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Niedriggradige Gliome —
Kurzinformation

1.

Krankheitsbild

Niedriggradige (geringgradig bosartige) Gliome oder Gliome niedriger Malignitét (zum Teil auch
niedrigmaligne Gliome genannt) sind Tumoren des Zentralnervensystems (ZNS), das heilt,
des Gehirns und Riickenmarks. Sie gehdren zu den soliden Tumoren und entstehen infolge
einer Entartung von Zellen. Da sie direkt vom Zentralnervensystem ausgehen, werden sie auch
als hirneigene oder primdre ZNS-Tumoren bezeichnet. Damit werden sie von Absiedlungen
(Metastasen) bosartiger Tumoren abgegrenzt, die in einem anderen Organ entstanden sind.

Prinzipiell kénnen niedrigmaligne Gliome in allen Abschnitten des Zentralnervensystems entstehen.
Am haufigsten kommen sie jedoch im Kleinhirn, in der Mitte des Gehirns gelegenen Anteilen,
hier vor allem im Bereich der Sehbahnkreuzung und des Hypothalamus, sowie in den Hirnhalften
des Grof3hirns vor. Das Wachstum niedriggradiger Gliome ist sehr langsam und auf den Ort ihrer
Entstehung begrenzt. In manchen Fallen werden lange Phasen des Wachstumsstillstands und
sogar spontaner Rickgang beobachtet.

Noch gibt es keine wissenschaftliche Grundlage fir Merkmale, die flr den einzelnen Patienten das
Wachstum seines Tumors sicher vorhersagen lassen. Bei ungefahr zwei von drei aller Patienten
ist der Tumor nicht ganz entfernbar und wird somit fir den Betroffenen zu einer chronischen
Erkrankung, bei der aktive Phasen mit Tumorwachstum und inaktive Phasen von Tumorstabilitat
unter-schiedlicher Dauer beobachtet werden kdnnen. Somit ist auch nicht feststellbar, wie lange
ein Tumor in der GrélRe zum Zeitpunkt der Diagnose schon vorhanden war und ob sich der Tumor
zum Diagnosezeitpunkt in einer Wachstumsphase befindet.

Durch das langsame Wachstum kann sich das normale Gehirn in der Regel anpassen, und
zum Zeitpunkt der Diagnose hat der Tumor oft bereits viel normales Gewebe verdrangt. Manche
Tumorformen sind Teil einer Fehlbildung des Gehirns und verdrangen das normale Hirngewebe
kaum bis gar nicht. Innerhalb der Gruppe der niedriggradigen Gliome gibt es auch schneller und
aggressiver wachsende Formen. Generell kann ein niedriggradiges Gliom im Krankheitsverlauf
lebensbedrohlich sein, da der knécherne Schadel nur begrenzt Raum flir wachsendes Gewebe
bietet und zum Teil lebenswichtige Hirnregionen betroffen sind.

Das Risiko einer Streuung von Tumorzellen (Metastasierung) zu Beginn oder im Verlauf der
Erkrankung Uber das Nervenwasser (Gehirn-Riickenmark-Fliissigkeit, Liquor) ist gering. Bei
Kindern, die bereits im ersten Lebensjahr an einem niedriggradigen Gliom erkranken, ist das
Risiko héher als bei alteren. Eine Streuung aulierhalb des ZNS wurde bisher nicht beschrieben.
Im Gegensatz zum Erwachsenenalter ist eine Anderung der Wachstumsform hin zu einem
héhergradigen Gliom ein ausgesprochen seltenes Phanomen. Einzelne Tumoren kénnen spontan
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bluten. Diese seltene Komplikation ist noch nicht genau verstanden und Risikofaktoren hierfiir
konnten bisher auch noch nicht genau beschrieben werden.

Haufigkeit

Niedriggradige Gliome betreffen etwa die Halfte aller Hirntumorpatienten und stellen somit die
grolte Gruppe der ZNS-Tumoren bei Kindern und’Jugendlichen dar. In Deutschland erkranken
jahrlich Gber 350 Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren neu an einem niedriggradigen Gliom. Dies
entspricht einer Haufigkeit von zwei bis drei Neuerkrankungen pro 100.000 Kinder und Jugendliche
pro Jahr.

Niedriggradige Gliome kénnen in allen Altersgruppen vorkommen. Das durchschnittliche
Erkrankungsalter der Patienten liegt bei sieben bis acht Jahren. Einzelne Unterformen
niedriggradiger Gliome treten bevorzugt in jliingeren Altersgruppen, andere eher im zweiten
Lebensjahrzehnt auf. Der Haufigkeitsgipfel der Erkrankung liegt zwischen zwei und finf Jahren.
Jungen sind etwas haufiger betroffen als Madchen (Geschlechterverhaltnis 1,1-1,15: 1).

Formen niedrigmaligner Gliome

Die groRe Gruppe der niedriggradigen Gliome umfasst zahlreiche Tumortypen, die sich in
ihrem feingeweblichen Aufbau und hinsichtlich der Veranderungen im Erbgut der Tumorzellen
(molekulargenetische Eigenschaften) unterscheiden. Den haufigsten Tumortypen ist gemein,
dass die Tumorzellen von den Stitzzellen des Gehirns, den Gliazellen, abstammen, die den
Tumoren ihren Namen verleihen. Tumoren, die eher einer Fehlbildung gleichen, weisen auch
Nervenzellherkunft auf.

Dariiber hinaus konnen Gliome verschiedene Auspragungen des biologischen Verhaltens
aufweisen, das heil3t, sie wachsen unterschiedlich schnell und sind unterschiedlich aggressiv.
Entsprechend der aktuellen Einteilung der Weltgesundheitsorganisation flir Tumoren des
Zentralnervensystems (WHO-Klassifikation 2021) werden die niedriggradigen Gliome dem ZNS
WHO-Grad 1 oder 2 zugeordnet (siehe auch Kapitel , Therapieplanung®). Héhergradige Gliome
(ZNS WHO-Grad 3- und 4-Tumoren) zéhlen zu den hochgradig malignen Gliomen und werden an
anderer Stelle beschrieben.

ZNS WHO-Grad 1-Tumoren sind biologisch kaum aggressive Gliome, die meist langsam entlang
vorhandener Strukturen wachsen und vom normalen Gewebe gut abgrenzbar sind. Der Tumor
verdrangt das umgebende Gewebe, wachst jedoch nicht in dieses hinein. Im Unterschied dazu
neigen ZNS WHO-Grad 2-Gliome eher dazu, diffus in das umgebende Gewebe hineinzuwachsen
und sich schneller von ihrem Ursprungsort aus in andere Bereiche des Zentralnervensystems
auszubreiten. Ein Ubergang von niedriggradigen Gliomen zu hdhergradigen (sehr bdsartigen)
Gliomen ist im Kindesalter (anders als bei Erwachsenen) selten, jedoch haufiger bei Grad 2- als
bei Grad 1-Tumoren.
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Gut zu wissen: Die verschiedenen Formen der niedriggradigen Gliome kommen
unterschiedlich haufig vor. Am haufigsten sind ,pilozytische Astrozytome® (Grad 1) mit einem
Anteil von etwa 40-50 %. Etwa 10 % sind Gangliogliome (Grad 1), weitere 6—-10 % diffuse
Astrozytome (Grad 2). Der Rest verteilt sich auf viele weitere besondere Tumortypen, die alle
zu der Gruppe der niedriggradigen Gliome gezahlt werden.

