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Tumoren der Bauchspeicheldruse —
Kurzinformation

In der Bauchspeicheldrise kdénnen sich sowohl gutartige als auch bdésartige Tumoren
entwickeln. Im Kindes- und Jugendalter kommt dies allerdings sehr selten vor; weniger als zehn
Kinder oder Jugendliche erkranken in Deutschland pro Jahr an einem solchen Tumor.

Aus diesem Grund gibt es nicht wie bei anderen Tumoren des Kindes- und Jugendalters
Therapiestudien, in denen die beste Therapiestrategie an vielen Patienten geprift worden ist. Die
Experten des Registers fiir Seltene Tumorerkrankungen in der Padiatrie (STEP) haben jedoch
auf den folgenden Seiten die Erfahrungen zusammengefasst, die sie selbst sowie internationale
Forschergruppen gewonnen haben.

Jedes Kind ist aber anders und es ist wichtig, die Therapie individuell auf jeden einzelnen Patienten
auszurichten. Daher bietet STEP den behandelnden Kliniken eine kostenfreie Beratung in einem
Tumorboard unter Beteiligung von Experten verschiedener Fachdisziplinen an. Gerne kann sich
Ihr behandelnder Arzt an die Experten von STEP wenden: unter step@klinikumdo.de. Durch
die Meldung an das STEP-Register kdnnen Sie aulRerdem helfen, die Erfahrung bei diesen
seltenen Tumoren zu erweitern. Damit helfen Sie anderen Kindern, die in Zukunft an einer solchen
Erkrankung leiden.

Im Folgenden informieren wir Sie Uber die im Kindes- und Jugendalter am haufigsten auftretenden
Tumoren der Bauchspeicheldrise.

Einfuhrung zur Bauchspeicheldruse

Die Bauchspeicheldriise (Pankreas) liegt auf der Hohe der Nieren direkt unterhalb des Magens an
der Rickwand der Bauchhohle. Das langliche Organ wird in Pankreaskopf und Pankreasschwanz
unterteilt. Der Pankreaskopf wird vom Zwdlffingerdarm umschlossen.


https://www.kinderkrebsinfo.de/doi/e
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Die Bauchspeicheldrise enthalt sowohl exokrines als auch endokrines Drisengewebe. Die
exokrinen Drisenzellen sind fur die Bildung von Verdauungssaften (Enzymen) zustandig, die
Uber den Bauchspeicheldrisengang in den Zwdélffingerdarm abgegeben werden. Das endokrine
Gewebe besteht aus Zellverbanden, die verstreut in der Bauchspeicheldrise liegen (so genannte
Langerhans-Inseln). Sie bilden die Hormone Insulin und Glucagon, die den Blutzuckerspiegel
steuern.

2. Das Pankreatoblastom

Das Pankreatoblastom ist ein embryonaler, bésartiger (maligner) Tumor der Bauchspeicheldrise,
der sehr selten vorkommt. Zuletzt wurden in einem Ubersichtsartikel zur H&ufigkeit dieser
Erkrankung insgesamt 63 verdffentlichte Falle in einem Zeitraum von 20 Jahren (2000-2020)
zusammengefasst. Das mittlere Erkrankungsalter liegt bei funf Jahren; allerdings findet sich der
Tumor sowohl bei sehr kleinen Kindern als auch bei Jugendlichen und Erwachsenen.

2.1. Ursache: Wodurch entsteht ein Pankreatoblastom?

Bisher sind die Ursachen des Pankreatoblastoms nicht bekannt. Der Tumor wird allerdings
gehauft beobachtet, wenn Kinder an bestimmten genetisch bedingten Grunderkrankungen leiden
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(zum Beispiel einem Beckwith-Wiedemann-Syndrom). Dies legt die Vermutung nahe, dass
Veranderungen im Bereich dieser Gene auch bei der Entstehung des Pankreatoblastoms eine Rolle
spielen kénnen.

2.2. Symptome: Welche Krankheitszeichen gibt es?

Da die Bauchspeicheldriise im Bauchraum versteckt liegt, sind die Beschwerden oft unspezifisch
und treten erst bei groBen Tumoren auf. Haufige Symptome sind Bauchschmerzen und eine
Umfangszunahme des Bauches beziehungsweise eine tastbare Struktur im Bauch. Es kann auch
zu Gewichtsverlust und Abgeschlagenheit kommen, selten ist dagegen eine gelbliche Verfarbung
der Haut. Der Stuhlgang kann entfarbt sein; er hat dann oft eine Farbe, die an Lehm oder Kreide
erinnert.

