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Choroid-Plexus-Tumoren (CPT) -
Kurzinformation

1. Krankheitsbild

Tumoren des Plexus choroideus, auch Choroid-Plexus-Tumoren (CPT) oder, kurz Plexustumoren,
genannt, sind sehr seltene Tumoren des Zentralnervensystems (ZNS). Sie entstehen durch
Wucherung des Adergeflechts der Hirnkammern (Hirnventrikel), dem so genannten Plexus
choroideus. Am haufigsten betroffen sind die beiden Seitenventrikel im Grof8hirn, aber auch
der lll. Ventrikel im Bereich des Zwischenhirns, der |V. Ventrikel im Hirnstamm oder der
Kleinhirnbriickenwinkel kbnnen Ausgangspunkt des Tumorwachstums sein.

Es gibt sowohl gutartige als auch boésartige Choroid-Plexus-Tumoren. Je nach Grad der
Bosartigkeit, der durch den WHO-Grad (gemal WHO-Klassifikation) ausgedrickt wird,
unterscheidet man zwischen:

» gutartigen Choroid-Plexus-Papillomen (CPP, ZNS-WHO-Grad 1)
+ mittelgradig bdsartigen atypischen Choroid-Plexus-Papillomen (APP, ZNS-WHO-Grad 2)
» hoéhergradig bdsartigen Choroid-Plexus-Karzinomen (CPC, ZNS-WHO-Grad 3)

Die genannten Formen treten mit gleicher Haufigkeit auf. Wahrend Plexuspapillome (ZNS-WHO-
Grad 1 und 2) nur innerhalb der Hirnventrikel wachsen, neigt das boésartige Plexuskarzinom dazu, in
umliegendes Hirngewebe einzudringen. Allerdings kdnnen sich bei allen Plexustumoren, also nicht
nur bei Plexuskarzinomen, Tumorzellen Uber die Gehirn-Riickenmark-Fliissigkeit (Nervenwasser,
Liquor) im Liquorraum ausbreiten und so auch zur Bildung von Tochtergeschwiilsten (Metastasen)
in anderen Bereichen des Gehirns und/oder im Riickenmark fuhren.

Choroid-Plexus-Tumoren fallen — bedingt durch ihre Herkunft — oft durch den begleitenden
Wasserkopf (Hydrocephalus) auf (siehe Abschnitt ,Symptome®).

2. Haufigkeit

Choroid-Plexus-Tumoren treten sehr selten auf; sie machen insgesamt nur etwa 2 % der ZNS-
Tumoren und 0,4 % aller bdsartigen Erkrankungen im Kindes- und Jugendalter aus. Am haufigsten
sind Kleinkinder, vor allem im ersten Lebensjahr, selten aber auch Jugendliche oder Erwachsene
betroffen. Das mittlere Erkrankungsalter in der Altersgruppe der 0-17-Jahrigen liegt zwischen 2
und 3 Jahren.

In Deutschland erkranken nach Angaben des Deutschen Kinderkrebsregisters (Mainz) jahrlich
etwa 10 Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren neu an einem Plexustumor. Dies entspricht
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einer Haufigkeit von etwa 1 Neuerkrankung pro 1.000.000 Kinder und Jugendliche (lber
alle Altersgruppen). Im frihesten Lebensalter, in dem die Choroid-Plexus-Tumoren ihren
Haufigkeitsgipfel haben, ist ihr Anteil an den ZNS-Tumoren deutlich hoéher: Bei Kindern im ersten
Lebensjahr liegt er bei bis zu 13 %.

3. Ursachen

Choroid-Plexus-Tumoren entstehen durch eine Veradnderung (Entartung) von Zellen des
Adergeflechts in den Hirnkammern. Die Ursache fiir diese Veranderung ist noch weitgehend
ungeklart. Bekannt ist, dass Kinder und Jugendliche mit bestimmten angeborenen genetischen
Syndromen, insbesondere einem Li-Fraumeni-Syndrom, ein deutlich erhoéhtes Risiko haben,
an einem Choroid-Plexus-Tumor zu erkranken. Dabei handelt es sich dann meist um ein
Plexuskarzinom. Aufgrund der Veranlagung fir Tumoren werden solche genetisch bedingten
Krankheitsbilder auch als Krebsprédispositionssyndrome bezeichnet. Haufig tritt die Erkrankung
jedoch auf, ohne dass ein Zusammenhang mit einer erblichen Erkrankung erkennbar ist.

Abgesehen von erblichen Faktoren werden in den Zellen von Choroid-Plexus-Tumoren (vor
allem Plexuskarzinomen) haufig Verédnderungen bestimmter Gene oder Chromosomen beobachtet.
Daraus resultierende Stérungen der weiteren Zellentwicklung und Zellkommunikation kdénnen
ursachlich daran beteiligt sein, dass aus einer gesunden Zelle eine Krebszelle wird. Generell
werden solche im Tumorgewebe nachweisbaren Genveranderungen aber nicht vererbt und
entstehen héchstwahrscheinlich schon zu einem sehr friihen Zeitpunkt in der Entwicklung.

4. Symptome

Das Adergeflecht der Hirnventrikel hat unter anderem die Aufgabe, die Gehirn-Riickenmark-
Fliissigkeit (Liquor) zu bilden, welche das Gehirn und Rickenmark vor Verletzungen schitzt und mit
Nahrstoffen versorgt. Da Choroid-Plexus-Tumoren aus diesem Gewebe hervorgehen, kdnnen auch
sie diese Flussigkeit bilden, und zwar, entsprechend ihres Volumens, in so groRen Mengen, dass
ein so genannter "Wasserkopf" (Hydrocephalus) entsteht. Letzterer kann auch durch den Tumor
selbst verursacht werden, wenn dieser innerhalb der Hirnkammern die Liquorzirkulation und/oder
den Liquorabfluss behindert.