4. Ursachen

Die Ursachen fur die Entstehung eines niedriggradigen Glioms sind weitgehend unbekannt.
Bisher weil® man, dass die Krankheit durch Veranderungen im Erbgut (Entartung) von Gliazellen
entsteht und dass diese Veranderungen mit einer Stérung der Balance von Wachstum und
Wachstumshemmung in den Tumorzellen einhergeht. Es ist allerdings noch unklar, warum diese
Erbgutveranderungen auftreten und weshalb sie bei manchen Kindern zur Erkrankung fiihren und
bei anderen nicht. Vermutlich miissen verschiedene, noch unbekannte Faktoren zusammenwirken,
damit ein niedriggradiges Gliom entsteht.

Die bisher aufgedeckten Erbgutveranderungen fihren dazu, dass bestimmte Eiweile, die an der
Balance der normalen Wachstumsregulation wesentlich beteiligt sind, fehlerhaft aufgebaut sind
und somit ihre Funktion entweder zu stark (Wachstum) oder zu gering (Hemmung) ausiiben. Dem
Grofteil der Tumoren liegt eine krankhafte Aktivierung eines Signalweges zugrunde, der einerseits
das Wachstum und andererseits auch Alterungsprozesse der Zelle steigert, der so genannte
,Mitogen-aktivierte Proteinkinase“- (MAPK)-Signalweg. Zudem ist bekannt, dass Abwehrzellen des
Immunsystems einen sehr groRen Teil der Tumorzellmasse ausmachen. Diese regulieren ebenfalls
das Wachstum des gesamten Tumors, indem sie einerseits das Tumorwachstum hemmen, jedoch
auch férdern kénnen.

Bekannt ist des Weiteren, dass Kinder und Jugendliche mit bestimmten angeborenen
Erkrankungen (zum Beispiel Neurofibromatose Typ 1 [NF 1] oder tuberése Sklerose oder
Noonan-Syndrom) ein erhéhtes Risiko haben, an einem niedriggradigen Gliom zu erkranken.
Charakteristisch fur diese Erkrankungen sind Fehler im Erbgut, die sich in allen Zellen des Kérpers
nachweisen lassen (so genannte Keimbahnmutationen).

So entwickeln bis zu 20 % der Patienten mit Neurofiboromatose Typ 1 ein niedrigradiges Gliome,
meist im Bereich der Sehbahn oder im Hirnstamm. Die Sehbahngliome treten meist in der ersten
Halfte des ersten Lebensjahrzehnts auf. Auch bei diesen Patienten ist der MAPK-Signalweg
(siehe oben) in allen Zellen des Koérpers krankhaft verstarkt aktiv. Bis zu 15 % der Patienten mit
tuberdser Sklerose erkranken vor Erreichen des Erwachsenenalters an einem subependymalen
Riesenzellastrozytom, eines bestimmten Typs des niedrigmalignen Glioms. Aufgrund der erhdhten
Veranlagung fir Tumoren werden solche auf Stérung des Erbgutes beruhenden Krankheitsbilder
(meist leiden die Betroffenen an weiteren Auffalligkeiten und anderen Tumorformen) auch als
Tumordispositionssyndrome (oder Krebspréadispositionssyndrome) bezeichnet.
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Symptome

Die Krankheitszeichen (Symptome) eines niedriggradigen Glioms richten sich (wie bei anderen
Arten von Gehirntumoren) vor allem nach dem Alter des Patienten und danach, wo sich der
Tumor im Zentralnervensystem befindet und wie er sich ausbreitet. Dabei werden allgemeine
(unspezifische) und lagebedingte (spezifische) Krankheitszeichen unterschieden.

5.1. Allgemeine Krankheitszeichen

Allgemeinsymptome treten unabhangig von der Lage des Tumors auf und kdnnen durch
viele andere Krankheiten verursacht sein, die nichts mit einem Gehirntumor zu tun haben
(was die Diagnose des niedriggradigen Glioms haufig verzégern kann). Haufige Symptome
sind beispielsweise Kopf- und/oder Rickenschmerzen, Schwindelgefiihle, Nackensteife,
Appetitlosigkeit, Ubelkeit und Erbrechen (bei einem Hirntumor typischerweise unabhangig von
der Nahrungsaufnahme [Nichternerbrechen] und oft morgens und im Liegen), Gewichtsverlust,
zunehmende Mudigkeit, Leistungsknick, Konzentrationsstérungen Entwicklungsverzégerungen,
Gedeihstorungen und Wesensveranderungen. Auch ein Krampfanfall kann erstes Symptom eines
niedriggradigen Glioms sein.

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

5.2. Lagebedingte Krankheitszeichen

Lokale (spezifische) Symptome kénnen Hinweise darauf geben, wo sich der Tumor im
Zentralnervensystem befindet und welche Aufgabenzentren er dort beeintrachtigt. So kann ein
niedriggradiges Gliom im Bereich des Kleinhirns zum Beispiel Gleichgewichts- und Gangstérungen
hervorrufen, wahrend ein Tumor im GroB8hirn mit Krampfanféllen oder ein Tumor im Bereich des
Riickenmarks mit verschiedenartigen L&hmungen einhergehen kann. Auch Seh-, Bewusstseins-
und Schlafstérungen kdénnen, wenn auch oft weniger genau, Hinweise auf die Lage des Tumors
geben. Bei einem in der Mitte des Gehirns gelegenen Tumor, der die Funktion des Hypothalamus
beeintrachtigt, kann es zu einer Gedeihstoérung mit mangelnder Gewichtszunahme trotz normaler
oder gesteigerter Kalorienzufuhr kommen. Dieser Symptomenkomplex wird als dienzephales
Syndrom beschrieben.

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

Findet der (Kinder-)Arzt oder die (Kinder-)Arztin durch Krankheitsgeschichte (Anamnese) und
kérperliche Untersuchung Hinweise auf einen bdsartigen Tumor des Zentralnervensystems, 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
Gehirntumor (ZNS-Tumor) vorliegt und, wenn ja, um welche Form des Tumors es sich handelt
und wie weit sich die Erkrankung im Korper ausgebreitet hat. Die Klarung dieser Fragen ist
Voraussetzung fir eine auf das betroffene Kind individuell abgestimmte Behandlung sowie fur die
Verbesserung der Uberlebenswahrscheinlichkeit und Lebensqualitat des Patienten.

6.1. Untersuchungen zum Tumornachweis

Zur Diagnosestellung fihren — nach erneuter sorgfaltiger Aufnahme der Krankengeschichte
und neurologischer Untersuchung — zunachst bildgebende Verfahren wie die
Magnetresonanztomographie (MRT) mit und ohne Kontrastmittel und gelegentlich, zum Beispiel
bei bestimmten Fragestellungen, auch die Computertomographie (CT). Mit Hilfe dieser Methoden
I&sst sich in der Regel feststellen, ob ein Tumor im Gehirn vorliegt. Auch Lage und Grolie des
Tumors sowie seine Abgrenzung zum umgebenden normalen Hirngewebe sind sichtbar. Besteht
der Verdacht, dass der Tumor die Sehbahn erfasst, erfolgt zudem eine griindliche Untersuchung
durch einen erfahrenen Augenarzt, der vor allem die Sehscharfe, das Gesichtfeld und die Dicke
der Nervenfasern der Netzhaut begutachtet.

6.2. Gewebeentnahme zur Diagnosesicherung

Zur endgultigen Sicherung der Diagnose muss mindestens eine Gewebeprobe entnommen
werden (Biopsie). Die Gewebeentnahme kann — je nach Lage des Tumors — durch eine offene
Operation mit Offnung der Schadeldecke, zum Beispiel wahrend der Tumorentfernung, oder
durch eine Biopsie (Entnahme eines Gewebeanteils) erfolgen. Letzteres spielt zum Beispiel bei
tieferliegenden Hirntumoren eine Rolle, die einer Operation nicht oder nur schwer zuganglich
sind. Da die Gewebeprobeentnahme bereits Teil der Gesamttherapiestrategie ist, sollte sie in
einem spezialisierten Zentrum fir Kinder und Jugendliche erfolgen. Denn die feingewebliche
(histologische) und die Analyse des Erbgutes (Molekulargenetik) der Proben erfordert ne Vielzahl
spezieller Techniken, die nur von einem auf diesem Gebiet erfahrenen Pathologen durchgefuhrt
werden sollten.