2.3. Diagnose: Welche Untersuchungen werden
durchgefuihrt?

In der Regel wird der (Kinder-)Arzt zunachst die Krankheitsgeschichte (Anamnese) erfragen
und eine kérperliche Untersuchung vornehmen. Anschlieend erfolgt eine Routineblutentnahme.
Diese beinhaltet ein Blutbild sowie die Untersuchung der Leberwerte und der Enzym der
Bauchspeicheldrise. Als spezieller Wert wird das so genannte Alpha-1-Fetoprotein (AFP)
gemessen, der bei dieser Art von Tumor erhoht sein kann. Dieser Wert kann dann im Laufe
der Therapie Informationen Uber das Ansprechen des Tumors auf die Behandlung geben. Man
bezeichnet das AFP daher als Tumormarker.

Wichtig ist auch die optische Darstellung des Tumors, um Informationen uUber dessen Lage,
das Wachstumsmuster und die Ausbreitung in benachbarte oder auch weiter entfernte Organe
und Gewebe zu erhalten. Dies gelingt mit Hilfe verschiedener bildgebender Verfahren wie
Ultraschall (Sonographie), Magnetresonanztomographie (MRT, Schichtaufnahme des K&rpers mit
Hilfe von Magnetfeldern) oder Computertomographie (CT, Schichtaufnahme des Kérpers mittels
Rontgenstrahlung).

2.4. Therapie: Wie erfolgt die Behandlung?

Der Tumor sollte operativ komplett entfernt werden. Ist dies nicht mdglich, weil bereits
lebenswichtige Organe oder BlutgefalRe befallen sind, versucht man, vor der Operation den
Tumor mit einer Chemotherapie zu verkleinern. Dabei kommen die Medikamente Cisplatin und
Doxorubicin zum Einsatz. Die Therapie orientiert sich an den biologisch dhnlichen Lebertumoren
des Kindesalters (Hepatoblastomen). Eine Strahlentherapie wird nur in seltenen Ausnahmefallen
durchgefiihrt, wenn weder eine Chemotherapie noch eine Operation erfolgversprechend sind.

Wichtig: Die Tumoren verhalten sich aggressiv und erfordern eine optimale, an das jeweilige
Ruckfallrisiko der Erkrankung angepasste Behandlung. Lassen Sie sich daher bitte beraten.
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2.5. Prognose: Wie sind die Heilungschancen?

Die Heilungschancen (Prognose) von Kindern und Jugendlichen mit Pankreatoblastom sind etwas
besser als bei Erwachsenen mit bosartigen Pankreastumoren. Man geht davon aus, dass mehr als
die Halfte der Patienten langfristig geheilt werden kann.

Fir die Prognose entscheidend ist, ob sich der Tumor schon in einem fortgeschrittenen
Krankheitsstadium befindet, das heil’t, ob sich Tochtergeschwiilste (Metastasen) in Leber, Lunge,
Knochen oder Gehirn gebildet haben. Denn je weiter sich der Tumor zum Zeitpunkt der Diagnose
ausgebreitet hat, umso ungunstiger sind in der Regel die Heilungsaussichten.

Besonders wichtig ist auBerdem die bestmdgliche Therapieplanung mit dem Ziel, eine komplette
operative Tumorentfernung zu erreichen. Aufgrund der Seltenheit dieser Tumoren und ihrer
komplizierten anatomischen Lage sollten Operationen daher nur nach Beratung in einem
Tumorboard erfolgen und durch Chirurgen erfolgen, die in solchen Eingriffen erfahren sind. Wichtig
ist zudem eine sorgféltige Betreuung der Patienten wahrend und nach Beendigung der Therapie
durch speziell ausgebildete Kinderarzte und Kinderchirurgen.

3. Solide Pseudopapillare Tumoren (SPT) des Pankreas

Solide Pseudopapillare Tumoren (kurz: SPT) sind seltene Tumoren der Bauchspeicheldrise. Seit
1959 wurde in der Literatur von mehr als 750 Erkrankungsfallen berichtet. Die meisten Falle
kommen im Erwachsenenalter vor. Auffallig ist die Haufung bei jungen Frauen. In gut 10 % aller
Falle sind Kinder und Jugendliche betroffen.

3.1. Ursache: Wodurch entsteht ein SPT?

Bisher gibt es keine Kenntnisse zum Entstehungsmechanismus von soliden pseudopapilldren
Tumoren. Ebenso sind keine Risikofaktoren bekannt.

3.2. Symptome: Welche Krankheitszeichen gibt es?

Das Symptombild kann stark variieren. In den meisten Fallen sind die Patienten komplett
beschwerdefrei und der Tumor wird zufallig bei einer Routineuntersuchung entdeckt. Teilweise wird
jedoch auch von Oberbauchschmerzen, Riickenschmerzen, Gelbfarbung der Haut, Ubelkeit und
Erbrechen oder einer tastbaren Struktur im Bauch berichtet.