Altersabhangig kdnnen infolge der erhéhten Liquorproduktion weitere Symptome auftreten:

* Bei Babys und Kleinkindern mit noch offener Knochenliicke im Schadeldach (Fontanelle)
kann es zu einem abnormen Kopfwachstum, einem so genannten Makrocephalus, kommen.
Auch Wesensveranderungen, Gedeihstérungen, neurologische Symptome (zum Beispiel
Kopfschiefhaltung, Einwartsschielen) oder auch Symptome der Ubererregbarkeit, wie schrilles
Schreien ohne nachvollziehbaren Grund, kénnen auf einen Hirntumor hinweisen.

* Bei Kindern, deren Fontanelle bereits geschlossen ist, fiuhren der Tumor und/oder das
Uberschussige Nervenwasser zu einem erhéhten Druck im Schadelinneren, der zum Beispiel
mit Kopf- und/oder Riickenschmerzen, Schwindelgefiihlen, Appetitlosigkeit, Ubelkeit und
Erbrechen (bei einem Hirntumor typischerweise unabhéngig von der Nahrungsaufhnahme
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[Nuchternerbrechen] und oft morgens und im Liegen), Gewichtsverlust, zunehmender
Mudigkeit, Leistungsknick, Konzentrationsstérungen und Wesensveranderungen einhergehen
kann.

Je nachdem, wo der Tumor im Zentralnervensystem wachst und welche Aufgabenzentren er dort
beeintrachtigt, kbnnen dartber hinaus ,ortsspezifische* Symptome beobachtet werden. So kann
ein Tumor im Bereich des Grof8hirns oder Zwischenhirns zum Beispiel mit LAhmungserscheinungen
oder Krampfanféllen einhergehen, wahrend ein Tumor im Bereich von Kleinhirn oder Hirnstamm
unter anderem Gleichgewichts- oder Bewegungsstorungen hervorrufen kann. Der untersuchende
Arzt kann anhand solcher Symptome einen Hinweis auf die Lage des Tumors erhalten.

Gut zu wissen: Das Auftreten eines oder mehrerer dieser Krankheitszeichen muss nicht
bedeuten, dass ein Choroid-Plexus-Tumor oder ein anderer Hirntumor vorliegt. Viele der
genannten Symptome kénnen auch bei vergleichsweise harmlosen Erkrankungen auftreten,
die mit einem Hirntumor nichts zu tun haben. Bei entsprechenden Beschwerden (zum Beispiel
immer wiederkehrenden Kopfschmerzen, bei kleinen Kindern auch bei einer unverhaltnismagig
schnellen Zunahme des Kopfumfanges) ist es jedoch ratsam, so bald wie mdglich einen
Arzt zu konsultieren, um die Ursache zu klaren. Liegt tatsachlich ein Hirntumor vor, muss
schnellstmoéglich mit der Therapie begonnen werden.

Diagnose

Findet der (Kinder-)Arzt durch Krankheitsgeschichte (Anamnese) und kérperliche Untersuchung
Hinweise auf einen bosartigen Tumor des Zentralnervensystems (ZNS), wird er den Patienten in ein
Krankenhaus uberweisen, das auf Krebserkrankungen bei Kindern und Jugendlichen spezialisiert
ist (Klinik fir padiatrische Onkologie/Hamatologie). Denn bei Verdacht auf einen solchen Tumor
sind umfangreiche Untersuchungen und die Zusammenarbeit von Spezialisten unterschiedlicher
Fachrichtungen notwendig, um festzustellen, ob tatsachlich ein ZNS-Tumor vorliegt und, wenn
ja, um welche Art von Tumor es sich handelt und wie weit die Erkrankung fortgeschritten ist.
Die Klarung dieser Fragen ist Voraussetzung fiir eine optimale Behandlung und Prognose des
Patienten.

5.1. Untersuchungen zur Diagnosesicherung

Zur Diagnosestellung eines Choroid-Plexus-Tumors fiihren — nach erneuter sorgfaltiger Anamnese
und korperlicher sowie neurologischer Untersuchung — zunachst bildgebende Verfahren wie
die Magnetresonanztomographie (MRT). Mit Hilfe dieser Methoden Iasst sich genau feststellen,
ob ein Tumor des Zentralnervensystems vorliegt. Auch Lage und GrolRe des Tumors, seine
Abgrenzung zu Nachbarstrukturen sowie moéglicherweise vorliegende Metastasen im Gehirn oder
Rickenmarkskanal sind sehr gut sichtbar.

Findet sich bei einem Saugling oder Kleinkind bei der MRT ein stark kontrastmittelangereicherter
Tumor innerhalb der Hirnventrikel (die MRT erfolgt zu diesem Zweck mit einem Kontrastmittel),
besteht Verdacht auf einen Choroid-Plexus-Tumor. Die endgliltige Sicherung der Diagnose ist nur
durch die feingewebliche (histologische) Untersuchung einer Gewebeprobe méglich. Die Entnahme
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der Gewebeprobe erfolgt im Rahmen eines neurochirurgischen Eingriffes (Operation), der in der
Regel auch der Tumorentfernung dient (siehe Kapitel ,Behandlung®).