Die Menge und Gilte der Gewebeprobe sowie eine gute Zusammenarbeit zwischen
Kinderneurochirurgie und spezialisierten Neuropathologen sind somit essenziell. Da
die Entscheidung zur bestmdglichen individuellen Behandlung gut abgewogen sein
sollte, wird aullerdem empfohlen, dass alle diagnostischen Schritte (bildgebende
Verfahren, Untersuchung des Gewebes) und Behandlungsentscheidungen (Operation,
Beobachten, Medikamentenbehandlung, Strahlenbehandlung) nach dem Vier-Augen-Prinzip durch
spezialisierte Referenzzentren und die Studienzentrale fiir diese Erkrankung gegengeprift werden.
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Nur in Einzelfallen kann von einer Biopsie abgesehen werden, zum Beispiel bei Patienten (mit
und ohne Neurofibromatose NF |), deren Tumor eindeutig dem Hypothalamus im Zwischenhirn
oder der Sehbahn zugeordnet werden kann und bei denen gleichzeitig eine Gewebeentnahme
zu risikoreich ware. Da man bei Tumoren in dieser Lage weil3, dass es sich in aller Regel
um pilozytische Astrozytome ZNS WHO-Grad 1 handelt, kann im interdisziplindren Team
eines kinderonkologischen Behandlungszentrums (in Absprache mit dem Referenzzentrum fir
bildgebende Verfahren und der Studienzentrale) in solchen Fallen die Entscheidung getroffen
werden, dass sich die Diagnose ausschlief3lich auf charakteristische Befunde der bildgebenden
Verfahren stutzen soll.

6.3. Untersuchungen vor Therapiebeginn

In der Regel werden zusatzliche Untersuchungen durchgeflihrt, die weitere Gehirnfunktionen
beurteilen. Dazu gehdéren die Prifung der Horfunktion (zum Beispiel mittels
Audiometrie, Otoakustische Emissionen (OAE) und/oder BERA-Hértest) sowie die
Uberpriifung des Hormonhaushaltes (Schilddriisenfunktion, Wachstumshormon, Stresshormon,
Geschlechtshormone und Wasserhaushalt) und des Denkvermdégens (Intelligenz). Auch
Nervenfunktionen werden beurteilt, zum Beispiel durch Messung der Gehirnstrome
(Elektroenzephalographie, EEG) sowie der Strdme entlang der Sehbahn oder anderen
Nervenbahnen, wie Gehor und Tastsinn der Haut (evozierte Potentiale).

Dariber hinaus kénnen behandlungsvorbereitend weitere Untersuchungen hinzukommen, zum
Beispiel eine Roéntgenuntersuchung der Lunge zur Einschatzung der Lungenfunktion sowie eine
Elektrokardiographie (EKG) und Echokardiographie zur Uberpriifung der Herzfunktion vor einer
Narkose. Wichtig ist vor Beginn der Behandlung auflerdem der Ausschluss der Diagnose einer
eventuell vorhandenen angeborenen Neurofibromatose (NF-Status) oder tuberdsen Sklerose,
denn dies ist mitentscheidend bei der Wahl der Behandlungsstrategie.

Umfangreiche Blutuntersuchungen dienen dazu, den Allgemeinzustand des Patienten zu
Uberprifen und festzustellen, ob die Funktionen einzelner Organe (zum Beispiel Nieren und Leber)
beeintrachtigt sind oder Stoffwechselstérungen vorliegen, die vor oder wahrend der Therapie
besonders berticksichtigt werden missen. Die Prifung der Hormondriisen ermdglicht es, eine
Stoérung durch den Tumor oder die Behandlung einschatzen und gegebenenfalls behandeln
zu kénnen. Aus demselben Grund kénnen vor Behandlungsbeginn auch neuropsychologische
Untersuchungen erfolgen [siehe Neuropsychologie]. Veranderungen, die mdglicherweise im
Laufe der Therapie auftreten, kénnen anhand solcher Ausgangsbefunde und regelmaRiger
Kontrolluntersuchungen zeitig erkannt und besser beurteilt werden.

Im Hinblick auf eventuell notwendig werdende Bluttransfusionen muss eine Bestimmung der
Blutgruppe erfolgen. Bei Madchen im geschlechtsreifen Alter (ab der ersten Monatsblutung),
muss vor Beginn einer medikamentdésen oder strahlentherapeutischen Behandlung eine
Schwangerschaft ausgeschlossen werden. Sollte eine medikamentdse Therapie oder
Bestrahlung geplant sein, missen Patientinnen und Patienten im geschlechtsreifen Alter Uber
Verhitungsmethoden aufgeklart werden, die den Eintritt einer Schwangerschaft bei der Patientin
oder der Partnerin des Patienten unter der onkologischen Therapie verhindern.
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Gut zu wissen: Nicht alle Untersuchungen sind bei jedem Patienten notwendig. Andererseits
kénnen eventuell Untersuchungen hinzukommen, die hier nicht erwahnt wurden. Fragen Sie
Ihren behandelnden Arzt oder das Behandlungsteam, welche Untersuchungen bei Ihrem Kind
geplant sind und warum die jeweilige Untersuchung erforderlich ist.

Psychosoziale Versorgung

Die Krebserkrankung eines Kindes ist flir 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 unterstlitzend zur Seite. Zégern 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.

Therapieplanung

Wenn die Diagnose feststeht, erfolgt die Therapieplanung. Sie sollte immer an einem spezialisierten
Zentrum fir Kinder und Jugendliche mit Krebserkrankungen durch ein multidisziplinares
Tumorboard (das heil3t, durch gemeinsame Besprechung von allen an der Diagnose und
Behandlung beteiligten Arzte und Arztinnen) stattfinden.

Um die Behandlung moglichst individuell an den Patienten anzupassen, bertcksichtigt das
Behandlungsteam bei der Planung bestimmte Faktoren, die die Prognose des Patienten
beeinflussen. das heillt, deren Wahrscheinlichkeit zu Uberleben, einen Krankheitsriickfall nach
kompletter Tumorentfernung oder ein weiteres Wachstum bei verbleibendem Tumorgewebe zu
erleben. Die beeinflussenden Faktoren werden auch Risiko- oder Prognosefaktoren genannt.

Wichtige Prognosefaktoren bei Patienten mit einem niedriggradigen Gliom sind der feingewebliche
Tumortyp, die Erbgutveranderungen der Tumorzellen (Molekulargenetik) und die Lage sowie
Ausdehnung des Tumors. Darlber hinaus spielen das Alter und der Gesundheitszustand des
Patienten, zum Beispiel das Sehvermogen (insbesondere bei Tumoren der Sehbahn), sowie das
eventuelle Vorliegen eines Tumordispositionssyndroms (wie Neurofibromatose Typ 1 oder tuberése
Sklerose oder Noonan-Syndrom) eine wichtige Rolle. Da jede Tumorerkrankung so einzigartig
ist wie der Betroffene, das heil3t, genau wie ein Fingerabdruck, soll die Behandlung genauso
einzigartig auf diesen abge-stimmt sein.