3.3. Diagnose: Welche Untersuchungen werden
durchgefiihrt?

In der Regel wird der (Kinder-)Arzt zunachst die Krankheitsgeschichte (Anamnese) erfragen
und eine kérperliche Untersuchung vornehmen. Anschlieend erfolgt eine Routineblutentnahme.
Diese beinhaltet ein Blutbild sowie die Untersuchung der Leberwerte und der Enzyme der
Bauchspeicheldriise. Anders als beim Pankreatoblastom (siehe oben) gibt es bei soliden
pseudopapillaren Tumoren keinen speziellen Laborwert (Tumormarker), der einen Hinweis auf
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diesen Tumor geben konnte. Es sollte jedoch eine Messung des Alpha-1-Fetoproteins im Blut
erfolgen (AFP), um ein bdsartiges Pankreatoblastom auszuschlie3en.

Wichtig ist auch die optische Darstellung des Tumors, um Informationen Uber dessen Lage,
das Wachstumsmuster und die Ausbreitung in benachbarte oder auch weiter entfernte Organe
und Gewebe zu erhalten. Dies gelingt mit Hilfe verschiedener bildgebender Verfahren wie
Ultraschall (Sonographie), Magnetresonanztomographie (MRT, Schichtaufnahme des Korpers mit
Hilfe von Magnetfeldern) oder Computertomographie (CT, Schichtaufnahme des Korpers mittels
Rodntgenstrahlung).

3.4. Therapie: Wie erfolgt die Behandlung?

Das Ziel der Therapie ist die vollstandige operative Entfernung des Tumorgewebes. Gerade bei
Kindern gelingt dies oft sehr gut. Ist eine vollstandige Tumorentfernung nicht moglich, profitieren die
Kinder und Jugendlichen auch von einer teilweisen Entfernung. Tochtergeschwiilste (Metastasen)
sind selten und sollten ebenfalls operativ entfernt werden. Chemo- und Strahlentherapie spielen in
der Therapie keine Rolle oder werden allenfalls nur in sehr seltenen Fallen eingesetzt. Lassen Sie
sich bei einem komplizierten Fall bitte beraten.

3.5. Prognose: Wie sind die Heilungschancen?

Patienten mit einem soliden pseudopapillaren Tumor haben in der Regel eine sehr gute Prognose.
97% der Betroffenen leben nach finf Jahren noch. Bei 15 % der Patienten kommt es innerhalb
von etwa zehn Jahren zur Entwicklung von Metastasen im Bereich der Leber, des Bauchfells und,
seltener, der Lymphknoten. Wichtig ist daher, dass die Patienten auch nach Ende der Therapie
durch speziell ausgebildete Kinderarzte weiter betreut werden.

4. Andere Pankreastumoren bei Kindern und
Jugendlichen

Aus den Hormon-bildenden Zellen der Bauchspeicheldrise kdnnen sich so genannte
neuroendokrine Tumoren entwickeln. Diese finden sich im Kindes- und Jugendalter gehauft bei
Patienten, die an einem multiplen endrokrinen Neoplasie-Syndrom (MEN-Syndrom) leiden. Sie sind
in diesem Fall bedingt durch eine angeborene Mutation eines Krebsgenes.

Neuroendokrine Tumoren kénnen gutartig oder bdsartig sein; im letzteren Fall handelt es sich um
Karzinome, die zum Teil einen aggressiven Verlauf nehmen und Metastasen ausbilden. Kinder und
Jugendliche mit diesen Tumoren werden in Deutschland im Rahmen des GPOH-MET-Registers
erfasst, das auch andere bésartige endokrine Tumoren im Kindes- und Jugendalter bertcksichtigt.
Dort werden Sie auch bezlglich der besten Behandlung beraten.

In der Bauchspeicheldriise gibt es dartber hinaus bei Kindern und Jugendlichen sehr selten
andere Karzinome, zum Beispiel das Azinuszellkarzinom oder das Adenokarzinom. Bei diesen
Tumoren orientiert sich die Behandlung im Wesentlichen an den Empfehlungen fur erwachsene
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Patienten. Fir die Prognose entscheidend ist auch in diesen Fallen eine komplette operative
Tumorentfernung. Bitte lassen Sie sich beraten.
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aus Driisengewebe (Driisenepithel) hervorgehender bosartiger
Tumor. Adenokarzinome kdénnen sich in verschiedenen
Organen bilden, zum Beispiel in der Bauchspeicheldriise
(Pankreaskarzinom), im Magen (Magenkarzinom) oder der
Speiserohre (Osophaguskarzinom).

Eiweil, das im Dottersack, in der Leber des Fetus (fetale
Leber) und im Verdauungstrakt (auch bei Erwachsenen)
gebildet wird und im Serum nachweisbar ist; AFP st
wahrend der Schwangerschaft und bei Sauglingen erhoht.
Erhohte AFP-Werte im Serum findet man wu.a. auch
bei Lebererkrankungen (wie Leberzirrhose und Hepatitis)
und bestimmten Tumorerkrankungen (wie Lebertumoren,
Keimzelltumoren)..