5.2. Untersuchungen zur Ausbreitung der Erkrankung

Bestatigt sich der Verdacht auf einen Choroid-Plexus-Tumor, sind zusatzliche Untersuchungen
erforderlich, um die Ausbreitung der Erkrankung im Zentralnervensystem (das Krankheitsstadium)
zu bestimmen. Dazu wird, abgesehen von einer MRT des gesamten Zentralnervensystems
(Gehirn und Riickenmark), auch die Gehirn-Riickenmark-Fliissigkeit (der Liquor) auf Tumorzellen
untersucht. Fir die Liquorgewinnung erfolgt meist eine Punktion im Bereich der Lendenwirbelséule
(Lumbalpunktion). Dort ist der Raum, der das Nervenwasser enthalt, am besten zu erreichen.

5.3. Referenzdiagnostik

Um die Qualitat der Diagnostik zu sichern, wird empfohlen, dass der behandelnde Arzt die MRT-
Bilder sowie den Liquor durch einen zweiten Experten (Referenzexperten) beurteilen |asst. Auf
diese Weise soll verhindert werden, dass eine fehlerhafte Einschatzung der Krankheitsausbreitung
die Therapieplanung beeinflusst.

5.4. Untersuchungen vor Beginn der Behandlung

Behandlungsvorbereitend kénnen weitere Untersuchungen hinzukommen, zum Beispiel eine
Uberpriifung der Herzfunktion mittels Elektrokardiographie (EKG) und/oder Echokardiographie.
Umfangreiche Blutruntersuchungen dienen dazu, den Allgemeinzustand des Patienten zu
Uberprifen und festzustellen, ob die Funktionen einzelner Organe (zum Beispiel Nieren und
Leber) beeintrachtigt sind oder Stoffwechselstérungen vorliegen, die vor oder wahrend der
Therapie besonders berlicksichtigt werden mussen. Veranderungen, die mdglicherweise im
Laufe der Therapie auftreten, kénnen anhand solcher Ausgangsbefunde und regelmaRiger
Kontrolluntersuchungen zeitig erkannt und besser beurteilt werden.

Psychosoziale Versorgung

Die Krebserkrankung eines Kindes ist fiir die ganze Familie eine belastende Situation. Das
Psychosoziale Team der Klinik oder spater der Nachsorgeeinrichtung steht Patienten und
ihren Angehdrigen von der Diagnose bis zum Abschluss der Behandlung sowie wahrend der
Nachsorge beratend und unterstltzend zur Seite. Z6gern Sie nicht, dieses Angebot in Anspruch
zu nehmen. Es ist fester Bestandteil des Behandlungskonzepts aller kinderonkologischen Zentren
im deutschsprachigen Raum. Hier finden Sie umfassende Informationen zum Thema.

6. Therapieplanung

Wenn die Diagnose feststeht, erfolgt die Therapieplanung. Um eine mdglichst individuelle, auf
die Krankheitssituation und das Ruckfallrisiko des Patienten zugeschnittene (risikoadaptierte)
Behandlung durchfihren zu koénnen, beriicksichtigt das Behandlungsteam bei der Planung
bestimmte Faktoren, die die Prognose des Patienten beeinflussen (so genannte Risiko- oder
Prognosefaktoren).
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Der wichtigste Prognosefaktor ist die Art des Choroid-Plexus-Tumors, an der der Patient erkrankt
ist. Sie gibt Auskunft Gber das voraussichtliche Wachstumsverhalten und somit die Bdsartigkeit
des Tumors (ZNS-WHO-Grad, siehe Abschnitt ,Krankheitsbild“) und hat daher einen wesentlichen
Einfluss darauf, welche Therapie als jeweils optimal angesehen wird. Auch der Nachweis/
Ausschluss eines Li-Fraumeni-Syndroms ist wichtig, da diese Erkrankung als unglinstiger
Prognosefaktor gilt und auch andere Familienmitglieder betroffen sein kénnen. Abgesehen davon
gibt es in diesem Fall auch besondere Empfehlungen zur Weiterbehandlung und zur Nachsorge.

Weitere Prognosefaktoren sind die Lage, GroRe und Ausbreitung des Tumors, das Ausmal
der Tumorentfernung im Rahmen einer Operation und das Ansprechen der Erkrankung auf
eine Chemo- und/oder Strahlentherapie. Darliber hinaus spielen auch das Alter und der
Gesundheitszustand des Patienten eine wichtige Rolle. Das Alter zum Zeitpunkt der Diagnose
ist unter anderem ausschlaggebend dafir, ob eine Strahlenbehandlung erfolgen kann oder nicht.
Alle Faktoren flieRen in die Behandlungsplanung ein mit dem Ziel, fir jeden Patienten das jeweils
bestmdgliche Behandlungsergebnis zu erreichen.

Behandlung

Die Behandlung eines Patienten mit Choroid-Plexus-Tumor (CPT) muss in einer
kinderonkologischen Behandlungseinrichtung erfolgen. Dort ist das hoch qualifizierte Fachpersonal
(Arzte, Fachpflegekrafte) auf die Behandlung krebskranker Kinder spezialisiert und mit
den modernsten Therapieverfahren vertraut. Die Arzte dieser Klinikabteilungen stehen in
fachorientierten Arbeitsgruppen in standiger, enger Verbindung miteinander und behandeln ihre
Patienten nach gemeinsam entwickelten und stetig weiter verbesserten Therapieplénen. Ziel der
Behandlung ist, eine hohe Heilungsrate zu erreichen und gleichzeitig die Nebenwirkungen und
Spatfolgen so gering wie mdglich zu halten.

Far Patienten mit einem Choroid-Plexus-Tumor stehen als Therapieverfahren die Operation
sowie die Chemotherapie und, altersabhangig, die Strahlentherapie zur Verfligung.

