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Liebe Eltern!

Bei lhrem Kind wurde eine bosartige Erkrankung des
blutbildenden Systems festgestellt — entweder eine
Form der Leukdmie oder ein Lymphom. Wahrscheinlich
stirzt fir Sie jetzt eine Welt zusammen und Sie haben
sicher viele Fragen. Diese Broschiire mdchte Sie tber die
Behandlung der beiden im Kindes- und Jugendalter am
haufigsten vorkommenden Leukdmien — die akute lym-
phoblastische Leukdmie (ALL) und die akute myeloische
Leukdmie (AML) — sowie Uber die bdsartigen (malignen)
Lymphome - das Hodgkin-Lymphom und die Non-
Hodgkin-Lymphome (NHL) - informieren. Sie soll hel-
fen, einige Fragen und Fakten systematisch durchzuge-
hen. Machen Sie sich in aller Ruhe mit den Informatio-
nen vertraut und besprechen Sie diese mit Ihrem Arzt /
lhrer Arztin oder dem Pflegepersonal.

Die hier wiedergegebenen Texte zu den Krankheits-
bildern und weiterfiihrende Informationen finden Sie
auch auf o , dem Informati-
onsportal zu Krebs bei Kindern und Jugendlichen, und
auf der Website der Deutschen Kinderkrebsstiftung:

N]

Wir haben in dieser Broschire bewusst auch Fachbegrif-
fe verwendet. Einiges mag lhnen zunéchst fremd vorkom-
men. Deshalb haben wir im Anhang ein Wortverzeichnis
mit Erklarungen der wichtigsten medizinischen Ausdriicke
zusammengestellt, um Sie mit den Fachwortern, wie sie in
der Broschiire und sehr wahrscheinlich auch im Behand-
lungsalltag vorkommen konnen, vertraut zu machen.

Im ersten Teil der Broschiire finden Sie allgemeine Infor-
mationen zur Behandlung bdsartiger Erkrankungen des
blutbildenden Systems gefolgt von spezifischen Infor-
mationen zu den einzelnen Krankheitsbildern. Anschlie-
Bend finden Sie noch allgemeine Informationen zum
Leben nach der Akuttherapie sowie wichtige Adressen,
Literaturempfehlungen, das Glossar und Informationen
fur betroffene Kinder.

Leukdmie stammt aus dem Griechischen, ,leu-
kos" bedeutet weifl, ,lymphoblastisch” oder
«lymphatisch” verweist auf die Lymphozyten
und ,myeloisch” auf die Myelozyten, also den
jeweiligen Typ weilBer Blutkérperchen, der hier
betroffen ist.

Der Begriff ,malignes Lymphom" bedeutet
wortlich GUbersetzt , bésartige Lymphknotenge-
schwulst”. In der medizinischen Fachsprache ist
damit eine groRe Gruppe von Krebserkrankun-
gen gemeint, die von Zellen des lymphatischen
Systems ausgehen und als ein Hauptmerkmal
Lymphknotenschwellungen (Lymphome) her-
vorrufen kdnnen.
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Die Chance auf Heilung ist fur Kinder und Jugendliche
mit einer Krebserkrankung gut. Daflr bedlrfen sie ei-
ner intensiven Behandlung, die in einer kinderonkolo-
gischen Behandlungseinrichtung erfolgen sollte. Dort
ist das hoch qualifizierte Fachpersonal (Arzte, Fach-
pflegekréfte) auf die Behandlung krebskranker Kinder
und Jugendlicher spezialisiert und mit den modernsten
Therapieverfahren vertraut. Darliber hinaus stehen die
Arztinnen und Arzte dieser Klinikabteilungen in fach-
orientierten Arbeitsgruppen in standiger, enger Verbin-
dung miteinander und behandeln ihre Patienten nach
gemeinsam entwickelten, einheitlichen (standardisier-
ten) und stetig weiter verbesserten Therapiepldnen, oft
im Rahmen von Therapieoptimierungsstudien. Ziel der
Behandlung ist, eine hohe Heilungsrate bei moglichst
geringen Nebenwirkungen und Spatfolgen zu erreichen.

