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Wilms-Tumor (Nephroblastom) -
Kurzinformation

1.

Krankheitsbild

Der Wilms-Tumor, auch Nephroblastom genannt (Nephro- fir Niere, -blastom fir Tumor), ist ein
bdsartiger solider Tumor der Niere. Er ist nach dem Heidelberger Chirurgen Max Wilms benannt,
der sich um 1900 besonders mit dieser Krankheit befasste und sie ausfuhrlich beschrieb.

Der Wilms-Tumor entsteht durch eine Entartung von primitivem Gewebe. Er erinnert an
embryonales Nierengewebe und ist aus unterschiedlichen Gewebearten zusammengesetzt. Meist
enthalt der Tumor unreife Vorlauferzellen (Blastem) der Niere; es kdnnen aber auch andere, unter-
schiedlich ausgereifte Gewebetypen vertreten sein, so zum Beispiel Bindegewebe, Muskel-, Knor-
pel- und Epithelgewebel. Wilms-Tumoren werden daher auch als ,Mischtumoren® bezeichnet.

Die Bdsartigkeit der Wilms-Tumoren besteht in ihrem raschen Wachstum und in ihrer Neigung,
frihzeitig Tochtergeschwillste (Metastasen) zu bilden. Etwa 15 % (in Deutschland dank der
Vorsorgeuntersuchungen im Kindesalter nur circa 11 %) der Patienten mit Wilms-Tumor haben
bereits bei der Diagnosestellung Metastasen. Hiervon sind vor allem Lymphknoten in der
Umgebung der Niere sowie die Lunge betroffen. Nur vereinzelt finden sich Metastasen in der
Leber, bei sehr fortgeschrittener Erkrankung auch in den Knochen, dem Zentralnervensystem oder
auBerhalb des Bauchraumes. Bei ungefahr 5 % der Kinder treten Wilms-Tumoren von Anfang an
nicht nur in einer, sondern in beiden Nieren auf. Ausgangsgewebe kdnnen in diesen Fallen so
genannte nephrogene Reste sein. Darunter versteht man unreifes, embryonales Nierengewebe,
das als Vorstufe des Wilms-Tumors gilt.

Haufiger als andere Tumorerkrankungen im Kindesalter tritt das Nephroblastom gemeinsam mit
bestimmten weiteren Fehlbildungen und/oder mit erblichen Krebssyndromen auf (siehe Abschnitt
L,Ursachen®).

Haufigkeit

Der Wilms-Tumor macht, je nach berticksichtigter Altersspanne (0-14 Jahre oder 0-17 Jahre), etwa
5,4 % beziehungsweise 4,2 % aller Krebserkrankungen im Kindes- und Jugendalter aus. Er ist der
haufigste Nierentumor bei Kindern und gehdrt auch insgesamt zu den haufigeren soliden Tumoren
dieser Altersgruppe. In Deutschland erkranken nach Angaben des Deutschen Kinderkrebsregisters
(Mainz) jahrlich etwa 95 Kinder und Jugendliche unter 18 Jahren neu an einem Wilms-Tumor. Damit
sind pro Jahr acht bis neun von 1.000.000 Kindern bis zum vollendeten 17. Lebensjahr von dieser
Krankheit betroffen.
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Da Wilms-Tumoren embryonale Tumoren sind, kommen sie vor allem im friihen Kindesalter vor:
Etwa 60 % der Patienten sind zwischen 1 und 4 Jahre alt; 15 % der betroffenen Patienten sind
Sauglinge. Das durchschnittliche Erkrankungsalter liegt bei 3 Jahren. Madchen erkranken etwas
haufiger als Jungen. Ein Wilms-Tumor kann aber auch bei alteren Kindern und Jugendlichen
vorkommen. Selten tritt er bei Erwachsenen auf.

Ursachen

Die Ursachen fir die Entstehung eines Wilms-Tumors sind noch weitgehend ungeklart. Bekannt
ist jedoch, dass an der Entwicklung dieser Tumoren Veradnderungen bestimmter Gene und
Chromosomen beteiligt sind. Am besten untersucht ist bislang das so genannte Wilms-Tumorgen
1 (WT1-Gen) auf Chromosom 11. Es spielt unter anderem eine SchllUsselrolle bei der normalen
Nierenentwicklung und kann, wenn es in veranderter Form vorliegt, zur Tumorbildung und
anderen Fehlbildungen fuhren. Weitere Wilms-Tumorgene sind sowohl auf Chromosom 11 als
auch auf anderen Chromosomen gefunden worden. Auch andere chromosomale Veranderungen
kénnen das Risiko fur die Entwicklung eines Wilms-Tumors erhdhen. Nach heutigem Wissen
missen mehrere genetische Veranderungen (Mutationen) zusammenwirken, bevor ein Wilms-
Tumor entsteht.

Wilms-Tumoren kommen haufig (mit 10-15 %) bei Kindern mit einem so genannten
Krebspréadispositionssyndrom vor, einer genetisch bedingten Erkrankung, die unter anderem mit
einer erblichen Veranlagung fiir Tumoren einhergeht. Krebspradispositionssyndrome, die bei der
Entstehung eines Wilms-Tumors eine Rolle spielen kénnen, sind zum Beispiel das WAGR-
Syndrom, das Beckwith-Wiedemann-Syndrom (BWS) und die Hemihypertrophie, das Denys-
Drash-Syndrom (DDS) das Perlman-Syndrom und andere, noch seltenere Syndrome. All diese
Syndrome, die insgesamt nur bei einem kleinen Teil der Patienten eine Rolle spielen, sind
durch ein erhdhtes Risiko fur einen Wilms-Tumor und verschiedene begleitende Fehlbildungen
gekennzeichnet.

Dariiber hinaus gibt es Familien, in denen Wilms-Tumoren aufgrund unterschiedlicher erblicher
Veranlagungen gehauft auftreten, ohne dass gleichzeitig Anomalien im Rahmen eines Syndroms
vorliegen. Das betrifft etwa 1-2 % aller Kinder mit Wilms-Tumor, vornehmlich jene, die an
beidseitigen (bilateralen) Tumoren erkrankt sind. Bei der Mehrheit der Patienten tritt die Krankheit
allerdings neu (sporadisch) auf. Das heilt, es liegt weder ein erbliches Krebssyndrom noch eine
Veranlagung fur diese Erkrankung innerhalb der Familie. Umweltfaktoren spielen nach heutigem
Erkenntnisstand keine Rolle bei der Entstehung eines Wilms-Tumors.

