa dziecko
wmomencie operacji miato5latlubwiecej, chcie-
libySmy zaproponowacéPanstwudalsze leczenie.

W tym celu przekazujemy Panstwu niniejszy
formularz informacyjny sktadajacy sie z kilku
stron.

Kompetentny (neuro-) radiolog poinformuje Panstwa
o ewentualnym ryzyku zwigzanym z podaniem $rodka
kontrastowego podczas rezonansu. Ustalenie wieku kost-
nego i gestosci kosci wigze sie z koniecznoscig zastoso-
wania niewielkiej dawki promieniowania. Pomiar gestosci
kosci metoda DEXA jest zalecany w przypadku pacjentow
z wybitng nadwaga po operacji. Podczas tego badania
stosowane sg niewielkie dawki promieniowania porow-
nywalne z dawka pochtaniang podczas wykonywania
zdjecia rentgenowskiego reki. Wiek kostny jest okreslany
na podstawie corocznych zdje¢ rentgenowskich lewej
reki. Okreslenie wieku kostnego ma znaczenie przy
ocenie rozwoju fizycznego i wzrostu dziecka oraz dla
wczesnego rozpoznania ewentualnych zaburzen i ich
leczenia. Wszystkie badania sg bezbolesne.

Zwiazek miedzy nadwaga a zachorowaniem na czaszko-
gardlaka jest znany w niewielkim stopniu. Leczenie otyto-
$ci chorobliwej jest bardzo trudne. Aby lepiej zrozumiec
te zaleznosci i by¢ moze w przysztosci méc zaoferowac
rowniez mozliwos¢ leczenia, chcemy zbada¢ pobrana
srédoperacyjnie tkanke czaszkogardlaka lub pobranego
podczas punkdji ptynu z torbieli i pobranej jednoczesnie
probki krwi pod katem czynnikéw, ktoére sa prawdopo-
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dobnie odpowiedzialne za nadwage.

Analiza wynikéw odbywa sie przy Scistym przestrzega-
niu tajemnicy lekarskiej i ochrony danych osobowych.
Panstwa zgoda na mozliwos¢ przetwarzania danych jest
dobrowolna. Panstwa odmowa nie ma zadnego wptywu
na dalsze postepowanie. Istnieje réwniez mozliwosc
cofniecia zgody w kazdej chwili.

( )
Opiekun Data
Pacjent Data
Lekarz przeprowadzajgcy rozmowe Data
Swiadek Data
_ J
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PACJENCI W WIEKU

5 LAT LUB STARSI

®

PO CZESCIOWEJ RESEKCJI GUZA

Arkusz informacyjny dotyczacy randomizacji dla opiekunéw i
pacjentow > 14 roku zycia: Planowane, kompleksowe badanie dzieci i mtod-
ziezy z czaszkogardlakiem (craniopharyngioma) - CZASZKOGARDLAK 2007

Kierownik studiow: Prof. Dr. med. Hermann Mdiller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBe 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Faks: +49441403-2789, e-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Pacjent:

ur. dnia

U Panstwa/Panstwa dziecka zostat zdiagnozowany
czaszkogardlak. Czaszkogardlak to zmiana pochodzenia
tkankowego, ktérej rozwoj zostat zaburzony juz w fazie
embrionalnej, tzn. jeszcze przed urodzeniem. Przyczyny
powstawania tego zaburzenia nie sg znane. Uwidoczniony
w rezonansie magnetycznym guz nie jest nowotworem
Ztosliwym, tylko tagodnym rozrostem tkanek. Jednak
czaszkogardlaki umiejscawiaja sie blisko czesci moézgu od-
powiedzialnych za fizyczny i umystowy rozwéj organizmu.
Bliskie sasiedztwo nerwu wzrokowego moze prowadzic
do zaburzen widzenia, a w ostatecznosci do utraty wzroku.
Sasiadujace z guzem czesci mézgu, takie jak przysadka
moézgowa i podwzgdrze sa odpowiedzialne za wytwa-
rzanie wielu hormonow istotnych dla wzrostu, przyrostu
masy ciata, rozwoju ptciowego i bilansu ptyndéw w orga-
nizmie. Czesto pierwszymi objawami czaszkogardlaka u
pacjentow sg dolegliwosci wynikajace z niedoboru tych
hormonoéw. Ponadto w modzgu, w okolicy czaszkogar-
dlaka tworza sie substancje biatkowe odpowiedzialne za
dobowy rytm snu i czuwania, zdolnos¢ koncentracji oraz
zaburzenia faknienia u pacjentow.

Czaszkogardlak ,niestety” nie mogt by¢ catkowicie
usuniety podczas operacji.

W przypadku dzieci i mtodziezy ze $wiezo zdiagnozo-
wanym czaszkogardlakiem stosuje sie najczesciej poste-
powanie operacyjne. Decyzja o metodzie operacyjnej i
jej zakresie zostata podjeta z cata odpowiedzialnoscia
przez neurochirurga, ktory operowat Panstwa/Panstwa
dziecko. Poczatkowo na wie$¢, ze czaszkogardlak nie zo-
stat usuniety w catosci moga by¢ Panstwo rozczarowani.
Jednak jak wynika z naszych badan, catkowite usuniecie
moze prowadzi¢ do uszkodzen sasiednich tkanek mézgu,
co wigze sie z ryzykiem wystapienia powikfan, na ktére

7647_Kranio_2502.indd Abs1:67

nie ma skutecznego leczenia. Z tego wzgledu przepro-
wadzono tylko czesciowe usuniecie czaszkogardlaka, aby
uniknac¢ wystapienia nastepstw chorobowych spowodo-
wanych uszkodzeniami podczas operadji.

Jakie znaczenie dla zdrowia i dalszego rozwoju Pani-
stwa dziecka ma pozostawiona czes¢ guza czaszko-
gardlaka?

Jezeli nie ma mozliwosci catkowitego, operacyjnego
usuniecia czaszkogardlaka, nalezy wzig¢ pod uwage
przeprowadzenie kolejnej operacji, serii naswietlan lub
przyjecie postawy wyczekujacej. Kolejna operacja niesie
ze sobg duze ryzyko, poniewaz w wyniku pierwszej ope-
racji utworzyty sie blizny, ktére utrudnig lekarzowi cat-
kowite usuniecie podczas kolejnej operacji. Naswietlanie
w miare skutecznie zapobiega wznowie guza. Zaleta
postawy wyczekujacej jest to, ze dopiero przy dalszym
wzroscie pozostatosci guza trzeba/mozna podjac decyzje
o leczeniu.

Jaki sposob leczenie jest zalecany w przypadku pa-
cjentow, u ktérych pozostawiono fragment guza?

W oparciu o obecny stan wiedzy oraz wyniki przeprowa-
dzonych badan nie da sie udzieli¢ jednoznacznej odpo-
wiedzi na to pytanie. Zaletg przeprowadzonego bezpo-
Srednio po pierwszej operacji naswietlania resztek guza
jest unikniecie dalszego wzrostu guza i tym samym ko-
lejnych operacji. Podczas badan wstepnych stwierdzono,
Ze pacjenci z powaznymi nastepstwami i chorobami to-
warzyszacymi mieli wiecej ingerendji chirurgicznych niz
pacjenci, ktorzy uskarzali sie na nieznaczne dolegliwosci
zwigzane z powikfaniami. Ponadto w przypadku wzrostu
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guza naswietlanie bytoby najwazniejsza metoda leczenia.

Z drugiej jednak strony czaszkogardlak to rodzaj zmiany,
ktéra nie jest nowotworem ztosliwym. Z tego powodu
trudno jest przewidzie¢, czy pozostawiony fragment guza
bedzie sie w przysztosci powiekszat (ponownie). Publika-
cje naukowe szacuja prawdopodobienstwo wznowy guza
w dtuzszym przedziale czasowym miedzy 80% a 100%.
Na podstawie wiasnych badan stwierdzilismy wzrost po-
zostatosci guza w ciagu pierwszych czterech lat po opera-
Cji u potowy pacjentow.

Jakie kroki mozemy podja¢ w ramach dalszej terapii?

Chcielibysmy zaproponowac Panstwu przeprowadzenie
badan pod katem ustalenia odpowiedniego momentu
rozpoczecia naswietlan w przypadku pozostatosci guza
po operacji metoda randomizacji. Co oznacza termin
randomizacja dla Panstwa/Panstwa dziecka i jak wygla-
da dalsza terapia? Poniewaz nie jestesmy w stanie podac
Panstwu pewnych zalecen, czy lepszym rozwiazaniem
bedzie natychmiastowe naswietlanie po czesciowej ope-
racji czy dopiero w momencie wznowy guza, chcielibysmy
zbadac te kwestie naukowo. Dzieki zastosowaniu metody
randomizacji podczas badan moglibysmy zdecydowac na
zasadzie przypadku, tak jak to ma miejsce w przypadku
wszystkich innych nowotworéw oraz przy Panstwa zgo-
dzie, kiedy powinno nastgpi¢ naswietlanie pozostatosci
guza. Tylko w taki sposdb mozemy dzieki Panstwa po-
mocy w ciaggu kilku lat odpowiedzie¢ na pytanie, ktory
moment jest najlepszy na zastosowanie serii naswietlan
pozostatosci guza po czesciowym usunieciu czaszkogar-
dlaka. Przypadkowa decyzja odnosi sie do momentu, w kté-
rym jest wykonywane naswietlanie guza. Naswietlanie
w przypadku istniejacych pozostatosci guza to uznana i
skuteczna terapia, ktéra moze zapobiec wystapieniu
nastepstw chorobowych. Moment, w ktérym nalezy
rozpoczac terapie nie zostat do tej pory jednoznacznie
okreslony i bytby okreslany droga przypadku.

Pacjenci przydzieleni do grupy, w ktorej naswietlanie be-
dzie przeprowadzane po operacji majg mozliwos¢ odby-
cia naswietlan rowniez wtedy, gdy nie nastgpi powiek-
szanie sie pozostatego fragmentu guza. Jednak badania
pokazaty, ze na dtuzsza mete ma to miejsce tylko w przy-
padku niecatych 10% pacjentow. Ryzyko zwigzane z wy-
konaniem u pacjentow niepotrzebnych naswietlan, jest
zdecydowanie niewielkie w poréwnaniu z ryzykiem zbyt
pdznego rozpoczecia naswietlan lub operacyjnego lecze-
nia pozostatosci guza, ktére moze sie wigzac z wydtuzong
terapig, mozliwoscia powikfan i zmniejszeniem szans na
wyleczenie.

Jakie zalety ma randomizacja dla Panstwa dziecka
oraz dla badan naukowych?

W oparciu o miedzynarodowe badania mozna stwier-
dzi¢, ze randomizacja, czyli przypadkowe wyznacza-
nie momentu rozpoczecia naswietlan po czesciowym
usunieciu czaszkogardlaka u Panstwa/Panstwa dziecka
nie ma zadnych wad. Nie wiadomo, jaki jest najlepszy
moment na wprowadzenie naswietlan w celu zapobie-
gania nastepstwom chorobowym. Dotychczas przepro-
wadzone badania wykazuja, ze jakos¢ zycia pacjentdw
z czaszkogardlakiem poddanych naswietlaniom nie byta
gorsza niz tych, u ktérych naswietlanie nie byto stosowa-
ne. Aby ustali¢, jaki moment przeprowadzenia naswietlan
bedzie najlepszy, konieczne jest zastosowanie w bada-
niach naukowych zasady przypadku. Tylko w taki sposob
mozna okresli¢ podczas badan, jakie nalezy wydac zalece-
nia odnos$nie naswietlania.

W przypadku, gdy Panstwo/Panstwa dziecko zosta-
nie przypisane do grupy, w ktorej stosowane bedzie
naswietlanie bezposrednio po operacji, planowanie i
przeprowadzenie naswietlania zostanie przeanalizowane i
sprawdzone przez centrum referencyjne, aby naswietlanie
odpowiadato najwyzszym standardom. Podobne stan-
dardy jakosciowe i analizy w centrum referencyjnym sa
zagwarantowane, gdy Panstwo/Panstwa dziecko znajdzie
sie w grupie, w ktérej naswietlanie odbedzie sie poznie;.
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Czy randomizacja moze mie¢ zty wptyw na stan
zdrowia dziecka?

W wyniku wziecia udziatu w badaniu z randomizacja nie
powstajg zadne skutki uboczne dla Panstwa/Panstwa
dziecka.

Jezeli majg Panstwa dalsze pytania dotyczace zaplanowa-
nej randomizacji jestesmy do Panstwa dyspozycji.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: +49441403-2072

Faks: +49441403-2789

e-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

(" )
Opiekun Data
Pacjent Data
Lekarz przeprowadzajgcy rozmowe Data
Swiadek Data
N\ J

7647_Kranio_2502.indd Abs1:69

69

26.02.2008 11:09:19 Uhr



70

7647_Kranio_2502.indd Abs1:70

PACJENCI W WIEKU

5 LAT LUB STARSI

®

PO CZESCIOWEJ RESEKCJI GUZA

Arkusz informacyjny dotyczacy randomizacji dla pacjentéw w wieku od 7
do 13 lat: Planowane, kompleksowe badanie dzieci i mtodziezy z czaszko-
gardlakiem (craniopharyngioma) - CZASZKOGARDLAK 2007

Kierownik studiow: Prof. Dr. med. Hermann Mdiller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBe 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Faks: +49441403-2789, e-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Pacjent:

ur. dnia

Drogi pacjencie,

juz wiesz, ze cierpisz na nowotwor (to tkanka, ktéra nie
powinna sie tam znajdowac), ktory nazywa sie czaszko-
gardlak. Ten czaszkogardlak nie jest nowotworem zto-
sliwym. Do dzi$ nie wiemy, dlaczego powstaje. Jednak
jedno jest pewne, ani Ty ani nikt inny nie zrobit nic ztego,
co mogtoby mie¢ wptyw na postanie czaszkogardlaka.
Czaszkogardlak to rodzaj zmiany, ktéra powstata bardzo
wczesnie, po czesci juz przed urodzeniem. Ten czasz-
kogardlak to bardzo rzadka choroba. W Niemczech w cia-
gu roku wystepuje okoto 30 nowych zachorowan wsréd
dzieci i mtodziezy.