Dariiber hinaus sollte auch die zu erwartende Lebensqualitat, das heif3t vor allem die Teilhabe
an altersadaquaten Aktivitdten im taglichen Leben, mit der jeweiligen Behandlungsoption (dazu
gehoren bei niedriggradigen Gliomen auch immer das weitere Abwarten und Beobachten) gut
abgewogen werden. Da es sich bei zwei von drei Patienten um eine chronische Erkrankung handelt
(siehe Kapitel ,Krankheitsbild®), ist es besonders wichtig, dass die Therapieempfehlungen zum
jeweiligen Zeitpunkt die langfristige Moglichkeit weiterer therapeutischer Eingriffe in das Leben des
Betroffenen mit ihren jeweiligen Risiken und Nutzen mitberticksichtigen.
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Behandlung

Die Behandlung eines Patienten mit niedriggradigem Gliom muss in einer kinderonkologischen
Behandlungseinrichtung erfolgen. Dies sieht die Gesetzgebung in Deutschland so vor. Somit ist
gesichert, dass das Fachpersonal (Arzte, Arztinnen, Pflegekréfte) fiir die Behandlung krebskranker
Kinder qualifiziert sowie spezialisiert und mit den modernsten Therapieverfahren vertraut ist.

Die Arzte/Arztinnen dieser Klinikabteilungen stehen mit den Studienzentralen und den
Referenzzentren fur diese Erkrankungen in standiger, enger Verbindung und behandeln ihre
Patienten nach gemeinsam entwickelten und stetig weiter verbesserten Therapieplanen, die auch
dem internationalen Standard entsprechen. Ziel sind eine hohe Heilungsrate sowie die Vermeidung
oder zumindest Verringerung von unerwiinschten Wirkungen und Folgen durch die Erkrankung und
die Therapie.

Die Behandlung besteht im Allgemeinen aus einer Operation zur Entfernung des Tumors
(Neurochirurgie) mit anschlieRender Beobachtung. Nur ein Patient von dreien bendtigt eine
Medikamentenbehandlung oder Strahlentherapie.

Eine nicht chirurgische Behandlung erfolgt nur bei Tumorwachstum oder Verschlechterung von
Symptomen, wenn das Risiko, durch eine Operation zu schaden, zu hoch ist. Eine Ausnahme
bilden Patienten mit Gliomen der Sehbahn und des Zwischenhirns (zum Beispiel Opticus-
Hypothalamusbefall) im ersten Lebensjahr. Hier ist bereits bei Diagnose eine medikamentdse
Behandlung indiziert.

Die Lage des Priméartumors, die GréRe und Ausbreitungsform des Resttumors, der Nachweis von
Metastasen, der Typ des Glioms sowie das Alter und insbesondere die Ergebnisse bezliglich der
wachstumsregulierenden Veranderungen im Erbgut der Tumorzellen bestimmen die individuellen
Therapieempfehlungen, denn diese Faktoren sind ausschlaggebend dafiir, wie wirksam das
Behandlungskonzept ist und wie grof3 das Risiko fiir einen Krankheitsriickfall oder ein Fortschreiten
des Tumorwachstums.

8.1. Operation

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

Die Voraussetzung fiir einen solchen Eingriff ist allerdings, dass er mit mdglichst geringem
Risiko fir den Patienten durchgefiihrt werden kann und erfolgversprechend ist — dies muss im
interdisziplindren Team diskutiert werden. Denn manche Tumoren lassen sich aufgrund ihrer
Lage im Zentralnervensystem nicht ohne schwerwiegende neurologische Folgeschaden komplett
entfernen, sodass von vornherein das Belassen eines Resttumors geplant werden muss oder nur
eine Gewebeprobe enthommen wird.
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Bei Patienten, bei denen der Tumor zu einer Stérung des Hirnwasserabflusses, das heillt zu einem
Wasserkopf (Hydrocephalus) gefiihrt hat, sind neben der eigentlichen Tumoroperation zusatzliche
operative MaRnahmen notwendig, um das Uberschiissige Nervenwasser abzuleiten. So kann zum
Beispiel eine externe Ventrikeldrainage, eine Ventrikulostomie oder die Anlage eines ventrikulo-
peritonealen Shunts [ventrikulo-peritonealer Shunt] angezeigt sein (siehe "Supportivtherapie").
Teilweise fuhrt bereits die Entfernung oder Teilentfernung des Tumors zur Verbesserung des
Nervenwasserflusses und somit zur Entlastung des Drucks im Schadelinneren.

8.2. Weiterbehandlung

Far Kinder, deren Tumor vollstandig entfernt werden kann, ist lediglich eine Nachbeobachtung
vorgesehen, da nur bei sehr wenigen Patienten mit einem erneuten Tumorwachstum zu
rechnen ist. Wenn eine (vollstdndige) Tumorentfernung nicht mdéglich ist (das betrifft etwa 60—
70 % der Patienten), muss entschieden werden, ob der Patient zunachst beobachtet werden
kann oder ob eine nicht-chirurgische Therapie, also eine Behandlung mit Medikamenten
(systemische Behandlung) oder eine Strahlentherapie, erforderlich ist.

Die Experten sind sich darin einig, dass eine nicht-chirurgische Therapie zum Zeitpunkt der
Diagnosestellung nur begonnen werden sollte, wenn bestimmte schwerwiegende Symptome
(zum Beispiel ein dienzephales Syndrom, neurologische Ausfélle, die mit der Tumorerkrankung
in Verbindung stehen, nicht therapierbare Krampfanfélle, symptomatische Metastasen oder ein
rascher Verlust der Sehfahigkeit) vorliegen. Denn oft zeigen Patienten auch nach unvollstandiger
Tumorentfernung weder Zeichen von Tumorwachstum noch schwerwiegende Symptome durch den
Tumorrest, so dass sie zunachst (ebenso wie Patienten nach vollstandiger Entfernung) beobachtet
werden kénnen. Darlber hinaus ist das Uberlebender betroffenen Kinder und Jugendlichen nicht
bedroht, selbst wenn der Tumor nur teilweise entfernt werden konnte.

Wachst der Tumor weiter oder liegen schwere oder in ihrer Auspragung zunehmende
tumorbedingte Symptome vor, sollte zunachst gepriift werden, ob eventuell eine erneute Operation
sinnvoll und risikoarm mdglich ist. Es gibt Hinweise, dass mehrfache operative Verkleinerungen
die Wachstumstendenz der Tumoren vermindern kénnen. Ansonsten ist eine Behandlung mit
Medikamenten und eventuell Strahlentherapie vorgesehen. Das Behandlungsteam wird dann den
optimalen Zeitpunkt fir den Behandlungsbeginn und die Art der nicht-chirurgischen Therapie
abwagen.

Bis vor einiger Zeit war in erster Linie das Alter des Kindes fiir die Entscheidung ausschlaggebend,
ob als nicht-chirurgische Therapie eine Medikamentengabe oder eine Strahlentherapie erfolgen
sollte. Eine Behandlung mit Medikamenten war eher sehr jungen Patienten vorbehalten, da das
Gehirngewebe durch Strahlentherapie starker unerwiinschte Wirkungen entwickelt je jlinger der
Patient ist. Ziel war somit, eine Strahlentherapie ganz zu vermeiden oder so lange hinauszuzégern,
bis das Gehirn eine geringere Empfindlichkeit flir unerwiinschte Wirkungen der Strahlentherapie
aufweist. Im Verlauf konnte nachgewiesen werden, dass die Behandlung mit Medikamenten auch
bei alteren Patienten wirksam ist, so dass inzwischen international Einigkeit dartiber besteht, dass
die Behandlung mit Medikamenten — bis auf wenige Ausnahmen — als erste nicht-chirurgische
Behandlung eingesetzt werden sollte.
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Die medikamentdse Behandlung kann bei chronischer Erkrankung mit aktiver Phase, das heif3t,
wenn der Tumor weiter fortschreitet oder erneut wachst, wiederholt werden, eventuell mehrfach und
mit anderen Medikamenten. Dennoch missen immer dann, wenn nach der ersten Operation eine
Notwendigkeit fir eine erneute Behandlung besteht, alle Behandlungsmdglichkeiten (das heiflt,
erneute tumorvermindernde Operation, Medikamentenbehandlung, Bestrahlung) hinsichtlich ihrer
Erfolgsaussichten und moéglichen unerwiinschten Wirkungen abgewogen werden.