Wichtige Anmerkung: Die im Anschluss vorgestellten Therapieoptionen basieren unter anderem
auf den Erfahrungen und Ergebnissen der in 2010 beendeten Therapiestudie CPT-SIOP 2000
(siehe auch Kapitel ,Studien und Register*), die innerhalb der Hirntumorgruppe der Europaischen
Gesellschaft fir Padiatrische Onkologie (SIOP-E BTG) ausgewertet wurden. Es handelt sich um
Empfehlungen der Studien-/Registerzentrale. Wie die Behandlung beim einzelnen Patienten genau
ablauft, entscheidet der behandelnde Arzt im Gesprach mit den Patienten beziehungsweise deren
Angehorigen.

7.1. Operation

Der erste und wichtigste Schritt bei der Behandlung eines Patienten mit Choroid-Plexus-Tumor
ist die Operation. Sie zielt darauf ab, den Tumor — unter Berlcksichtigung des jeweiligen
Operationsrisikos (risikoadaptiert) — moglichst vollstandig zu entfernen, denn das Ausmal} der
neurochirurgischen Tumorentfernung [Neurochirurgie] kann den anschlieRenden Krankheitsverlauf
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beeinflussen. Aus diesem Grund kann gegebenenfalls nach der feingeweblichen Diagnose eine
weitere Operation erwogen werden, um eventuell noch verbliebene Tumorreste zu entfernen.

7.2. Beobachtung oder nicht-chirurgische Weiterbehandlung

Im Anschluss an die Operation besteht, je nach Krankheitssituation, die Méglichkeit, den
weiteren Krankheitsverlauf abwartend zu beobachten oder mit einer nicht-chirurgischen
Therapie fortzufahren. Welche Option fiir sinnvoll erachtet wird, hangt von der Art des Tumors,
dem Krankheitsstadium zum Zeitpunkt der Diagnose und vom Operationsergebnis ab.

7.2.1. Beobachtung

Patienten mit einem nicht-metastasierten klassischen Plexuspapillom (CPP, ZNS-WHO-Grad 1)
und Patienten mit vollstédndig operiertem atypischen Plexuspapillom (APP, ZNS-WHO-Grad 2)
werden nach der Operation zunachst nicht weiter behandelt. Allerdings wird der Krankheitsverlauf
der Patienten im Rahmen von Kontrolluntersuchungen (mittels Magnetresonanztomographie)
weiter beobachtet. Eine erneute Behandlung erfolgt nur dann, wenn ein erneutes Tumorwachstum
festgestellt wird. In vielen Fallen kann mit einer alleinigen Operation eine Heilung erzielt werden.

7.2.2. Nicht-chirurgische Weiterbehandlung

Bei Patienten mit einem metastasierten Plexuspapillom (CPP, ZNS-WHO-Grad 1), einem
unvollstdndig entfernten atypischen Plexuspapillom (APP, ZNS-WHO-Grad 2) oder einem
Plexuskarzinom (CPC, ZNS-WHO-Grad 3) reicht der chirurgische Eingriff nicht aus. Da das Risiko,
dass der Tumor weiterwachst oder es zu einem Krankheitsrickfall kommt, sehr grof3 ist, schlief3t
sich an die Operation eine nicht-chirurgische Behandlung, bestehend aus Chemotherapie und
gegebenenfalls Strahlentherapie, an.

Bei der Chemotherapie werden zellwachstumshemmenden Medikamenten (Zytostatika)
verabreicht, die darauf abzielen, Krebszellen in ihrem Wachstum zu stoppen oder zu vernichten.
Eine Strahlentherapie erfolgt mit energiereichen, elektromagnetischen Strahlen, die von aufien
durch die Haut auf die betroffene Region eingestrahlt werden. Sie verursachen Schaden im Erbgut
der Tumorzellen und fihren dadurch zu deren Absterben.

Moderne Bestrahlungstechniken, wie die so genannte intensitdtsmodulierte Radiotherapie
(IMRT), sorgen dafur, Strahlenschdden an gesundem Gewebe zu minimieren. Statt der
herkdmmlichen Strahlentherapie (mit Phofonen) kann auch eine Partikelbestrahlung mit Protonen
(Protonentherapie) in Frage kommen. Diese erlaubt es noch besser, Strahlenschdden an
gesundem Gewebe zu reduzieren und gewinnt daher eine immer groRere Bedeutung bei der
Behandlung von Tumoren im Kindes- und Jugendalter gewinnt.

Die Entscheidung Uber die genaue Art der Therapie richtet sich insbesondere nach dem Alter
des Patienten zum Zeitpunkt der Diagnose sowie nach dem Tumortyp. Grundsatzlich erhalten alle
Patienten, die nach der Operation einer weiteren Behandlung bediirfen, eine Chemotherapie. Ob
eine anschlieBende Strahlentherapie sinnvoll ist, muss im Einzelfall gepriift werden.
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7.2.2.1. Chemotherapie

Die Chemotherapie besteht in der Regel aus einer Kombination verschiedener Zytostatika
(Polychemotherapie), die in mehreren Therapiezyklen verabreicht werden. Standard in
Deutschland bei Choroid-Plexus-Tumoren ist derzeit eine Zytostatikakombination aus Carboplatin,
Etoposid und Vincristin, die alle vier Wochen — insgesamt sechs Mal — als Infusion verabreicht
wird. Je nach Krankheitssituation kdnnen sowohl weitere Blocke als auch weitere Zytostatika
hinzukommen; auch andere Zytostatikakombinationen, wie sie zum Beispiel in Nordamerika
angewendet werden, sind méglich. Die Medikamente werden als Infusion in eine Vene verabreicht
(so genannte systemische Chemotherapie).