Mimo to trzeba ja traktowac bardzo powaznie. Czasz-
kogardlak umiejscowit sie bowiem w gtowie za oczami,
w miejscu, gdzie znajduje sie duzo waznych czesci mozgu.
Blisko czaszkogardlaka przebiega nerw wzrokowy,
dzieki ktoremu widzimy. Réwniez przysadka mdzgowa
jest potozona obok czaszkogardlaka. W tym gruczole
produkowane sg hormony, ktorych potrzebujemy, aby
rosna¢, dojrzewac i mie¢ duzo energii, i aby by¢ spraw-
nym. By¢ moze miates juz jakie$s objawy, zanim stwier-
dzono u Ciebie czaszkogardlak. Bierze sie to prawdopo-
dobnie stad, ze czaszkogardlak rést i naciskat na gruczot i
nerw wzrokowy.

Czaszkogardlak niestety nie mogt by¢ catkowicie
usuniety podczas operacji.

Podczas operacji nie udato nam sie catkowicie usunac
czaszkogardlaka. W pierwszej chwili Ty i Twoi rodzice
bedziecie zapewne rozczarowani. Ale musisz zrozumie¢,
Ze wyciecie catego czaszkogardlaka bytoby zbyt niebez-
pieczne. W okolicy czaszkogardlaka znajduje sie wiele
waznych organéw i dlatego lekarz podczas operacji musi
bardzo uwaza¢, zeby ich nie uszkodzi¢. Jezeli czaszkogar-
dlak wrasta w ich sasiedztwie, to nie mozna go wyciac
w catosci, bez uszkodzenia waznych organéw lezacych
obok. Mamy nadzieje, ze rozumiesz, ze z tego powodu
nie mozna usuna¢ catego czaszkogardlaka, poniewaz
chcemy, zebys po operacji czut sie dobrze.

Co sie dzieje z pozostawiona czescia
czaszkogardlaka?

Po pierwsze, najwazniejsze jest, zebys dobrze wypoczat
po operacji. A my musimy ustali¢, co zrobic z reszta czasz-
kogardlaka. U innych pacjentdow zaobserwowalismy, ze
pozostata czes¢ czaszkogardlaka bardzo czesto zaczyna
znowu rosng¢. Dlatego bardzo wazne jest, aby wszyscy
razem, Ty, Twoi rodzice i lekarze zastanowili sie, co nalezy
zrobic.

Jezeli po operacji zostat fragment czaszkogardlaka, to
mozna sprobowac zoperowac go jeszcze raz. Jednak
kolejna operacja zazwyczaj nie jest tatwa. Po pierwszej
operacji obok czaszkogardlaka tworzg sie blizny, ktore
utrudniajg catkowite usuniecie go podczas drugiej proby.
Pozostata czes¢ czaszkogardlaka mozna réwniez leczyc
promieniami bez operacji. Takie leczenie polega na tym,
ze reszta czaszkogardlaka jest naswietlana z zewnatrz
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promieniami rentgenowskimi.

Promienie te niszcza tkanke czaszkogardlaka. Pewnie
styszates o badaniu rentgenowskim albo tomografii kom-
puterowej (TK), ktére byty robione, aby otrzymac zdjecia.

Podczas naswietlania promienie rentgenowskie sg dawko-
wane w duzych ilosciach, tak ze napromieniowany frag-
ment czaszkogardlaka nie bedzie mdgt juz rosnac. Jedyne
co musisz robi¢ podczas naswietlania to leze¢ spokojnie
przez minute i sie nie rusza¢. Cafa terapia trwa zazwyczaj
ok. 5-6 tygodni, a naswietlanie odbywa sie kazdego dnia.
Naswietlane sa tylko fragmenty czaszkogardlaka.

Kiedy nalezy rozpoczac leczenie?

Nikt nie wie dokfadnie, kiedy najlepiej rozpocza¢ naswiet-
lanie pozostatosci czaszkogardlaka. Jedni mowia, ze im
wczesniej tym lepiej, zeby reszta czaszkogardlaka nie
rozwijata sie dalej. Wiemy, ze zbyt dtugie czekanie i
koniecznos¢ kolejnej operacji nie sg dobre dla Twojego
zdrowia. Mozna by réwniez poczeka¢, az fragment czasz-
kogardlaka znowu urosnie i wtedy przeprowadzi¢ na-
Swietlanie. Ktore rozwigzanie jest najlepsze, tego obecnie
nie wie nikt. Dlatego bytoby dobrze, abys Ty mégt podijac
decyzje.

Nasza propozycja

Poniewaz nie mamy pewnych doswiadczen, kiedy najle-
piej rozpoczac¢ naswietlanie, zdajemy sie na przypadek.
Decydujemy sie na takie przypadkowe rozwigzanie (zwa-
ne réwniez randomizacja), zeby w przysztosci wiedziec,
kiedy jest najlepszy moment na naswietlanie. W kazdym
przypadku leczenie przebiega tak samo i jest tak samo
precyzyjnie wykonywane. My tylko decydujemy, kiedy
sie ono rozpocznie. Albo zdecydujemy, ze rozpoczniemy
naswietlanie stosunkowo szybko (4 miesigce) po ostat-
niej operacji, albo dopiero po wykonaniu nowych zdje¢ i
stwierdzeniu ponownego wzrostu czaszkogardlaka.

Czy ma to zalety czy wady?

Nie. Nie ma ani zalet ani wad, jest tak samo niezaleznie od
decyzji, kiedy rozpocznie sie naswietlanie.

Jezeli masz jeszcze jakie$ pytania, zgtos sie do swoich
lekarzy lub zadzwon, wyslij faks albo napisz e-maila:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

Tel.: +49441403-2072

Faks: +49441 403-2789

e-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

e D
Opiekun Data
Pacjent Data
Lekarz przeprowadzajacy rozmowe Data
Swiadek Data
N\ J

71

7647_Kranio_2502.indd  Abs1:71 @ 26.02.2008 11:09:20 Uhr



72

7647_Kranio_2502.indd  Abs1:72 @

®

PA3bACHEHUTEJIbHbIN INCT ANA NUL,
OTBETCTBEHHbIX 3A BOCNTUTAHUE PEBEHKA
(POOAUTENEWN UIN NONEYUTEJIEN),

N NALUEHTOB:

MpocnekTUBHOE MHOTOLLeHTPOBOE 0bcnefoBaHue feTen N NOLJPOCTKOB C
KpaHnodgapuHreomon — KPAHNODPAPUHTEOMA 2007

PykoBoguTenb nccnepoaHus: Prof. Dr. med. Hermann Mdller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hadmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBe 10,
26133 Oldenburg, Ten.: +49441403-2072, ®akc: +49441403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

MauneHT(ka):

rog poxneHmA

Bam/Ballemy pebeHky MocTaBsieH AMarHo3 KpaHuoda-
puHreomMa. KpaHmodapuHreoma — gedekT pa3sutma Tka-
He, KOTOpbIN NpousoLlen B 3MOPUOHaNbHbIA nepuom,
T.e. 0O poxzeHuaA. MNpuynHbl 3TOro 3abofesaHusa [0
CUX MOP He PacKpbITbl. Ha CHUMKAaX, NMOJyYeHHbIX NyTem
A0EPHO-MArHUTHOIO pPe30HaHCa, BUIHO, YTO OMyXoJib
ABNAETCA HE 310Ka4YeCTBEHHbIM 0Opa30BaHNEM, a OAHUM
13 HapyLUeHW pa3BuTmA. HecMoTpa Ha 3TOo, KpaHmnoda-
pVYHreoma pacrnonaraeTca B HemocpefCTBeHHON Onu-
30CTW OT OTAEN0B rOJIOBHOTO MO3ra, KPUTUYECKN BaXK-
HbIX [N19 YMCTBEHHOrO ¥ (PU3NYECKOro pPa3BUTUA.
BM30CTb K 3pUTENbHOMY HepBY MOXET NpMBeCTU K
noTepe 3peHna BMIOTb A0 C/ienoThl. bansnexaiume ot-
Jenbl MO3ra, Takune Kak runodums 1 runotTanamyc, BaxkHbl
ONA NPOM3BOACTBA MHOMMX FOPMOHOB, HEOOXOAUMBbIX
AN1A poCTa, perynmpoBaHuA Beca, MOJIOBOro CO3peBa-
HMA W BOAHO-cOMeBOro 6GanaHca. 3ayacTyto nepsble
>anobbl NaLMEHTOB KacalTcA ropMOHabHbIX HapyLLe-
HWI, BbI3BaHHbIX kKpaHnodaprHreomon. Kpome TOro, B
HernocpeACcTBeHHOM 6M30CTH OT KpaHNogaprHreoMb! B

( )

Puc. 1: onepatuBHble BXogbl

CybdhpoHTanbHbIN

BXO[,
A

TpaHcHocoBoM
BXOf,

-~

4
Dy =

MO3re npon3BoaATCcA 6em<|/|, OTBeTCTBEHHbIe 3a KOHLeH-
Tpauuto, CoOXpaHeHne npaBuIbHOro pexXxunMa nnTaHna m
CYyTO4YHOIO pUTMa.

JleyeHne pebeHka mAM NOAPOCTKa C BrepBble BbIAB-
NIEHHOW KpaHWodapuHreomon TpebyeT, Kak Npasuilo,
onepaTVMBHOroO BMeLlLaTenbCTBa. PelleHve o nposefe-
HUW onepauwmK, O ee NpoTekaHnn 1 06 obbeMe yaaneH-
HbIX TKaHel obcyamT ¢ Bamu Balu nevalimin Bpay mnu
Hepoxupypr. Bam 06bACHAT, YTO YacTo KpaHMoapmH-
reomMy HeBO3MOXHO YOannTb MOJSIHOCTBIO M3 OnaceHus
cepbe3HbIX MOBPEXAeHU Ban3nexallnx TKaHen Mo3ra.
C ppyroin CTOPOHbI, CYLLECTBYIOT KpaHMogaprHreomsl,
KOTOpble Noc/ie NOJIHOro yaaneHnsa NoABNAIOTCA BHOBb.
Ecnu kpaHuodapuHreoMy HEBO3MOXHO OyAeT MosHo-
CTbIO yAaNNTb ONepaTUBHbLIM NMyTeM, TO HY>KHO NOAyMaTb
O Nly4eBOW Tepannn, KOTopasa MOXET NPOBOLAUTLCA NOC/e
onepaumu.

3@ UCKAOYEHNEeM ManoYUCIIeHHbIX ClyvaeB, Korga ru-
nou3 (rmnous 1 HOXKY (BOPOHKY) runodriza) MOXHO
COXpaHuTb, Bam/Balllemy pebeHKy B TeYeHme BCel XKN3HW
nocne onepaunm Hy>xHo OyLeT perynspHo npUHUMaTb
rOPMOHbI B hopMe TabneToK, Kannein B HOC UK Mof-
KOXHbIX MHBEKLWA. [TpUMepHO Yy NOMOBMHbI NaLMEHTOB
C KpaHWogaprHreoMon nocne NPoefeHHOro fevyeHuns
pa3BMBaeTCA OXMpeHne. HapylueHua 3penHus, cyllec
TBOBaBLUME O OMepauumu, 3a4acTylo He BOCCTaHaBsIW-
BatoTCcA. OnucaHbl TakXXe Cnyyan HapyLleHnA naMmaTu 1
BHUMaHWA Y NaUMEHTOB C KpaHMOMapUHreoMO.