Behandlung

Therapieoptimierungsstudien

Die meisten Kinder und Jugendlichen mit einer bosar-
tigen Erkrankung des blutbildenden Systems werden in
Deutschland im Rahmen von Therapieoptimierungsstu-
dien behandelt. Es handelt sich dabei um kontrollierte
klinische Studien. Das Hauptziel aller Studien ist, die
Therapie der Patienten weiter zu verbessern und the-
rapiebedingte Nebenwirkungen zu reduzieren. Darlber
hinaus wird durch die intensive therapiebegleitende
Forschung das Wissen Uber die Erkrankung vertieft. Die
gewonnenen Erkenntnisse sollen in zukiinftige Behand-
lungskonzepte einflieRen.

Patienten, die an keiner Studie teilnehmen, entwe-
der weil zum Zeitpunkt ihrer Erkrankung keine Studie
verflgbar ist oder weil sie die Einschlusskriterien einer
bestehenden Studie nicht erftillen, werden oft in einem



sogenannten Register dokumentiert. Die Behandlung
erfolgt in der Regel nach den Therapieempfehlungen
der Studienzentrale. Auf diese Weise erhdlt der Patient
die zu diesem Zeitpunkt verfiigbare optimale Therapie.

Informationen zu aktuellen Studien und Registern fin-
den Sie auf o

Behandlungsmethoden

Im Zentrum der Behandlung eines Patienten mit einer
Leukdmie oder einem Lymphom steht die Chemothe-
rapie. Man versteht darunter eine Behandlung mit zell-
wachstumshemmenden Medikamenten (Zytostatika).
Da ein einzelnes Medikament in der Regel nicht aus-
reicht, um alle bésartigen Zellen zu vernichten, werden
Kombinationen verschiedenartig wirkender Zytostatika
eingesetzt (Polychemotherapie). Auf diese Weise soll
die groBtmdgliche Wirkung gegen die bdsartigen Zel-
len erzielt werden.

In wenigen Féllen wird die Chemotherapie durch eine
Bestrahlung ergdnzt. Der Einsatz der Strahlentherapie
wurde in den vergangenen Jahren stetig reduziert, um
strahlenbedingte Langzeitfolgen so gering wie moglich
zu halten.

Bei Patienten, die nicht gut auf die Standardtherapie
ansprechen, ein hohes Ruckfallrisiko haben oder einen
Krankheitsriickfall erleiden, ist eine Hochdosis-Chemo-
therapie mit anschlieBender Stammzelltransplantation
(Stammzelltherapie) eine weitere Moglichkeit der Be-
handlung.

Behandlung

Therapiebegleitend erfolgen unterstiitzende Behand-
lungsmaBnahmen, die der Vermeidung von Kompli-
kationen dienen. Diese sogenannte Supportivtherapie
stellt bei Patienten mit Leukdmien oder Lymphomen
einen wichtigen Teil der Behandlung dar.

Chemotherapie

Die Chemotherapie besteht aus einer Kombination
von Medikamenten, den sogenannten Zytostatika, die
schnell wachsende Zellen zerstéren oder in der Teilung
unterbrechen. Da Leukdmie- und Lymphomzellen im
Kindesalter oft sehr schnell wachsen, wird diese Wirkung
hier effektiv genutzt. Die meisten Zytostatika werden
als Infusion oder Injektion verabreicht. Meistens wird
zu Beginn der Behandlung ein zentraler Venenkatheter
(ZVK) implantiert, damit die Venen nicht so oft ange-
stochen werden missen (was schmerzhaft sein kann).
Dafir wird in einer Operation ein Schlauch in ein groBes
BlutgefaR gelegt. Dieser Schlauch hat entweder einen
Zugang direkt nach aufen (Broviac-Katheter, Hickman-
Katheter) oder er endet in einem Reservoir, das dicht
unter der Haut liegt (Port-Katheter). Welches System
fur lhr Kind das beste ist, werden die Arzte mit lhnen
besprechen.