In Ausnahmefallen und bei einem Ruickfall kann auch eine intraventrikuldre Zytostatikagabe zum
Einsatz kommen, also eine Medikamentengabe direkt in das Nervenwasser der Hirnventrikel. Fur
die intraventrikulare Chemotherapie muss im Rahmen einer kurzen neurochiurgischen Operation
ein so genanntes Ommaya-Reservoir unter die Kopfhaut implantiert werden, Gber das anschliel3end
nicht nur die Medikamente verabreicht werden, sondern auch Nervenwasser gewonnen werden
kann.

7.2.2.2. Strahlentherapie

Ob und in welchem Ausmal} eine Strahlentherapie im Anschluss an die Chemotherapie angezeigt
ist, muss fir jeden einzelnen Patienten individuell festgelegt werden. Die Entscheidung fiir oder
gegen eine Strahlenbehandlung hangt vor allem davon ab, ob der Tumor gut auf die Chemotherapie
angesprochen hat und ob am Ende der Chemotherapie noch ein Tumorrest verblieben ist. Weitere
Faktoren sind das Vorliegen von Metastasen zum Zeitpunkt der Diagnose und das Alter des
Patienten. Patienten mit einem Li-Fraumeni-Syndrom profitieren meist nicht von einer Bestrahlung.

Behandlungsbegleitende Untersuchungen: Wahrend der Behandlung wird in
regelmaligen Abstanden mittels bildgebender Verfahren (wie Ultraschall und/oder
Magnetresonanztomographie) und gegebenenfalls Liquorpunktion Uberprift, wie die
Erkrankung auf die Therapie anspricht. Auf diese Weise kann die Therapie gegebenenfalls an
die jeweils aktuelle Krankheitssituation angepasst werden.

8. Studien und Register

Alle Kinder- und Jugendlichen, die in Deutschland an einem Tumor des Zentralnervensystems
erkranken, werden in der Regel im Rahmen von klinisch kontrollierten Studien oder Registern
behandelt. Die Studien haben das Ziel, erkrankte Patienten nach dem jeweils aktuellsten
Wissensstand zu behandeln und gleichzeitig die Behandlungsmaoglichkeiten zu verbessern und
weiter zu entwickeln.

Patienten, die an keiner Studie teilnehmen, entweder weil zum Zeitpunkt ihrer Erkrankung keine
Studie verfligbar ist oder weil sie die Einschlusskriterien einer bestehenden Studie nicht erfiillen,
werden oft in ein so genannten Register aufgenommen. Ein solches Register dient zunachst
dazu, die Patienten wahrend der Dauer der Therapie und Nachsorge wissenschaftlich zu begleiten.
Erganzend verfasst die jeweilige Studiengruppe dartber hinaus zumeist detaillierte Empfehlungen
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und/oder beréat die behandelnden Arzte bei der Auswahl der optimalen Therapie fiir den einzelnen
Patienten.

In Deutschland ist 2010 eine langjahrige internationale Studie zur Behandlung von Kindern und
Jugendlichen mit Choroid-Plexus-Tumoren regular beendet worden: die Studie CPT-SIOP 2000.
Derzeit gibt es fiir betroffene Patienten noch keine offene Folgestudie. Diese ist jedoch in Planung
und wird, aufgrund der Seltenheit der Erkrankung, gemeinsam mit Nordamerika durchgefiihrt
werden. Fur neu erkrankte Patienten stand seit Marz 2010 das internationale CPT-SIOP-Register
offen. Seit der Angliederung der CPT-Studiengruppe an die HIT-MED-Studiengruppe in 2024 wird
innerhalb Deutschlands die Registrierung der CPT-Patienten in das I-HIT-MED Register ermdglicht
und bevorzugt.

Die aktuellen Therapieempfehlungen der Registerzentrale basieren auf den Ergebnissen der
Studie CPT-SIOP 2000, den Ergebnissen internationaler Studien sowie auf den regelmaRigen
Auswertungen der Registerdaten. Bei Bedarf kénnen behandelnde Arzte die Registerzentrale
kontaktieren. Im Rahmen des ERN PaedCan-Projekties erfolgt momentan die Erstellung von
europadisch einheitlichen Behandlungsrichtlinien. Die Behandlung steht letztendlich jedoch im
Ermessen des behandelnden Arztes.

Die nationale CPT-Register- und Studienleitung fur Deutschland befindet sich an der
Kinderklinik des Universitatsklinikums Hamburg-Eppendorf unter der Leitung von Dr. med.
Denise Obrecht (siehe auch www.uke.de/cpt).

Prognose

Die Heilungsaussichten (Prognose) eines Patienten mit Choroid-Plexus-Tumor hangen
insbesondere von der Tumorart ab, an der er erkrankt ist. Bei bésartigen Tumorformen spielen
daruber hinaus die Tumorbiologie und die Ausbreitung des Tumors, also das Vorhanden- oder
Nichtvorhandensein von Metastasen (Liquoraussaat), eine Rolle.

Patienten mit einem klassischem Plexuspapillom (CPP) haben in der Regel eine sehr
glinstige Prognose mit 5-Jahres-Uberlebensraten von bis zu 100 %. Auch Patienten mit
atypischen Plexuspapillomen (APP) haben gute Heilungsaussichten: Die durchschnittliche 5-
Jahres-Uberlebensrate liegt — nach Angaben der CPT-SIOP Registerzentrale — bei etwa 95 %,
wobei die Prognose flr Kinder unter zwei Jahren etwas glinstiger ist als die fir Kinder Uber zwei
Jahren (100 beziehungsweise 85 %).