Tak KaK 0O CX Nop HeM3BeCTHO, B Kakom Mepe nevyeHne
nauneHToB npenoTBpatllaeT nnn, HaO60pOT, ycnnmnBaeT
BblLLeONMCaHHble conpoBoXdatoume 366OJ'I€BaHI/IF|, Mbl
co6mpaerv| OaHHble O Jie4eHUMN N COCTOAHUN 300POBbA
NnauneHTOB MNoOcCJie OKOHYaHUA Tepannn. LLeJ'Ib JAaHHOro
ncanenoBaHMA —BbIACHUTDL, KakaA d)OpMa NledeHunsa geTen
N NogpoCTkKoB C AdaHHbIM 3aboneBaHneM ABMAETCS
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Puc. 2: n3obpaxerHne MPT-cneumanbHOro peHTreHoNornyeckoro

1CCNefoBaHUA roflOBHOTrO MO3ra nauneHTa ¢ Hopmarb-
HbIM rMNor3omM

Hanbonee 3pPeKTUBHON 1 OOHOBPEMEHHO LLIaASALLEN.
Mbl xOTMM cobpaTb AaHHble O AMArHOCTUKe, Tepanuu
1 NocTambynaTopHoOM nepuode. Mbl npocum Bac gaTb
NMCbMeHHOoe cornacne Ha 06paboTKy 3TUX AaHHbIX Ha CO-
OTBeTCTBYtOLLEM BnaHke. a5 nonyvyeHns MHbopMaLmm
O 3[0pPOBbE W COCTOAHWUM MaLMEHTOB MOCse fevyeHus
HeobxoaMMbl  perynapHble AOMONHWUTENbHbIE 0bC/e-
noBaHusA. Tak, nocsie onepauun Unv nevyeHuss 3tu ob-
CNeaoBaHNA MPOM3BOIATCA Kaxkaple TpU MecAla, a B
JanbHenleM — KaXAaplii rof, B KAWHMKAX MO MecTy
XunTenbcTBa. JononHnTebHble 06CeloBaHMA BKIIOYa-
toT:

e chunsmyeckoe obcnegoBaHme 1 nameperHne husmono-
rMyeckmx nokasarenei,

® CHUMKM rofioBbl C UCrofib3oBaHnemM AMP-ToMmorpaduu,
e obTanbMonormyeckoe obcnenoBaHme,

® TECT YMCTBEHHOIO Pa3BUTKA, CMOCOBHOCTN KOHLIEHT-
pVpPOBaTb BHYMaHWe, MULLIEBOrO NOBEAEeHUA 1 3aBUCK-
MOCTU >M3HEHHOMO YPOBHA OT COCTOSHWUS 340POBbA
(cooTBeTCTBYIOLLME aHKETbI Bbl OyaeTe exerogHo no-
Jly4aTb MO MoYTe MK OT Nevalllero Bpaya c npocbbon
3aM0/HUTb WX W BbiCNaTb PYKOBOACTBY WCC/en0Ba-
HWI).

® eXKerofHble Herponcuxonorniecke obcnefoBaHma B
HabtoAaloLLEN KIIMHMKE,

® onpeneneHne ypoBHA rOpMOHOB B KpOBW.
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Puc. 3: nsobpaxerne MPT-cneunanbHOro peHTreHoNornyeckoro
nccnefoBaHVA rofoBHOMO MO3ra nauueHTa ¢ kpaHuoda-
pUHreomowm

Ecnu y Bawero pe6eHka kpaHuocdapuHreoma
6blna yAaneHa TONbKO 4acTUYHO U BO BpeMms
onepauun Bawemy pebeHky 6b1510 5 unu 6onee
net, mbl npegnaraem Bam npoponxutb Kypc

Tepanun. Heo6xopumble pna Bac cBepeHus

YKa3aHbl B chneyuvasibHOM pa3bACHUTEJSIbHOM
JINCTE Ha cneayrwux ctpaHulax.

(Hempo)pagmonor coobumMtT Bam O BO3MOXHbIX MOC-
NefcTBUAX NPW BBELEHUW KOHTPACTHbIX BELLECTB Mpw
npoBeneHumn AMP-Tomorpacdum (MarHUTHOPE30HAHCHOA
ToMorpadun). OnpeneneHne KOCTHOrO BO3pacTa, Coaep-
>KaHWA Kanbuua B KOCTAX U OpraHu3mMe npou3BOAUTCA
NPV HEBbICOKOM YpOBHe 00MyyeHus. iccnefoBaHue co-
Jep>KaHua KanbLma B KOCTAX U OpraHn3Me C MOMOLLIbIO
meTofa DEXA (pByx3HepreTuyeckon peHTreHOBCKOW
abcopbumomeTpun, UM AEHCUTOMETPUM) Mbl PEKO-
MeHAyem nauueHTaM, KOTopble 3HauYuTenbHO npubas-
NAT B Bece nocsne onepaunn. OnpepneneHne copep-
KaHUA KanbUMA B KOCTAX U opraHnsme metogom DEXA
NPOW3BOAMTCA MPU HEBLICOKOM YPOBHE 0OOMyYeHus,
CPaBHUMOM C ypOBHEM OOYSy4YeHWA BO BPEMS OLHOro
PEHTFEeHOBCKOro CHUMKa pykun. OnpegeneHme KOCTHOMO
BO3pacTa, KOTOpOe NPOW3BOAMTCA pa3 B rof nocpenc
TBOM PEHTIEHOBCKOI0 CHUMKaA JIEBOV PyKM, HEOOXOAMMO
ONA KOHTPOAA pocTa U pa3suTua Bawero pebenka ¢
TeM, 4TOObl ObICTPO pacno3HaTb U CKOPPEKTUPOBATb
BO3MOXHble HapylleHus. Bce BbllLeonuncaHHble obcie-
[loBaHWsA 6e360/1e3HeHHbI.

3aMBUCMOCTb MeXy M30ObITOYHbIM BECOM 1 3aboneBa-
HUeM KpaHWogapyHreoMoin B HaCcToOALLe Bpems eLlle
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HeLlOCTaTOYHO BbIACHEHa. JleveHne OXXUPEHNsa OYeHb TA-
xenoe. 4ns Toro, 4ToObl Nyylle MOHATb 3aBUCMMOCTb
1 B OyoylleM MpefsioXuTb afleKBaTHOE JIeYeHue, Mbl
XOTUM UCCNefoBaTb YacTb TKaHW YyAaseHHOW KpaHWo-
hapuHreomsbl (MyHKTaTa XXMAKOCTW LMCTbI) U OOHOBpPE-
MEHHO B3ATON KPOBW W BbIABUTb (HaKTOPbI, KOTOpPbIE,
BO3MOXHO, OTBEYalOT 3a M30ObITOYHbIN BeC.

OueHka GymeT Npov3BOAUTLCA MPU MOSHOM COXpaHe-
HUW BpayebHOW TalHbl W 3aliuTe KOHUAEHLUMAaNbHbIX
JaHHbIX. Balle cornacve Ha 06paboTKy AaHHbIX ABAAET-
cA 1obpoBONbHLIM. B cnyyae Ballero oTkasa ka4ecTBo
obcnefoBaHNs UNK nevyeHns pebeHka He MocTpadaeT.
Bbl BNpaBe B Ntoboe BpeMs 0TO3BaTb CBOE corfacue.

~
PoouTens nnu nonevntesnb [ata
MauneHT(ka) HaTa
Benywinin nprem Bpav Hata
Ceupgetenb Hata
J
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5 JIET WIN CTAPLLE NOCJIE HENOJIHOIO
YOAANEHNA KPAHUWODPAPUHITEOMDI

PasbsAcHEHUTENbHbIN JINCT ANA paHAOMU3aLUN ANA NUL, OTBETCTBEHHbIX 3a
BOCMUTaHMe (poauTenen wam nornevyuTesnen), 1 NaLMEeHToB ctapuie 14 ner:
NMpocnekTBHOE MHOrOLLEHTPOBOE UccNiefjoBaHUE AeTen U NOAPOCTKOB ¢
KpaHnodapnHreomon — KPAHUOD®APUHITEOMA 2007

PykoBoauTenb nccnegosaHus: Prof. Dr. med. Hermann Mller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hadmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Ten.: +49441403-2072, ®akc: +49441403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

MaymneHT(Ka):

rof, poXAaeHuaA

Bam/Baluemy pebeHky nocTaBfeH AvarHo3 KpaHuoda-
puHreomMa. KpaHmodapuHreoma — gedekT pa3BuTma Tka-
Heln, KOOTpbIA npousoLlen B SMOPUOHaNbHbINA nepunop,
T.e. 0O poXAeHWUs. MpUYMHbl 3TOro 3aboneBaHua fo
CUX MOP He pacKpbITbl. Ha CHMMKaX, NOMyYeHHbIX NyTem
A0EPHO-MArHUTHOrO PEe30HaHca, BWAHO, YTO OMyXxofb
ABIAETCA He 3/10KaYeCTBEHHbIM 0Opa30oBaHMeM, a O4HUM
13 HapyLleHuin pas3BuTUsA. HecmMoTps Ha 3To, KpaHuoda-
pUHreoMa pacnosaraeTcs B HeNocpencTBEHHOM 6130
TW OT OTAEIOB FOSIOBHOrO MO3ra, KPUTUYECKN BaKHbIX
4NA YMCTBEHHOro 1 m3n4eckoro pa3sutuaA. bamsocTb
K 3pUTENbHOMY HepBy MOXET BeCTW K MoTepe 3peHus
BMJIOTb A0 C/1ENOThI. Binsnexallme oTaens Mo3ra, Takme
Kak runous v runoTanamyc, BaxkHbl LA NPOM3BOACTBA
MHOI X TOPMOHOB, HEOBXOAMMbIX AN POCTa, Perynmpo-
BaHMA Beca, NMOJIOBOr0 CO3PEBAHNA M BOLHO-COSIEBOMO
OanaHca. 3a4acTyto nepsble anobbl NauUMeHTOB Kaca-
OTCA rOPMOHAasbHbIX HapyLEHWI, Bbl3BaHHbIX KpaHWO-
hapuHreomoit. Kpome TOro, B HemocpeacTBeHHOM 6um-
30CTU OT KpaHnodapuHreombsl B MO3re Npou3BOAATCS
Oenkun, OTBETCTBEHHbIE 3a KOHLEHTPALMIO, COXpaHeHne
MPaBUABHOIO peXnma MUTaHNA U CYyTOYHOro pUTMa.

K coxaneHuio, KpaHuocgapuHreomy He ypanocb
MOJIHOCTbIO YAANUTb ONEPATUBHbIM NyTEM.

JleyeHwne pebeHka nnv NOAPOCTKA C BNePBble BbIABEH-
HOW KpaHvodapuHreomoi TpebyeT, Kak npaBusio, orne-
pPaTMBHOIO BMellaTeNbCTBa. PelleHne o npoBefeHUM
onepauuu, o ee nMpoTekaHun n o6 obbeme yaaneHHbIX
TKaHen NPUHANKM BO BpeMs onepaumu C MOSHOWM MepoW
OTBETCTBEHHOCTN HENPOPOXMPYPri, OMNepupoBaBLLME
Bac/Baluero pebeHka. Ha nepBbiii B3rnam, ToT akT, 4To
KpaHWO(apuHreoMy He yAanocb MOSIHOCTbIO YAANNTb
B XOfle onepaTMBHOIO BMeLLATENbCTBA, Bbl3blBaeT pa-
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304apoBaHue. OfHaKo M3 pe3ynbTaToB UCCefoBaHUI
Mbl 3HaeM, YTO MOJIHOe yhaneHne KpaHnodaprHreomsl
MOXET MPUBECTM K MOBPEXAEHWIO COCEOHMX TKaHen
MO3ra, YTO MOXET BbI3BaTb NOC/1efytoLLVe 3a001eBaHus,
3(hPeKTUBHBIX METOLOB NeyeHnsi KOTOPbIX NMoKa He Cy-
wecTByeT. Mo3TOMy KpaHuodapuHreoma Obina yaaneHa
TOJIbKO YaCTUYHO C Lief1blo NpefoTBpaLleHrs Nocsenyio-
LMx 3aboneBaHNin, 06yCIOBIEHHbIX ONepaTUBHbBIM BMe-
LIaTeIbCTBOM.

Kakoe BnusaHue okasbiBaeT OCTaBLUAACA OMyXOJb
KpaHuogapuHreombl Ha panbHeillee COCTOSAHUE
3n0poBbA Bawero pebeHka?

Ecnun B xofe onepaTVBHOrO BMeLLaTeNbCTBa He yaanoch
yoanuTb  KpaHMoapuHreoMy MOJSIHOCTbIO, chepyeT
B3BECWTb HEOOXOAMMOCTb NPOBEAEHNA MOBTOPHOW One-
pauun, ny4eBor Tepanum nimn nogoxaatb. [poseneHne
HOBOW onepaLunn BneyeT 3a OO0 NOBbILIEHHbBIA PUCK,
MOCKOSIbKY MOC/Ie NepBOM onepauumn ocTatoTca pyoubl,
KOTOpble YCIOXHAIT 3afayy Xupypra Mo yAaaneHuto
OCTaTKOB onyxonu. JlyyeBaA Tepanusa [aeT BO3MOX-
HOCTb MakCUManbHO 3 ekTVBHO NPeaOoTBPaTUTL Aalb-
HeMWnn pPOCT OCTaTOYHOW onyxonu. [lTpermyLecTBo
OXMOAHUA 3aKJHOYaeTCA B TOM, YTO pelleHne O faslb-
HelLler Tepanuu MOXHO/CiefyeT MPUHATb TOJSIbKO B
Cflyyae paspacTaHma OCTaTOYHOM OMyXOsu.

NUtak, Kakoe pelueHue peKoMeHAyeTca MNPUHATb
LA Ne4YeHna ocTaToyHoM onyxonu?

Ha 3ToT BOMpOC, y4nThIBasA ypOBEHb HaLLMX COBPEMEH-
HbIX 3HaHWI 1 pe3yNbTaToB NpPeAbIayLLIMX UCCeA0BaHMA,
HeT To4Horo oteeTa. MpenmyLecTBo 0bnyyeHns ocTa-
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TOYHOW OMYyXOJIM Cpa3y Nocse onepaLmnm 3ako4aeTca B
TOM, YTO NpefoTBPaLlaeTcA falbHeNWNN POCT U, Clefo-
BaTesIbHO, HEOOXOAMMOCTb MPOBEAEHMA NOCAenyOLNX
onepaunn. B xome npenBapuUTeNbHOro MCCIeoBaHUA
cnepyeT yCTaHOBUTb, YTO NMauUMeHTbl C Cepbe3HbIMN MOC-
nefylowmMm 1 conyTeTByOWMMN 3aboneBaHMAMY NOA-
BEPrANCh BOMbLLEMY HYNCTY OMNepaLmi, Yem nauneHTbl, y
KOTOPbIX MOC/enyloLmx 3abofeBaHnin NpakTUieckn He
ObIno BbifBAEHO. [Mpn pocTe onyxonu ny4YeBasa Tepanus
ABNAETCA HaWJly4YLLen BO3IMOXHOCTBIO JIeYeHUA.