Besteht ein Verdacht auf Befall des Zentralnervensys-
tems (ZNS) oder wurde ein ZNS-Befall nachgewiesen, so
werden ergdnzend Medikamente direkt in das Nerven-
wasser gespritzt, das Gehirn und Rickenmark umgibt
(intrathekale Chemotherapie). Dies ist notwendig, weil
die meisten Zytostatika die Barriere zwischen Blutbahn
und Hirngewebe (Blut-Hirn-Schranke) nur schlecht
durchdringen kénnen.
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Fir den ersten Teil der Behandlung wird lhr Kind meistens
stationdr im Krankenhaus aufgenommen. Das heift, die
Gabe der intravendsen Chemotherapie wird in der Kli-
nik vorgenommen, wéhrend die Zeit der , Erholung” des
Knochenmarks zu Hause stattfinden kann. Nur bei Pro-
blemen wie z.B. Fieber, Infektionen oder Hautausschlag
mussen stationdre Aufenthalte eingeschoben werden.
Bei manchen Krankheitsbildern folgt danach eine Dau-
er- oder Erhaltungstherapie, die zu Hause stattfindet.
Allerdings muss Ihr Kind regelmé&Big zur Kontrolle in die
Tagesklinik oder in die Ambulanz kommen.

Die Chemotherapie schddigt nicht nur die Krebszel-
len, sondern auch gesunde Zellen, die sich haufig und
schnell teilen, wie zum Beispiel Zellen der Mund- und
Darmschleimhaut, Haarwurzelzellen und Knochenmark-
zellen. Dadurch kommt es im Laufe der Behandlung zu
einer Reihe von Nebenwirkungen, die je nach Art und
Dosierung der Medikamente unterschiedlich stark sein
kdnnen.

Einige unerwiinschte Begleiterscheinungen der Chemo-
therapie werden im Folgenden genannt. Wichtig vor-
ab zu wissen ist allerdings, dass nicht alle Patienten in
gleicher Weise auf die Behandlung reagieren. Das heil3t:
Nicht bei jedem Patienten treten alle der hier aufgefiihr-
ten Nebenwirkungen auf. Auch empfindet jeder Patient
einzelne Nebenwirkungen unterschiedlich stark.

Zu den hadufigsten Nebenwirkungen einer
Chemotherapie zdhlen:

e Stérungen im Verdauungstrakt, Ubelkeit,
Erbrechen, Durchfille

¢ Haarausfall

e Schadigung des Knochenmarks mit beeintrachtigter
Bildung gesunder roter und weiBer Blutkorper-
chen und Blutplattchen. Der Mangel an Blutzellen
kann wiederum zu einer akuten, unter Umstianden
lebensbedrohlichen Infektionsgefahr sowie zu er-
hohter Blutungsneigung und Blutarmut fiihren.

e Schadigung und Funktionsstérungen von Nieren,
Gehdr, Gehirn und Nervensystem, Leber und Lunge

* Beeintrachtigte Fruchtbarkeit/Zeugungsfahigkeit
durch Funktionsstérungen der ménnlichen und
weiblichen Keimdrisen — der Eierstocke und der
Hoden.

Bedenken Sie, dass nicht alle Nebenwirkungen
bei jedem Kind auftreten.




(Un-)Fruchtbarkeit

Fur Jungen nach Eintritt der Pubertdt besteht
unter Umstdnden vor Therapiebeginn die Mog-
lichkeit, Spermien zu sammeln und einzufrieren
(sogenannte Kryokonservierung).

Auch fur weibliche Patienten im fortpflanzungs-
fahigen Alter haben sich in den letzten Jahren
neue Moglichkeiten eroffnet, die Fruchtbarkeit
zu erhalten beziehungsweise Schwangerschaf-
ten nach Abschluss einer Chemo- oder Strahlen-
therapie zu erméglichen.

Fur Kinder vor Eintritt der Pubertét stehen zur-
zeit noch keine geeigneten MaBnahmen zur
Erhaltung der Fruchtbarkeit zur Verfligung, ver-
schiedene Methoden werden experimentell im
Rahmen von Studien erprobt. Der behandelnde
Arzt kann Sie liber die vor Ort verfligbaren Mog-
lichkeiten und Ansprechpartner informieren.
Bitte beachten Sie jedoch, dass manchmal auf-
grund eines erforderlichen raschen Therapie-
beginns keine Zeit fur fruchtbarkeitserhaltende
MaBnahmen vor der Behandlung bleibt.