Je jlinger ein Patient ist, umso zurlckhaltender wird, aufgrund der noch nicht voll-
stéandig abgeschlossenen Gewebeentwicklung und dem damit verbundenen erhdh-ten Risiko
fir strahlenbedingte Spatfolgen, eine strahlentherapeutische Behandlung, eingesetzt. Durch
Hochprazisionstechniken, wie die Partikelbestrahlung mit Protonen oder Heliumionen, kann
gesundes Hirngewebe in der Regel besser geschont werden. Bei Patienten unter 1 Jahr oder mit
metastasiertem Tumor sollte auf eine Strahlentherapie verzichtet werden.

8.2.1. Medikamentose Behandlung mit zelltotenden Substanzen
(Chemotherapie)

Bei der Behandlung mit Medikamenten kommen bisher tumorzellwachstumshemmende
Medikamente, das heil3t, Zellgifte oder Zytostatika, zum Einsatz (Chemotherapie). Zytostatika
zielen darauf ab, Tumorzellen in ihrem Wachstum zu stoppen oder, wenn mdéglich, abzutéten. Die
Behandlung erfolgt haufig mit zwei oder mehreren Medikamenten gleichzeitig, um eine maéglichst
grofRe Wirkung gegen die Tumorzellen zu erzielen.

Als Standardmedikamente kommen in Europa vor allem die Kombination von Vincristin und
Carboplatin sowie, als Einzelsubstanz, auch Vinblastin zum Einsatz. Als Alternative (zum Beispiel
bei Allergie, ausgepragten unerwinschten Wirkungen oder einem nicht ausreichenden Ansprechen
der Erkrankung auf die Therapie) kdnnen andere Zytostatika in unterschiedlicher Kombination
eingesetzt werden, zum Beispiel Thioguanin, Nitrosoharnstoff, Irinotecan, Vinorelbine, Etoposid,
Temozolomid, Cyclophosphamid oder Cisplatin. Allgemein erfolgt eine Behandlung mit zelltdtenden
Substanzen Uber einen Zeitraum von 18 Monaten.

8.2.2. Medikamentdse Behandlung mit zielgerichteten Substanzen

Ist eine medikamentdse Therapie angezeigt (indiziert), wird bei Patienten mit bestimmten
Veranderungen im Erbgut der Tumorzellen anstelle einer herkdmmlichen Chemotherapie mit
Zellgiften eine zielgerichtete Therapie angeboten. Darunter versteht man eine Therapie mit
Substanzen, die direkt an der durch die genetische Veranderung verursachten Stérung ansetzt.

Zielgerichtete Therapien sind teilweise bereits als Standardbehandlung bei einer Ersterkrankung
oder einem Krankheitsriickfall beziehungsweise einem erneuten Wachstum als Erstlinien-
beziehungsweise Zweitlinientherapie vorgesehen und zugelassen. Zum Teil erfolgen zielgerichtete
Therapien im Rahmen von Therapiestudien nach Arzneimittelgesetz, teilweise muss eine Therapie
bei der Krankenkasse als individueller Heilversuch beantragt werden. Bei einem Grolteil der
Patienten mit niedriggradigen Gliomen ist eine zielgerichtete Behandlung erst ab der zweiten nicht-
chirurgischen Behandlungslinie (Zweitlinientherapie) empfohlen und zugelassen.
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Ein Beispiel fiir eine zugelassene zielgerichtete Therapie bei Ersterkrankung ist die Behandlung mit
einer Medikamentenkombination aus Dabrafenib und Trametinib bei Patienten, deren Tumor eine
so genannten BRAF V600E-Mutation aufweist. Diese Mutation tritt bei circa 15—20 % aller Patienten
mit niedriggradigen Gliomen auf, am haufigsten in pleomorphen Xanthoastrozytomen, pilozytischen
Astrozytomen und Gangliogliomen. Die beiden Medikamente hemmen unterschiedliche Eiweilde,
die im MAPK-Signalweg eine wichtige Rolle spielen, und unterdriicken auf diese Weise die
wachstumsférdernde Wirkung dieses Signalweges. Die Behandlung ist seit November 2023 von
den medizinischen Aufsichtsbehorden in Europa (EMA) fir Patienten mit niedriggradigem Gliom
und Nachweis der BRAF V600E-Mutation im Tumor bei Indikation flir eine systemische Therapie
zugelassen.

Auch die Behandlung von Patienten mit einer so genannten NTRK-Fusion in den Tumorzellen (2,5
% der Gliome) mit dem Wirkstoff Larotrectinib kann als Erstlinientherapie in Frage kommen, wenn
die Indikation fiir eine systemische Therapie besteht.

Wichtig zu wissen: Derzeit stehen fir verschiedene Erbgutverdnderungen verschiedene
zielgerichtet wirkende Medikamente fiir die Erst- oder Zweitlinientherapie zur Verfiigung. Da
die Bedeutung dieser neuen Substanzen immer mehr zunimmt, ist eine genaue Einordnung
der Erbgutveranderung in den Tumorzellen (durch molekulargenetische Untersuchungen) bei
Diagnose unabdingbar.

8.2.3. Strahlentherapie

Eine Strahlentherapie erfolgt mit energiereichen, elektromagnetischen Strahlen, die von aufien
durch die Haut auf die betroffene Region eingestrahit werden. Sie verursachen Schaden im Erbgut
der Tumorzellen und flhren dadurch zu deren Absterben. Patienten mit einem niedriggradigen
Gliom werden in der Regel mit einer Gesamt-Strahlendosis von 50 und 54 Gray (Gy) Uber einen
Zeitraum von funf bis sechs Wochen behandelt.

Moderne Bestrahlungstechniken wie die so genannte intensitdtsmodulierte Radiotherapie
(IMRT) sorgen dafilr, Strahlenschaden an gesundem Gewebe zu minimieren. Aktuell wird bei
allen Patienten empfohlen, anstelle der konventionellen Strahlentherapie mit Photonen eine
Protonentherapie (unter Verwendung von Protonenstrahlung) oder auch eine Bestrahlung mit
Heliumionen durchzufiihren, um das gesunde tumorumgebende Gewebe besser zu schonen.
Bei sehr kleinen Tumoren besteht alternativ die Mdglichkeit, auch eine sehr stark fokussierte
Bestrahlung durchzufihren (stereotaktische Bestrahlung).

8.2.4. Therapeutische Sonderformen — Patienten mit Neurofibromatose oder

tuberoser Sklerose
Patienten mit einer Neurofibromatose Typ 1 haben — abgesehen von einer Veranlagung fir die
Entwicklung multipler Tumoren — manchmal bereits geistige Enwicklungsverzégerungen aufgrund
ihrer Erkrankung. Um eine zusatzliche strahlenbedingte Schadigung des Gehirns mit entsprechend
schwerwiegenden Spatfolgen zu vermeiden, wird in der Regel auf eine Strahlentherapie verzichtet
und stattdessen eine medikamentdse Therapie eingesetzt. Es hat sich gezeigt, dass bei Patienten
mit Neurofibromatose besonders gute Ergebnisse mit der medikamentésen Behandlung erzielt
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werden. Die Therapie der Wahl besteht, sofern eine systemische Therapie angezeigt ist, aus
wdchentlichen Vinblastin-Gaben.