Gut zu wissen: Fur Patienten mit genetisch bedingter Veranlagung fur die Entwicklung eines
Wilms-Tumors gelten spezielle Vorsorge-Malinahmen zur friihzeitigen Erkennung eventueller
Tumoren. Auch ist eine genetische Beratung bei einem Humangenetiker notwendig (siehe
Abschnitt ,Diagnose®).
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Krankheitszeichen

Wilms-Tumoren bereiten zunachst keine Beschwerden oder Schmerzen. Die betroffenen Kinder
haben meist einen vorgewdlbten ,dicken® Bauch, der oft zunachst als Zeichen guter Erndhrung
verkannt wird. In circa 10 % der Falle tastet der Kinderarzt bei einer Vorsorgeuntersuchung
ganz zufallig einen Bauchtumor, ohne dass sonstige Krankheitszeichen (Symptome) vorliegen.
Selten sind Bauchschmerz oder blutiger Urin (Hdmaturie) das erste Symptom der Erkrankung. In
einigen Fallen kdnnen neu aufgetretene Riickenschmerzen auf einen Nierentumor hinweisen. Auch
Fieber, Verdauungsstérungen (wie Verstopfung oder Durchfall), Gewichtsverlust, Bluthochdruck
sowie Husten infolge von Lungen-Metastasen kénnen auftreten. Darlber hinaus ist auf bestimmte
begleitende Fehlbildungen oder erbliche Syndrome zu achten (siehe Abschnitt "Ursachen").

Diagnose

Findet der (Kinder-)Arzt durch Krankheitsgeschichte (Anamnese) und kérperliche Untersuchung
Hinweise auf einen Wilms-Tumor beziehungsweise allgemein auf einen Nierentumor, wird er den
Patienten in ein Krankenhaus iberweisen, das auf diese Form der Krebserkrankung spezialisiert
ist (kinderonkologische Behandlungseinrichtung). Denn bei Verdacht auf einen Nierentumor sind
verschiedene Untersuchungen notwendig, zunachst um die Diagnose zu sichern, dann aber auch
um festzustellen, um welche Form der Erkrankung es sich genau handelt und wie weit sie sich
ausgebreitet hat. Die Klarung dieser Fragen ist Voraussetzung fir eine optimale Behandlung und
fur die Einschatzung der Prognose des Patienten.

5.1. Bildgebende Untersuchungen zum Tumornachweis

Die wichtigste Rolle bei der Diagnosestellung spielen — neben der Kkoérperlichen
Untersuchung — bildgebende Verfahren wie die Ulfraschalluntersuchung (Sonographie), die
Magnetresonanztomographie (MRT) und gegebenenfalls die Computertomographie (CT) (mit und
ohne Kontrastmittel). Mit Hilfe dieser Untersuchungen kann ein ,Wilms-Tumor® mit Gber 95-
prozentiger Sicherheit von anderen mdglichen Erkrankungen der Niere unterschieden werden.
Hierzu zahlen zum einen niereneigene Tumoren wie das Klarzellensarkom, der Rhabdoidtumor der
Niere, das Nierenzellkarzinom, das kongenitale mesoblastische Nephrom und weitere sehr seltene
Nierentumoren; daneben treten selten andere bdsartige Tumoren in der Niere auf, zum Beispiel
Lymphome, ein Neuroblastom und, sehr selten, Sarkome. Auch die GroRe und Ausbreitung des
Tumors, also das Krankheitsstadium, lassen sich sehr genau feststellen.

Voraussetzung fir eine moglichst exakte Diagnose ist allerdings, dass die Untersuchungen von
guter Qualitat sind und von einem erfahrenen Arzt durchgefiihrt werden. Dies ist deshalb so wichtig,
weil in Europa (im Gegensatz zu Nordamerika) die feingewebliche Sicherung der Diagnose, also die
Entnahme und Untersuchung von Tumorgewebe, meist erst im Anschluss an eine medikamentdse
Vorbehandlung (praoperative Chemotherapie) erfolgt (siehe Abschnitt zur Gewebeentnahme).
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5.2. Weitere Untersuchungen zur Diagnosesicherung und zur
Feststellung von Metastasen

Bisweilen reichen die oben genannten bildgebenden Verfahren allein nicht aus, um einen
Wilms-Tumor ausreichend sicher von anderen Erkrankungen, zum Beispiel einem Neuroblastom,
abzugrenzen. In diesem Fall kbnnen weitere Untersuchungen erforderlich sein: zur Unterscheidung
von einem Neuroblastom beispielsweise eine Szintigraphie mit der schwach radioaktiv markierten
Substanz 123Iod-meta-lodbenzylguanidin (123I-MIBG-Szintigraphie) oder auch die Suche nach
bestimmten Tumormarkem, die bei Neuroblastomen vorkommen, bei einem Wilms-Tumor aber
nicht.

Andere Untersuchungen dienen dem Nachweis beziehungsweise Ausschluss von Metastasen. Flr
die Suche nach Lungenmetastasen ist eine Computertomographie des Brustraumes notwendig. Bei
Verdacht auf Metastasen in Leber, Bauchraum oder Gehirn wird eine Magnetresonanztomographie
durchgefiihrt.

5.3. Behandlungsvorbereitende Untersuchungen

Je nach Art der geplanten Behandlung kommen vor Therapiebeginn weitere Untersuchungen hinzu,
um Zustand und Funktion bestimmter Organe zu Uiberprifen. Vor einer Chemotherapie gehort dazu
vor allem die Uberpriifung der Herzfunktion (Echokardiographie)), der Hérfunktion (Audiometrie)
und der Nierenfunktion (nuklearmedizinische Nierenfunktionsdiagnostik). Veranderungen, die
mdglicherweise im Laufe der Therapie auftreten, kdnnen aufgrund solcher Ausgangsbefunde
besser beurteilt und bei der Behandlung entsprechend berlcksichtigt werden.

5.4. Gewebeentnahme

Eine Gewebeentnahme (Biopsie) mit anschlieRender feingeweblicher (histologischer) und
molekulargenetischer Untersuchung des Tumorgewebes ist — bei eindeutiger bildgebender
Diagnose — erst nach einer vier- bis sechswochigen prdoperativen Chemotherapie erforderlich. Sie
erfolgt dann im Rahmen der Operation, bei der der Tumor entfernt wird. Nur in Ausnahmefallen
wird bereits zu Beginn Gewebe durch eine Stanz- oder Feinnadelbiopsie entnommen.