Behandlung

Bei einigen Medikamenten kénnen allergische Reakti-
onen auftreten, durchaus auch Stunden nach der In-
fusion, weshalb manchmal eine lingere Uberwachung
notwendig sein kann.

Lassen Sie sich vom Behandlungsteam, zum Bei-
spiel in einem persoénlichen Gesprach, aufklaren
tber: Jede neue Substanz, den Grund und die
Form ihrer Verabreichung, mégliche Wechsel-
wirkungen mit anderen Medikamenten, mogli-
che allgemeine und spezielle Nebenwirkungen
und Komplikationen, Vorbeugung und Behand-
lungsmoglichkeiten von Nebenwirkungen und
Komplikationen, und zwar mdglichst bevor das
neue Medikament zum ersten Mal verabreicht
wird. Auf diese Weise kénnen Sie Ihr Kind und
sich selbst auf die neue Situation vorbereiten.

Oft ist eine unterstiitzende Behandlung in Form von
Antibiotika, Medikamenten gegen Ubelkeit und Pilzin-
fektionen sowie eine besonders gute Mundpflege oder
eine Transfusion (Gabe in die Blutbahn) von roten Blut-
koérperchen oder von Blutpldttchen notwendig.

Das Ausmal der Schadigung und die Dauer der Erho-
lung hdngen von der Art und der Dosis der verabreich-
ten Zytostatika sowie vom Alter und von der allgemei-
nen kérperlichen Verfassung des Patienten ab.
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Medikamente

Eine komplette Auflistung der in der Kinderon-
kologie eingesetzten Medikamente und deren
Nebenwirkungen finden Sie in der Broschire
»Mein Kind hat Krebs", die auch bei der Deut-
schen Kinderkrebsstiftung erhéltlich ist. Weite-
re Informationen zu den Zytostatika finden Sie
auch auf o im Zytosta-
tika-Glossar.

Bestrahlung

In wenigen Féllen wird die Chemotherapie durch eine
Bestrahlung ergédnzt. Die Behandlung mit Strahlen wirkt
anders als eine Chemotherapie: Wéhrend letztere im
ganzen Korper des Patienten wirksam ist (systemische
Behandlung), handelt es sich bei der Strahlentherapie
um eine sogenannte Lokalbehandlung. Das bedeutet,
dass ihre Wirkung auf die bestrahlte Kérperregion (Be-
strahlungsfeld) begrenzt ist.

Die Entwicklung neuer moderner Bestrahlungsarten
und -techniken innerhalb der letzten zwei Jahrzehnte
hat dazu gefiihrt, dass die Wirksamkeit dieser Behand-
lungsmethode kontinuierlich verbessert und dabei un-
erwiinschte Nebenwirkungen verringert wurden.

Bei der Bestrahlung selbst wird lhr Kind nichts von der
Therapie merken. Allerdings muss lhr Kind dabei ruhig
allein liegen bleiben. Je nach bestrahlter Kérperregion ist
auch eine bestimmte Lagerung nétig oder das Tragen ei-
ner Maske rund um den Kopf. Kleinkinder werden meist

in Narkose bestrahlt. Die Kinder werden auf die Bestrah-
lung vorbereitet. Sie lernen das Behandlungsteam und
den Bestrahlungsraum kennen, gegebenenfalls darf das
Kind und/oder das Kuscheltier auch Probe liegen. Die
eigentliche Bestrahlung dauert nicht lange und verur-
sacht keine Schmerzen. Dabei kann lhr Kind zum Bei-
spiel Musik hoéren. Das Behandlungsteam beobachtet
Ihr Kind wahrend der Bestrahlung durch eine Scheibe
oder (iber Kameras und kann mit ihm tiber Mikrophone
kommunizieren. Je nach Behandlungsplan wird lhr Kind
ein- oder zweimal taglich bestrahlt.

Auch die Strahlentherapie kann zu Nebenwirkungen
fuhren. Dabei werden die akuten Nebenwirkungen von
den Spétfolgen unterschieden. Akute Nebenwirkungen
sind abhdngig von der bestrahlten Kérperregion, der
Dosis und der GroRe des Bestrahlungsfeldes.

