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Ependymom – Kurzinformation

1. Krankheitsbild
Ependymome sind Tumoren des Zentralnervensystems (ZNS). Sie gehören zu den soliden Tumo-
ren und entstehen infolge einer Entartung von Zellen des Gehirns oder Rückenmarks. Da sie di-
rekt vom Zentralnervensystem ausgehen, werden sie auch als primäre ZNS-Tumoren bezeichnet.
Damit werden sie von Absiedlungen (Metastasen) bösartiger Tumoren abgegrenzt, die in einem
anderen Organ entstanden sind.

Es gibt unterschiedliche Arten von Ependymomen; manche von ihnen waschen langsam, andere
breiten sich relativ schnell in das umgebende Hirngewebe aus. Da der knöcherne Schädel aber
nur begrenzt Raum für wachsendes Gewebe bietet und zum Teil lebenswichtige Gehirnregionen
betroffen sind, können selbst langsam wachsende Ependymome im Krankheitsverlauf lebensbe-
drohend sein.

2. Lage und Ausbreitung im Zentralnervensystem
Ependymome gehen von bösartig veränderten (entarteten) Ependymzellen aus, Stützzellen (Glia-
zellen) des zentralen Nervensystems, welche die Innenwände der Hirnkammern (Hirnventrikel) und
des Rückenmarkkanals (Spinalkanal) auskleiden. Entsprechend kommen diese Tumoren innerhalb
des Ventrikelsystems und im Rückenmarkskanal vor.

Am häufigsten – mit etwa 60 % – wachsen Ependymome im 4. Ventrikel der hinteren Schädelgrube
[siehe hintere Schädelgrube], das heißt, im Bereich des Kleinhirns. Von dort breiten sie sich oft in
das Kleinhirn sowie in Richtung Hirnstamm und zum oberen Halsmark aus. Fachleute sprechen in
diesem Fall auch von einem infratentoriellen Wachstum. Circa 30 % der Ependymome befinden
sich im Bereich der Seitenventrikel des Großhirns und des 3. Ventrikels im Zwischenhirns (soge-
nanntes supratentorielles Wachstum). 10 % der Ependymome wachsen im Rückenmarkskanal (in-
traspinal).

Bei etwa 5–20 % der Kinder mit Ependymom im Bereich des Großhirns oder der hinteren Schädel-
grube (ZNS-WHO-Grad 2/3) wird bereits zum Zeitpunkt der Diagnosestellung eine Streuung des
Tumors (Metastasierung) innerhalb des Zentralnervensystems nachgewiesen. Metastasen außer-
halb des Zentralnervensystems, zum Beispiel in der Lunge und/oder in Lymphknoten, kommen
sehr selten vor.

Inzwischen ist bekannt, dass sich Ependymome, die in verschiedenen Regionen des Zentralner-
vensystems wachsen, in ihren biologischen (molekular)en Eigenschaften und hinsichtlich der ge-
sundheitlichen Probleme, die sie beim Patienten verursachen, voneinander unterscheiden. Dies gilt
insbesondere für Ependymome des Rückenmarkkanals, die von den Ependymomen des Gehirns
(intrakranielle Ependymome) abgegrenzt werden müssen (siehe auch Kapitel „Therapieplanung“).
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3. Häufigkeit
Ependymome sind sehr seltene Tumorerkrankungen. Sie machen etwa 1,5 % aller Krebserkran-
kungen im Kindes- und Jugendalter aus. Ihr Anteil an den primären ZNS-Tumoren, die bei Kindern
und Jugendlichen vorkommen, beträgt circa 6 %. In Deutschland erkranken pro Jahr durchschnitt-
lich etwa 35 Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren neu an einem Ependymom. Dies entspricht
einer Häufigkeit von knapp drei Neuerkrankungen pro 1.000.000 Kinder.

Ependymome können in allen Altersgruppen vorkommen, am häufigsten sind sie jedoch im ersten
Lebensjahrzehnt und insbesondere in den ersten drei bis vier Lebensjahren. Das Durchschnittsal-
ter der Patienten zum Zeitpunkt der Diagnosestellung liegt bei 5-6 Jahren. Jungen sind insgesamt
etwas häufiger betroffen als Mädchen (Geschlechterverhältnis: 1,5:1). Eine Ausnahme bilden die
Ependymome des Rückenmarks, die eher bei älteren Patienten vorkommen: Das mittlere Erkran-
kungsalter liegt hier bei etwa 14 Jahren.

4. Ursachen
Der genaue Entstehungsmechanismus, der der Entwicklung dieser Tumoren zugrunde liegt, ist
noch nicht bekannt. Man weiß, dass nach einer Bestrahlung des Schädels im Kindesalter, zum
Beispiel im Rahmen der Behandlung einer akuten Leukämie oder eines bösartigen Augentumors
wie dem Retinoblastom, ein erhöhtes Risiko für die Entstehung eines Tumors im Zentralnervensy-
stem besteht.

Ependymome können auch in Verbindung mit sogenannten Krebsprädispositionssyndromen auf-
treten, angeborenen Fehlbildungskrankheiten, die mit einer Veranlagung für Tumoren einherge-
hen. Ein Beispiel ist die Neurofibromatose Typ II (NF-2): Patienten mit dieser erblichen Erkrankung
haben ein erhöhtes Risiko, Ependymome im Bereich der Wirbelsäule zu entwickeln. Darüber hin-
aus werden in Ependymomzellen häufig bestimmte Genen und/oder Chromosomenveränderungen
beobachtet. Diese Veränderungen können zu Störungen bei der Zellentwicklung führen und auf
diese Weise dazu beitragen, dass aus einer gesunden Zelle eine Ependymomzelle wird. Es konnte
bisher allerdings nicht gezeigt werden, dass solche im Tumorgewebe nachweisbaren Genverän-
derungen von Eltern an ihre Kinder vererbt werden.

5. Symptome
Krankheitszeichen (Symptome) entwickeln sich bei Kindern und Jugendlichen mit einem Ependy-
mom, je nach Wachstumsgeschwindigkeit des Tumors, unterschiedlich schnell. Die Symptome, die
bei einem Ependymom auftreten können, richten sich (wie bei anderen Arten von ZNS-Tumoren)
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 unabhängig von der Lage des Tumors auf und ganz generell auch bei
anderen Krankheiten, die nichts mit einem ZNS-Tumor zu tun haben. Sie äußern sich zum Beispiel
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in Kopf- und/oder Rückenschmerzen, Schwindelgefühlen, Appetitlosigkeit, Übelkeit und Erbrechen
(bei einem Hirntumor typischerweise unabhängig von der Nahrungsaufnahme [Nüchternerbrechen]
und oft morgens und im Liegen), Gewichtsverlust, Müdigkeit, Leistungsknick, Konzentrationsstö-
rungen, Wesensveränderungen und Entwicklungsverzögerungen.

Die Ursache für diese Symptome ist meist der langsam zunehmende Druck im Schädelinneren,
der direkt durch den wachsenden Tumor bedingt ist und/oder durch eine vom Tumor verursachte
Zirkulations- oder Abflussstörung der Gehirn-Rückenmark-Flüssigkeit (Liquor). Letztere kann auch
zur Bildung eines sogenannten „Wasserkopfes" (Hydrocephalus) führen. Dieser kann bei Babys
und Kleinkindern mit noch offenen Fontanellen unter anderem durch eine verstärkte Zunahme des
Kopfumfanges (Makrocephalus) auffallen.