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

5.5. Vorsorge bei erblich bedingtem Tumorrisiko

Patienten, die an bestimmten erblichen Veranlagungen fiir eine Tumorerkrankung
(Krebspradispositionssyndrom) leiden (siehe Abschnitt ,Ursachen®), kdnnen einen Wilms-Tumor
und/oder eine Nephroblastomatose, eine Vorstufe des Wilms-Tumors, entwickeln. Auch das Risiko
far einen beidseitigen Tumor (bilaterales Nephroblastom) ist in diesem Fall erhoht. Dartber hinaus
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kann es bei bestimmten Syndromen (zum Beispiel Denys-Drash-Syndrom) friihzeitig zu einer
Nierenfunktionsstérung oder gar einem Nierenversagen kommen.

Aus den genannten Griinden wird fir Patienten mit einem pradisponierenden Syndrom oder einer
Fehlbildung der Nieren, die mit einem erhdhten Risiko fur einen Wilms-Tumor einhergehen, eine
vierteljahrliche klinische und bildgebende Untersuchung mittels Ultraschall empfohlen. Wegen des
erhohten Risikos einer beidseitigen Tumorentwicklung bei solchen Syndromen werden einseitige
Nephroblastome wie beidseitige Nephroblastome behandelt. Fiir alle Patienten mit einem Syndrom
oder einem familidren Nephroblastom empfiehlt sich nach humangenetischer Beratung eine
molekulargenetische Abklarung.

6. Therapieplanung

Nachdem die Diagnose feststeht, erfolgt die Therapieplanung. Um eine moglichst individuelle, auf
den Patienten zugeschnittene (risikoadaptierte) Behandlung durchfiihren zu kdnnen, beriicksichtigt
das Behandlungsteam bei der Planung bestimmte Faktoren, die die Prognose des Patienten
beeinflussen (so genannte Risiko- oder Prognosefaktoren).

Die wichtigsten Prognosefaktoren bei Patienten mit einem Wilms-Tumor sind:

» das Krankheitsstadium: das heil’t, die Ausbreitung des Tumors zum Zeitpunkt der Diagnose
und das Ausmal der Tumorentfernung im Rahmen der Operation;

» die Unterform des Wilms-Tumors: das heifdt, die feingeweblichen Eigenschaften des Tumors,
die Aufschluss Uber sein Wachstumsverhalten und somit seine Bosartigkeit geben kénnen.

Fir die Prognose des Patienten ist auch wichtig, wie gut die Erkrankung auf die préoperative
Chemotherapie anspricht; Krankheitsstadium und Unterformen des Tumors spielen dabei
eine entscheidende, aber nicht die alleinige Rolle. Die Wissenschaftler haben zum Beispiel
herausgefunden, dass neben den feingeweblichen auch die molekulargenetischen Eigenschaften
des Tumors die Entwicklung der Krankheit beeinflussen kdnnen. So scheinen bestimmte Gen- und
Chromosomenveranderungen im Tumorgewebe mit einer schlechteren Prognose einherzugehen.

Die verschiedenen Faktoren flielen mit unterschiedlicher Gewichtung in die Behandlungsplanung
ein mit dem Ziel, fur jeden Patienten durch die Auswahl der jeweils adaquaten Therapie das
bestmdgliche Behandlungsergebnis zu erreichen.

6.1. Einteilung des Wilms-Tumors nach Krankheitsstadien

Das Krankheitsstadium eines Patienten mit Wilms-Tumor ist ein wichtiges Kriterium bei der
Wahl der geeigneten Behandlungsstrategie. Bei der Einteilung nach Krankheitsstadien wird
bertcksichtigt, ob der Tumor die Tumorkapsel schon Uberschritten hat oder nicht, ob Blutgefalle
oder benachbarte Lymphknoten befallen sind oder gar Fern-Metastasen vorliegen und letztlich, ob
eine oder beide Nieren betroffen sind.

Wichtig bei der Definition des Stadiums ist aul’erdem, ob der Tumor durch eine Operation
vollstandig entfernt werden kann oder nicht. Aus diesem Grund ist die exakte Beurteilung des
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Krankheitsstadiums erst nach dem operativen Eingriff mdglich. Vor Beginn der Behandlung erfolgt
(anhand der bildgebenden Untersuchungen zum Zeitpunkt der Diagnose) in einer vorlaufigen
Einteilung die Unterscheidung zwischen lokalisierten Tumoren in einer Niere, Tumoren mit
Metastasen und Tumoren mit beidseitigem Nierenbefall.

Nach der in Deutschland Ublichen Stadieneinteilung nach S/OP (der Internationalen
Fachgesellschaft fur Krebserkrankungen im Kindes- und Jugendalter) werden funf verschiedene
Krankheitsstadien beim Wilms-Tumor unterschieden (siehe Tabelle im Anschluss).

Erkrankungsstadien (Tumorstadien) beim Wilms-Tumor

Krankheitsstadien Definition

Stadium | Der Tumor ist auf die Niere beschrankt. Die
Tumorkapsel wird nicht Uberschritten. Der
Tumor kann vollstandig entfernt werden.

Stadium |l Der Tumor Gberschreitet die Tumorkapsel.
Der Tumor kann vollstandig entfernt werden.
Lymphknoten sind nicht befallen.

Stadium Il Der Tumor kann nicht vollstandig entfernt
werden oder regionale Lymphknoten sind
befallen oder es liegt eine Tumorruptur (Riss
in der Gewebestruktur) vor. Es liegen keine
Fernmetastasen vor.

Stadium IV Es liegen Fernmetastasen vor, unter anderem
in Lunge, Leber, Knochen und/oder Gehirn.

Stadium V Beidseitiges (bilaterales) Nephroblastom

Anmerkung zur Stadieneinteilung: Auch fiir die Stadien IV und V wird ein lokales Stadium
(I-111) bestimmt, denn dieses ist ausschlaggebend daflr, welche Therapie nach der Operation
(postoperativ) gewahlt wird. Wenn ein beidseitiger Wilms-Tumor vorliegt, ist der Tumor mit dem
hdchsten lokalen Stadium fiir die Wahl der postoperativen Therapie relevant.