C Apyron CTOpOoHbI, KpaHnodapuHreoma npeacTaBnaeT
cob0o He3noKa4eCTBEHHOE OMyXx0f1IeBOe 0Opa3oBaHme 1
He ABN1AETCA pakoM. 3apaHee npefckas3aTb AaJlbHeNWNA
POCT onyxosin B OyaylLlem CNOXHO. B Hay4yHoW nutepa-
Type BepOATHOCTb POCTa OCTaTOYHOM OMyXONN 3alaeTca
B npenenax 80% — 100%. B xome coOCTBEHHbIX UCCne-
[OBaHUI Mbl KOHCTAaTUPOBANN POCT OMYyXONN B TEHEHUN
NepBbIX YeTbIpex JeT Nocsie onepaunn y nosIOBMHbI Ha-
LINX NauneHToB.

Kakylo panbHenwylo Tepanuio Mbl MoOXem Bam
npeanoXuTb?

Mbl npefiaraem BaM NpUHATb y4acTue B paHLOMU3MPO-
BaHHOM MCCIe[0BaHMM BOMPOCa O BPeMEHW MPOBeAEHNA
Jly4eBOW Tepanuu Npu Hannynum OCTAaTOYHOW OMyXon
nocne onepaumn. Y710 03HayaeT PaHgomuzauma u
HanbHellWwan Tepanua ona Bac/Bawero pebexka? Moc
KOJIbKY Mbl HE B COCTOSIHUM OOOCHOBAHHO MOpPeKOoMeH-
LoBaTb Bam mpoBepeHne nyyeBon Tepanum cpasy nocse
onepauuMv WAM TOMBbKO MOC/e pPOCTa OTCTaTOYHOW
OMyXonu, Mbl XOTUM MPOBECTU Hay4yHOe UcciiefoBaHne
3TOro BOMpoca. B xofe fAaHHOro paH4OMU3MPOBaHHOIO
nccnefoBaHWA, PaBHO Kak U B CJly4ae Apyrmx OnyxoneBbIxX
3aboneBaHuii, ¢ Bawero cornacusa OygeT nNpUHUMAaTHCA
peLleHne O BpEMEHN NPOBEAEHNA Jly4EBOW Tepanum oc
TaTOYHOW OMYXOnW CiydanHbiM 0obpa3om ONnA onpefe-
JIeHNA ONTUMAanNbHOro BpeMeHW NpoBefeHuA Tepanuu.
Tonbko Tak, ¢ Balen NOMOLLbIO, Yepe3 HeCKOSIbKO NeT
Mbl CMOXeM OTBETUTb Ha BOMPOC 00 OMNTUMasbHOM
BpeMeHN NpoBefeHUs Iy4eBOn Tepanuu nocse Hemnos-
HOro yaaneHns KpaHMoaprHreoMbl B Xofe onepawmu.
CnyyYaHoe pelueHne O NpoBedeHUN Ny4eBOr Tepanunn
KacaeTcA BpPeMeHW MpoBefeHNA Jly4eBOn Tepanum Oc
TaTo4YHOM onyxonu. NpoBoanmasn nyvesasa Tepanua npu
HanM4MM  OCTaTOYHOW OMyXOAW ABAAETCA MPU3HAHHBIM
1 3hheKTUBHBIM JIeYEHNEM, KOTOPOe MOXET MpefoTBpa-
TUTb pPa3BUTUE JaNbHeWLLIMe NoceayoLLx 3ab0oneBaHmin.
Bpems nposenierst 3chhekTUBHOM NIyHEBOM Tepanum L0 ChX
nop Hen3BecCTHO U OyfeT onpefeneHo UHANBUAYANbHO.

[na naymeHToB, NOMeLLEHHbIX B paHANMMN3MPOBAHHYIO
rpynmny C Ha3Ha4yeHneM paHHen Ny4eBor Tepanum nocie
onepauun, CyLecTByeT BO3MOXHOCTb MPOBefAeHWs
JIlY4EeBOW Tepanuu u B CJyyasx, MpW KOTOPbIX POCT
OCTaTOYHOW OMnyxosin He HabntopaeTcA. MccnepoBaHus
nokasanu, 4To B AOJITOCPOYHON nepcrnekTMBe 3TO Kaca-
etcs Tonbko 10% nauveHToB. HebosnbLol puck TOro,
YTO B HEKOTOPbIX Cyyaax OymeT NpoBOAUTLCA NyyeBasn
Tepanus, KoTopas BNoCAeACTBUN OKAXeTCA HEeHY>KHOW,
cnefyeT MPOTUBOMOCTABUTb PUCKY TOrO, YTO MO3fHee
obnyyeHne nan onepauma Npu pocTe OMyXonn MOXEeT
noBfeyb 3a coboi bonee OOWMPHYKD Tepanuio C BO3-
MOXHbIMW HeraTUBHbIMWU MOCAEACTBUSAMM ON1A COCTOS-
HVA 300POBbA U YMEHbLLEHWE LLaHCOB BbI3LOPOBEHNA.

Kakne npemmyuiectsa umeer paHgomusauma ans
Bawero pebeHka n Hay4yHoOro uccnepoBaHua?

PaHpomu3auma, T.e. CllydamHoe pelleHne O BPpeMeHMu
Ha3HaveHWs nyyeBoW Tepanuu ona Bac/Baliero pebeHka
nocne HemofIHOro  ypaneHua  KpaHvogapUHreomsl,
NPUHUMaA BO BHMMaHWE COBPEMEHHbIE 3HaHWA, MOJY-
YeHHble B XOAe MeX[AYHapOAHbIX WCCNeLOoBaHUM, He
OKa3BblBaeT OTPULATENIbHOrO BANAHUA. OnTUManbHoe
BpeMA NpoBefeHVA Jly4eBOW Tepanun O npegoTspa-
LeHMss nocnefytolimx 3aboneBaHwini HesicHo. Wccne-
JOBaHWA, NMPOBefEeHHble paHee, yKa3biBAlOT Ha TO, YTO
300pOBbe 06Jy4eHHbIX NALMEHTOB C KpaHMOMapuHreo-
MOW MO CPaBHEHMIO C HEOBYYEHHbIMU NauUeHTaMu He
YXYALWWAOCh. ONA BbIACHEHNA ONTUMaSIbHOrO BpeMeHu
NpoBefeHVA Jly4eBOW Tepanuu B XOA4E HAy4YHOro uc
CNefloBaHNA BaXKHO MPUHATUE CIIyYaMHOro peLleHuA.
Tonbko TakvM 00pasoM, C MOMOLLbIO MCCIef0BaHuA,
MOXHO BblpaboTaTb OnpefefeHHble pekoMeHAaLnK
OTHOCUTENIbHO Jy4YeBOW Tepanuu.

B cnyuae, ecnu Bol/Bal pebeHok yvacTByeTe B paHLMMU-
3UMPOBAHHOM UCCeAoBaHNK 3PHEKTUBHOCTY JIyHeBOM
Tepanuun HenocpeCcTBEHHO NOC/Ie onepauun, NNaHMpo-
BaHe 1 NpoBefleHe Ty4eBON Tepanum OyaeT oLeHMBaTb
N KOHTPOAMPOBATb COOTBETCTBYIOLNIA KOHTPOJbHbIN
LeHTp C uenblo obecrneyeHns COOTBETCTBUA CTaHAap-
TaM KayecTBa. Te Xe CTaH4apTbl KayecTBa M Hag30p CO
CTOPOHbI KOHTPOJMIBHOIO OpraHa Mo Jly4eBOW Tepanuu
obecneymBatoTcA U B TOM Cllydae, ecniv Bbl/Baww pebe-
Hok OyneTe NMOMeLLeHbl B paHAOMU3MPOBaHHYO rpymny
c bonee NO3AHMM Ha3HayYeHVEM Jy4eBO Tepanuu.
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MocTtpapaet nu neveHne Bawero pebeHka npu npo-
BeleHUM PaHAOMU3MPOBaAHHOIO UCC/IEA0BaHMNA?

B cnyyae Bawero yyactua/yvactus Bawero pebeqka B
PaHAOMU3NPOBAHHOM MCCIe[0BaHMM Ka4yecTBo Ballero
0obc1efoBaHMA UK Nedenna/obcnefoBaHNa Uan neve-
HWA Baluero pebeHka He nocTpagaeT!

Ecnny Bac nmetoTtca gansHenwne BONpOCbl OTHOCUTES b-
HO 3anJlaHMPOBAHHOIO PaHLOMMU3VMPOBAHHOIO UCCeo-
BaHWA, Mbl C YOOBONbCTBMEM Ha HUX OTBETUM.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Ten.: +49441403-2072

®akc: +49441403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de
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NALIMEHTDBI B BO3PACTE

®

5 JIET WIN CTAPLUE NOCJIE HENOJIHOIO
YOAANEHNA KPAHUWOPAPUHITEOMDI

PazbACHEHUTENbHbIW JINCT SIS paH40oMM3aL M/ NaLUEeHTOB B Bo3pacTte
7-13 nert: NpocnekTMBHOE MHOIOLLEHTPOBOEe 06cnenoBaHne aeTen n
noapocTkoB ¢ KpaHnodapmnHreomon — KPAHNOPAPUHTEOMA 2007

PykoBoguTenb nccnepoaHus: Prof. Dr. med. Hermann Mdller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hadmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBBe 10,
26133 Oldenburg, Ten.: +49441403-2072, ®akc: +49441403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

MaymneHT(Ka):

rof, POXAeHNs

YBa>kaeMbli NaUMeHT, yBaXXaemad nayneHTKa,

Tebe M3BECTHO, YTO y Tebs obHapyxeHa onyxonb (06-
pa3oBaHMe, KOTOPOro He AOMMKHO ObIThb), KOTOpasa Ha-
3blBaeTCsA KpaHuodapuHreomon. KpaHuodapuHreomy
He ABNSETCS pakoBbliM 3abosneBaHMeM W He obnapgaeT
3/10Ka4eCTBEHHbIMY CBOWCTBAMU PAKOBbIX OMyXOJiei.
MPUYMHbBI BO3HUKHOBEHMWS 3TOW OMyXonu [0 CUX Mop
HesicHbl. OlHAKO TOYHO M3BECTHO, YTO HU Tbl, HW KTO-
MBO MHOW He caenan HUYero AypHoro, 4To Morao Obl
BbI3BaTb 3Ty onyxofb. KpaHuodapuHreoMy sBnseTcs
naTosiorveil, KoTopas, BepoATHO, 0bOpasyeTcAa O4veHb
paHo, elle Ao poxaeHus. KpaHnodaprHreoMmy — o4eHb
penkoe 3aboneBaHne. B [epMaHuM KaxXnAbldi rof pe-
rUCTPUpPYIOT oKoJlo 30 feTen U NOLPOCTKOB C LaHHbIM
3aboneBaHmnem.

TeM He MeHee, K KpaHnodapuHreoMy kak K 3abonesa-
HUIO ClleflyeT OTHECTUTb OYeHb cepbesHo. KpaHmoda-
PUHreoMy pacrofiaraeTcs B rofloBe C3aAm rna3 B MecTe,
B KOTOPOM COCPefOTOYeHbl MHOTMEe BaXKHble OTAENbI
MoO3ra. B HenocpeacTBeHHOM GNIM30CTY K KpaHModapuH-
reoMy Haxo[UTCs 3pUTeSbHbIA HEPB, C MOMOLLBIO KOTO-
pOro YyesnioBek BUAWT. [MNodu3 Takke HaXOAUTCS PALOM
C KpaHuodapuHreomy. B 310l xenese obpasyroTca rop-
MOHbI, KOTOpble HeOOXOAMMbI OpraHu3My ANns pPocTa,
MOJIOBOrO CO3PEBAHMA 1 HAKOMJIEHWS SHeprum ans 300-
pPOBOro 0bpasa >KM3HW. BO3MOXHO, Tbl y>Ke XanoBaTcs
Ha HeflOMOraHue [0 TOro, Kak y Teba obHapy>Xunn Kpa-
HVoaprHreoMy. 3TO HeOMOraHue, BEPOATHO, ObINIO
BbI3BaHO TEM, YTO KpaHMOMapuHreoMy paspocsacb U
CTana faBUTb Ha r’MNOgU3 1 3pUTENbHBIN HEPB.

K coxaneHuio, KpaHuocgapuHreomy He ypanocb
NOJIHOCTbIO YAANUTb BO BpeMs onepayun.