5.2. Lagebedingte Krankheitszeichen
Lagebedingte (lokale, spezifische) Symptome geben Hinweise darauf, wo sich der Tumor im Zen-
tralnervensystem befindet und welche Aufgabenzentren er dort beeinträchtigt. So kann ein Epen-
dymom im Bereich des Kleinhirns zum Beispiel Gleichgewichts- und Gangstörungen hervorrufen,
während ein Tumor im Großhirn mit Krampfanfällen und ein Tumor im Bereich des Rückenmarks
mit verschiedenartigen Lähmungen einhergehen können. Auch andere Beschwerden, wie Seh-,
Bewusstseins- und Schlafstörungen, können Hinweise auf die Lage des Tumors geben.

Gut zu wissen: Das Auftreten eines oder mehrerer dieser Krankheitszeichen muss nicht be-
deuten, dass ein Ependymom oder ein anderer Hirntumor vorliegt. Viele der genannten Sym-
ptome können auch bei vergleichsweise harmlosen Erkrankungen auftreten, die mit einem Hirn-
tumor nichts zu tun haben. Bei entsprechenden Beschwerden (zum Beispiel immer wiederkeh-
renden Kopfschmerzen, bei kleinen Kindern auch bei einer unverhältnismäßig schnellen Zu-
nahme des Kopfumfanges) ist es jedoch ratsam, so bald wie möglich einen Arzt zu konsultieren,
um die Ursache zu klären. Liegt tatsächlich ein Ependymom oder ein anderer Hirntumor vor,
muss schnellstmöglich mit der Therapie begonnen werden.

6. Diagnose
Findet der (Kinder-)Arzt durch Krankheitsgeschichte (Anamnese) und körperliche Untersuchung
Hinweise auf einen bösartigen Tumor des Zentralnervensystems (ZNS), wird er den Patienten in ein
Krankenhaus überweisen, das auf Krebserkrankungen bei Kindern und Jugendlichen spezialisiert
ist (Klinik für pädiatrische Onkologie/Hämatologie). Denn bei Verdacht auf einen solchen Tumor
sind umfangreiche Untersuchungen und die Zusammenarbeit von Spezialisten unterschiedlicher
Fachrichtungen notwendig, um festzustellen, ob tatsächlich ein ZNS-Tumor vorliegt und, wenn ja,
um welche Art von Tumor es sich handelt und wie weit sich die Erkrankung im Körper ausgebreitet
hat. Die Klärung dieser Fragen ist Voraussetzung für eine optimale Behandlung und Prognose des
Patienten.
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6.1. Untersuchungen zur Diagnosesicherung
Zur Diagnosestellung eines ZNS-Tumors wie dem Ependymom führen – nach einer erneuten sorg-
fältigen Anamnese und körperlicher Untersuchung – zunächst bildgebende Verfahren wie die Ma-
gnetresonanztomographie (MRT) mit und ohne Kontrastmittel und gelegentlich auch die Compu-
tertomographie (CT). Mit Hilfe dieser Methoden lässt sich genau feststellen, ob ein Tumor und ge-
gebenenfalls Tumorabsiedlungen (Metastasen) im Gehirn oder Rückenmarkskanal vorliegen. Auch
Lage und Größe des Tumors, seine Abgrenzung zu Nachbarstrukturen und ein Hydrocephalus sind
mit diesen Verfahren sehr gut sichtbar.

Um die Diagnose endgültig zu sichern, muss in jedem Fall eine Gewebeprobe entnommen und
auf ihre feingeweblichen (histologischen), immunhistochemischen und molekularen Eigenschaften
untersucht werden. In der Regel wird das bei der Operation gewonnene Tumorgewebe für die
Diagnosestellung verwendet.

Der Umfang der feingeweblichen und, vor allem, der molekulargenetischen Untersuchungen hat
sich in den letzten Jahren stark erweitert. Durch den Einsatz moderner Labormethoden lassen sich
mittlerweile molekulare Gewebeeigenschaften bestimmen, die zum einen die Diagnose noch siche-
rer machen, zum anderen auch Auskunft über den zu erwarteten Krankheitsverlauf (zum Beispiel
Wachstumsverhalten) geben können. Die molekulare Diagnostik spielt daher eine wichtige Rolle
bei der Therapieentscheidung und wird in Zukunft noch weiter an Bedeutung gewinnen.

6.2. Untersuchungen zur Ausbreitung der Erkrankung
Bestätigt sich der Verdacht auf ein Ependymom, sind zusätzliche Untersuchungen erforderlich,
um die Ausbreitung der Erkrankung im Zentralnervensystem zu bestimmen. Abgesehen von einer
MRT des gesamten Zentralnervensystems (Gehirn und Rückenmark), die der Suche nach makro-
skopisch sichtbaren Metastasen dient, lassen sich durch eine mikroskopische Untersuchung der
Gehirn-Rückenmark-Flüssigkeit (Liquor) einzelne Tumorzellen (die im MRT nicht zu sehen sind) im
Rückenmarkskanal nachweisen. Die Liquorgewinnung erfolgt meist nach der Operation durch eine
Punktion im Bereich der Lendenwirbelsäule (Lumbalpunktion). Dort ist der Raum, der das Nerven-
wasser enthält, am besten zu erreichen.

6.3. Untersuchungen vor Beginn der Behandlung
Behandlungsvorbereitend können weitere Untersuchungen hinzukommen. Der Umfang dieser Un-
tersuchungen hängt von der geplanten Therapie und den gegebenenfalls vorliegenden Begleiter-
krankungen ab. Zum Beispiel können eine Überprüfung der Herzfunktion mittels Elektrokardio-
graphie (EKG) und/oder Echokardiographie, eine Überprüfung des Hörvermögens (mittels Audio-
gramm, durch Otoakustische Emissionen (OAE) und/oder BERA-Hörtest), eine Elektroenzepha-
lographie (EEG) oder elektrophysiologische Untersuchungen (zum Beispiel sensorisch evozierte
Potentiale, SEPs) notwendig werden.

Umfangreiche Blutuntersuchungen dienen dazu, den Allgemeinzustand des Patienten zu überprü-
fen und festzustellen, ob die Funktionen einzelner Organe (zum Beispiel Nieren und Leber) beein-
trächtigt sind oder Stoffwechselstörungen vorliegen, die vor oder während der Therapie besonders
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berücksichtigt werden müssen. Auch die Funktion der Hormon‎drüsen wird überprüft, um eine Stö-
rung durch den Tumor oder durch die Behandlung einschätzen und gegebenenfalls behandeln zu
können. Aus demselben Grund können vor Behandlungsbeginn auch neuropsychologische Unter-
suchungen erfolgen [siehe Neuropsychologie‎]. Veränderungen, die möglicherweise im Laufe der
Therapie auftreten, können anhand solcher Ausgangsbefunde und regelmäßiger Kontrolluntersu-
chungen zeitig erkannt und besser beurteilt werden.

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

Gut zu wissen: Nicht alle Untersuchungen sind bei jedem Patienten notwendig. Andererseits
können eventuell Untersuchungen hinzukommen, die hier nicht erwähnt 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 für die ganze Familie eine belastende Situation. Das Psy-
chosoziale Team der Klinik oder später der Nachsorgeeinrichtung steht Patienten und ihren An-
gehörigen von der Diagnose bis zum Abschluss der Behandlung sowie während der Nachsorge
beratend und unterstützend zur Seite. Zögern Sie nicht, dieses Angebot in Anspruch zu nehmen.
Es ist fester Bestandteil des Behandlungskonzepts aller kinderonkologischen Zentren im deutsch-
sprachigen Raum. Hier finden Sie umfassende Informationen zum Thema.