6.2. Einteilung des Wilms-Tumors nach feingeweblichen
Eigenschaften

Wilms-Tumoren kdénnen feingeweblich (histologisch) sehr unterschiedlich aufgebaut sein, je
nachdem, aus welchen Gewebearten sie bestehen und wie ausgereift (differenziert) die Zellen
der einzelnen Gewebe sind. Der Gewebe-Aufbau des Tumors steht wiederum in engem
Zusammenhang damit, wie gut die Erkrankung behandelt werden kann und wie gut folglich die
Prognose des Patienten ist. Aus diesem Grund ist es fur die Therapieplanung entscheidend
zu wissen, welche Unterform (Subtyp) des Wilms-Tumors beim einzelnen Patienten vorliegt —
beziehungsweise ob es sich Uberhaupt um einen Wilms-Tumor oder einen anderen Tumor handelt.

Anhand der feingeweblichen Eigenschaften (Histologie) werden Wilms-Tumoren in drei groRRe
Gruppen eingeteilt, die die Bdsartigkeit (Malignitat) der Krankheit widerspiegeln:

* Nephroblastom — niedriger Malignitatsgrad (ginstige Histologie )

* Nephroblastom — intermediarer Malignitatsgrad (Standardhistologie)
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* Nephroblastom — hoher Malignitatsgrad (unglinstige Histologie)

Jeder dieser drei Gruppen werden bestimmte Unterformen des Wilms-Tumors zugeordnet. Welche
Unterformen das im Einzelnen sind, also wie die Einteilung (Klassifikation) genau erfolgt, richtet sich
danach, ob das Tumorgewebe vor oder nach einer Chemotherapie untersucht und bewertet wird. In
Deutschland und in anderen europaischen Landern ist bei der Mehrheit der Patienten Letzteres der
Fall: Die Gewebeentnahme und -untersuchung erfolgen nach einer prdoperativen Chemotherapie.

7. Behandlung

Die Behandlung eines Patienten mit Wilms-Tumor muss in einer kinderonkologischen
Behandlungseinrichtung erfolgen. Dort ist das hoch qualifizierte Fachpersonal (Arzte,
Fachpflegekrafte) auf die Behandlung krebskranker Kinder spezialisiert und mit den modernsten
Therapieverfahren vertraut. Dariliber hinaus stehen die Arzte dieser Klinikabteilungen in
fachorientierten Arbeitsgruppen in standiger, enger Verbindung miteinander und behandeln ihre
Patienten nach gemeinsam entwickelten und stetig weiter verbesserten Therapieplanen.

Das Ziel der Behandlung ist, eine Heilung des Patienten zu erreichen und dabei das Risiko
therapiebegleitender Nebenwirkungen und Spatfolgen so gering wie madglich zu halten.

7.1. Behandlungsmethoden

Die Behandlung eines Patienten mit Wilms-Tumor besteht in erster Linie aus einer Kombination
von Operation und Chemotherapie; selten erfolgt zusatzlich eine Strahlentherapie.

Meist wird die Therapie mit einer Chemotherapie eingeleitet, um den Tumor zu verkleinern und
somit besser operierbar zu machen. Bei manchen Patienten beginnt die Behandlung mit der
Operation. Der chirurgische Eingriff hat zum Ziel, den Tumor und eventuell auch Metastasen
zu entfernen. In der Regel schlielt sich an die Operation eine (weitere) Chemotherapie an. In
Abhangigkeit vom Tumorstadium nach der Operation und/oder bei Metastasen kann zusatzlich eine
Bestrahlung der Tumorregion erforderlich sein.

Welche Behandlungsstrategie im Einzelfall angewandt wird, richtet sich nach den Ergebnissen
der feingeweblichen Untersuchung (Unterform des Wilms-Tumors) und dem Ausbreitungsstadium
des Tumors nach der Operation (Tumorstadium). Je bdsartiger der Tumor ist und je weiter
fortgeschritten die Krankheit, umso komplexer und intensiver wird die Therapie sein. Da
die Behandlung eines Wilms-Tumors mit akuten Nebenwirkungen einhergehen kann, erfolgen
wahrend der Behandlung unterstiitzende TherapiemalRnahmen (Supportivtherapie), die der
Vorbeugung und/oder Behandlung dieser Begleiteffekte dienen. Hier finden Sie Informationen zur
Supportivtherapie sowie hilfreiche Empfehlungen fiir zu Hause.

7.2. Behandlungsablauf

Die folgenden Therapiephasen werden nach den derzeitigen Behandlungsrichtlinien der
internationalen und deutschen Fachgesellschaft fir Krebserkrankungen (S/IOP und GPOH)
unterschieden:
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7.2.1. Chemotherapie vor der Operation

In Deutschland und anderen europaischen und auflereuropaischen Landern wird die Therapie
bei allen Patienten, die liber sechs Monate und unter 16 Jahre alt sind, mit einer Chemotherapie
eingeleitet. Es hat sich gezeigt, dass durch eine solche prdoperative Chemotherapie der Tumor
meist verkleinert und anschlieBend besser operiert werden kann. Dariber hinaus verringert sich das
Risiko, dass der Tumor wahrend der Operation platzt und Tumormaterial im Bauchraum verstreut
wird. Auch auf eine Bestrahlung im Anschluss an die Operation kann haufiger verzichtet werden.

Um moglichst alle bdsartigen Tumorzellen zu vernichten, wird eine Kombination verschiedener
zellwachstumshemmender Medikamente (Zytostatika) eingesetzt, die sich bei der Bekdmpfung von
Wilms-Tumoren als besonders wirkungsvoll erwiesen haben. Hierzu gehdren in erster Linie die
Medikamente Vincristin und Actinomycin D (Dactinomycin). Bei manchen Patienten (zum Beispiel
mit metastasiertem oder hochmalignem Wilms-Tumor) kommt zusatzlich noch ein Anthrazyklin
(Doxorubicin) zum Einsatz. Die Dauer der praoperativen Chemotherapie betragt in der Regel vier
Wochen, bei Patienten mit metastasiertem Wilms-Tumor sechs Wochen und bei beidseitigem
Tumor bis zu maximal zwdélf Wochen.