Typische akute Nebenwirkungen sind beispielsweise:

» Abgeschlagenheit, Konzentrationsstérungen
(,Fatigue")

* Hautreizungen im Bereich des Strahlenfeldes
(,,akute Strahlendermatitis")

e Zeichen eines erhéhten Drucks im Schadelinneren
(erhohter intrakranieller Druck): Mudigkeit, Kopf-
schmerzen, Ubelkeit, Erbrechen (nach Bestrahlung
des Gehirns)

* Augenlidschwellung nach Bestrahlung des Auges

e akute Mittelohrentziindung (serdse Otitis media)
nach Bestrahlung des Ohrs



¢ Nacken-, Riickenschmerzen (nach Bestrahlung
des Riickenmarks)

* Mundtrockenheit nach Bestrahlung im
Mundbereich

* Schleimhautentziindungen (Mukositis), Appetitlo-
sigkeit, Durchfall, Ubelkeit nach Bestrahlung
des Magen-Darm-Trakts

e strahlenbedingte Lungenentziindung, Husten
(Pneumonitis) nach Bestrahlung der Lunge

e Blutbildverdnderungen nach Bestrahlung des
Knochenmarks.

Bei Bestrahlungen im Kopfbereich kann es zusétzlich
auch zu voriibergehendem Haarausfall sowie speziellen,
manchmal unangenehmen Licht- oder Geruchsempfin-
dungen kommen.

Durch unterstiitzende MaBnahmen (Supportivtherapie)
sind die meisten akuten Nebenwirkungen gut zu behan-
deln. Sie klingen nach einer gewissen Zeit wieder ab.

Neben den akuten Nebenwirkungen kdnnen bei ehe-
maligen Patienten Spatfolgen auftreten. Diese sind
bedingt durch dauerhafte Gewebeschadigungen und
kdnnen zum Beispiel das Kérperwachstum, die Puber-
tatsentwicklung sowie den Stoffwechsel betreffen.

Behandlung

Stammazelltransplantation

Bei einer Stammzelltransplantation werden blutbildende
Vorlduferzellen,sogenannte , Blutstammzellen* oder,, ha-
matopoetische Stammzellen* (HSZ), Gbertragen. Sie ent-
stehenim Knochenmark, dem weichen, schwammartigen
Gewebe im Inneren vieler Knochen. Dort reifen sie
zu den verschiedenen Blutzellreihen heran, also bei-
spielsweise zu weiBen Blutzellen (Leukozyten), roten
Blutzellen (Erythrozyten) und Blutpldttchen (Thrombo-
zyten). AnschlieRend werden sie in die Blutbahn ausge-
schwemmt.

Es gibt zwei unterschiedliche Griinde (Indikationen),
eine Blutstammzelltransplantation (auch hamatopoe-
tische Stammzelltransplantation, HSZT, SZT) durchzu-
fuhren: Zum einen kann man krankes oder inaktives
Knochenmark durch gesundes ersetzen, also eine Or-
gantransplantation im eigentlichen Sinne durchfiihren.
Zum anderen kann Knochenmark ersetzt werden, das
infolge einer Behandlung wie der Chemo- oder Strah-
lentherapie zerstoért wurde.

Im Falle einer Durchsetzung des Knochenmarks mit
bosartigen Zellen, z.B. bei akuten Leukdmien oder
bestimmten Non-Hodgkin-Lymphomen, muss man
Stammzellen eines anderen, gesunden Menschen
transplantieren (sogenannte allogene Stammzelltrans-
plantation). Passende Spender und Spenderinnen ha-
ben einen nahezu gleichen Gewebetyp (HLA-Typ) wie
lhr Kind. Dies kann ein Bruder oder eine Schwester, ein
Elternteil, aber auch ein Fremder sein. Ein passender
Fremdspender wird Uiber die nationale und internatio-
nale Spenderdatei gesucht.
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Auch bei Kindern und Jugendlichen, bei denen Che-
mo- oder Strahlentherapie, zum Beispiel bei einem
Hodgkin-Lymphom, das blutbildende System im Kno-
chenmark zerstért haben, ist eine hdmatopoetische
Stammezelltransplantation angezeigt.