7. Therapieplanung
Wenn die Diagnose feststeht, erfolgt die Therapieplanung. Um eine möglichst individuelle, auf die
Krankheitssituation und das Rückfallrisiko des einzelnen Patienten zugeschnittene (risikoadaptier-
te) Behandlung durchführen zu können, berücksichtigt das Behandlungsteam bei der Planung be-
stimmte Faktoren, die die Prognose des Patienten beeinflussen (sogenannte Risiko- oder Progno-
sefaktoren).

Von großer prognostischer Bedeutung ist die Lage des Tumors im Zentralnervensystem. Dabei
spielt vor allem eine Rolle, ob es sich um ein im Gehirn wachsendes (intrakranielles) oder ein im
Rückenmark wachsendes (intraspinales) Ependymom handelt. Lage und Ausdehnung des Tumors,
sowie auch das Vorhandensein von Metastasen, beeinflussen die Möglichkeit einer vollständigen
Tumorentfernung und somit die Heilungschancen des Patienten.

Zudem steht die Lage des Tumors in Zusammenhang mit der feingeweblichen (histologischen),
immunhistochemischen und molekulargenetischen Art (Subtyp) des Ependymoms. Das bedeutet,
dass verschiedene Ependymom-Subtypen vorzugsweise in bestimmten ZNS-Regionen auftreten
und sich auch bezüglich ihres Wachstumsverhaltens, ihrer Therapierbarkeit und somit ihrer Pro-
gnose voneinander unterscheiden.

Darüber hinaus sind auch das Alter und der Gesundheitszustand des Patienten sowie erbliche
Vorerkrankungen (wie die Neurofibromatose) sind von Bedeutung. Alle Faktoren fließen in die Be-
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handlungsplanung ein mit dem Ziel, für jeden Patienten das jeweils bestmögliche Behandlungser-
gebnis zu erreichen. Die derzeit aktuelle Einteilung der Ependymome wird im Anschluss erläutert.

7.1. Einteilung der Ependymome (Klassifikation)
Es gibt verschiedene Arten von Ependymomen, die sich sowohl feingeweblich, das heißt hinsicht-
lich ihres Erscheinungsbildes unter dem Mikroskop, als auch bezüglich ihrer molekularen Gewebe-
eigenschaften voneinander unterscheiden. Darüber hinaus zeigen die verschiedenen molekularen
Ependymomtypen (die anhand von DNA-Methylierungsanalysen diagnostiziert werden) einen ein-
deutigen Bezug zu ihrer Lage im Zentralnervensystem (siehe auch Kapitel „Lage und Ausbreitung
im Zentralnervensystem“).

Bis vor einiger Zeit erfolgte die Einteilung der Ependymome (Klassifikation) ausschließlich unter
Berücksichtigung ihrer feingeweblichen (histologischen) Eigenschaften. Da das Aussehen der Tu-
moren unter dem Mikroskop allerdings nur bedingt geeignet ist, das Wachstumsverhalten der Tu-
morzellen vorherzusehen, wurden in den letzten Jahren zunehmend molekulargenetische (biolo-
gische) Eigenschaften des Tumorgewebes berücksichtigt und in die Therapieentscheidungen mit
einbezogen.

Die aktuelle Klassifikation der Weltgesundheitsorgansiation für Tumoren des Zentralnerven-
systems (WHO-Klassifikation, Stand 2021) unterscheidet nach anatomischer Lage, histologi-
schen und molekulargenetischen Kriterien die im Folgenden genannten Ependymome. Die Zu-
ordnung von ZNS-WHO-Graden (1–4) bezeichnet dabei das Wachstumsverhalten der Tumo-
ren, wobei Grad 1 und 2 für niedriggradig maligne, langsam wachsende, Grad 3 und 4 für hoch-
gradig maligne, eher schnell und aggressiv wachsende Tumoren stehen.

• Subependymom (ZNS-WHO-Grad 1)

• Myxopapilläres Ependymom (ZNS-WHO-Grad 2)

• Supratentorielles Ependymom NOS: (ZNS-WHO-Grad 2 oder 3)

• Supratentorielles Ependymom mit ZFTA-Fusion (ZNS-WHO-Grad 2 oder 3)

• Supratentorielles Ependymom mit YAP1-Fusion (ZNS-WHO-Grad 2 oder 3)

• Ependymom der hinteren Schädelgrube (ZNS-WHO-Grad 2 oder 3)

• Ependymom der hinteren Schädelgrube der Gruppe A (PFA, ZNS-WHO-Grad 2 oder 3)

• Ependymom der hinteren Schädelgrube der Gruppe B (PFB, ZNS-WHO-Grad 2 oder 3)

• Spinales Ependymom (ZNS-WHO-Grad 2 oder 3)
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• Spinales Ependymom mit MYCN-Amplifikation (ohne Zuteilung eines ZNS-WHO-Grades)

Fast alle Ependymome im Kindes- und Jugendalter sind Grad 2- oder 3-Tumoren. Im Bereich
von Großhirn und Zwischenhirn (supratentoriell) sind Ependymome mit ZFTA-RELA-Fusion
WHO-Grad 2 oder 3 am häufigsten. Das myxopapilläre Ependymom WHO-Grad 2 kommt aus-
schließlich im Rückenmarkskanal vor. Subependymome ZNS-WHO-Grad 1 treten bei Kindern
und Jugendlichen nicht oder nur sehr selten auf auf und gelten inzwischen als separater Tu-
mortyp.

Anmerkung: Die Grenze zwischen ZNS-Grad 2- und ZNS-Grad 3-Tumoren lässt sich bei der
feingeweblichen Untersuchung nicht immer eindeutig festlegen; eine sicherere Voraussage des
Wachstumsverhaltens erlaubt die Bestimmung der molekularen Subgruppe (anhand von DNA-
Methylierungsanalysen). Allerdings gibt es zwischen Grad 2- und 3-Ependymomen keinen Unter-
schied hinsichtlich Therapie und Heilungsaussichten der Patienten.

8. Therapie
Die Behandlung eines Patienten mit Ependymom sollte unbedingt in einer kinderonkologischen Be-
handlungseinrichtung erfolgen. Dort ist das hoch qualifizierte Fachpersonal (Ärzte, Fachpflegekräf-
te) auf die Behandlung krebskranker Kinder spezialisiert und mit den modernsten Therapieverfah-
ren vertraut. Die Ärzte dieser Klinikabteilungen stehen in fachorientierten Arbeitsgruppen in stän-
diger, enger Verbindung miteinander und behandeln ihre Patienten nach gemeinsam entwickelten
und stetig weiter verbesserten Therapieplänen. Ziel der Behandlung ist, eine hohe Heilungsrate zu
erreichen und gleichzeitig die Nebenwirkungen und Spätfolgen so gering wie möglich zu halten.

Die aktuellen Behandlungskonzepte für Kinder und Jugendliche mit einem Ependymom bein-
halten für den Großteil der Patienten eine Operation zur möglichst vollständigen Tumorent-
fernung, eine Strahlentherapie und für éinige Kinder auch eine Chemotherapie. Bei jungen
Kindern wird die Chemotherapie vor der Bestrahlung verabreicht. Hierdurch kann eine zeitliche
Verzögerung des Bestrahlungsbeginns erreicht werden. Lediglich bei Patienten mit spinalem
Ependymom und gleichzeitigem Vorliegen einer Neurofibromatose Typ 2 kann zunächst mit
der Therapie abgewartet werden (Beobachtung), sofern keine Symptome vorliegen, die eine
Behandlung erfordern. Denn diese Ependymome wachsen lokal und extrem langsam.