Bei Patienten, die an einem beidseitigen Wilms-Tumor erkrankt sind, wird die Behandlungsdauer
individuell festgelegt, denn das Ziel ist in diesem Fall vor allem, dass der Tumor beidseits
nierenerhaltend operiert werden kann. Zu diesem Zweck kann auch eine Intensivierung der
praoperativen Chemotherapie durch weitere Zytostatika (wie Etoposid und Carboplatin) angezeigt
sein. Das Gleiche gilt auch fur Patienten mit einer Veranlagung fur die Entwicklung eines
Nephroblastoms (pradisponierendes Syndrom): Auch hier wird der Erhalt von mdglichst viel
funktionierendem Nierengewebe angestrebt.

Bei Sauglingen unter sechs Monaten und Jugendlichen tber 16 Jahre erfolgt vor der Operation
keine Chemotherapie. Der Grund dafiir ist, dass in diesen Altersgruppen haufig andere Arten
von Nierentumoren auftreten (zum Beispiel ein kongenitales (angeborenes) mesoblastisches
Nephrom oder ein Nierenzellkarzinom), die anders behandelt werden mussen. Die Operation mit
Entfernung des gesamten Tumors und die anschlieRende Untersuchung durch den Pathologen sind
entscheidend, damit die Art des Tumors und das lokale Tumorstadium festgestellt werden kénnen,
um dann die richtige Behandlung einzuleiten.

7.2.2. Operation

Mit der Operation wird das Ziel verfolgt, den Tumor vollstandig zu entfernen, Tumormaterial fir die
feingewebliche und molekulargenetische Untersuchung zu gewinnen und gleichzeitig festzustellen,
wie weit sich der Tumor ausgebreitet hat.

Die Art der Operation hangt in erster Linie davon ab, ob eine oder beide Nieren betroffen sind.

Liegt ein einseitiger (unilateraler) Wilms-Tumor vor, so wird bei der Operation der Tumor
meist mitsamt der Niere, aus der er entstanden ist, entfernt. Dieses Verfahren wird als
Tumornephrektomie bezeichnet. Die verbliebene Niere vergroRert sich in den darauffolgenden
Wochen und Monaten, so dass sie schlieRlich auch die Funktion der verlorenen Niere ibernehmen
kann. Allerdings ist es in diesem Fall wichtig, dass diese Niere im Laufe des Lebens nicht ebenfalls
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geschadigt wird, beispielsweise durch eine chronische Entziindung. Eine nierenerhaltende
Operation kann in manchen Fallen dann erfolgen, wenn der Tumor durch einen erfahrenen
Chirurgen komplett aus der Niere entfernt werden kann. Meist liegt dann ein Krankheitsstadium |
vor (siehe Abschnitt ,Therapieplanung®).

Wenn bereits von Anfang an beide Nieren betroffen sind (bilateraler Wilms-Tumor) oder
das Risiko fir eine beidseitige Erkrankung hoch ist (zum Beispiel bei einem erblichen
Krebspradispositionssyndrom), miissen die behandelnden Arzte individuell entscheiden, welche
Vorgehensweise fur den Patienten die jeweils beste ist, damit zumindest eine der beiden Nieren
erhalten werden kann.

Sind nach der praoperativen Chemotherapie noch Lungenmetastasen vorhanden, so kdnnen auch
diese oft durch einen chirurgischen Eingriff entfernt werden. Wichtig ist, dass jede Operation von
einem erfahrenen Kinderchirurgen oder Kinderurologen durchgefihrt wird.

7.2.3. Chemotherapie nach der Operation

Nach der Operation wird die Chemotherapie in der Regel fortgesetzt (postoperative
Chemotherapie). Lediglich bei Patienten mit einem niedriggradig bdsartigen Wilms-Tumor, der
ausschlieBlich auf die Niere begrenzt war und bei der Operation vollstandig entfernt werden
konnte (Tumorstadium I), ist die Behandlung nach der Operation abgeschlossen. Alle anderen
Patienten erhalten — je nach Tumortyp, Tumorgewicht zum Zeitpunkt der Operation und lokalem
Tumorstadium — eine mehr oder weniger intensive und lang andauernde Chemotherapie:

Bei intermediar bodsartigen Tumoren ohne Fernmetastasen (Tumorstadien | bis Ill) wird die
Behandlung meist mit nur zwei Zytostatika (Vincristin und Actinomycin-D) fortgefuhrt. Bei sehr
bdsartiger Krankheit und héheren Tumorstadien kommen bis zu vier Zytostatika zum Einsatz (zum
Beispiel eine Kombination aus Doxorubicin, Carboplatin, Etoposid und Cyclophosphamid). Die
Therapiedauer nach Operation betragt zwischen einem Monat (bei Patienten mit Wilms-Tumor
intermediarer Bdsartigkeit und Tumorstadium I) und acht bis zehn Monaten (bei Patienten mit sehr
bdsartigen Wilms-Tumor-Formen oder Metastasenresten nach der Operation). Bei beidseitigen
Nierentumoren kann die Behandlung bis zu einem Jahr dauern, wenn nephrogene Reste (Vorstufen
des Wilmstumors) vom Pathologen nachgewiesen wurden.

7.2.4. Strahlentherapie

Durch die Entwicklung wirksamer Chemotherapiekombinationen und die EinfUhrung der
praoperativen Chemotherapie kann inzwischen bei den meisten Patienten auf eine
Strahlentherapie verzichtet werden. Manche Patienten bendtigen allerdings nach wie vor eine
Bestrahlung im Anschluss an Operation und Chemotherapie. Dazu zahlen Patienten mit einem
intermediar bosartigen Wilms-Tumor im Stadium 11l und Patienten mit hochgradig bésartigen Wilms-
Tumoren ab Stadium |l (siehe Abschnitt ,, Therapieplanung®).

Die Bestrahlung erfolgt durch die Haut auf die Tumorregion mit einer Strahlendosis von 15 bis
30 Gray (Gy), in Abhangigkeit von der feingeweblichen (histologischen) Untersuchung nach der
Operation. Wenn noch Tumorreste vorhanden sind, wird die Strahlendosis auf das verbliebene
Tumorareal erhoht. Bei einem Platzen (Ruptur) des Tumors wahrend der Operation muss
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der gesamte Bauchraum, wiederum in Abhangigkeit von der Histologie, mit 20 oder 30 Gy
bestrahlt werden. Patienten, bei denen nach der praoperativen Chemotherapie und der Operation
noch Lungenmetastasen nachweisbar sind, erhalten auch eine Bestrahlung des Brustraumes.
Bei beidseitigen (bilateralen) Tumoren und vorhandener Restniere kann die Strahlendosis bei
intermediarer Bosartigkeit auch herabgesetzt sein (unter 12 Gy), um die noch bestehende
Nierenfunktion mdéglichst langfristig zu erhalten.