B xoze onepauumn He yaanoch NOAHOCTBIO YAANNUTb Kpa-
HUOaprHreoMy. HeCOMHEHHO, Tbl U TBOW POAWTENU
NoHavany WcnbiTanyM pasodapoBaHue. Ho Tbl [oSKeH
(mon>KHa) 0Co3HaTh, YTO MOMHOE yaaneHue KpaHuoda-
pVHreomy Obifio Obl CAUWKOM OnacHbIM. [1OCKOSbKY
MHOFO Ba>kKHbIX OPraHOB pacronaralTCcst Mo COCefCcTBy
C KpaHMoaprHreomy, onepauuio ciefyeT nNpoBOAWTb
O4YeHb akkKypaTHO, YTOObI He NMoBpeAnTb HBM3nexalymne
TKaHW. Ecnm KpaHuodapuHreomy Bpocna B COCefHME
Ba>kHble OpraHbl, HEBO3MOXHO €€ Bblpe3aTb NOSHOCTbIO,
He moBpeamnB MX. Mbl HafleeMcsi, YTO Tbl MOHUMAaELllb,
noyemy KpaHuoapuHreomy He Gbina BbipesaHa NosiHo-
CTblo, Beflb BCE XenatoT Tebe BbI3AOPOBIEHMS.

Y10 Oypet c octaTkamu KpaHuocdapuHreomy?

Bo-nepBbiX, O4eHb BaXKHO, YTOObI Thl XOPOLLEHBKO OT-
IoxHyn (-a) nocne onepauun. Ho yxke cenyac HaM Hy>kKHO
JymMaTb O TOM, YTO ieflaTb C OCTaTKaMmn KpaHuodapyH-
reomy. Mpu HabnAEHWN OPYrnX NauneHToB Obino 3a-
MeYeHO, YTO OCTaTKM KpaHMogapMHreoMy 4acTo CHOBa
HauMHann pacTu. No3TOMYy O4eHb BaXkKHO BMecCTe C To-
001, TBOMMU POAUTENSMU W BpaYamm onpeaenunTb, Kak
JeicTBOBaTb Aarblie.

Ecnu nocne onepaumn OCTajncb OCTaTKW  OMyXosiu,
MOXHO MOMbITaTbCA MPOBECTN MOBTOPHYIO OMEpaLmto.
MoBTOpHas onepauyma 3a4acTylo o4eHb CloxHa. Mocne
nepBOi onepauun pagoM C KpaHWodapuUHreoMmy BO3-
HUKaIOT PyOLbl, KOTOpble YCIIOXKHAIOT BTOPYIO MOMbITKY
yoaneHus octatkoB onyxonu. OcTaTku KpaHuodapuH-
reoMy MOXHO TakXe Ne4ynTb Jydamu, He npuberas K
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onepaumu. Mpn 0bayHeHUN OCTaTKN KpaHUodapuHreo-
MY OOJTy4aloT PEHTTEHOBCKMMM JlyHaMMm.

STW NyYn YHUHTOXAIOT TKaHb KpaHuodapuHreomy. T,
HaBepHOE, y>XXe 3Haellb MNOoXOXui 3deKT, KOTopbIn
MNPUCYTCTBYET MPU CHATUM PEHTFEHOrPaMM WU KOM-
MbIOTEPHbIX TOMOrPaMM, T.e CHUMKOB TBOEro Tena.

Mpu obnyYeHUU peHTreHOoBCKME Jy4Yn HamnpasAsioT
B HaMHOro OoJblUMX [103aX, MOCie 4ero obnyyeHHas
OCTaToOYHasA OMyXosb He CMOoXeT 6onblie pactu. Mpu
06y4eHnn Tebe HY>KHO TOSbKO CMOKOMHO fiexXaTb OfHY
MUHYTY W He ABUraTbcs. JlydyeBas Tepanua NpoAnTCS
oKONo 5-6 Hepenb, ceaHC Tepanun NPOBOAUTCA OAMH
pa3 B AeHb. O6nyYaThca OyayT TONBKO OCTATKU KpaHu-
othapuHreomy.

Korpa Hy>XHO HauMHaTb Jly4yeBylo Tepanuio?

TOYHO HeM3BECTHO, KOraa nyulle HaumHaTb obnyyaTb
0CTaToOK KpaHWoapuHreomMy. HekoTopble roBopsAT, YTO
Slyylle BCEro npoBOAMTb OOJlydYeHMe cpasy, 4ToObl He
JOMYyCTUTb POCTa OCTAaTKOB OMyXonu. Mbl 3HaeM, 4TO
CJIMLLKOM AO/rOe OXMIaHWE 1 NoC/eAytoLLe ornepaLumm
MOryT HaHecTW Bpe[ TBOeMmy 340poBbto. [pyras BoO3-
MOXHOCTb — MOAOXAATb A0 MOMEHTa, KOrfa OCTaToK
KpaHuoapuHreoMy CHOBa Ha4yHET pacTu U TOJNbKO
NOTOM Ha4aTb 0bnyyeHune. Kakoe W3 3TUX peLleHWni
NpaBW/IbHOE, 10 CMX MOp HeAcHo. Mo3TomMy TpeboBaTb
oT TebA BbIHECTM Takoe peLleHne TOXe U3NULLIHE.

Hawe npepnoxxeHune

MOCKOSbKY HET TOYHbIX LaHHbIX 00 OMTUManbHOM Bpe-
MeHW, NPefoCTaBMM PELLEHNE Cily4Yato. Takoe ciyvainHoe
peLLeHKe (Tak>ke Ha3blBaeMoe paHAOMM3aLMEN) MTpUMEM
Mbl, 4TOObI B OyyLLLEM TOYHO 3HATh ONTMMasIbHOE BpeMs
npoBeAeHVs Jy4eBol Tepanuun. JlyyeBaa Tepanus B
0b60oMX CryYanx MAEHTMYHA 1 BbINMOHAETCS C AOJIXKHBIM
KayecTBOM. Mbl TOMbKO peLUVM, KOrfa ee nposectu. Mol
PELUMM Ha3Ha4uTb JIyYeBYylD Tepanuio OTHOCUMTESNbHO
ckopo (Yepes 4 mecdAua) nocsie nocsiefHern onepaumm
UM NO3AHee, NP NOABIEHMNIN HOBbIX CHUMKOB, [JOKa3bl-
BAOLLIMX POCT OCTAaTKOB KpaHNOapuHreomy.

MmeeT nu paHHbIA nopxop HepQoCTaTKU WAW npe-
mmyuiecrea?

HeT. MNpenmMyLLecTs UM HeLOCTaTKOB Y Takoro noaxoaa
HeT — He MMeeT 3Ha4eHus, Kak ByneT NpuHMMaTbCs pe-
LeHMe O Havase Jly4eBon Tepanunu.

Ecnn y Tebs eCcTb BONPOChHI, 00paTUCh K CBOMM Bpavam
nnu no TenedoHy, dakcy nnm E-Mail «:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

Ten.: +49441403-2072

@akc: +49441403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de
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HOJA INFORMATIVA

PARA PADRES
Y PACIENTES:

®

Estudio de seguimiento multicéntrico en nifos y adolescentes con craneofa-

ringioma: CRANEOFARINGIOMA 2007

Director del estudio: Prof. Dr. med. Hermann Muller, Klinik fir Allgemeine Kinderheilkunde, Hdmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tel. : +49441403-2072, Fax: +49441403-2789,

correo electrénika: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de, www.klinikum-oldenburg.de

Paciente:

Fecha de nacimiento

Se le ha diagnosticado/A su hijo se le diagnosticado un cra-
neofaringioma. El craneofaringioma es una malformacion
del tejido, que ya provoca alteraciones en su desarrollo
embrionario, es decir, antes del nacimiento. Hasta ahora
se desconocen los motivos que dan origen a esta altera-
cion. Asimismo, las imagenes de la resonancia magnética
nuclear indican que no se trata de un tumor maligno, sino
de un tipo de malformacién. No obstante, el craneofa-
ringioma se ubica muy cerca de las partes del cerebro
gue son de vital importancia para el desarrollo fisico e
intelectual. La cercania al nervio 6ptico puede provocar
desde problemas de vision hasta la pérdida de la vista.
Las partes del cerebro adyacentes, como la glandula
pituitaria (hipdfisis) y el hipotalamo, activan la produccién
de numerosas hormonas, responsables del crecimiento, la
regulacion del peso, el proceso madurativo de la pubertad
y la regulacién de liquidos. Con frecuencia las primeras
molestias que acusan los pacientes son las carencias de
estas hormonas provocadas por el craneofaringioma. Asi-
mismo, muy cerca del craneofaringioma, se producen en

( )
llustracién 1: Via de acceso quirtrgica

’(;Sj\\/

transnasal

Hipofisis

el cerebro las proteinas que juegan un papel fundamental
para el ciclo dia/noche, la capacidad de concentracion y el
comportamiento alimenticio de los pacientes.

Un nifio o un adolescente al que se le acaba de diagnos-
ticar un craneofaringioma se tratard principalmente con
cirugfa. El médico o neurocirujano que le trata hablara con
usted sobre la decisién que debe tomar acerca del pro-
ceso quirurgico, la manera en que le operaran, cuantas
operaciones seran necesarias y el momento del alta. Le
explicaran que con mucha frecuencia el craneofaringioma
no se puede extirpar completamente, ya que siempre
existe la posibilidad de causar dafios graves en las partes
del cerebro adyacentes. Por otro lado, siempre existe la
posibilidad de que se produzca una recidiva del craneofa-
ringioma a pesar de haberlo extirpado completamente.
Si determinadas partes del craneofaringioma no pueden
eliminarse con la cirugia, debera considerarse la aplicaciéon
de un tratamiento de radioterapia después de la opera-
cion.

A excepcion de unos pocos casos en los que no es necesa-
rio extirpar la glandula pituitaria (hipofisis e hipotalamo),
usted/su hijo deberd medicarse de forma regular y de por
vida con hormonas en forma de pastillas, gotas nasales o
inyecciones subcutaneas después de someterse a la ope-
racion. Aproximadamente la mitad de los pacientes que
presentan un craneofaringioma sufren, por ejemplo, un
notable sobrepeso después de someterse al tratamiento.
Por lo general, no pueden solucionarse los problemas de
vision que se presentan antes de la operacion. Los pa-
cientes con craneofaringioma refieren alteraciones de la
memoria y la capacidad de atencién.

Todavia no esta claro el grado en que el tratamiento de los
pacientes evita o posiblemente intensifica las complicacio-
nes anteriormente mencionadas; una vez finalizado el pro-
ceso haremos constar los datos sobre el estado de salud de
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llustracién 2: Resonancia magnética nuclear (RMN) de la

cabeza de un paciente con hipéfisis normal

los pacientes y el tratamiento. El objetivo de este estudio
consiste en adquirir informacion sobre el modo de trata-
miento que resulta mas eficaz y al mismo tiempo agrada-
ble para los nifios y jévenes que presentan esta dolencia.
Nuestra intencién es hacer constar y evaluar los datos para
el dia-gnostico, la aplicacion del tratamiento y su fase pos-
terior. Le solicitaremos por escrito a través de un formulario
por separado que nos proporcione su consentimiento para
poder procesar sus datos. Para obtener esta informacion
sobre el estado de salud y como se encuentra el paciente
después de recibir el tratamiento, es necesario llevar a
cabo controles médicos rutinarios. Todos los pacientes
se someteran a estos controles cada tres meses después
de la operacién/tratamiento y, a continuacion, todos los
anos en el hospital del lugar donde reside. Los controles
médicos incluyen lo siguiente:

e Medicién y examen corporal.
¢ Imagenes de resonancia magnética nuclear de la cabeza.
e Examen oftalmoldgico.

e Pruebas/cuestionarios para comprobar el desarrollo de la
inteligencia, la capacidad de concentracion, los compor-
tamientos alimenticios y la calidad de vida en funcion
del estado de salud del paciente (todos los afios el
médico que le trata le hara entrega o le enviaremos los
cuestionarios correspondientes, que debera rellenar y
devolver a la direcciéon del estudio).

e Anualmente se sometera a un examen neuropsicoldgico
en el hospital donde le estan tratando.

e Analisis de sangre de los niveles hormonales.
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llustracién 3: Resonancia magnética nuclear (RMN) de la
cabeza de un paciente con craneofaringioma

Si su hijo se sometié a una operacién en la que
so6lo se le pudo extirpar una parte del craneofa-
ringioma y en ese momento el niio tenia 5 anos
0 mas, nos gustaria proponerle la aplicacion de

otro tratamiento. Nos remitimos a nuestro for-
mulario informativo especial que se incluye en la
pagina siguiente para obtener mas informacion.

Los (neuro)radiélogos responsables de su caso le infor-
maran sobre los posibles riesgos a los que se enfrenta con
el uso de medios de contraste en el examen efectuado
con la resonancia magnética nuclear. La determinacién de
la edad 6sea, asi como la estructura corporal se obtiene
mediante una breve dosis de irradiacion. Para aquellos
pacientes que presentan un significante sobrepeso des-
pués de la operacion es recomendable que el examen de
la estructura corporal se lleve a cabo mediante la DEXA. El
examen de la estructura corporal incluye una breve dosis
de irradiacion muy similar a la de la radiografia manual.
La edad o6sea se determina anualmente a través de una
radiografia de la mano izquierda. La determinacién de la
edad 6sea resulta muy importante para poder valorar el
desarrollo corporal y el crecimiento de su hijo y, en caso
necesario, detectar antes de tiempo posibles alteraciones
y aplicar el tratamiento correspondiente. Los exdmenes no
resultan dolorosos.