8.1. Operation
Die Operation mit kompletter Entfernung des Tumors (Tumorresektion) ist bei Patienten mit einem
Ependymom von entscheidender Bedeutung, denn es hat sich gezeigt, dass das Ergebnis der Ope-
ration den weiteren Krankheitsverlauf maßgeblich beeinflusst: Kann der Tumor vollständig entfernt
werden, ist dies in aller Regel mit einer günstigeren Prognose verbunden als wenn – zum Beispiel
aufgrund fortgeschrittener Erkrankung – nur eine Teilentfernung möglich ist.

Wenn bei der ersten Operation keine vollständige Entfernung erreicht wird, planen die Ärzte mei-
stens eine spätere erneute Operation, sofern diese dem Patienten nicht schadet, das heißt, mit
einem akzeptablen Operationsrisiko verbunden ist. Aufgrund ihrer Lage im Zentralnervensystem ist

Copyright 2026 www.kinderkrebsinfo.de



Ependymom – Kurzinformation Seite 10

allerdings bei manchen Ependymomen eine vollständige Entfernung schwierig oder nicht möglich.
Insbesondere Tumoren, die im Bereich des 4. Hirnventrikels und des Kleinhirnbrückenwinkels (das
heißt, infratentoriell) wachsen, können häufig nur unvollständig entfernt werden. Bei einer komplet-
ten Tumorentfernung wäre das Risiko zu groß, dass gesundes, lebenswichtiges Hirngewebe ver-
letzt wird.

8.2. Nicht-chirurgische Behandlung
Die Entscheidung für oder gegen eine nicht-chirurgische Behandlung nach der Operation hängt vor
allem vom feingeweblichen Tumortyp (ZNS-WHO-Grad) und dem Ausmaß der Tumorentfernung
ab. Während ein vollständig entferntes ZNS-WHO-Grad 1-Ependymom meist keine weitere The-
rapie erfordert (allerdings im Kindes- und Jugendalter sehr selten vorkommt), ist bei Patienten mit
einem Ependymom ZNS-WHO-Grad 2 oder 3 im Bereich des Gehirns (intrakranielle Ependymome)
eine Weiterbehandlung vorgesehen. Die Bestrahlung der Tumorregion gilt als Therapiestandard.
Manche Patienten erhalten darüber hinaus eine Chemotherapie (siehe unten).

Eine Strahlentherapie erfolgt mit energiereichen, elektromagnetischen Strahlen, die von außen
durch die Haut auf die betroffene Region eingestrahlt werden. Sie verursachen Schäden im Erbgut
der Tumorzellen und führen dadurch zu deren Absterben. Moderne Bestrahlungstechniken, wie die
sogenannte intensitätsmodulierte Radiotherapie (IMRT), sorgen dafür, Strahlenschäden an gesun-
dem Gewebe zu minimieren. Bei manchen Patienten kann anstelle der konventionellen Strahlen-
therapie (mit Photonen) auch eine Protonentherapie (unter Verwendung von Protonenstrahlung)
in Frage kommen. Diese erlaubt es noch besser, Strahlenschäden an gesundem Gewebe zu re-
duzieren und gewinnt daher eine immer größere Bedeutung bei der Behandlung von Tumoren im
Kindes- und Jugendalter.

Bei der Chemotherapie werden zellwachstumshemmenden Medikamenten (Zytostatika) verab-
reicht, die darauf abzielen, Krebszellen in ihrem Wachstum zu stoppen oder zu vernichten. Die
Behandlung erfolgt in der Regel mit mehreren Zytostatika gleichzeitig, um eine möglichst große
Wirkung gegen die bösartigen Zellen zu erzielen.

8.2.1. Behandlungsoptionen bei Ependymomen ZNS WHO-Grad 2–3
Bei Ependymomen ZNS WHO-Grad 2 oder 3 reicht die Behandlung des sichtbaren Tumors in der
Regel auch dann nicht aus, wenn dieser komplett entfernt werden kann. Denn diese Tumortypen
neigen, in unterschiedlichem Maße, zu aggressivem Wachstum, so dass davon ausgegangen wer-
den muss, dass nach der Operation kleinste, mit dem bloßen Auge nicht erkennbare Tumorreste
oder auch einzelne Tumorzellen verblieben sind, die sich jederzeit vermehren können. Diese Tu-
morreste erhöhen das Risiko eines Erkrankungsrückfalls im Bereich der ehemaligen Tumorregion
(Lokalrezidiv). Weniger häufig kommt es zu Rückfällen in entfernten Bereichen des Gehirns oder
Rückenmarks.

Um einem Erkrankungsrückfall vorzubeugen, ist bei Ependymomen im Bereich des Gehirns eine
nicht-chirurgische Nachbehandlung durch Bestrahlung des Resttumors beziehungsweise der ehe-
maligen Tumorregion und bei einigen Patienten auch eine Chemotherapie sinnvoll. Die Chemothe-
rapie wird zum Beispiel bei sehr jungen Kindern eingesetzt, um den Beginn der Strahlentherapie
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zu verzögern oder vorerst zu vermeiden. Auch eine Therapieintensivierung (zum Beispiel bei Me-
tastasen und/oder Resttumor) kann Ziel der Chemotherapie sein.

Welche Form der nicht-chirurgischen Therapie im Einzelfall eingesetzt wird, richtet sich in erster
Linie nach Lage und Art des Tumors sowie dem Metastasierungsgrad, dem Vorhandensein
eines Resttumors und dem Alter des Patienten zum Zeitpunkt der Diagnosestellung.

Nach den aktuellen Therapieempfehlungen der HIT-MED-Studienzentrale (das heißt, gemäß HIT-
MED-Guidance) erhalten Patienten ab einem Alter von 18 Monaten, die nach der Operation we-
der Resttumor noch Metastasen aufweisen, in der Regel eine Bestrahlung der Tumorregion. Bei
jüngeren Patienten ohne Metastasen beziehungsweise Resttumor erfolgt zunächst eine intensive
Chemotherapie. Daran kann sich, wenn der Patient ein Alter von einem Jahr erreicht hat, ebenfalls
eine Bestrahlung der Tumorregion anschließen.

Bei Patienten mit einem Resttumor nach der Erstoperation besteht das Ziel der nicht-chirurgischen
Therapie in erster Linie darin, den Tumor durch eine weitere Operation vollständig zu entfernen.
Zu diesem Zweck kann zunächst eine intensive Chemotherapie erfolgen, die darauf abzielt, den
Tumor zu verkleinern. Je nach Therapieergebnis und dem Alter des Patienten zum entsprechen-
den Zeitpunkt kommen anschließend gegebenenfalls weitere Chemotherapiezyklen und/oder eine
Bestrahlung der Tumorregion und des Resttumors in Frage. Patienten, deren Tumor bereits Meta-
stasen gebildet hat (das ist selten der Fall bei der Erstdiagnose), werden nach Rücksprache mit
der HIT-MED-Studienzentrale individuell behandelt.

Hinweis zu intraspinalen Ependymomen ZNS WHO-Grad 2 und 3:

Bei Patienten mit einem Ependymom ZNS WHO-Grad 2 oder 3 im Bereich des Rückenmarks kann
ebenfalls eine Strahlentherapie (mit oder ohne Chemotherapie) angezeigt sein. Allerdings gibt es
für diese Patienten bisher keine eindeutige Standard-Therapieempfehlung nach der Operation.
Therapieentscheidungen müssen jeweils individuell getroffen

Anmerkung zur Studie SIOP-Ependymom II:
Im Rahmen der Anfang 2019 in Deutschland eröffneten Therapieoptimierungsstudie SIOP-
Ependymom II (siehe Folgeabschnitt zu Studien und Registern) wird geprüft, ob durch Ver-
änderungen der bisherigen Standardtherapie bessere Behandlungsergebnisse erzielt werden
können. Zu diesem Zweck werden Patienten nach dem Zufallsprinzip verschiedenen Therapie-
armen zugeordnet, die einen Vergleich der derzeitig empfohlenen Therapie mit neuen Thera-
pieoptionen ermöglichen (Standard-Therapiearme und Prüfarme). Man bezeichnet diesen Vor-
gang als Randomisierung. Die bei Ihnen / Ihrem Kind durchgeführte Behandlung kann aus die-
sem Grund von den oben dargestellten allgemeinen Therapiekonzepten abweichen.