8. Therapieoptimierungsstudien / Register

In den grolRen Behandlungszentren werden Kinder und Jugendliche mit einem Wilms-
Tumor nach standardisierten Therapieprotokollen behandelt. Sie alle haben zum Ziel, die
Langzeitiberlebensraten der Patienten zu verbessern und gleichzeitig therapiebedingte Spatfolgen
so gering wie moglich zu halten. Die Behandlung nach solchen Therapieprotokollen erfolgt in aller
Regel im Rahmen von Therapieoptimierungsstudien.

Im deutschsprachigen Raum ist im August 2011 eine langjahrige Therapieoptimierungsstudie
abgelaufen, an der sich ungefahr 100 Kinderkliniken in ganz Deutschland, Osterreich und
der Schweiz beteiligt hatten: die Studie SIOP WT 2001/GPOH. Die Studie wurde von
der Nephroblastom-Studienzentrale der deutschen Fachgesellschaft fir Krebserkrankungen im
Kindes- und Jugendalter — der Gesellschaft fir Padiatrische Onkologie und Hamatologie, GPOH —
durchgefiihrt und war Teil der Internationalen Nephroblastomstudie der S/IOP (International Society
of Pediatric Oncology).

Inzwischen ist, auf Grundlage der Ergebnisse bisheriger nationaler und internationaler Studien,
eine neue SIOP-Studie fur Kinder und Jugendliche mit Nierentumoren entwickelt worden: die
Studie UMBRELLA SIOP-RTGS 2016. Sie ist in einigen europaischen Landern bereits 2019 und in
Deutschland Ende 2021 teilweise angelaufen. Bis die Studie auch in Deutschland in allen Zentren
starten kann, werden Patienten mit Wilms-Tumor weiterhin in noch nicht teilnehmenden Zentren in
einem Register erfasst und nach Empfehlungen behandelt, die sich im Rahmen der letzten Studie
als erfolgreich erwiesen haben. Die deutsche Studien- und Registerzentrale befindet sich an der
Universitats-Kinderklinik in Homburg/Saar (Studienleitung: Prof. Dr. med. Norbert Graf).

Far Patienten mit einer metastasierten Erkrankung gibt es seit Anfang 2022 die randomisierte
Studie RANDOMET 2017. Sie untersucht im Rahmen der praoperativen Chemotherapie, ob die
Kombination von Vincristin, Carboplatin und Etoposid gleich gut ist wie die Standardtherapie mit
Vincristin, Actinomycin und Doxorubicin. Ziel ist es, auch bei Patienten mit einer metastatischen
Erkrankung die Nebenwirkungen durch Doxorubicin am Herzen zu reduzieren, ohne dadurch die
Heilungsrate zu verringern.
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Besonderheit Register: Patienten, die an keiner Studie teilnehmen, entweder weil zum
Zeitpunkt ihrer Erkrankung keine Studie verfligbar ist oder weil sie die Einschlusskriterien einer
bestehenden Studie nicht erflillen, werden oft in einem so genannten Register dokumentiert.
Diese dienen zunachst dazu, die Therapie der Patienten wissenschaftlich zu begleiten. Zur
Sicherung der optimalen Behandlung verfasst dartiber hinaus die jeweilige Studiengruppe in
der Regel detaillierte Empfehlungen und berét die behandelnden Arzte bei der Auswahl der
optimalen Therapie firr den einzelnen Patienten.

Prognose

Die Heilungsaussichten von Kindern und Jugendlichen mit einem Wilms-Tumor sind sehr
gut. Dank der heute eingesetzten modernen Untersuchungsmethoden und der standardisierten
Kombinationstherapien kénnen insgesamt Uber 90 % aller Patienten mit dieser Erkrankung
langfristig geheilt werden.

Die Prognose fur den einzelnen Patienten hangt allerdings in erster Linie davon ab, welche
Unterform des Wilms-Tumors vorliegt und wie weit die Krankheit zum Zeitpunkt der Diagnose
fortgeschritten ist (Krankheitsstadium). In der Regel sind die Heilungschancen umso besser,
je weniger bdsartig der Tumor ist und je friher der Tumor entdeckt wird. So haben
beispielsweise Patienten mit einem nicht-metastasierten Tumor niedriger oder intermediarer
Bosartigkeit Uberlebenschancen von (ber 90 %, wahrend sehr bdsartige Tumoren eine deutlich
ungunstigere Prognose aufweisen. Auch bei Patienten mit einem beidseitigen (bilateralen) Wilms-
Tumor, unglinstigen molekularen Tumoreigenschaften oder einem Krankheitsriickfall liegen die
Heilungsraten in der Regel unter 90 %.

Allerdings kénnen Patienten trotz hdherer Krankheitsstadien unter bestimmten Bedingungen noch
gute Heilungschancen haben. Bei Patienten mit Fern-Metastasen (Krankheitsstadium V) zum
Beispiel hangt die Prognose entscheidend davon ab, wie gut der Tumor auf die Chemotherapie
anspricht: Wird durch die prédoperative Chemotherapie und die operative Tumorentfernung eine
komplette Tumorrlckbildung erreicht, werden Heilungsraten von Gber 80 % erzielt.

Anmerkung: Bei den genannten Uberlebensraten handelt es sich um statistische GroRen. Sie
stellen nur fir die Gesamtheit der an einem Wilms-Tumor erkrankten Patienten eine wichtige und
zutreffende Aussage dar. Ob der einzelne Patient geheilt werden kann oder nicht, I&sst sich aus der
Statistik nicht vorhersagen. Wenn Sie Fragen zur prognostischen Einschatzung der Erkrankungsart
Ihres Kindes haben, wenden Sie sich daher bitte an Ihr Behandlungsteam.
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Glossar

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

Audiometrie Verfahren zur Untersuchung der Gehdrfunktion mit speziellen
Tongeneratoren, die einzelne Frequenzen mit bestimmter
Lautstarke erzeugen. Sie dienen unter anderem der Diagnose
von Erkrankungen der Hororgane. Man unterscheidet subjektive
und objektive audiometrische Verfahren. Beispiel eines
subjektiven audiometrischen Verfahrens ist das Tonaudiogramm
(Audiogramm). Es erfordert die Mithilfe der Person, deren Gehor
untersucht werden soll.