Bei Kindern mit tuberoser Sklerose [siehe tuberése Sklerose] und fortschreitenden
subependymalen Riesenzellastrozytom (SEGA, fiir englisch: subependymal giant cell astrocytoma)
hat sich die Behandlung mit dem Wirkstoff Everolismus etabliert. Everolismus — ein so
genannter Proteinkinase-Hemmstoff (Inhibitor) oder, noch genauer, mTOR-Inhibitor — hemmt
durch Ausschalten wachstumsférdernder Signale die Vermehrung der Tumorzellen. Es ist bei
75 % der Patienten mit einem Ansprechen von 30 % auszugehen. Bei Patienten, die unter
epileptischen Anfallen leiden, kann sich das Anfallsleiden durch die Therapie ebenfalls verbessern.
Die Kosten werden von der Krankenkasse ibernommen. Der Wirkstoff ist fur Patienten ohne akuten
Hydrocephalus ab einem Alter von drei Jahren zugelassen.

9. Studien und Register in Deutschland

Alle Patienten bis zum 21. Geburtstag mit Diagnose eines niedriggradigen Glioms und einer
Krankenversicherung in Deutschland kdnnen in das HIT-LOGGIC-Register (Low Grade Glioma In
Children-Register) eingeschlossen werden, welches seit 01.01.2019 getffnet ist. Bei Vorliegen von
Tumormaterial kann dartber hinaus die Aufnahme in das LOGGIC Core-Register (LOGGIC Core
BioClinical Data Bank, Offnung April 2019) erfolgen; es dient unter anderem der Dokumentation
der molekularbiologischen Eigenschaften der diagnostizierten Tumoren.

Mit LOGGIC-Register und LOGGIC Core soll die umfassende (das heif3t, auch die molekulare)
Diagnose niedriggradiger Gliome flachendeckend erfasst werden. Ziele der beiden Register sind
unter anderem ein tiefergehendes Verstandnis der Tumorbiologie niedriggradiger Gliome und,
darauf aufbauend, die Entwicklung neuer Therapieansatze fir die Behandlung der Patienten mit
dieser Erkrankung. Die zentralen Aufgaben der beiden Registerstrukturen werden im Anschluss
genauer erlautert.

Das LOGGIC-Register befindet sich an der Klinik fir Padiatrie m.S. Onkologie/Hamatologie
der Charité Berlin unter der Leitung von Prof. Dr. med. P. Herndiz Driever, die LOGGIC
Core-Datenbank am Hopp-Kindertumorzentrum Heidelberg (KiTZ) unter der Leitung von Prof.
Dr. med. O. Witt. Zusatzlich sollten Patienten, sofern sie die Einschlusskriterien erfillen, an
klinischen Studien teilnehmen.

9.1. Zentrale Aufgaben der Register HIT-LOGGIC und
LOGGIC Core

Eine Aufgabe des HIT-LOGGIC-Registers besteht darin, die Behandlungszentren auf
kollegialer Basis in Zusammenarbeit mit den Referenzzentren nach dem Vier-Augen-
Prinzip zu beraten, damit alle &rtlichen interdisziplindren Tumorboards die bestmdgliche
Therapieplanung gestalten koénnen. Der Einschluss der Patienten in das HIT-LOGGIC-
Register ermdglicht eine qualitatssichernde Zweitmeinung, ohne dass Patienten und Eltern
zu einem moglicherweise nicht wohnortnahen speziellen Zentrum fahren missen. Die
qualitatssichernde Zweitmeinung beinhaltet die referenzradiologische Befundung der bildgebenden
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Verfahren durch die Referenzradiologie an der Uniklinik Augsburg, die referenzpathologische
Begutachtung des Tumorgewebes durch die Referenzpathologie an der Charité in Berlin, sowie
die referenzstrahlentherapeutische und referenzneurochirurgische Beratung (Zweitmeinung im
Rahmen von nationalen Tumorkonferenzen). Bei einem Einschluss in das HIT-LOGGIC-Register
werden diese zusatzlichen arztlichen Referenzleistungen als Kassenleistung beglichen.

Der zusatzliche Einschluss in das LOGGIC Core-Register bei vorhandenem Tumorgewebe
erlaubt eine weiterfiihrende molekulargenetische Diagnostik des Erbgutes im Tumorgewebe des
betroffenen Kindes. Die Genauigkeit der Diagnose wird auf diese Weise erhoht und somit eine
sicherere sowie individuellere Planung der Behandlung mdglich. Die genaue Aufschliisselung
der Erbgutveranderungen (molekularbiologische Aufarbeitung) der Tumoren bietet auch die
Moglichkeit, Patienten frihzeitig die Teilnahme an Therapiestudien zur Prifung von neuen
Behandlungskonzepten zu empfehlen. Die Studien schlieRen zur besseren Beurteilung der
Wirksamkeit der zu priufenden Therapie jeweils Patienten ein, deren Tumoren definierte
Erbgutveranderungen aufweisen. Es handelt sich dabei um Studien, die dem Arzneimittelgesetz
entsprechen, also beispielsweise Therapiestudien, in denen zwei verschiedene Therapien
miteinander verglichen werden. Dies ist insbesondere fiur Patienten mit chronisch aktiven
Tumorerkrankungen wichtig, fur die eine chirurgische Option zu unginstig im Nutzen-Risiko-
Verhaltnis ist.

Die zweite Aufgabe der beiden Registerstrukturen ist es, die gesammelten Daten zu den
Patienten mit niedriggradigen Gliomen in verschlisselter und geschiitzter Form in eine Datenbank
einzugeben (zu pseudonymisieren), um durch wissenschaftliche Auswertung mehr Wissen zu
schaffen. Diese Erkenntnisse nutzt umgekehrt die Studienzentrale zur Beratung der behandelnden
Zentren hinsichtlich der Diagnostik und Therapie ihrer Patienten.

10. Prognose

Die Behandlung von Kindern und Jugendlichen mit einem niedriggradigen Gliom hat sich in
den letzten Jahrzehnten dank der Einfihrung verbindlicher Gesamtbehandlungsstrategien stark
gewandelt: Kinder und Jugendliche werden unabhangig vom Behandlungszentrum in ganz Europa
nach dem gleichen Konzept behandelt. Auch moderne Diagnose- und Operationsverfahren wirken
sich gunstig aus.

Die meisten Patienten, die an einem niedrigmalignen Gliom erkrankt sind, haben sehr gute
Uberlebenschancen. Uber 90 % aller Patienten (iberleben langfristig, davon allerdings relativ
viele mit einem Tumorrest und/oder bleibenden EinbuRen ihrer Fahigkeiten hinsichtlich der
Teilhabe im Alltag durch Tumor oder Therapie. Das so genannte ereignisfreie 10-Jahres-Uberleben
(das heildt, die Anzahl der Patienten, die innerhalb von zehn Jahren weder einen Riickfall
noch ein erneutes Wachstum der Erkrankung hat), kann mit ungeféhr vier von zehn Patienten
angegeben werden. Sauglinge im Alter von unter zwdlf Monaten bei Diagnose sowie Patienten
mit metastasierter Tumorerkrankung (Tumoren an mehreren Lokalisationen) haben eine deutlich
ungunstigere Prognose.

Die Behandlungsmaoglichkeiten und damit auch die Prognose der Erkrankung hangen maR3geblich
von Art und Lage des Tumors sowie seiner Operabilitdt ab. So Uberleben Patienten mit
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niedriggradigen pilozytischen Astrozytomen des GroBhirns und Kleinhirns nach einer vollstandigen
Tumorentfernung alle, wahrend bei circa 15 % ein erneutes Wachstum eines Tumors beobachtet
wird. Bleibt nach einer Operation noch Tumorgewebe bestehen, erhoht sich die Anzahl der
Patienten, bei denen ein erneutes Wachstum des Resttumors beobachtet wird.