9. Therapieoptimierungsstudien und Register
Fast alle Kinder und Jugendlichen mit einem Ependymom und auch mit einem Rückfall (Rezidiv)
dieser Erkrankung werden in Deutschland im Rahmen von Therapieoptimierungsstudien oder Re-
gistern behandelt. Therapieoptimierungsstudien sind kontrollierte klinische Studien, die das Ziel
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haben, erkrankte Patienten nach dem jeweils aktuellsten Wissensstand zu behandeln und gleich-
zeitig die Therapiemöglichkeiten zu verbessern und weiter zu entwickeln.

Patienten, die an keiner Studie teilnehmen, entweder weil zum Zeitpunkt ihrer Erkrankung keine
Studie verfügbar ist oder weil sie die Einschlusskriterien einer bestehenden Studie nicht erfüllen,
werden oft in einem sogenannten Register dokumentiert. Ein solches Register dient zunächst dazu,
die Therapie der Patienten wissenschaftlich zu begleiten. Zur Sicherung der optimalen Behandlung
verfasst darüber hinaus die jeweilige Studiengruppe in der Regel detaillierte Empfehlungen und
berät die behandelnden Ärzte bei der Auswahl der optimalen Therapie für den einzelnen Patienten.

Aktuell stehen folgende Therapieoptimierungsstudien und Register zur Verfügung:

• Studie SIOP-Ependymom II: Seit Anfang 2019 können in Deutschland Kinder, Jugendliche und
junge Erwachsene (unter 22 Jahren), die neu an einem Ependymom erkranken, in die interna-
tionale, multizentrische Therapieoptimierungsstudie SIOP-Ependymom II eingeschlossen wer-
den. An der Studie sind circa 60 Behandlungseinrichtungen im Inland und zahlreiche Kliniken
im europäischen Ausland beteiligt. Ziel ist unter anderem, die bisherigen Therapieergebnisse
zu verbessern, europaweit eine möglichst optimale und einheitliche Diagnostik und Behandlung
anzubieten sowie Begleitforschung zu ermöglichen. Die nationale Studienkoordination befindet
sich an der Kinderklinik des Universitätsklinikums Hamburg-Eppendorf unter der Leitung von
Prof. Dr. med. S. Rutkowski.

• I-HIT-MED Register: Ependymom-Patienten unter 22 Jahren, die derzeit oder künftig nicht an
einer klinischen Studie teilnehmen können oder wollen, können in das internationale HIT-MED-
Register (International HIT-MED Registry) gemeldet werden. Diese Patienten erhalten eine in-
dividuelle, das heißt, eine auf ihre Krankheitsform abgestimmte Behandlung. Für die Teilnahme
am I-HIT-MED Register spielt es jedoch keine Rolle, welche Art der Therapie gegeben wird; das
Ziel des Registers ist nicht, eine bestimmte Therapie zu bewerten. Das Register befindet sich
unter der Leitung der HIT-MED-Studienzentrale an der Kinderklinik des Universitätsklinikums
Hamburg-Eppendorf (Studienleiter Prof. Dr. med. Stefan Rutkowski).

10. Prognose
Die Heilungsaussichten eines Patienten mit Ependymom richten sich insbesondere nach der Lage
des Tumors und den Möglichkeiten einer vollständigen Tumorentfernung. Bei Patienten mit einem
vollständig entfernten Ependymom liegen die Überlebensraten nach einer Nachbestrahlung der
Tumorregion, ohne ein Fortschreiten der Erkrankung, zwischen 60 und 85 % nach fünf Jahren und
zwischen 50 und 70 % nach zehn Jahren (progressionsfreies Überleben). Für Patienten mit einem
Resttumor nach der Operation sind die Heilungsaussichten deutlich ungünstiger.

Die Prognose für Patienten mit einem Ependymom des Rückenmarks ist insgesamt günstiger als
die für Patienten mit einem Ependymom des Gehirns. Auch hier können sich allerdings bestimmte
Faktoren (wie Resttumor, Ependymom-Subtyp und jüngeres Alter des Patienten) ungünstig auf die
Überlebensaussichten auswirken.
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Bei Patienten mit Rückfall (Rezidiv) eines Ependymoms werden in der Regel immer die Möglich-
keiten einer erneuten Operation und/oder Bestrahlung geprüft. Es hat sich gezeigt, dass speziel-
le (radiochirurgische) Bestrahlungstechniken (stereotaktische Radiochirurgie) die durchschnittliche
Überlebenszeit verlängern können. Ependymomrezidive sind außerdem bei manchen Patienten
empfindlich gegenüber einer Chemotherapie, so dass auch diese Behandlungsform die Prognose
verbessern kann.

Anmerkung: Bei den oben genannten Überlebensraten für Patienten mit Ependymom handelt
es sich um statistische Größen. Sie stellen nur für 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, lässt sich aus der Statistik nicht vorhersagen.

Der Begriff Heilung muss hier vor allem als „Tumorfreiheit“ verstanden werden. Denn auch wenn
die heute verfügbaren Therapiemethoden zu langfristiger Tumorfreiheit führen können, so können
ein möglicherweise schädigendes Wachstum des Tumors und auch langfristige Nebenwirkungen
der Therapie Spätschäden hervorrufen. Diese erfordern eine langfristige medizinische Betreuung,
gegebenenfalls auch eine intensive Rehabilitation.
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Glossary
Anamnese Krankengeschichte, Entwicklung von Krankheitszeichen; im ärzt-

lichen Anamnesegespräch mit dem Kranken werden Art, Beginn
und Verlauf der (aktuellen) Beschwerden sowie eventuelle Risi-
kofaktoren (z. B. Erbkrankheiten) erfragt.

Audiogramm grafische Darstellung des subjektiven Hörvermögens von Tönen
im Rahmen einer Audiometrie; im (Ton-)Audiogramm aufgezeich-
net wird die Hörempfindlichkeit eines Menschen in verschiedenen
Frequenzbereichen. Die Untersuchung erfolgt unter Mithilfe des
Patienten. Anhand des Audiogramms können Schweregrad, Art
und Ursache einer Hörstörung festgestellt werden; beispielswei-
se gibt es Hinweis darauf, ob ein Hörverlust durch eine gestör-
te Schallübertragung im Mittelohr (Schallübertragungsschwerhö-
rigkeit), eine Störung im Innenohr oder Hörnerv (Schallempfin-
dungsschwerhörigkeit) oder eine kombinierte Form vorliegt. Für
jedes Ohr wird ein eigenes Audiogramm erstellt, i. d. R. vom HNO-
Arzt. Ein von der Norm abweichendes Audiogramm lässt auf ei-
ne Erkrankung des Ohres schließen. Die Erstellung eines Audio-
gramms ist eines von zahlreichen Verfahren zur Gehöruntersu-
chung. beispielsweise gibt sie Hinweis darauf, ob eine gestörte
Schallübertragung im Mittelohr oder eine Störung im Innenohr
oder beides den Hörverlust bedingt.