Beckwith-Wiedemann- angeborenes oder erworbenes Krankheitsbild, gekennzeichnet
Syndrom u.a. durch ein krankhaft verstarktes einseitiges
Langenwachstum des Korpers (Hemihypertrophie), Leber-,
Milz- oder NierenvergrdolRerung, erheblich vergréRerte
Zunge, Nabel(schnur)bruch, Fehlentwicklung der Ohrmuscheln,
Nierenanomalien und ein erhdhtes Risiko fur bestimmte bosartige
Erkrankungen (insbesondere Wilms-Tumoren). Das BWS,
auch Wiedemann-Beckwith-Syndrom genannt, gehdért zu den
Krebspradispositionssyndromen und wird durch verschiedene
genetische Veranderungen (auf Chromosom 11) hervorgerufen.

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

Blastem undifferenziertes Keimgewebe aus teilungsfahigen Stammzellen,
aus dem sich in der Embryonalentwicklung oder bei
Regenerationsvorgangen differenziertes Gewebe bildet. So
entsteht z.B. aus einer frihembryonalen Organanlage (Blastem)
u.a. durch Zellvermehrung und -reifung (Differenzierung) ein
reifes, funktionierendes Organ.

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

Chromosomen Trager des Erbgutes, d.h. der genetischen Information einer

Zelle; Chromosomen bestehen vor allem aus DNA und EiweilRen
und sind Bestandteile des Zellkerns. Gestalt und Zahl der
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Chromosomen sind artspezifisch. Der Mensch besitzt pro
Kérperzelle 46 Chromosomen (23 Chromosomenpaare).

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

seltene Krankheit, gekennzeichnet  durch schwere
Genitalfehlbildungen (Pseudohermaphroditismus), Fehlbildung
der Gonaden, Nierenerkrankung (Wucherung der
Bindegewebszellen in den Nierenkorperchen, Mesangiosklerose)
mit frihzeitigem Nierenversagen und einem erhdhten
Risiko fur Wilms-Tumoren und Tumoren der Keimdrise
(Gonadoblastome); das DDS-Syndrom zahlt daher auch zu den
Krebspradispositionssyndromen. bei den meisten Patienten mit
dieser Erkrankung findet man eine Veranderung (Mutation) in
einem Gen auf Chromosom 11, dem so genannten Wilms-
Tumorgen (WT1-Gen). Dieses Gen spielt wahrscheinlich eine
wesentliche Rolle in der Entwicklung des Urogenitalsystems.
Liegt es in mutierter Form vor, besteht generell ein erhdhtes Risiko
(74-90 %) fur die Entwicklung eines Wilms-Tumors.

hier: differenzierte Zellen/Gewebe sind fertig entwickelte
Strukturen mit spezialisierten Aufgaben; sie besitzen keine
oder nur noch eingeschrankte Teilungsfahigkeit. Die Entwicklung
von undifferenzierten zu differenzierten Zellen und Geweben
(Differenzierung) erfolgt schrittweise, entsprechend gibt es viele
verschiedene Differenzierungsgrade.

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).

sich in einem friilhen Entwicklungsstadium befindend, unreif

geschlossener Zellverband, der in einer oder mehreren Schichten
aulere oder innere Korperoberflachen auskleidet oder begrenzt;
Zu den Epithelgeweben gehoéren z.B. Haut; Schleimhaute von
Mundhéhle, Speiseréhre, Magen und Darm; Auskleidung von
Harnblase, Nierenbecken, Eileiter und Gebarmutter; Luftrohre.
Epithelgewebe erflllt als Deck- und Drisengewebe folgende
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Funktionen: Schutz, Stoffaustausch und Reizaufnahme. Das
Epithel ist neben Muskel-, Nerven- und Bindegewebe eine der
vier Grundgewebearten.

Diagnoseverfahren, bei dem mit Hilfe einer diinnen Hohlnadel
Zellen aus einem inneren Organ zur feingeweblichen
Untersuchung gewonnen werden. Das Einflihren der Hohlnadel
kann gezielt unter der Kontrolle eines Bild gebenden Verfahrens
(wie Ultraschall) erfolgen.

Einheit der Erbinformation im Erbgut der Lebewesen; ein Gen
enthalt die genetische Information — den Bauplan — fiir ein
bestimmtes Genprodukt (Eiwei3 oder RNA). In den meisten
Organismen liegt die Gesamtheit aller Gene, das Genom,
als Desoxyribonukleinsaurekette (DNS; engl: DNA) vor, die
im Zellkern die Chromosomen bildet. Die Information eines
Gens wird durch eine bestimmte Reihenfolge der Nukleinsaure-
Bausteine Adenin, Guanin, Cytosin und Thymin vermittelt.

Gesellschaft fiir Padiatrische Onkologie und Hamatologie
(GPOH), die deutsche Fachgesellschaft fir Krebserkrankungen
im Kindes- und Jugendalter; in der GPOH arbeiten u. a. Arzte,
Wissenschaftler, Pflegende und Psychologen zusammen an
der Erforschung, Diagnose, Behandlung und Nachsorge von
bdsartigen Erkrankungen und Blutkrankheiten bei Kindern und
Jugendlichen.

MaReinheit fiur die Energiedosis, die durch ionisierende
Strahlung (z.B. im Rahmen einer Strahlentherapie) verursacht
und durch eine bestimmte Masse (Kilogramm Korpergewicht)
aufgenommen (,absorbiert®) wird.

vermehrtes Vorkommen von roten Blutkérperchen (Erythrozyten)
im Urin; die Medizin unterscheidet zwei Formen der Hamaturie:
Bei der so genannten Makrohamaturie ist das Blut im
Urin mit bloBem Auge sichtbar: Der Urin erscheint rot
oder braun gefarbt. Ein Mikrohamaturie kann nur durch
eine mikroskopische Untersuchung festgestellt werden. Eine
Hamaturie kann auf eine Erkrankung des Urogenitalsystems
(Harn- und Geschlechtsorgane) hinweisen

einseitig auftretender GroRwuchs des Korpers oder einzelner
Teile des Korpers (z. B. Gliedmalen einer Korperhalfte, Kopf-,
Gesichtshalfte). Auch Organe kénnen betroffen sein. Zum
Teil liegen auch Anomalien der Haut und der Zahne sowie
Hormonstdrungen vor. Eine Hemihypertrophie kann angeboren
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histologisch

Kontrastmittel

kérperliche Untersuchung

Krebspradispositionssyndrom

Lymphknoten

und bereits bei der Geburt vorhanden sein oder sich im Laufe
der Kindheit entwickeln; sie kann aber auch zu einem spéteren
Zeitpunkt erworben werden. Die Hemihypertrophie wird u. a.
im Rahmen bestimmter Syndrome (z. B. Beckwith-Wiedemann-
Syndrom, Neurofibromatose) beobachtet, sie kann aber auch
isoliert in ansonsten normalen Individuen bzw. als eigenstandiges
Syndrom auftreten.