No se conoce con exactitud la relacion que existe entre el
craneofaringioma y el sobrepeso que amenaza frecuente-
mente a los que padecen esta dolencia. El tratamiento de
la obesidad no es sencillo. Para poder comprender mejor
esta relacion y ofrecer en el futuro posibilidades terapéu-
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ticas, nos gustaria investigar los factores que probable-
mente son los responsables del sobrepeso a partir de una
parte del tejido del craneofaringioma que se ha extraido
quirtrgicamente o punciones de fluidos quisticos y, al mis-
mo tiempo, muestras de sangre extraidas.

La evaluacion se lleva a cabo con la completa reserva del
secreto profesional médico y de la proteccion de datos.
Su consentimiento sobre el tratamiento de sus datos es
voluntario. La renuncia de colaboracién no supondra nin-
gun inconveniente para usted o su hijo. Puede anular su
consentimiento en cualquier momento.

4 )
Padre/Madre Fecha
Paciente Fecha
Médico Fecha
Testigo Fecha
_ J
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PACIENTES DE

5 ANOS O MAS DESPUES
DE UNA ESCISION INCOMPLETA

Hoja informativa sobre la distribucion aleatoria para los padres y
pacientes de mas de 14 ahos: Estudio de seguimiento multicéntrico en ninos
y adolescentes con craneofaringioma: CRANEOFARINGIOMA 2007

Director del estudio: Prof. Dr. med. Hermann Mdiller, Klinik ftr Allgemeine Kinderheilkunde, Hdmatologie/
Onkologie, Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraB3e 10,
26133 Oldenburg, Tel. : +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Paciente:

Fecha de nacimiento

Se le ha diagnosticado/A su hijo se le diagnosticado un
craneofaringioma. El craneofaringioma es una malforma-
cion del tejido, que ya provoca alteraciones en su desa-
rrollo embrionario, es decir, antes del nacimiento. Hasta
ahora se desconocen los motivos que dan origen a esta
alteracion. Asimismo, las imagenes de la resonancia
magnética nuclear indican que no se trata de un tumor
maligno, sino de un tipo de malformacién. No obstante,
el craneofaringioma se ubica muy cerca de las partes del
cerebro que son de vital importancia para el desarrollo
fisico e intelectual. La cercania al nervio 6ptico puede pro-
vocar desde problemas de vision hasta la pérdida de la
vista. Las partes del cerebro adyacentes, como la glandula
pituitaria (hipofisis) y el hipotalamo, activan la produccién
de numerosas hormonas, responsables del crecimiento, la
regulacion del peso, el proceso madurativo de la pubertad
y la regulacién de liquidos. Con frecuencia las primeras
molestias que acusan los pacientes son las carencias de
estas hormonas provocadas por el craneofaringioma.
Asimismo, muy cerca del craneofaringioma se crean las
proteinas en el cerebro que juegan un papel fundamental
para el ciclo dia/noche, la capacidad de concentracion y el
comportamiento alimenticio del paciente.

No ha sido posible extraer quirargicamente el cra-
neofaringioma completo.

Un nifio o un adolescente al que se le acaba de diagnos-
ticar un craneofaringioma se tratard principalmente con
cirugia. El neurocirujano que le ha operado o ha operado
a su hijo ha sido el encargado de tomar la decisién de gran
responsabilidad acerca del procedimiento quirdrgico que
debia sequir, la manera en que podia operar, el nimero
de operaciones y el momento del alta. En un primer
momento, el hecho de que no haya sido posible extraer
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completamente a través de la cirugia su craneofarin-
gioma/el de su hijo resulta decepcionante. Sin embargo,
gracias a los estudios realizados hemos llegado a saber
gue las escisiones completas a menudo causan lesiones en
el tejido cerebral adyacente, que provocan complicaciones
para las gue no existe ningun tratamiento efectivo. Hasta
este momento, se han efectuado extracciones parciales
de craneofaringiomas con la intencién de evitar que se
originen complicaciones mayores a raiz de las lesiones qui-
rurgicas provocadas.

¢Qué implica el resto del tumor del craneofaringio-
ma todavia existente en el estado de salud y el desa-
rrollo posterior de su hijo?

Si determinadas partes del craneofaringioma no pueden
eliminarse con cirugia, puede considerarse la opcién de
someterse a una nueva operacién, aplicar un tratamiento
de radioterapia o seguir esperando. Someterse a una nue-
va operacion resulta muy arriesgado, ya que las cicatrices
gue aparecen después de la primera operacion hacen que
para el cirujano sea todavia mas dificil conseguir efectuar
una escisiéon completa en una segunda operacion. La ra-
dioterapia es la posibilidad méas eficaz para evitar que los
restos del tumor sigan creciendo. Si decide esperar, cuen-
ta con una ventaja que consiste en que, de esta manera,
podra o deberd tomar una decisién sobre el tratamiento
sélo en el caso de que se produzca un crecimiento poste-
rior del resto del tumor.

¢Qué decision resulta mas aconsejable a la hora de
recibir un tratamiento si queda un resto de tumor?

No es posible responder con seguridad a esta pregunta
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atendiendo a los conocimientos de los que disponemos en
este momento y los resultados de las investigaciones que
se han llevado a cabo. La aplicaciéon de un tratamiento
de radioterapia al resto de tumor existente justo después
de la primera operacién tendria la ventaja de poder evitar
el crecimiento posterior del tumor y, por consiguiente, la
necesidad de una segunda operacién. En investigaciones
previas tuvo que diagnosticarse que los pacientes con
efectos tardios agravantes y dolencias concomitantes te-
nian tras de si mas intervenciones quirdrgicas que aquellos
pacientes que apenas sufrian complicaciones. Si el tumor
creciera, la radioterapia representaria ademas la posibili-
dad de tratamiento mas importante.

Por otro lado, el craneofaringioma es una malformacion
y no un cancer maligno. En este caso resulta muy com-
plicado prever si el resto del tumor existente crecera (de
nuevo) en el futuro. La literatura cientifica indica que la
posibilidad de que se produzca un crecimiento del resto
del tumor a largo plazo oscila entre el 80 % y el 100 %.
Nuestras propias investigaciones nos han permitido dia-
gnosticar un crecimiento del resto del tumor en la mitad
de los pacientes en el transcurso de los cuatro afios poste-
riores a la operacion.

¢Qué nos gustaria aconsejarle en relaciéon con trata-
miento posterior?

Nos gustaria proponerle que analice la cuestion sobre la
realizacion de un estudio de distribucién aleatoria en rela-
cion con el momento en que debe aplicarse radioterapia
cuando existen restos del tumor después de la operacién.
;Que significado tiene una distribucién aleatoria para
usted/para su hijo y el tratamiento posterior? Nos gustaria
estudiar esta cuestion desde el punto de vista cientifico,
teniendo en cuenta que no podemos proporcionarle
ninguna recomendacién fundamentada sobre si resulta
mejor someterse a un tratamiento de radioterapia inme-
diatamente después de una extraccion quirdrgica parcial o
s6lo en el caso de que el resto del tumor crezca posterior-
mente. En este estudio de distribucion aleatoria nosotros
decidiriamos de manera fortuita, como con otros tipos de
tumores de la manera habitual y con su permiso, cual es
el momento en el que debe llevarse a cabo el tratamiento
de radioterapia sobre el resto del tumor. Por lo tanto, sélo
podremos responder dentro de unos afos y con su ayuda
a la pregunta sobre qué momento es el mas adecuado
para aplicar la radioterapia sobre el resto de un tumor
después de una escision quirtrgica parcial del craneofa-
ringioma. La decision fortuita se refiere al momento en
el que se debe llevar a cabo el tratamiento de radiote-

rapia del resto del tumor. La radioterapia aplicada es un
tratamiento eficaz y reconocido sobre restos de tumor
existentes, que puede evitar que surjan complicaciones
posteriores. Hasta ahora no se conoce con exactitud cual
es el momento iddneo en el que debe aplicarse este trata-
miento eficaz y se decidiria de manera fortuita.

Para aquellos pacientes que han sido distribuidos aleato-
riamente en el grupo de investigacién que anteriormente
se ha sometido a un tratamiento de radioterapia después
de la operacion, existe la posibilidad de aplicar un nuevo
tratamiento de rayos también en aquellos casos en los
que el resto del tumor no ha crecido. No obstante, los
estudios indican que esta situacion sélo es aplicable a
largo plazo en menos de un 10 % de los pacientes. Es
necesario sopesar el minimo riesgo que se corre en algu-
nos casos con una radiacién que posteriormente no serfa
necesaria, frente al riesgo al que se enfrenta un paciente
ante una radiaciéon u operacion posterior en el caso de
que el tumor crezca y que puede acarrear un extenso tra-
tamiento con los posibles efectos negativos en la salud y
las posibilidades de recuperacion.

¢Qué ventajas tiene una distribucion aleatoria para
su hijo y para el estudio cientifico?

La distribucién aleatoria, es decir, la decision fortuita
sobre el momento de la aplicacion de la radioterapia tras
una escisién incompleta del craneofaringioma no implica
ninguna desventaja, en vista de los conocimientos actuales
de los que disponemos gracias a las investigaciones
internacionales. Nadie conoce cuél es el momento dptimo
para llevar a cabo la radioterapia con el fin de poder evitar
complicaciones. Los estudios que se han efectuado en el
pasado indican que la calidad de vida de los pacientes con
craneofaringioma expuestos a radiacién no era inferior a
la calidad de vida de aquellos que no se sometian a este
tipo de tratamientos. Para descubrir el momento idéneo
para efectuar el tratamiento de radioterapia necesario, es
necesario tomar una decision fortuita para la investigacion
cientffica. Sélo es posible descubrir a través de un estudio
qué consejo debe darse en relacién con el tratamiento
radioterapéutico.

En el caso de que usted o su hijo haya sido distribuido
aleatoriamente en el grupo al que se le ha aplicado un
tratamiento de radioterapia después de la operacion,
le podemos garantizar que se ha contrastado y verificado
la planificacion y la realizacion del tratamiento radiotera-
péutico en un centro de referencia, con lo que la radiacion
cumple con los niveles de calidad mas exigentes. Garanti-
zamos los mismos niveles de calidad y evaluacion a través
del centro de referencia para el tratamiento de radio-
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terapia si usted o su hijo han sido distribuidos aleatoria-
mente en el grupo al que se le aplicara un tratamiento
radioterapéutico posterior.

¢Existen inconvenientes en relacion con el trata-
miento para su hijo con la distribucion aleatoria?

El tratamiento a través de la participacion en una distribu-
cion aleatoria no supone ninguna desventaja para usted
0 su hijo.

Nos encontramos siempre a su entera disposicion ante
cualquier duda sobre la distribucion aleatoria planificada.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: +49441403-2072

Fax: +49441403-2789

E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de
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Padre/Madre Fecha
Paciente Fecha
Médico Fecha
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PACIENTES DE

5 ANOS O MAS DESPUES
DE UNA ESCISION INCOMPLETA

Hoja informativa sobre la distribucion aleatoria para los pacientes de entre
7 y 13 anos: Estudio de seguimiento multicéntrico en ninos y adolescentes
con craneofaringioma: CRANEOFARINGIOMA 2007

Director del estudio: Prof. Dr. med. Hermann Mdller, Klinik ftr Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/

Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-StraBe 10,
26133 Oldenburg, Tel. : +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Paciente:

Fecha de nacimiento

Querido paciente,

Ya sabes que padeces un tumor (un tipo de tejido que
no deberfa situarse donde estd ahora) conocido como
craneofaringioma. El craneofaringioma no es un cancer
y, por lo tanto, no presenta las caracteristicas malignas de
los tumores cancerigenos. Hoy por hoy desconocemos los
motivos que hacen que este tumor aparezca, pero sabe-
mos con seguridad que ni tu ni otra persona habéis hecho
nada malo que haya provocado la aparicion del tumor. El
craneofaringioma es una malformacién que probablemen-
te se origind muy pronto y, en cierta medida, incluso antes
de que nacieras. El craneofaringioma es una enfermedad
muy rara, que en Alemania se diagnostica a aproximada-
mente 30 nifos y adolescentes cada afio.

Sin embargo, nos debemos tomar muy en serio el craneo-
faringioma, como enfermedad que es. El craneofaringioma
se sitlia en la cabeza, detras de los ojos, en un lugar en
el que se encuentran muchas partes importantes del
cerebro. Justo al lado del craneofaringioma se encuentra
el nervio 6ptico gracias al cual podemos ver. La glandula
pituitaria también se ubica junto al craneofaringioma. Esta
glandula es la encargada de producir las hormonas que
se necesitan para crecer, desarrollarse en la adolescencia
y tener la energia suficiente para poder encontrase bien.
Probablemente tU ya tenias estas molestias antes de que
se te diagnosticara la enfermedad. Esto se produjo proba-
blemente porque el craneofaringioma crecié y comenzo a
presionar la glandula y el nervio 6ptico.

No ha sido posible extraer el craneofaringioma com-
pleto en la operacion.

No hemos logrado extraer completamente el craneofarin-

gioma en la operacion. Seguro que en el momento en que
te lo comunicamos, tus padres y tU os sentisteis decep-
cionados. Pero debes tener claro que hubiera sido muy
peligroso extirpar el craneofaringioma completamente.
Como el craneofaringioma estd rodeado de numero-
sos 6rganos muy importantes, debe operarse con sumo
cuidado para no dafiar ningun elemento que se encuentre
cerca. Si el craneofaringioma ha crecido cerca, el tumor no
se puede extirpar completamente sin dafiar los principales
organos que tiene alrededor. Esperamos que puedas
comprender que, por lo tanto, el craneofaringioma no se
puede eliminar completamente porque todos queremos
que te encuentres bien después de la operacion.