Bei Patienten mit Plexuskarzinom (CPC) liegt die 5-Jahres-Uberlebensrate nach einer
Kombinationstherapie bei durchschnittlich etwa 60 %, ist aber sehr vom Erfolg der Operation
und den Moglichkeiten der weiteren Krebstherapie sowie dem Vorhandensein einer bestimmten
Genveranderung in den Tumorzellen (der so genannten TP53-Mutation) abhangig. Die
Wahrscheinlichkeit eines Krankheitsriickfalles (Rezidiv) ist bei einem Plexuskarzinom jedoch
generell relativ hoch. Nichtsdestotrotz gibt es eine ganze Reihe von Langzeitliiberlebenden bei
Patienten mit Plexuskarzinom, so dass die Diagnose nicht automatisch ein Todesurteil darstellt.


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/e
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Anmerkung: Bei den genannten Uberlebensraten handelt es sich um statistische GréRen. Sie
stellen nur fir die Gesamtheit der an dieser Form der Hirntumoren erkrankten Patienten eine
wichtige und zutreffende Aussage dar. Ob der einzelne Patient geheilt werden kann oder nicht,
I&sst sich aus der Statistik nicht vorhersagen.

Der Begriff Heilung muss hier vor allem als ,, Tumorfreiheit” verstanden werden. Denn auch wenn
die heute verfiigbaren Therapiemethoden zu langfristiger Tumorfreiheit fihren kénnen, so kénnen
ein moglicherweise schadigendes Wachstum des Tumors und auch langfristige Nebenwirkungen
der Therapie Spatschaden hervorrufen. Diese erfordern eine langfristige medizinische Betreuung,
gegebenenfalls auch eine intensive Rehabilitation.
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Krankengeschichte, Entwicklung von Krankheitszeichen; im
arztlichen Anamnesegesprach mit dem Kranken werden Art,
Beginn und Verlauf der (aktuellen) Beschwerden sowie eventuelle
Risikofaktoren (z. B. Erbkrankheiten) erfragt.

Untersuchungsmethoden, die Bilder vom Korperinneren
erzeugen; hierzu  zahlen z. B. die Ultraschall-
und  Rodntgenuntersuchung, die = Computertomographie,
Magnetresonanztomographie und Szintigraphie.

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

Trager des Erbgutes, d. h. der genetischen Information einer
Zelle; Chromosomen bestehen vor allem aus DNA und EiweilRen
und sind Bestandteile des Zellkerns. Gestalt und Zahl der
Chromosomen sind artspezifisch. Der Mensch besitzt pro
Korperzelle 46 Chromosomen (23 Chromosomenpaare).

Methoden / MalRnahmen zur Erkennung eines
Krankheitsgeschehens

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

Methode zur Registrierung der elektrischen Herzaktivitat

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

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

Flissigkeit, die von Zellen der Hirnventrikel gebildet wird; sie
umspult Gehirn und Rickenmark, um diese vor Verletzungen zu
schitzen und mit Nahrstoffen zu versorgen.
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Einheit der Erbinformation im Erbgut der Lebewesen; ein Gen
enthalt die genetische Information — den Bauplan — fir ein
bestimmtes Genprodukt (Eiwei3 oder RNA). In den meisten
Organismen liegt die Gesamtheit aller Gene, das Genom,
als Desoxyribonukleinsaurekette (DNS; engl: DNA) vor, die
im Zellkern die Chromosomen bildet. Die Information eines
Gens wird durch eine bestimmte Reihenfolge der Nukleinsaure-
Bausteine Adenin, Guanin, Cytosin und Thymin vermittelt.

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

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

Abschnitt des Gehirns, der den Ubergang zwischen Gehirn und
Ruckenmark bildet; es steuert lebenswichtige Funktionen wie
Atmung, Herzfrequenz und Blutdruck und ist flr wichtige Reflexe
wie z. B. den Lidschluss-, Schluck- oder Hustenreflex, den
Tranenfluss und die Speichelproduktion zusténdig. Hier liegen
auch die Ursprungsorte der Hirnnerven.

mit Gehirn-Rickenmark-Flissigkeit (Liquor cerebrospinalis)
gefilllte Gehirnkammern; die insgesamt vier Hirnventrikel stellen
die Fortsetzung des Ruckenmarkkanals dar, der sich im Gehirn
zu vier Kammern erweitert.

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

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

Einbringen von Flussigkeiten in den Koérper, meist lber einen
langeren Zeitraum und Uber einen zentralen Venenkatheter;
eine Infusion erfolgt z. B. zur Zufuhr von Wasser, Elektrolyten,
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EiweiRen und/oder Medikamenten im Rahmen einer intensiven
Behandlung.

moderne Bestrahlungstechnik, die durch eine hochprazise
Verteilung der Strahlendosis im Tumorbereich das umgebende
gesunde Gewebe maximal vor Strahlenbelastung schiitzt;
die Intensitdt der Strahlendosis kann dabei innerhalb des
Bestrahlungsfeldes punktgenau und somit exakt an die zu
bestrahlende Region angepasst werden; dies ermdglicht ggf.
auch den Einsatz einer hdheren Strahlendosis.

in das Ventrikelsystem hinein / im Ventrikelsystem, das heilt, in
die / in der Gehirn-Rickenmark-Flussigkeit

Teil des Gehirns, der zwischen Grof3hirn und Hirnstamm in der
hinteren Schadelgrube liegt; verantwortlich u. a. fir den richtigen
Ablauf aller Kérperbewegungen; aullerdem mafigeblich an der
Aufrechterhaltung des Gleichgewichts beteiligt.