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.

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

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

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

kleine linsen- bis bohnenférmige Organe, die zum kdrpereigenen
Abwehrsystem gehdéren und sich an vielen Stellen des
Koérpers befinden; sie dienen als Filterstationen fur das
Gewebewasser (Lymphe) einer Koérperregion und enthalten
Zellen des Immunsystems.
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Lymphom

Magnetresonanztomographie

Metastase

MIBG-Szintigraphie

molekulargenetisch

Neuroblastom

Operation

Sammelbegriff fur LymphknotenvergréRerungen
unterschiedlicher Ursachen

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
ermdglichen.

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

Bildgebendes, nuklearmedizinisches Verfahren, das mit Hilfe von
radioaktiv markiertem Methyljodbenzylguanidin (123I-MIBG) spe-
zifisch zur Diagnose von Tumoren des sympathischen Nerven-
systems eingesetzt wird. Dazu z&hlen bei Kindern und Jugendli-
chen zum Beispiel das Neuroblastom und das Phdochromozytom
sowie deren Metastasen. MIBG ist eine Substanz, die in
ihrer chemischen Struktur den koérpereigenen Katecholaminen
(speziell dem Hormon Noradrenalin, einem Botenstoff des
sympathischen Nervensystems) ahnlich ist. Es reichert sich
typischerweise in Tumoren an, die Katecholamine produzieren
kénnen. Da an das MIBG schwach radioaktives lod gekoppelt ist,
senden die mit dieser Substanz angereicherten Tumorzellen Si-
gnale aus, die von einer speziellen Kamera aufgenommen und zu
einem Bild verarbeitet werden kénnen.

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
Erbinformation und deren Verarbeitung im Rahmen der
Proteinsynthese sowie die Genregulation.

bdsartiger solider Tumor des sympathischen Nervensystems; tritt
gehauft vor dem 5. Lebensjahr und vor allem bei Sauglingen
und Neugeborenen auf und ist mit einem Anteil von etwa
8 % aller bosartigen Erkrankungen der zweithaufigste solide
Tumor im Kindes- und Jugendalter (nach den Tumoren des
Zentralnervensystems)

chirurgischer Eingriff am oder im Korper eines Patienten zwecks
Behandlung, seltener auch im Rahmen der Diagnostik; der
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chirurgische Eingriff erfolgt mit Hilfe spezieller Instrumente, im
Allgemeinen unter Narkose.

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

sehr seltene Erbkrankheit, die u.a. mit GroRBwuchs, hoher
Sterblichkeit in der frihen Lebensphase, Nierenfehlbildungen,
Nephroblastomatose und Nierentumoren einhergeht. Das
Periman-Syndroms beruht auf der Mutation eines Gens (DIS3L2),
welches wichtige biologische Prozesse steuert, die auch wahrend
der geistigen und kdrperlichen Entwicklung eine Rolle spielen.
Die Erkrankung wird autosomal-rezessiv vererbt und zahlt zu den
Krebspradispositionssyndromen.

nach der Operation
vor der Operation
einfach, unentwickelt, undifferenziert

Vorhersage, Voraussicht auf den  Krankheitsverlauf,
Heilungsaussicht

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

bdsartiger Tumor, der aus entartetem Nerven-, Binde- oder
Stutzgewebe entsteht, z.B. Knochen, Knorpel, Sehnen, Muskel,
Fett, und dieses beféllt; die ndhere Bezeichnung erfolgt nach
seinem Ursprung: Rhabdomyosarkom ist ein bdsartiger Tumor
der quergestreiften Muskulatur, Osteosarkom ein bdsartiger
Tumor des knochenbildenden Gewebes

Internationale Fachgesellschaft fir Krebserkrankungen im
Kindes- und Jugendalter; SIOP ist die Abklrzung fir "Société
Internationale d’Oncologie Pédiatrique” oder "International
Society of Paediatric Oncology".

fest
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Strahlentherapie

Symptom

Syndrom

Szintigraphie

Therapieoptimierungsstudie

Tumormarker

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

Krankheitszeichen

Krankheitsbild, das sich aus dem Zusammentreffen
verschiedener charakteristischer Krankheitszeichen (Symptome)
ergibt

nuklearmedizinisches Untersuchungsverfahren, bei dem mittels
Gabe einer radioaktiv markierten Substanz innere Organe
oder Gewebe und deren Funktion (Aktivitat) bildlich dargestellt
werden koénnen, zum Beispiel auf einem Roéntgenfiim. In der
Krebsheilkunde kdnnen mit Hilfe der Szintigraphie Tumoren oder
Metastasen sichtbar gemacht werden. Es gibt verschiedene Arten
der Szintigraphie, je nachdem, welches Organ untersucht werden
soll und welche chemische Substanz dafir eingesetzt wird.

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

biologische Substanzen (zum Beispiel Proteine) in Blut oder
anderen Korperflissigkeiten, deren erhdhte Konzentration auf
einen Tumor oder ein Tumor-Rezidiv hindeuten konnen;
Tumormarker spielen vor allem fiir die Kontrolle des
Krankheitsverlaufes eine Rolle, und zwar bei Patienten, bei denen
erhohte Konzentrationen einer entsprechenden Substanz zum
Zeitpunkt der Diagnose gefunden werden. Zum verlasslichen
Auffinden von Krebs sind Tumormarker weniger geeignet, da
sie zum einen auch natirlicherweise im Koérper vorkommen,
zum anderen einen Tumor nicht notwendigerweise ausschlief3en,
wenn sie fehlen (das heifdt, nicht in auffallig erhdhter
Konzentration vorliegen).
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