BERA-Hörtest HNO-ärztliche Untersuchung zur Feststellung von Hörschäden;
sie misst im Wesentlichen die elektrische Aktivität des Hörnervs
und der Hörbahnen zum Hirnstamm und kommt ohne die Mithilfe
des Patienten aus (objektiver Hörtest). Beim BERA-Test (BERA
für engl. "brainstem evoked response audiometry") werden über
einen Kopfhörer bestimmte Hörreize (Töne) abgegeben: Mit Hilfe
eines Elektroenzephalogramms (EEG) wird die Reaktion (in Form
von Hirnströmen, so genannten akustisch evozierten Potentialen)
gemessen. Es handelt sich dabei um die Antwort des Hirnstamms
auf den akustischen Reiz. Die Messung dieser Hirnströme ermög-
licht es, Hörstörungen bzw. Auffälligkeiten im Hirnnerv oder im
Hirnstamm zu erkennen.

Bestrahlung kontrollierte Anwendung ionisierender (hochenergetischer) Strah-
len zur Behandlung von bösartigen Erkrankungen
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bildgebende Verfahren Untersuchungsmethoden, die Bilder vom Körperinneren erzeu-
gen; hierzu zählen z. B. die Ultraschall- und Röntgenuntersu-
chung, die Computertomographie, Magnetresonanztomographie
und Szintigraphie.

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

Bluttransfusion Übertragung von Blut (Vollblut) oder Blutbestandteilen (z. B. Ery-
throzytenkonzentrat, Thrombozytenkonzentrat) von einem Spen-
der auf einen Empfänger;

Chemotherapie hier: Einsatz von Medikamenten (Chemotherapeutika, Zytostati-
ka) zur spezifischen Hemmung von Tumorzellen im Organismus;

Chromosomen Träger des Erbgutes, d. h. der genetischen Information einer Zel-
le; Chromosomen bestehen vor allem aus DNA und Eiweißen und
sind Bestandteile des Zellkerns. Gestalt und Zahl der Chromoso-
men sind artspezifisch. Der Mensch besitzt pro Körperzelle 46
Chromosomen (23 Chromosomenpaare).

Computertomographie bildgebendes, röntgendiagnostisches Verfahren; es erzeugt
durch die computergesteuerte Auswertung einer Vielzahl von
Röntgenaufnahmen aus verschiedenen Richtungen ein Bild. Da-
durch können Schichtaufnahmen von Körperteilen (Tomogram-
me, Quer- oder Längsschnitte des menschlichen Körpers) herge-
stellt werden.

DNA-Methylierung regulatorischer Prozess, der die Aktivität von Genen steuert (epi-
genetische Regulation); dabei werden durch Enzyme Methylgrup-
pen an bestimmte Bausteine (Nukleotide, Nukleinbasen) der DNA
gekoppelt und diese somit chemisch verändert. Da das Grundge-
rüst der Nukleotide erhalten bleibt, handelt es sich nicht um ei-
ne Mutation, sondern um eine so genannte epigenetische Verän-
derung (Modifikation). Fehlerhafte DNA-Methylierungen werden
meist an Tochterzellen weitergegeben und sind damit häufig Ur-
sache von Erkrankungen. Die epigenetische Aktivierung oder Un-
terdrückung von Genen mittels Methylierung kann unter anderem
zur Krebsentstehung beitragen.

Echokardiographie Ultraschalluntersuchung des Herzens zur Überprüfung seiner Lei-
stungsfähigkeit (Herzfunktion); untersucht und beurteilt werden
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u.a. die Lage bzw. Struktur der Herzklappen und -wände, die
Wanddicke des Herzmuskels, die Größe des Herzens und das
ausgeworfene Blutvolumen (Pumpfunktion des Herzens).

Elektroenzephalographie Methode zur Registrierung der elektrischen Gehirnaktivität; das
Elektroenzephalogramm (ebenfalls EEG abgekürzt) ist die gra-
phische Darstellung dieser elektrischen Gehirnaktivität. Durch
seine Auswertung lassen sich Hinweise auf Funktionsstörungen
des Gehirns gewinnen.

Elektrokardiographie Methode zur Registrierung der elektrischen Herzaktivität

elektromagnetisch elektromagnetische Strahlen (auch elektromagnetische Wellen)
bestehen aus gekoppelten elektrischen und magnetischen Fel-
dern; Beispiele elektromagnetischer Strahlung sind Röntgen- und
Gammastrahlung sowie auch Radiowellen, Wärmestrahlung und
Licht.

evozierte Potentiale Untersuchungsmethode, mit der die Leitfähigkeit und damit die
Funktionsfähigkeit von Nervenbahnen getestet werden kann; das
Prinzip beruht auf einer kontrollierten Reizung eines Sinnesor-
gans oder peripheren Nervs (zum Beispiel Augen, Gehör, Tast-
sinn der Haut) und der Überprüfung der dadurch ausgelösten Rei-
zantwort (elektrische Potenzial) in verarbeitenden Regionen des
Zentralnervensystems.

Fontanelle natürliche Knochenlücke des Schädeldachs, die bindegewebig
überdeckt ist und sich normalerweise bis zum zweiten Lebensjahr
schließt

Gehirn der im Kopf gelegene Teil des Zentralnervensystems (ZNS); das
Gehirn liegt geschützt in der Schädelhöhle, wird umhüllt von den
Hirnhäuten und besteht hauptsächlich aus Nervengewebe.

Gehirn-Rückenmark-Flüs-
sigkeit

Flüssigkeit, die von Zellen der Hirnventrikel gebildet wird; sie um-
spült Gehirn und Rückenmark, um diese vor Verletzungen zu
schützen und mit Nährstoffen zu versorgen.

Gen Einheit der Erbinformation im Erbgut der Lebewesen; ein Gen ent-
hält die genetische Information – den Bauplan – für ein bestimm-
tes Genprodukt (Eiweiß oder RNA). In den meisten Organismen
liegt die Gesamtheit aller Gene, das Genom, als Desoxyribonu-
kleinsäurekette (DNS; engl: DNA) vor, die im Zellkern die Chro-
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mosomen bildet. Die Information eines Gens wird durch eine be-
stimmte Reihenfolge der Nukleinsäure-Bausteine Adenin, Gua-
nin, Cytosin und Thymin vermittelt.

Gliazellen Bestandteil des Nervengewebes; Gliazellen bilden in erster Linie
das Stütz-, Hüll- und ernährende Gewebe des Nervensystems.

Großhirn größter und am höchsten entwickelter Gehirnabschnitt; besteht
aus zwei Hirnhälften (Hemisphären), die durch ein dickes Nerven-
bündel (Balken) miteinander verbunden sind. Jede Hirnhälfte ist
auf bestimmte Aufgaben spezialisiert. Die äußerste Schicht des
Großhirns, die Großhirnrinde, beherbergt u. a. die Lern-, Sprech-
und Denkfähigkeit sowie das Bewusstsein und Gedächtnis. Hier
liegen auch die Verarbeitungszentren für Informationen aus den
Sinnesorganen (z. B. Augen, Ohren).

hintere Schädelgrube Teil des knöchernen Schädels, in dem sich unter anderem das
Kleinhirn, ein Teil des Hirnstamms (die Rückseite der Brücke =
Pons), der 4. Hirnventrikel und der Zusammenfluss der venösen
Blutleiter (confluens sinuum) befinden

Hirnstamm Abschnitt des Gehirns, der den Übergang zwischen Gehirn und
Rückenmark bildet; es steuert lebenswichtige Funktionen wie At-
mung, Herzfrequenz und Blutdruck und ist für wichtige Reflexe
wie z. B. den Lidschluss-, Schluck- oder Hustenreflex, den Trä-
nenfluss und die Speichelproduktion zuständig. Hier liegen auch
die Ursprungsorte der Hirnnerven.