Nische im hinteren Bereich des Gehirns und ein Teil des
Kleinhirns; dort befinden sich auf engstem Raum die zentralen
Anteile von zehn der insgesamt zwdIf Hirnnerven. Krankhafte
Veranderungen im Kleinhirnbrickenwinkel kdnnen u.a. zu
Funktionsausfallen der Hirnnerven und des Kleinhirns flihren,
z.T. mit Anzeichen eines erhdéhten Drucks im Schéadelinneren
(intracranieller Druck).

Substanzen, mit deren Hife die Darstellung von
Strukturen und Funktionen des Korpers in bildgebenden
Verfahren verbessert werden kann; Kontrastmittel werden
vor allem in der Rontgendiagnostik (Rdntgenuntersuchung,
Computertomographie), der Magnetresonanztomografie (MRT)
und bei der Ultraschalluntersuchung eingesetzt.

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

unkontrollierte, krankhafte Entladungen einzelner Nervenzellen
im Gehirn, die auf die Nachbarzellen Uberspringen.
Man unterscheidet zwischen fokalen und generalisierten
Krampfanféllen. Fokale Anfalle beschranken sich auf einen
bestimmten Hirnbezirk. Je nach Hirnbezirk sind die Symptome
unterschiedlich: z. B. Zuckungen einer Koérperhalfte, eines Armes
oder Beines. Generalisierte Nervenentladungen breiten sich tUber
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Krebspradispositionssyndrom

Li-Fraumeni-Syndrom

Liquor

Lumbalpunktion

Magnetresonanztomographie

weite Hirnbereiche aus und fiihren zum Beispiel zu Zuckungen
der Gliedmalen, plétzlicher Abwesenheit und Bewusstlosigkeit.

genetische Erkrankungen, die neben einem erhdéhten Tumorrisiko
Fehlbildungen und geistige Behinderung umfassen konnen;
nach aktuellen Erkenntnissen entstehen etwa 10 % der
Krebserkrankungen im Kindes- und Jugendalter aufgrund
einer bekannten erblichen Verdnderung bzw. auf der
Grundlage eines Krebspradispositionssyndroms. Zu den
Krebspradispositionssyndromen zahlen u. a. das Louis-Bar-
Syndrom (= Ataxia teleangiectatica), das Beckwith-Wiedemann-
Syndrom, das Down-Syndrom, das Hippel-Lindau-Syndrom, das
Li-Fraumeni-Syndrom, das MEN-Syndrom, die Neurofibromatose
und das WAGR-Syndrom. Auch die familiare Form des
Retinoblastoms gehdrt dazu.

Krebspradispositionssyndrom, gekennzeichnet durch das
vermehrte Auftreten verschiedener solider Tumoren innerhalb
einer Familie; im Kindes- und Jugendalter werden am
haufigsten Tumoren der Nebennieren sowie Weichteilsarkome,
Leukd&mien und ZNS-Tumoren beobachtet, im Erwachsenenalter
vor allem Knochentumoren (Osteosarkome), Brustkrebs und
Lungentumoren. Meist liegt eine Veranderung (Mutation) des so
genannten Tumorsuppressorgens TP-53 (Protein p53) vor.

Flissigkeit; das Wort wird meist fir die Gehirn-Rickenmark-
Flussigkeit benutzt, die von Zellen der Hirnventrikel gebildet wird.
Sie umspllt Gehirn und Riickenmark, um diese vor Verletzungen
zu schutzen und mit Nahrstoffen zu versorgen.

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

bildgebendes  Verfahren; sehr genaue, strahlenfreie
Untersuchungsmethode zur Darstellung von Strukturen im
Inneren des Korpers; mit Hilfe magnetischer Felder werden
Schnittbilder des Korpers erzeugt, die meist eine sehr
gute Beurteilung der Organe und vieler Organveranderungen
ermoglichen.
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groRRer Kopf, der beim Kind mit noch offenen Fontanellen durch
einen Wasserkopf (Hydrocephalus), aber auch durch einen
groRen Tumor ohne Wasserkopf verursacht werden kann.

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

Verédnderung des genetischen Materials; sie kann ohne
erkennbare duflere Ursache entstehen (so genannte
Spontanmutation) oder durch auere Einflisse hervorgerufen
werden (induzierte Mutation). Zu den &uReren Einflissen
zahlen z. B. ionisierende Strahlen oder bestimmte chemische
Substanzen (Mutagene). Sind Korperzellen betroffen, spricht
man von einer somatischen Mutation, sind Keimzellen betroffen,
von einer generativen Mutation. Somatische Mutationen
sind nicht vererbbar, wahrend generative Mutationen zu
erblichen Schadigungen des Gentragers fihren kdnnen. Je
nach Ausmal der Veranderung (einzelne oder mehrere
Gene, groflere Chromosomenabschnitte oder komplette
Chromosomen) unterscheidet man Punkt- und Blockmutationen
sowie numerische und strukturelle Chromosomenaberrationen.