Daruiber hinaus kdnnen neurologische, besonders aber ophthalmologische, intellektuelle,
hormonelle und psychosoziale Defizite zu einer erheblichen Beeintrachtigung der Lebensqualitat
fihren. Mit zunehmenden Alter nach Diagnose steigt insgesamt das Risiko fiir die Entwicklung
von Hormonausfallen, Epilepsie, Hor- und Sehminderung, Stoffwechselstérung mit Fettleibigkeit,
Diabetes mellitussowie Durchblutungsstérungen des Gehirns.

Ausblick: Das Ziel zukinftiger Behandlungskonzepte wird sein, nicht nur das Uberleben
der Patienten zu verbessern, sondern durch die Weiterentwicklung risikoangepasster
Behandlungsstrategien auch neurologische, ophthalmologische und psychologische Folgen
von Krankheit und Therapie zu verringern. Die Erfassung der Auswirkung aller Therapien auf
die Lebensqualitat und den Gesundheitsstatus der Patienten wird ein wesentlicher Bestandteil
kiinftiger Studien sein. Zudem wird erforscht, wie ein aktiver, sport- und bewegungsreicher
Lebensstil die Therapievertraglichkeit steigert, die Spatfolgen senkt und vor allem neues
Tumorwachstum hemmt. Dariber hinaus spielen weitere lebensverlangernde MalRnahmen
wie gesunde Erndhrung, Meiden von schadigenden Substanzen, Pflege eines aktiven
psychosozialen Umfeldes sowie Schlafhygiene eine wichtige Rolle.
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krankmachende Uberempfindlichkeit gegeniiber Stoffen, die von
aullen mit dem Korper in Kontakt treten. Allergien entstehen
aufgrund einer spezifischen Anderung der Immunitatslage; am
haufigsten betroffen sind Haut und Schleimhéute.

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.

Verfahren zur Untersuchung der Gehdrfunktion mit speziellen
Tongeneratoren, die einzelne Frequenzen mit bestimmter
Lautstarke erzeugen; es dient unter anderem der Diagnose
von Erkrankungen der Hérorgane. Man unterscheidet subjektive
und objektive audiometrische Verfahren. Beispiel eines
subjektiven audiometrischen Verfahrens ist die Tonaudiometrie
(Tonschwellenaudiometrie). Es erfordert die Mithilfe der Person,
deren Gehor untersucht werden soll. Mittels Tonaudiometrie
kénnen Schweregrad, Art und Ursache einer Horstérung
festgestellt werden; beispielsweise gibt sie Hinweis darauf, ob
eine gestorte Schalllbertragung im Mittelohr oder eine Stérungim
Innenohr oder beides den Horverlust bedingt. Eine Sonderform
der subjektiven Audiometrie ist die Spielaudiometrie, die sich zur
Bestimmung der Horschwelle bei Kindern im Alter von etwa drei
bis fluinf Jahren eignet.

HNO-arztliche Untersuchung zur Feststellung von Hérschaden;
sie misst im Wesentlichen die elektrische Aktivitat des Hornervs
und der Hérbahnen zum Hirnstamm und kommt ohne die Mithilfe
des Patienten aus (objektiver Hortest). Beim BERA-Test (BERA
fur engl. "brainstem evoked response audiometry") werden tber
einen Kopfhorer bestimmte Horreize (Tone) abgegeben: Mit
Hilfe eines Elektroenzephalogramms (EEG) wird die Reaktion
(in Form von Hirnstrdmen, so genannten akustisch evozierten
Potentialen) gemessen. Es handelt sich dabei um die Antwort
des Hirnstamms auf den akustischen Reiz. Die Messung dieser
Hirnstrome ermdglicht es, Horstérungen bzw. Auffalligkeiten im
Hirnnerv oder im Hirnstamm zu erkennen.

Untersuchungsmethoden, die Bilder vom Ko&rperinneren
erzeugen; hierzu  zadhlen  z. B. die Ultraschall-
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und  Rodntgenuntersuchung, die = Computertomographie,
Magnetresonanztomographie und Szintigraphie.

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

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

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

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

bildgebendes, rontgendiagnostisches Verfahren; es erzeugt
durch die computergesteuerte Auswertung einer Vielzahl
von Roéntgenaufnahmen aus verschiedenen Richtungen ein
Bild. Dadurch kdénnen Schichtaufnahmen von Korperteilen
(Tomogramme, Quer- oder Langsschnitte des menschlichen
Kdrpers) hergestellt werden.

Diabetes mellitus (Zuckerkrankheit) ist ein Uberbegriff fiir
verschiedene Erkrankungen des Stoffwechsels. Allen gemeinsam
ist, dass sie zu erhohten Blutzuckerwerten flhren, weil
die Patientinnen und Patienten einen Mangel am Hormon
Insulin haben und/oder die Insulinwirkung vermindert ist. Ein
Diabetes mellitus kann zum Beispiel entstehen: durch die
Iangere Einnahme von Glukokortikoiden (meist voriibergehend),
nach einer Schadelbestrahlung, durch Schadigung der
Bauchspeicheldriise zum Beispiel durch Eiseneinlagerung.

Ultraschalluntersuchung des Herzens zur Uberprifung 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 Gehirnaktivitat;
das Elektroenzephalogramm (ebenfalls EEG abgekiirzt) ist die
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graphische Darstellung dieser elektrischen Gehirnaktivitat. Durch
seine Auswertung lassen sich Hinweise auf Funktionsstdrungen
des Gehirns gewinnen.

Methode zur Registrierung der elektrischen Herzaktivitat

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

Untersuchungsmethode, mit der die Leitfahigkeit und damit
die Funktionsfahigkeit von Nervenbahnen getestet werden
kann; das Prinzip beruht auf einer kontrollierten Reizung
eines Sinnesorgans oder peripheren Nervs (zum Beispiel
Augen, Gehér, Tastsinn der Haut) und der Uberpriifung der
dadurch ausgelésten Reizantwort (elektrische Potenzial) in
verarbeitenden Regionen des Zentralnervensystems.

kleiner neurochirurgischer Eingriff, bei dem Uberschissige
Gehirn-Rickenmark-Flissigkeit aus den Hirnwasserkammern
(Hirnventrikeln) nach auen abgeleitet wird

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

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

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

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

Bestandteil des Nervengewebes; Gliazellen bilden in erster Linie
das Stitz-, Hill- und ernahrende Gewebe des Nervensystems.

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

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

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

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

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

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

korpereigenes System zur Erhaltung des gesunden Organismus
durch Abwehr korperfremder Substanzen und Vernichtung
anomaler Korperzellen (z. B. Krebszellen); das Immunsystem hat
die Fahigkeit, zwischen selbst und fremd bzw. gefahrlich und
harmlos zu unterscheiden; beteiligt sind hauptsachlich die Organe
des lymphatischen Systems sowie im ganzen Korper verteilte
Zellen (z. B. Leukozyten) und Molekile (z. B. Immunglobuline).

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

Mutation, die in den weiblichen oder mannlichen Keimzellen
(Eizellen bzw. Spermien) auftritt und auf diese Weise an die
Nachkommen vererbt werden kann; bei einer Keimbahnmutation
sind i. d. R. alle Korperzellen des Nachkommen von
der Veranderung betroffen. Im Unterschied dazu entstehen
"somatische" Mutationen in Korperzellen aullerhalb der
Keimbahn und werden nicht weitervererbt.