Hirnventrikel mit Gehirn-Rückenmark-Flüssigkeit (Liquor cerebrospinalis) ge-
füllte Gehirnkammern; die insgesamt vier Hirnventrikel stellen die
Fortsetzung des Rückenmarkkanals dar, der sich im Gehirn zu
vier Kammern erweitert.

histologisch die Gewebe des Körpers betreffend; bei einer histologischen
(feingeweblichen) Untersuchung werden Gewebeproben nach
spezieller Aufbereitung (Herstellung von Gewebeschnitten und
Anwendung bestimmter Färbetechniken) mit dem Mikroskop un-
tersucht.

Hydrocephalus Fachbegriff für Wasserkopf; er entsteht durch eine Erweiterung
der Flüssigkeitsräume (Ventrikel) des Gehirns aufgrund verschie-
dener Ursachen.
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immunhistochemisch Bei einer immunhistochemischen (immunhistologischen) Unter-
suchung werden mit Hilfe von markierten (z. B. an Farbstoffe ge-
bundenen) Antikörpern Proteine oder andere Zell- bzw. Gewebe-
strukturen sichtbar gemacht.

intensitätsmodulierte Radio-
therapie

moderne Bestrahlungstechnik, die durch eine hochpräzise Vertei-
lung der Strahlendosis im Tumorbereich das umgebende gesun-
de Gewebe maximal vor Strahlenbelastung schützt; die Intensität
der Strahlendosis kann dabei innerhalb des Bestrahlungsfeldes
punktgenau und somit exakt an die zu bestrahlende Region an-
gepasst werden; dies ermöglicht ggf. auch den Einsatz einer hö-
heren Strahlendosis.

Kleinhirn Teil des Gehirns, der zwischen Großhirn und Hirnstamm in der
hinteren Schädelgrube liegt; verantwortlich u. a. für den richtigen
Ablauf aller Körperbewegungen; außerdem maßgeblich an der
Aufrechterhaltung des Gleichgewichts beteiligt.

Kleinhirnbrückenwinkel Nische im hinteren Bereich des Gehirns und ein Teil des Klein-
hirns; dort befinden sich auf engstem Raum die zentralen Antei-
le von zehn der insgesamt zwölf Hirnnerven. Krankhafte Verän-
derungen im Kleinhirnbrückenwinkel können u.a. zu Funktions-
ausfällen der Hirnnerven und des Kleinhirns führen, z.T. mit An-
zeichen eines erhöhten Drucks im Schädelinneren (intracranieller
Druck).

Kontrastmittel Substanzen, mit deren Hilfe die Darstellung von Strukturen und
Funktionen des Körpers in bildgebenden Verfahren verbessert
werden kann; Kontrastmittel werden vor allem in der Röntgendia-
gnostik (Röntgenuntersuchung, Computertomographie), der Ma-
gnetresonanztomografie (MRT) und bei der Ultraschalluntersu-
chung eingesetzt.

körperliche Untersuchung wichtiger Bestandteil diagnostischer Untersuchungen; beinhaltet
u. a. das Abtasten und Abhören bestimmter Körperorgane sowie
das Testen von Reflexen, um Hinweise auf die Art bzw. den Ver-
lauf einer Erkrankung zu erhalten.

Krampfanfälle unkontrollierte, krankhafte Entladungen einzelner Nervenzellen
im Gehirn, die auf die Nachbarzellen überspringen. Man unter-
scheidet zwischen fokalen und generalisierten Krampfanfällen.
Fokale Anfälle beschränken sich auf einen bestimmten Hirnbe-
zirk. Je nach Hirnbezirk sind die Symptome unterschiedlich: z.
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B. Zuckungen einer Körperhälfte, eines Armes oder Beines. Ge-
neralisierte Nervenentladungen breiten sich über weite Hirnberei-
che aus und führen zum Beispiel zu Zuckungen der Gliedmaßen,
plötzlicher Abwesenheit und Bewusstlosigkeit.

Krebsprädispositionssyn-
drom

genetische Erkrankungen, die neben einem erhöhten Tumorrisi-
ko Fehlbildungen und geistige Behinderung umfassen können;
nach aktuellen Erkenntnissen entstehen etwa 10 % der Kre-
bserkrankungen im Kindes- und Jugendalter aufgrund einer be-
kannten erblichen Veränderung bzw. auf der Grundlage eines
Krebsprädispositionssyndroms. Zu den Krebsprädispositionssyn-
dromen zählen u. a. das Louis-Bar-Syndrom (= Ataxia telean-
giectatica), das Beckwith-Wiedemann-Syndrom, das Down-Syn-
drom, das Hippel-Lindau-Syndrom, das Li-Fraumeni-Syndrom,
das MEN-Syndrom, die Neurofibromatose und das WAGR-Syn-
drom. Auch die familiäre Form des Retinoblastoms gehört dazu.

Leukämie bösartige Erkrankung des blutbildenden Systems und häufigste
Krebserkrankung bei Kindern und Jugendlichen (mit ca. 33%);
je nach Herkunft der bösartigen Zellen unterscheidet man lym-
phoblastische und myeloische Leukämien. Abhängig vom Krank-
heitsverlauf (schnell oder langsam) werden akute und chronische
Leukämien unterschieden.

Lumbalpunktion Einstich in den Wirbelkanal im Bereich der Lendenwirbelsäule,
z. B. zur Entnahme von Gehirn-Rückenmark-Flüssigkeit (Liquor)
oder zwecks Verabreichung von Medikamenten (so genannte in-
trathekale Behandlung); bei einer Krebserkrankung kann eine
Entnahme und Untersuchung von Liquor dem Nachweis bösarti-
ger Zellen dienen; bei erhöhtem Hirndruck aufgrund eines ZNS-
Tumors dient die Liquorentnahme ggf. auch einer Druckentla-
stung.

Lymphknoten kleine linsen- bis bohnenförmige Organe, die zum körpereigenen
Abwehrsystem gehören und sich an vielen Stellen des Körpers
befinden; sie dienen als Filterstationen für das Gewebewasser
(Lymphe) einer Körperregion und enthalten Zellen des Immunsy-
stems.

Magnetresonanztomogra-
phie

bildgebendes Verfahren; sehr genaue, strahlenfreie Untersu-
chungsmethode zur Darstellung von Strukturen im Inneren des
Körpers; mit Hilfe magnetischer Felder werden Schnittbilder des
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Körpers erzeugt, die meist eine sehr gute Beurteilung der Organe
und vieler Organveränderungen ermöglichen.

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

Metastase hier: Tochtergeschwulst, Tumorabsiedlung; Tumor, der durch
Verschleppung von Tumorzellen aus einem anderen Bereich des
Körpers entstanden ist; insbesondere bei bösartigen Geschwul-
sten (Krebs)

Metastasierung Sammelbezeichnung für einen Krankheitsprozess, bei dem ei-
ne Absiedlung der kranken Zellen über den Blutweg und / oder
das lymphatische System in ursprünglich gesunde Körperregio-
nen stattfindet

Mikroskop Instrument, das ermöglicht, Objekte oder bestimmte Strukturen
von Objekten, die für das menschliche Auge nicht sichtbar sind,
vergrößert anzusehen

molekular die Ebene der Moleküle betreffend

molekulargenetisch Struktur, Bildung, Entwicklung, Funktion und Wechselwirkungen
von Zellen und Zellbausteinen (z. B. Nukleinsäuren, Proteine) auf
molekularer Ebene betreffend; im Mittelpunkt stehen die Analyse
der in den Nukleinsäuren (DNA und RNA) gespeicherten Erbin-
formation und deren Verarbeitung im Rahmen der Proteinsynthe-
se sowie die Genregulation.