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

die Funktion des Nervensystems / Nervengewebes betreffend

unter die Kopfhaut implantiertes, kleines Reservoir aus
Kunststoff, das mit einem Liquor-gefillten Hohlraum im Gehirn
verbunden ist. Das Ommaya-Reservoir erinnert in seiner Form
an ein kleines Kissen. Es ist an seiner Unterseite Uber einen
Schlauch (Ventrikelkatheter) mit einer der Hirnkammern (meist
rechter Seitenventrikel) oder einem anderen, mit Nervenwasser
(Liquor) gefiillten Hohlraum im Gehirn (z. B. Arachnoidalzyste)
verbunden. Das Ommaya-Reservoir (oder Rickham-Reservoir,
ein anderes Modell mit vergleichbarer Funktion) wird im Rahmen
einer kurzen, neurochirurgischen Operation implantiert. An solch
ein Reservoir kann ein Shuntsystem zur Behandlung eines
Wasserkopfes oder ein Ventrikelkatheter angeschlossen werden.

von altgriechisch Licht; kleinste Einheit elektromagnetischer
Strahlung; jedes Photon transportiert Energie
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Vorhersage, Voraussicht auf den  Krankheitsverlauf,
Heilungsaussicht

Prognosefaktoren sind Faktoren, die eine ungefahre
Einschatzung des weiteren Krankheitsverlaufs (d. h. der
Prognose) erlauben.

elektrisch positiv geladenes Teilchen innerhalb eines Atoms;
bildet zusammen mit den elektrisch neutralen Neutronen den
Atomkern. Protonen bilden den Gegenpart zu den negativ
geladenen Elektronen der Atomhiille.

moderne Form der Strahlentherapie unter Verwendung von
Protonen zur Behandlung von bdsartigen Tumoren; gegenliber
der konventionellen Strahlentherapie mit Photonen hat sie
verschiedene Vorteile, u.a. ist sie mit einer noch hdheren
Zielgenauigkeit verbunden, die zu geringeren Nebenwirkungen
und somit einer wirksameren Tumorbehandlung fiihren kann.

Entnahme von Flussigkeiten und Gewebsstiickchen aus
dem Korper mit Spezialinstrumenten (z. B. Hohlnadeln) fir
diagnostische oder therapeutische Zwecke

medizinische, soziale, psychosoziale und berufliche Maflnahmen
nach einer Erkrankung zur Wiedereingliederung in Gesellschaft,
Beruf und Privatleben, die u. a. die Wiederherstellung von
Fahigkeiten durch Ubungsbehandlung, Prothesen und / oder
apparative Hilfsmittel umfassen kénnen

Ruckfall, Wiederauftreten einer Erkrankung nach Heilung

Teil des Zentralnervensystems; seine Hauptaufgabe ist
die Nachrichtenvermittlung zwischen Gehirn und anderen
Kdrperorganen. Das Ruckenmark wird von den drei
Rickenmarkshguten und dem knéchernen Wirbelkanal
schutzend umhdllt.

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

den gesamten Korper erfassend

bildgebendes Verfahren zur Untersuchung von Organen; es
werden dabei Ultraschallwellen durch die Haut in den Koérper
eingestrahlt; an Gewebs- und Organgrenzen werden die
Schallwellen zurtickgeworfen (reflektiert), von einem Empfanger
(Schallkopf) aufgenommen und mit Hilfe eines Computers in
entsprechende Bilder umgewandelt.
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BlutgefalRe (Blutadern), die das Blut, das im Korper zirkuliert,
zum Herzen fihren. Die Venen des Koérperkreislaufs fiihren
sauerstoffarmes (verbrauchtes) Blut von den Organen zum
Herzen; die Venen des Lungenkreislaufs transportieren
sauerstoffreiches Blut zum Herzen.

Erweiterung der Flissigkeitsraume des Gehirns (Hirnventrikel)
aufgrund verschiedener Ursachen

von der Weltgesundheitsorganisation (WHO) erarbeitete
internationale Standards zur Einteilung (Klassifikation), Diagnose
und differenzierten Unterscheidung verschiedener (bdsartiger)
Erkrankungen

umfasst Gehirn und Rickenmark und wird vom so
genannten peripheren Nervensystem abgegrenzt; als zentrales
Integrations-, Koordinations- und Regulationsorgan dient es der
Verarbeitung von aufieren Sinneseindriicken sowie von Reizen,
die vom Organismus selbst produziert werden.

Tumor des Zentralnervensystems; ein primarer ZNS-Tumor ist ein
solider Tumor, der in Gehirn- oder Riickenmarksgewebe entsteht.
Bei sekundaren ZNS-Tumoren handelt es sich um Metastasen
von Tumoren anderer Organe oder Gewebe.

lebenswichtiger Teil des Gehirns mit Funktion flr zahlreiche
Lebensvorgange; schliel®t sich an den Hirnstamm in Richtung
GroBBhirn an und besteht aus funktionell unterschiedlichen
Abschnitten. Der "Thalamus" z. B. entscheidet, welche
Sinneseindriicke ins Bewusstsein dringen sollen und leitet
sie an die entsprechenden Verarbeitungszentren weiter. Der
"Hypothalamus" dient als Vermittler zwischen Hormon- und
Nervensystem und steuert u. a. wichtige Stoffwechselvorgange
(z. B. Warme-, Wasserhaushalt, Kohlenhydrat-, Fett-,
Proteinstoffwechsel, Blutdruck). Mit der Hirnanhangsdrise,
der Hypophyse, reguliert er die Aktivitdt untergeordneter
Drisen. Andere Teile des Zwischenhirns sind z. B. fir
Muskelaktivitdten und fir die Steuerung des Tag-Nacht-
Rhythmus mit verantwortlich.

zellwachstumshemmende Medikamente; Zytostatika kdnnen auf
den Stoffwechsel verschiedenartiger Zellen einwirken und diese
dadurch vernichten und/oder deren Vermehrung verhindern.
Betroffen sind insbesondere Zellen, die sich haufig teilen.
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