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.

bdsartiger Tumor, der aus bestimmten Driisenzellen
(Azinuszellen) der Speicheldrisen hervorgeht. Azinuszellen
finden sich in den Driisengéngen verschiedener Organe, vor
allem in den Speicheldriisen der Unterkiefer, aber auch in der
Bauchspeicheldriise, der Leber und der Lunge.

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

Blutanalyse zur Bestimmung der qualitativen und quantitativen
Zusammensetzung des Blutes in einer Blutprobe: Untersucht
werden u. a. die Zahl der roten und weilten Blutkérperchen sowie
der Blutplattchen, der Hamoglobingehalt (Hb-Wert) des Blutes
und der Volumenanteil der roten Blutkérperchen am Gesamtblut
(Hamatokrit). Das "grof3e Blutbild" beinhaltet zusatzlich ein

Seite 10
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so genanntes Differentialblutbild, bei dem speziell die weillen
Blutzellen genauer auf ihre Zusammensetzung (prozentuale
Anteile der verschiedenen Unterformen) und ihr Aussehen
Uberprft werden.

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

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

sich in einem frilhen Entwicklungsstadium befindend, unreif

,nach innen abgebend”; endokrine Driisen geben ihre Sekrete
direkt (d.h. ohne Ausfiihrgang) ins Blut ab. Hormone werden
prinzipiell Uber endokrine Drisen abgegeben. Die Begriffe
"endokrine Drise" und "Hormondrise" werden demnach
synonym verwendet.

Stoffe, meist Proteine, die biochemische Reaktionen einleiten,
beschleunigen und in eine gewilnschte Richtung ablaufen
lassen (katalysieren). Enzyme sind fiir den Stoffwechsel aller
Organismen unentbehrlich. Fast alle biochemischen Vorgange im
Organismus werden von Enzymen gesteuert (z. B. Verdauung,
Proteinbiosynthese, Zellteilung). Darliber hinaus spielen sie
auch bei der Reizaufnahme und -weitergabe sowie der
Signalweiterleitung innerhalb von Zellen eine wichtige Rolle.

"nach auflen abgebend"; exokrine Drisen geben ihre Stoffe Uber
einen Ausfiihrgang an aufiere oder innere Oberflachen ab (z. B.
an die Haut bzw. in den Darm oder Urogenitaltrakt)

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

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

Seite 11
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Insulin
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koérperliche Untersuchung
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MEN-Syndrom

Peptidhormon, das in erster Linie fir die Erhdéhung des
Blutzuckerspiegels zustandig ist. Es ist somit der Gegenspieler
von Insulin. Glucagon wird in den Langerhans-Inseln der
Bauchspeicheldriise gebildet.

Hormone sind chemische Signalstoffe (EiweilRe),
die in unterschiedlichen Korperdrisen produziert
werden und verschiedene Aufgaben haben
(zum  Beispiel Schilddrisenhormon, Wachstumshormon,
Geschlechtshormone).

Hormon, das den Blutzucker senkt und auf viele verschiedene
Stoffwechselvorgange Einfluss nimmt; es wird in den
Langerhans-Zellen der Bauchspeicheldrise gebildet.

bdsartiger Tumor, der aus entartetem Epithelgewebe (z.B. Haut,
Schleimhduten, Driisengewebe) entsteht;

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.

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

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

MEN fir "Multiple endokrine Neoplasien"; seltenes, zu
den Krebs-Syndromen gehérendes erbliches Krankheitsbild,
das die krebsartige @ Wucherung von Hormondrisen
beginstigt. Dabei sind jeweils mindestens zwei verschiedene
hormonproduzierende (endokrine) Driisen betroffen. Beim MEN-
Syndrom werden drei Krankheitsformen unterschieden: MEN
1, MEN 2a und MEN2b. MEN Typ 1 (auch Wermer-Syndrom
genannt) ist durch Adenome der Hirnanhangsdriise, der
Nebenschilddrise und durch Tumoren der Bauchspeicheldrise
gekennzeichnet. Bei MEN Typ 2a (Sipple-Syndrom) und MEN
Typ 2b (Wagemann-Froboese-Syndrom) bilden sich haufig

Seite 12
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Tumoren in der Schilddriise, den Nebenschilddriisen und dem
Nebennierenmark (Phdochromozytom). Es liegen je nach Typ
unterschiedliche Gendefekte vor, die autosomal-dominant vererbt
werden.

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

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

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

Vorhersage, Voraussicht auf den Krankheitsverlauf,
Heilungsaussicht

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

Krankheitszeichen
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