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

Substanzen, mit deren Hife die Darstellung von
Strukturen und Funktionen des Korpers in bildgebenden
Verfahren verbessert werden kann; Kontrastmittel werden
vor allem in der Roéntgendiagnostik (Rontgenuntersuchung,
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 beschréanken sich auf einen
bestimmten Hirnbezirk. Je nach Hirnbezirk sind die Symptome
unterschiedlich: z. B. Zuckungen einer Koérperhélfte, eines Armes
oder Beines. Generalisierte Nervenentladungen breiten sich Uber
weite Hirnbereiche aus und filhren zum Beispiel zu Zuckungen
der Gliedmalen, plotzlicher Abwesenheit und Bewusstlosigkeit.

genetische Erkrankungen, die neben einem erhéhten Tumorrisiko
Fehlbildungen und geistige Behinderung umfassen kénnen;
nach aktuellen Erkenntnissen entstehen etwa 10 % der
Krebserkrankungen im Kindes- und Jugendalter aufgrund
einer bekannten erblichen Veranderung bzw. auf der
Grundlage eines Krebspradispositionssyndroms. Zu den
Krebspradispositionssyndromen zahlen u. a. das Louis-Bar-
Syndrom (= Ataxia teleangiectatica), das Beckwith-Wiedemann-
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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 gehdért dazu.

Flussigkeit; das Wort wird meist fur die Gehirn-Riickenmark-
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.

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

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

Bosartigkeit

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

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

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

Teilgebiet der Genetik und der Biologie, das Vererbung, Aufbau,
Stoffwechsel, Differenzierung und Wechselwirkungen von Zellen
auf molekularer Ebene untersucht; im Mittelpunkt stehen die
Analyse der Erbinformation der Desoxyribonukleinsdure (DNA)
und Ribonukleinsdure (RNA) und deren Verarbeitung im Rahmen
der Proteinsynthese sowie die Genregulation.

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

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

Mutation Veranderung des genetischen Materials; sie kann ohne
erkennbare auRere Ursache entstehen (so genannte
Spontanmutation) oder durch aufliere Einflisse hervorgerufen
werden (induzierte Mutation). Zu den &uferen 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 Ausmall der Veranderung (einzelne oder mehrere
Gene, groflere Chromosomenabschnitte oder komplette
Chromosomen) unterscheidet man Punkt- und Blockmutationen
sowie numerische und strukturelle Chromosomenaberrationen.

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

Neurofibromatose erbliche Erkrankung, die zu Tumoren der Nervenscheiden, der

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

Spezialdisziplin innerhalb der Psychologie, die sich mit
Diagnose und Therapie kognitiver Stérungen nach erworbenen
Hirnschadigungen befasst; sie beschaftigt sich mit den
Funktionen des Gehirns, wie dem Denkvermdgen (Intelligenz),
der Aufmerksamkeit, dem Gedachtnis, dem Sprachvermdgen und
den motorischen Fertigkeiten.

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

das Auge oder die Augenheilkunde (Ophthalmologie) betreffend

Arzt oder Arztin, der/die durch feingewebliche (histologische)
und molekulargenetische Untersuchung von Zellen und Geweben
Krankheiten identifiziert und die Bdsartigkeit von Tumoren
feststellt

von altgriechisch Licht; kleinste Einheit elektromagnetischer
Strahlung; jedes Photon transportiert Energie

der zuerst entstandene Tumor, von dem Metastasen ausgehen
kénnen

Vorhersage, Voraussicht auf den Krankheitsverlauf,
Heilungsaussicht

Faktoren, die eine ungefdhre Einschatzung des weiteren
Krankheitsverlaufs (d. h. der Prognose) erlauben;

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

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

aus Protonen bestehende dreidimensionale Bestrahlung;
Protonenstrahlung wird bei der Behandlung von Tumoren
eingesetzt. Dabei wird der GroBteil der Strahlenenergie
punktgenau an der gewinschten Stelle im Tumor abgegeben;
das umgebende gesunde Gewebe wird durch die geringe
Energiestreuung geschont.

moderne Form der Strahlentherapie unter Verwendung von
Protonen zur Behandlung von bdsartigen Tumoren; gegenlber
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 fihren kann.

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

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

fest

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

Krankheitszeichen
den gesamten Korper erfassend

genetisch bedingtes, erbliches (oder durch Neumutation
erworbenes) Fehlbildungssyndrom; die tuberése Sklerose
ist eine Multisystemstorung, die (je nach Auspragung)
durch Hautveranderungen, Epilepsie, Entwicklungsstorungen
und zunehmende geistige Behinderung sowie tumorartige
Veranderungen in fast allen Organen gekennzeichnet ist. Die
tuberdse Sklerose gehort zur Gruppe der Phakomatosen. Sie wird
autosomal-dominant vererbt, das heildt, betroffene Menschen
konnen die Erkrankung mit 50 %-iger Wahrscheinlichkeit an die
Nachkommen weitervererben. Bei der Mehrheit der Patienten
entsteht die Krankheit durch eine Neumutation, etwa 30
% der Patienten erben die Krankheit von einem Elternteil.
Krankheitsverursachend sind meist Mutationen bestimmter Gene
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Wachstumshormon

Wasserkopf

WHO-KIlassifikation

Zelle

Zentralnervensystem
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(TSC1, TSC2), deren Produkte (Proteine) normalerweise durch
ihre weitere Wirkung hemmend und somit regulierend auf die
Zellvermehrung wirken (Tumorsuppressorgene). Die Mutation
setzt diese Zellwachstumskontrolle auRer Kraft.

Geschwulst, sowohl gutartig (benigne) als auch bodsartig
(maligne)

Shunt (= Schlauchsystem mit Ventil) zur Ableitung
Uberschissiger Gehirn-Riickenmark-Flissigkeit (Liquor) aus
den Hirnwasserkammern (Hirnventrikel) in die Bauchhdhle
(Peritoneum)

Neurochirurgischer  Eingriff ~zur  Wiederherstellung des
Nervenwasserflusses, z. B. bei einem Wasserkopf
(Hydrocephalus); dabei wird eine (mit Hilfe eines Endoskops)
kontrollierte kunstliche Verbindung am Boden des dritten
Hirnventrikels nach auf3en in den Rickenmarkskanal geschaffen
und somit die Ableitung von Uberschissiger Gehirn-Rickenmark-
Flissigkeit (Liquor) ermdglicht.

korpereigenes Eiweill aus der Hirnanhangsdriise (Hypophyse),
das flir das Wachstum nahezu aller Gewebe in der Kindheit
erforderlich ist. Das Hormon reguliert das Langenwachstum des
Korpers durch Wachstum der Knochen- und Knorpelstrukturen
und, darlber hinaus, verschiedene Stoffwechselvorgange wie
Fettabbau und Muskelaufbau sowie die Blutzuckerbildung. Das
Hormon ist daher auch bei Erwachsenen fir einen gesunden
Stoffwechsel wichtig. Die Ausschittung von Wachstumshormon
aus der Hypophyse wird durch den Hypothalamus gesteuert.

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

kleinste Bau- und Funktionseinheit von Organismen mit
der Fahigkeit zu Stoffwechselleistungen, Reizbeantwortung,
unwillkirlicher Muskelbewegung und Vermehrung; jede Zelle
enthalt einen Zellkern und einen Zellkérper (Zytoplasma) und ist
aulerlich begrenzt durch die Zellmembran.

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

Abkurzung fur Zentralnervensystem / zentrales Nervensystem

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 flir zahlreiche
Lebensvorgange; schlief3t sich an den Hirnstamm in Richtung
GroBhirn 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 Aktivitat untergeordneter
Drisen. Andere Teile des Zwischenhirns sind z. B. flr
Muskelaktivitaten und fir die Steuerung des Tag-Nacht-
Rhythmus mit verantwortlich.

zellwachstumshemmende Medikamente; Zytostatika konnen 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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