¢Qué ocurre ahora con el craneofaringioma que
queda?

Lo mas importante de todo es que te recuperes perfecta-
mente de la operacion. Pero nosotros también debemos
preocuparnos por lo que ocurre con el resto del craneofa-
ringioma. Hemos observado en otros pacientes que con
mucha frecuencia el resto del craneofaringioma comienza
a crecer. Por eso, es muy importante pensar en lo que
debemos hacer, una decisién que tomaremos los médicos
contigo y tus padres.

Si después de la operacion todavia queda parte del craneo-
faringioma, podemos intentar volver a operarte, pero la
mayoria de las veces no resulta facil hacerlo. Después de
la primera operacion en el craneofaringioma hay cicatrices
gue hacen que sea mas dificil un nuevo intento de extir-
pacion de todo el tumor. También podemos tratar el resto
del craneofaringioma con rayos sin necesidad de volver a
operarte. En el caso de un tratamiento con rayos, utiliza-

26.02.2008 11:09:30 Uhr



remos rayos X para irradiar el resto de craneofaringioma
desde fuera.

Los rayos destruyen el tejido del craneofaringioma. Es
posible que conozcas una situacion similar en la que se
hayan utilizado rayos X o un TAC para generar imagenes.

Los rayos X que se emiten durante el proceso de radia-
cion se dosifican mucho més, de manera que el resto de
craneofaringioma irradiado deja de crecer. En realidad, du-
rante este proceso debes permanecer quieto sélo durante
un minuto y no debes moverte. El tratamiento radioldgico
tiene una duracién de unas 5 6 6 semanas, con una sesion
por dia. Sélo se radia el resto de craneofaringioma.

¢Cuando debemos empezar con el tratamiento de
radioterapia?

Nadie sabe con exactitud cuando es el momento idéneo
para tratar el resto del craneofaringioma con radioterapia.
Algunos expertos afirman que lo mejor es tratarlo rapida-
mente con rayos, para que el resto del craneofaringioma
no vuelva a crecer. Nosotros sabemos que para tu salud
no es muy conveniente esperar mucho tiempo o mantener
la posibilidad de realizar una nueva operacién. Otra
posibilidad seria espera hasta que el resto del craneofarin-
gioma vuelva a crecer y entonces aplicar la radioterapia.
Pero en este momento nadie sabe cual es la mejor deci-
sién que se debe tomar. Asi que serfa mucho pedir saber
cuando debes decidirte.

Nuestra recomendacion

Teniendo en cuenta que no existe ninguna experiencia se-
gura sobre cual es el momento mas adecuado, dejaremos
gue decida el azar. Efectuamos una decision fortuita como
esta (conocida también como distribucién aleatoria) con
el fin de conocer mejor en el futuro cuél es el momento
idoneo. En cualquier caso, el tratamiento de radioterapia
es el mismo y en ambas situaciones el resultado sera igual
de bueno. Sélo decidiriamos el momento en el que va a
tener lugar. Decidirfamos si es necesario iniciar la radiote-
rapia tras un perfodo relativamente breve (4 meses) des-
pués de la Ultima operacidon o si debe comenzarse con
el tratamiento de radioterapia sélo después de efectuar
nuevas imagenes ante el crecimiento del resto del
craneofaringioma.

¢Existen ventajas o desventaja?

No. No existe ninguna ventaja o desventaja, sea cual sea
la decisiéon que se haya tomado al inicio del tratamiento
de radioterapia.

Si tienes alguna duda, no dudes en ponerte en contacto
con tu médico o realiza tu consulta a través del teléfono,
por fax o envia un mensaje electrénico:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789
E-mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de
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VELILER VE
HASTALAR

ICIN ACIKLAMALAR:

Kraniyofarinjiyom_a cocuk ve gencler Uzerinde, prospektif ve cok merkezli bir
arastirma - KRANIYOFARINJIYOMA 2007

Arastirmayi Yonetenler: Prof. Dr. med. Hermann Muller, Klinik fur Allgemeine Kinderheilkunde, Hamatologie/
Onkologie, Zentrum fir Kinder- und Jugendmedizin, Klinikum Oldenburg gGmbH, Rahel-Straus-Stra3e 10,
26133 Oldenburg, Tel.: +49441403-2072, Fax: +49441403-2789, E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de

www.klinikum-oldenburg.de

Hasta:

dogum tarihi

Size kraniyorarinjiyoma teshisi konmustur. Kraniyofarin-
jiyoma, embriyon asamasinda, yani dogumdan once ge-
lismeye baslayan bir displazidir. Bu displazinin nedenleri
hentiz bilinmemektedir. Nukleer spin tomografisinde
goriinen tUmor habis bir olusum degil bir displazidir.
Kraniyofarinjiyoma beyinde bulunmakla birlikte, beden
ve ruh gelisimi icin cok onemlidir. Goz sinirlerine yakinlig
nedeniyle gorme duyusunu korllige varacak kadar etki-
leyebilir. Beynin hipofiz ve hipotalamus gibi boltimlerine
yakinligi nedeniyle, basta blylme, kilo kontrold, ergenlik
ve sivi igeriginden sorumlu hormonlar olmak tzere bircok
hormonun olusumunu etkileyebilir. Genellikle hastalarin
ilk sikayetleri, kraniyofarinjiyomanin neden oldugu bu
hormon eksikliklerinden kaynaklanan semptomlardir.
Kraniyofarinjiyomanin biraz uzaginda, gindiz ve gece
ritmi, konsantrasyon yetenegi ve yeme davranisl Uzerinde
buylk etkisi olan hormonlar Uretilir.

Kraniyofarinjiyoma teshisi konulan bir cocuk veya gen-
cini tedavisi cogunlukla ameliyat edilerek yapilmaktadir.

( R
Skl. 1: operasyon giris yollari

/ﬂ

S

subfrontal
giris yolu

transnasal
girig yolu

Ameliyat kararini (ne kadarinin alinacagi/iyilestirilecegi)
doktorunuzla /beyin cerrahinizla gortsmeniz gerekir.
doktorunuz size kraniyofarinjiyomanin, yanindaki neyin
dokularina zarar vermemek icin cogu zaman kismen ali-
nabildigini agiklayacaktir. Ayrica, tamamen temizlendigi
halde yeniden olusan kraniyofarinjiyomalar da vardir.
Kraniyofarinjiyomanin bir bolumu ameliyatla alinamiyor-
sa, ameliyattan sonra kemoterapi dustnulebilir.

Pitter bezlerin (hipofiz ve hipofiz sapi) cikariimadigi az
sayida durumda, cocugunuzun dizenli olarak ameliyat
olmasi ve omrl boyunca hap, burun damlari veya, deri
alti sirnga biciminde hormon destegi almasi gerekebilir.
Kraniyorafinjiyomali hastalarin yaklasik yarisi tedaviden
sonra ciddi miktarda kilo almaktadir. Gorme duyusunda
ameliyattan once var olan bozukluklar cogu durumda
duzelmemektedir. Kraniyofarinjiyomada hafiza ve dikkat
kayiplari da gozlenmektedir.

Tedavinin hastaligin tekrar olusmasini ne olctide onledigi
veya daha da kuvvetlendirip kuvvetlendirmedigi bugtne
kadar kesin olarak belirlenemedigi icin, tedavinin bitisin-
den sonra iyilesme ve saglik durumu ile ilgili veriler top-
luyoruz. Arastirmamizin amaci bu hastaliga yakalanan
gocuklar ve gengler tzerindeki en etkili tedavi yontemini
belirlemektir. Teshis, tedavi ve takip verilerini toplamak
ve degerlendirmek istiyoruz. Bu verilerin islenmesi ile
ilgili onayinizi ayri bir formda yazili olarak vermenizi rica
ediyoruz. Tedavi sonrasi saglk ve durum bilgilerini topla-
yabilmek icin, diizenli olarak yeniden muayeneye gelme-
niz gerekecektir. Bu muayeneler ameliyat/tedaviden Ug
ay sonra ve sonrasinda yilda bir kez olmak Uzere ikamet
ettiginiz yerdeki klinikte yapilacaktir. Bu muayenelerde
sunlar yapilacaktir:

« fiziksel muayene ve olcumler,

 Kafa nukleer spin tomografisi goruntleri,
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Skl. 2: Normal hipofizli bir hastanin kafa nlkleer spin Skl. 3: Kraniyofarinjiyomali bir hastanin kafa nikleer

tomografisi (MRT) spin tomografisi

* GOz doktorunun muayenesi, Kraniyofarinjiyoma yalnizca kismen alinabil-
diyse ve cocugunuz ameliyat sirasinda 5 yasin-
da veya daha biyiikse, tedavinin devami icin
size bir 6neri yapmak istiyoruz. Bilgilenmeniz @

« Zihinsel gelisim, konsantrasyon yetenegi, yemek alig-
kanliklar ve saglikla baglantili olarak yasam kalitesi
testleri/soru formlari (yilda bir kez size veya doktoru-
nuza ilgili soru formlari gonderilecek ve doldurulmasi
talep edilecektir),

icin sonraki sayfada 6zen bir aciklama formu
sunuyoruz.

» Noropsikolojik muayene yilda bir kez tedaviyi yuruten
klinikte yapilacaktir,

* Hormon degerleri icin kan analizi. Sorumlu radyologunuz niikleer spin tomografisinde kulla-
nilan kontrast maddesinin muhtemel kullanim riskleri ko-
nusunda sizi bilgilendirecektir. Kemik yasi ve viicut bilegimi
dustk miktarda radyasyon uygulanarak belirlenir. Ameli-
yattan sonra kilo alinmasi nedeniyle vicut bilesiminin be-
lirlenmesi icin hastalara DEXA uygulanmasini oneriyoruz.
Vicut bilesiminin belirlenmesi igin kullanilan radyasyon
miktari bir el rontgeninin radyasyon miktari seviyesindedir.
Kemik yasi yilda bir kez sol elin rontgeni cekilerek belirlenir.
Kemik yasinin belirlenmesi, cocugunuzun buyimesini ve
fiziksel gelisimini izlemek ve gerekiyorsa, rahatsizliklari he-
men teshis ve tedavi etmek icin yararlidir. Bu muayenelerin
higbir aci verici degildir.

Yaygin olarak ortaya cikan kilo artisi ve kraniyofarinjiyoma
hastaligi arasindaki iliski pek iyi bilinmemektedir. Obezi-
tenin tedavisi cok zordur. Bu iliskiyi anlamak ve gelecekte
belki de tedavi imkanlari saglamak icin, ameliyatla alinan
kranifarinjiyoma dokularinin bir boliminl, ornegin isa-
retlenmis kist akislarini ve eszamanli olarak alinan kanda
kilo almayla baglantili olabilecek faktorlerini analizini ince-
lemek istiyoruz.
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Bu degerlendirmeler tibbi meslek sirri ve veri koruma
ilkelerine tamamen uyularak yapilacaktir. Bu veri isleme
prosediriine katilip katilmamak tamamen sizin isteginize
baghdir. isbirligi yapmamayi tercih etmeniz, sizin veya
cocugunuz icin hicbir dezavantaj yaratmayacaktir. Verdi-
giniz izni istediginiz zaman geri alabilirsiniz.

( )
Arastirma yetkilisi Tarih
Hasta Tarih
Konusmayi yapan doktor Tarih
Tanik Tarih
_ J
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Hasta:

dogum tarihi

Size kraniyorarinjiyoma teshisi konmustur. Kraniyofa-
rinjiyoma, embriyon asamasinda, yani dogumdan once
gelismeye baslayan bir displazidir. Bu displazinin neden-
leri henuiz bilinmemektedir. Nukleer spin tomografisinde
goriinen tumor habis bir olusum degil bir displazidir.
Kraniyofarinjiyoma beyinde bulunmakla birlikte, beden
ve ruh gelisimi igin cok onemlidir. Goz sinirlerine yakinlig
nedeniyle gorme duyusunu korlige varacak kadar
etkileyebilir. Beynin hipofiz ve hipotalamus gibi bolim-
lerine yakinligi nedeniyle, basta buylme, kilo kontrold,
ergenlik ve siviigeriginden sorumlu hormonlar olmak tize-
re birgok hormonun olusumunu etkileyebilir. Genellikle
hastalarin ilk sikayetleri, kraniyofarinjiyomanin neden
oldugu bu hormon eksikliklerinden kaynaklanan semp-
tomlardir. Kraniyofarinjiyomanin biraz uzaginda, gtinduiz
ve gece ritmi, konsantrasyon yetenegi ve yeme davranisi
uzerinde buyuk etkisi olan hormonlar Uretilir.

Kraniyofarinjiyoma ,,maalesef” ameliyatla tam ola-
rak cikarilamayabilir.

Kraniyofarinjiyoma teshisi konulan bir cocuk veya gencini
tedavisi cogunlukla ameliyat edilerek yapilmaktadir.
Ameliyatla ilgili karari (ne kadar ve nasil alinabilir /bira-
kilabilir) cocugunu ameliyat edecek ve ameliyat sirasinda
tim sorumlulugu Ustlenecek beyin cerrahi tarafindan
alinacaktir. Kraniyofarinjiyomanin cocugunuzdan tam
olarak alinmamasi ilk anda hayal kirikhgi yaratabilir.
Ancak arastirmalar kraniyofarinjiyomanin  tamamen
alinmasinin  komsu beyin dokusunda siklikla tedavi
edilemeyen hasarlara neden olabildigini gostermektedir.
Ameliyat sirasinda olusan yaralarin neden olabileceqi
sorunlarin ondne gecmek icin kraniyofarinjiyomanin yal-
nizca bir bolimunun alinmasi yoluna gidilmektedir.
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Kraniyofarinjiyomanin kalan bélimiiniin cocugu-
nuzun ilerideki gelisimi ve saghgi acisindan anlami
nedir?