Neurofibromatose erbliche Erkrankung, die zu Tumoren der Nervenscheiden, der
Hirnhäute und der Glia (dem "Bindegewebe" des Nervensystems)
führt. Klinisch und molekulargenetisch lassen sich zwei Formen
der Neurofibromatose unterscheiden, die durch unterschiedliche
genetische Defekte hervorgerufen werden: 1. Die periphere Neu-
rofibromatose (NF1, auch Recklinghausen-Krankheit): Diese ist
durch so genannte Cafe-au-lait-Flecken auf der Haut und eine
Veranlagung für verschiedene Tumoren gekennzeichnet (u. a.
Neurofibrome, Gliome des Sehnervs, Irishamartome sowie Astro-
zytome und Phäochromozytome). 2. Die zentrale Neurofibroma-
tose (NF2): Sie ist durch meist (beidseitige) Neurinome des Hör-
nervs (Acusticus) charakterisiert, die zu Taubheit, Gesichtsläh-
mungen und geistigen Störungen führen können. Ebenso besteht
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ein erhöhtes Risiko für Tumoren (u. a. Astrozytome, spinale Epen-
dymome). Die Neurofibromatose gehört zu den so genannten
Phakomatosen.

Operation chirurgischer Eingriff am oder im Körper eines Patienten zwecks
Behandlung, seltener auch im Rahmen der Diagnostik; der chir-
urgische Eingriff erfolgt mit Hilfe spezieller Instrumente, im Allge-
meinen unter Narkose.

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

Prognose Vorhersage, Voraussicht auf den Krankheitsverlauf, Heilungsaus-
sicht

Prognosefaktoren Faktoren, die eine ungefähre Einschätzung des weiteren Krank-
heitsverlaufs (d. h. der Prognose) erlauben;

Protonenstrahlung aus Protonen bestehende dreidimensionale Bestrahlung; Proto-
nenstrahlung wird bei der Behandlung von Tumoren eingesetzt.
Dabei wird der Großteil der Strahlenenergie punktgenau an der
gewünschten Stelle im Tumor abgegeben; das umgebende ge-
sunde Gewebe wird durch die geringe Energiestreuung geschont.

Protonentherapie moderne Form der Strahlentherapie unter Verwendung von Pro-
tonen zur Behandlung von bösartigen Tumoren; gegenüber der
konventionellen Strahlentherapie mit Photonen hat sie verschie-
dene Vorteile, u.a. ist sie mit einer noch höheren Zielgenauigkeit
verbunden, die zu geringeren Nebenwirkungen und somit einer
wirksameren Tumorbehandlung führen kann.

Rehabilitation medizinische, soziale, psychosoziale und berufliche Maßnahmen
nach einer Erkrankung zur Wiedereingliederung in Gesellschaft,
Beruf und Privatleben, die u. a. die Wiederherstellung von Fähig-
keiten durch Übungsbehandlung, Prothesen und / oder apparati-
ve Hilfsmittel umfassen können

Retinoblastom bösartiger Tumor der Augen-Netzhaut (Retina), der fast aus-
schließlich bei Kindern auftritt; insgesamt kommt das Retinobla-
stom im Kindes- und Jugendalter – mit 2 % aller Krebserkrankun-
gen – selten vor. Es gibt erbliche und nicht-erbliche Formen der
Erkrankung. Sowohl ein als auch beide Augen können betroffen
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sein (unilaterales bzw. bilaterales Retinoblastom). In sehr selte-
nen Fällen kann ein erbliches Retinoblastom auch gemeinsam mit
einem Hirntumor (z. B. einem Pineoblastom) auftreten; in diesem
Fall spricht man von einem trilateralen Retinoblastom.

Rezidiv Rückfall, Wiederauftreten einer Erkrankung nach Heilung

Rückenmark Teil des Zentralnervensystems; seine Hauptaufgabe ist die Nach-
richtenvermittlung zwischen Gehirn und anderen Körperorganen.
Das Rückenmark wird von den drei Rückenmarkshäuten und dem
knöchernen Wirbelkanal schützend umhüllt.

solide fest

stereotaktisch punktförmig genaues Berühren oder Erreichen einer bestimmten
Region im Körper mit Hilfe bildgebender Verfahren (z. B. Com-
putertomographie, Kernspintomographie) und Computerberech-
nung , z.B. zur Entnahme von Gewebe oder im Rahmen einer
Behandlung

Symptom Krankheitszeichen

Therapieoptimierungsstudie kontrollierte klinische Studie, die der optimalen Behandlung der
Patienten dient und gleichzeitig die Behandlungsmöglichkeiten
verbessern und weiterentwickeln soll; die Therapieoptimierung ist
dabei nicht nur auf eine Verbesserung der Heilungsaussichten,
sondern auch auf eine Begrenzung behandlungsbedingter Ne-
benwirkungen und Spätfolgen ausgerichtet.

Tumor Geschwulst, sowohl gutartig (benigne) als auch bösartig (mali-
gne)

WHO-Klassifikation von der Weltgesundheitsorganisation (WHO) erarbeitete interna-
tionale Standards zur Einteilung (Klassifikation), Diagnose und
differenzierten Unterscheidung verschiedener (bösartiger) Er-
krankungen

Zelle kleinste Bau- und Funktionseinheit von Organismen mit der Fä-
higkeit zu Stoffwechselleistungen, Reizbeantwortung, unwillkürli-
cher Muskelbewegung und Vermehrung; jede Zelle enthält einen
Zellkern und einen Zellkörper (Zytoplasma) und ist äußerlich be-
grenzt durch die Zellmembran.
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Zentralnervensystem umfasst Gehirn und Rückenmark und wird vom so genannten pe-
ripheren Nervensystem abgegrenzt; als zentrales Integrations-,
Koordinations- und Regulationsorgan dient es der Verarbeitung
von äußeren Sinneseindrücken sowie von Reizen, die vom Orga-
nismus selbst produziert werden.

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

Zwischenhirn lebenswichtiger Teil des Gehirns mit Funktion für zahlreiche Le-
bensvorgänge; schließt sich an den Hirnstamm in Richtung Groß-
hirn an und besteht aus funktionell unterschiedlichen Abschnit-
ten. Der "Thalamus" z. B. entscheidet, welche Sinneseindrücke
ins Bewusstsein dringen sollen und leitet sie an die entsprechen-
den Verarbeitungszentren weiter. Der "Hypothalamus" dient als
Vermittler zwischen Hormon- und Nervensystem und steuert u. a.
wichtige Stoffwechselvorgänge (z. B. Wärme-, Wasserhaushalt,
Kohlenhydrat-, Fett-, Proteinstoffwechsel, Blutdruck). Mit der Hir-
nanhangsdrüse, der Hypophyse, reguliert er die Aktivität unter-
geordneter Drüsen. Andere Teile des Zwischenhirns sind z. B.
für Muskelaktivitäten und für die Steuerung des Tag-Nacht-Rhyth-
mus mit verantwortlich.

Zytostatika zellwachstumshemmende Medikamente; Zytostatika können auf
den Stoffwechsel verschiedenartiger Zellen einwirken und diese
dadurch vernichten und/oder deren Vermehrung verhindern. Be-
troffen sind insbesondere Zellen, die sich häufig teilen.
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