Kraniyofarinjiyomanin bir bolimu ameliyatla alinami-
yorsa, yeni bir ameliyat, radyasyon terapisi veya bir stire
beklenmesi dustndlebilir. Yeni bir operasyon, cerrahin
isini zorlastiran ilk ameliyattan kalan yaralar nedeniyle
daha risklidir. Radyoterapi ile timortn buytmesi olabildi-
gince engellenmeye calisilir. Beklemenin avantaji ise, yal-
nizca tumorun kalan bolimu buyudigunde karar vermek
zorunda olunmasidir.

Kalan timor icin hangi tedaviyi 6neriyoruz?

Bu soruya bugtnkd bilgilerimizle ve bugtne kadar yapilan
arastirmalarin sonuclarina dayanarak kesin bir cevap
verilemez. ilk ameliyattan hemen sonra yapilan rad-
yoterapi kalan tUmorin buylumesini onleyerek yeni bir
ameliyat yapilmasini gereksizlestirebilir. Yapilan aras-
tirmalarda, ileri safhalardaki ve eslik eden baska rahat-
sizliklari olan hastalarda, sadece kraniyofarinjiyomadan
muzdarip hastalara gore daha fazla ameliyat sonrasi
komplikasyon ¢iktigi gozlenmistir. TUmor biylUmesine
karsl radyasyon terapisi en onemli tedavi yontemi olarak
gorulmektedir.

Oteyandankraniyofarinjiyoma birkanser degil bir displazi-
dir. Timorin kalan bolimunin ileride (yeniden) buylytp
buytumeyecegini belirlemek zordur. Bilimsel literatiirde
kalan timorun buyume ihtimali uzun vadede % 80 ile
% 100 olarak belirtiimektedir. Kendi arastirmalarimizda,
timor artiklarinin ilk dort yil icinde buytme ihtimalinin
yari yarlya oldugunu gorduk.
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Tedavinin devami icin ne 6nerebiliriz?

Ameliyattan sonra radyoterapinin zamani hakkinda karar
verirken tumorun bir kismindan rastlantisal karar alinma-
sinl oneririz. Rastlantisal Karar cocugunuz ve sizin icin ne
demektir? Kismi bir ameliyattan sonra operasyondan he-
men sonra timoriin blyidmesini onlemek icin radyoterapi
uygulanmasinin iyi olup olmayacagi konusunda temelleri
saglam bir oneride bulunamayacagimiz icin, bu sorulari
bilimsel olarak arastirmak istiyoruz. Bu rastlantisal karar
arastirmasi sayesinde, diger timor rahatsizliklarinda
yapildigi gibi, sizin onayinizla timorin kalan bolimd igin
ne zaman radyasyon terapisi yapilmasi gerektigine karara
verebilecegiz. Sadece bu sekilde birkac yil icinde kismi
kraniyofarinjiyoma ameliyatindan sonra timorin kalan
bolimu icin hangi noktada radyoterapi uygulanmasinin
optimal ¢ozUm olacagini belirleyebiliriz. Bu karar, kalan
timor lzerinde radyasyon terapisinin ne zaman uygulan-
masi gerektigiyle ilgilidir. Kalan timor parcalari Uzerinde
radyasyon terapisi, baska rahatsizliklari onleyebilecek
bilinen ve etkili bir tedavidir. Bu terapinin uygulanmasi
gereken zaman henuz agik degildir ve bu rastlantisal karar
arastirmasi ile dogru zamanin belirlenmesi amaglanmak-
tadir.

Ameliyattan sonra radyoterapi uygulanmis hastalar gru-
bunda, kalan timaorde biylime gozlenmemesine ragmen
radyoterapiuygulanan hastalar da bulunabilir. Ancak aras-
tirmalar bunun uzun vadede hastalarin yalnizca % 10'u
icin gecerli oldugunu gostermektedir. Radyasyon terapisi
uygulanmasi gerekmedigi halde radyoterapi uygulanan
hastalarda klcuk bir risk olarak, gec radyasyon veya
ge¢ ameliyat nedeniyle hastanin saglgi ve timor buyu-
mesinin durdurulma sansi olumsuz etkilenebilir ve daha
kapsamli bir tedavi gerekebilir.

Rastlantisal Karar vermenin ¢cocugunuz ve bilimsel
arastirmalar icin yarari nedir?

Kismi bir kraniyofarinjiyoma ameliyatindan sonra radyo-
terapi zamanin rastlantisal karar verme ile belirlenmesi,
yani zamanin rastlantisal bir sekilde secilmesinin, uluslar
arasl arastirmalara dayanan bilgilerimize gore bir deza-
vantajl yoktur. Baglantili baska hastaliklarin ortaya cik-
masin onlemek icin radyoterapinin uygulanmasi gereken
dogru zamani kimse bilmemektedir. Ge¢misteki arastir-
malar, radyoterapi uygulanan hastalarin yasam kalitesinin
radyoterapi uygulanan hastalarinkinden daha dusuk
olmadigini gostermektedir. Radyoterapi icin en iyi zamani
belirleyebilmek icin, bilimsel arastirmamizda rastlantisal
kara yontemini uygulamamiz gerekiyor. Sadece bu sekilde
hastalara radyoterapiyi uygulama zamani konusunda bir
oneride bulunabilir hale gelecegiz.

Rastlantisal karar verme siz/cocugunuz ameliyattan
hemen sonra radyoterapiye alindigi(niz) takdirde, radyo-
terapinin secilmis bir referans merkeziyle birlikte planla-
nip kararlastirilacagini ve radyoterapinin en yuksek kalite
standartlarina uygun sekilde yuritilecegini garanti edi-
yoruz. Daha sonra terapi uygulama secimi yapildigi tak-
dirde de ayni radyoterapi kalite standartlari ve referans
merkezi degerlendirmesi gecerli olacaktir.
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Rastlantisal karar verme prosediiriiniin cocugunuz
icin dezavantajlari var mi?

Rastlantisal karar verme proseduriinin ¢ocugunuz/sizin
icin hicbir dezavantaji yoktur!

Planlanmis rastlantisal karar proseduru ile ilgili baska so-
rulariniz varsa, bize sormaktan ¢ekinmeyin.

Prof. Dr. Hermann Miiller,
Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,

Zentrum fur Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg
Tel.: +49441403-2072

Fax: +49441403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de

Arastirma yetkilisi Tarih
Hasta Tarih
Konusmayi yapan doktor Tarih
Tanik Tarih
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Hasta:

dogum tarihi

Sevgili Hastamiz,

Maalesef kraniyofarinjiyoma olarak bilinen bir timaortiniz
(yabanci bir dokunuz) var. Kraniyofarinjiyoma bir timor
hastaligidir ancak kanserli dokularin habis ozelliklerine
sahip degildir. Bu timoriin neden gelistigi bugline kadar
kesfedilememistir. Ancak, sizin veya bir bagkasinin timor
olusumuna neden olan bir sey yapmadiginiz kesindir. Kra-
niyofarinjiyoma, kismen dogum oncesine kadar giden,
erken baslayan bir displazidir. Kraniyofarinjiyoma cok na-
dir rastlanan bir hastaliktir. Almanya’da bu hastaliga her
yil ortalama 30 cocuk ve geng yakalanmaktadir.

Bununla birlikte Kraniyofarinjiyoma cok ciddiye alinmasi
gereken bir hastaliktir. Kraniyofarinjiyoma, kafada, bey-
nin onemli bollimlerinin bulundugu goziin arka tarafinda
bir yerde bulunur. Kraniofaryngeomnun hemen yanindan
gormemizi saglayan gorme siniri gecer. Pitlier bezler kra-
niofaryngeomnun hemen arkasindadir. Bu bezler, blyu-
memiz, ergenlige gecmemiz ve saglkli olmak igin yeter-
li enerjiye sahip olmamizi saglayan hormonlar uretilir.
Kraniyofarinjiyoma tesghisi konmadan once muhtemelen
senin de bu tur sikayetlerin olmustu. Kraniofaryngeom-
nun varlgi gebelikle pitier bezler ve goz siniri Uzerinde
yarattigi baskiya bagli semptomlardan anlasilir.

Kraniyofarinjiyoma maalesef ameliyatla tam olarak
cikarilamayabilir.

Ameliyatla kraniofaryngeomnun tamami cikarilamadi.
Bu ilk basta sen ve ailen icin mutlaka bir hayal kirikligi
oldu. Ama kraniofaryngeomnuntamaminin ¢ikarilmasinin
cok tehlikeli oldugunu bilmen gerekir. Kraniofarynge-
omnun yaninda ¢ok sayida onemli organ oldugu icin,
cevresindeki dokulara zarar vermemek icin ameliyatta
cok dikkatli olmak gerekir. Kraniyofarinjiyoma cevresine
yayllmissa, onemli organlari kesmeden cikarmak muim-
kiin degildir. Herkesi senin iyi olmani istemekle birlikte,
kimsenin kraniofaryngeomnu tamamen alamayacagini
anladigini umuyoruz.

Kraniofaryngeomnun kalan béliimii ne olacak?

Oncelikle onemli olan sey ameliyattan sonra iyilesmendir.
Ama kraniofaryngeomnun kalanina ne olacagini da
duslinmemiz gerekir. Diger hastalarda kraniofaryngeom-
nun cikarilamayan bolimdinin ¢ogu durumda yeniden
blyudugund gordik. Bu nedenle ailen ve doktorlarina bir-
likte ne yapmamiz gerektigine karar vermemiz onemlidir.

Ameliyattan sonra kraniofaryngeomnun bir bolimu
hala yerindeyse, yeni bir ameliyat dustnulebilir. Yeni bir
ameliyat cogu durumda kolay degildir. ik operasyondan
sonra olusan kraniyofarinjiyoma yaralari, kalan timorin
ctkariimasini zorlastirir. Kalan kraniyofarinjiyoma yeniden
ameliyat edilmeyip radyoterapiyle de tedavi edilebilir.
Radyoterapide kraniofaryngeomnun kapan parcalarina
disaridan rontgen isinlari uygulanir.

Bu isinlar kraniyofarinjiyoma dokusunu parcalar. Muhte-
melen, resimler elde etmek icin kullanilan rontgen veya
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bilgisayarli tomografi (CT) hakkinda bilgi sahibi olabilirsin.

Cok daha yuksek oranda rontgen isini uygulanarak ka-
lan kraniyofarinjiyoma parcalarinin buylmesi onlenir.
Radyoterapi sirasinda bir Dakka hareketsiz kalman ve hig
kipirdamaman gerekir. Radyoterapi 5-6 hafta boyunca
gunde bir kez uygulanir. Yalnizca kalan kraniyofarinjiyo-
ma dokulari hedeflenir.

Radyoterapiye ne zaman baslamaliyiz?

Kalan kraniyofarinjiyoma dokulari icin radyoterapinin ne
zaman uygulanmasi gerektigini kimse bilmiyor. Bazilari
radyoterapi hemen uygulanirsa kalan kraniyofarinjiyoma
dokularininhi¢ buyimeyecegini soyltyorlar. Cok uzun be-
klemenin ve yeni ameliyatlarin saghgin icin iyi olmadigini
biliyoruz. Bir diger ihtimal, kraniofaryngeomnun kalan
dokularinin buyumesini beklemek ve radyoterapiye o
zaman baslamaktir. Hangi kararin daha iyi oldugunu su
anda kimse bilmiyor. Bu nedenle karar vermek senin igin
zor olacaktir.

Teklifimiz

En iyi zamanin ne oldugu konusunda guvenilir deneyler
olmadigi icin, rastlantisal olarak karar vermemiz gereke-
cek. Bu rastlantisal karar yontemi kullanarak, ileride en iyi
zamanin hangisi oldugunu bilebilecegiz. Radyoterapi te-
davisi her durumda aynidir ve her iki durumda da gerektigi
gibi yapilacaktir. Senin sadece ne zaman olacagina karar
vermen gerekir. Ya ameliyattan sonra kisa bir sure icinde
(4 ay) balyacagiz ya da kraniyofarinjiyoma hucrelerinin
blylimeye basladigini gosteren yeni resimler elde edene
kadar bekleyecegiz.

Avantajlari veya Dezavantajlari var mi?

Hayir. Radyoterapiicin sectigimiz baslama zamaninin hic-
bir avantaji veya dezavantajl yoktur.

Baska sorulariniz varsa, lutfen doktorunuza bagvurun
veyatelefon, faksveyae-postayoluylaasagida basvurulan
irtibat noktasina basvurun:

Prof. Dr. Hermann Miiller,

Studienleiter KRANIOPHARYNGEOM 2007,
Zentrum fUr Kinder- und Jugendmedizin
Klinikum Oldenburg gGmbH
Rahel-Straus-StraBe 10, 26133 Oldenburg

Tel.: +49441403-2072

Fax: +49441403-2789

E-Mail: kikra.doku@klinikum-oldenburg.de
www.klinikum-oldenburg.de
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