Da das Knochenmark dieser Patienten an sich gesund
ist, kdnnen dafiir allerdings eigene Stammzellen ver-
wendet werden. Dazu entnimmt man dem Patienten
noch vor Beginn der Hochdosistherapie Blutstammzel-
len, lagert sie zwischendurch ein und gibt sie ihm nach
Abschluss dieser Behandlung zurlick (sogenannte au-
tologe Stammzelltransplantation).

Die Blutstammzellen kénnen entweder aus dem Kno-
chenmark, dem Ort ihrer Entstehung, oder aus der Blut-
bahn gewonnen werden. Im ersten Fall nennt man das
Verfahren ihrer Ubertragung Knochenmarktransplan-
tation, im zweiten Fall periphere Stammzelltransplan-
tation. Eine besondere Art der Stammzellgewinnung
aus peripherem Blut ist die Nutzung von Plazentarest-
oder Nabelschnurblut.

Die aus Knochenmark oder Blutbahn isolierten Stamm-
zellen werden — je nach Situation und Art der Trans-
plantation — entweder direkt tibertragen oder bis zum
Zeitpunkt der Transplantation in speziellen Anlagen
bei -196 °C tiefgefroren (Kryokonservierung) und in
flissigem Stickstoff gelagert. In letzterem Fall wird das
Stammzellmaterial unmittelbar vor der Transplantation
wieder aufgetaut.

Die Stammzelltransplantation ist eine aufwéndige und
langwierige Behandlungsmethode. Sie muss daher gut
vorbereitet und geplant werden, damit die Transplan-
tation moglichst erfolgreich und komplikationsarm ver-
lauft.

Die Vorbereitung des Empfangers auf die Transplanta-
tion nennt man Konditionierung. Sie besteht im Allge-
meinen aus einer Hochdosis-Chemotherapie, gegebe-
nenfalls mit einer Ganzkérperbestrahlung. In manchen
Fallen erhalt der Patient auBerdem Antikdrper gegen
seine Immunzellen (sogenanntes Anti-Thymozyten-
Globulin, ATG). Im Anschluss an die Konditionierung
erfolgt die eigentliche Transplantation.

Aber auch nach der Transplantation ist der Patient noch
behandlungsbedirftig. Denn es dauert einige Zeit, bis
die transplantierten Stammzellen angewachsen sind, die
Blutbildung wieder in Gang kommt und das Immunsys-
tem des Patienten vollstdndig wiederhergestellt ist.

Darum wird lhr Kind vollstandig isoliert gepflegt. Auch
bekommt es Medikamente, die Darmbakterien abtéten,
sowie speziell zubereitetes Essen. Wenn nach einiger
Zeit die Stammzellen zu wachsen beginnen und sich die
Blutwerte erholen, wird die Isolation erst teilweise und
spater ganz aufgehoben. Sobald lhr Kind die Isolation
verlassen hat, wird das Abwehrvermogen wieder aufge-
baut und Ihr Kind kommt auch wieder zu Kraften.



Eine hdmatopoetische Stammzelltransplantation (HSZT),
insbesondere die allogene Stammzelltransplantation, ist
noch immer mit erheblichen akuten Nebenwirkungen
und Langzeitfolgen behaftet. Sie sind auf die Konditi-
onierung sowie auf die Stammzelltransplantation selbst
zuriickzufthren.

Zu den Nebenwirkungen gehdren:

* Bei einer allogenen Stammzelltransplantation:
chronische Spender-gegen-Empfanger-Reaktion
(englisch: , Graft-versus-Host-Disease", abgekiirzt:
GvHD), die sich gegen verschiedene Organe und
Organsysteme richten kann. Betroffen sind haupt-
sdchlich Haut, Leber und der Magen-Darm-Trakt
(10 % der Patienten)

e Schadigungen von Lunge, Herz, Nieren, Nerven-
system, Knochenmark und Muskulatur

e Stérungen des Hormonsystems (endokrines
System), z. B. Schilddriisenunterfunktion, Wachs-
tumsverzoégerungen (durch eine Stérung der
Wachstumshormonausschiittung), Verzégerung
der Pubertdt (durch beeintrachtigte Bildung von
Geschlechtshormonen)

e Unfruchtbarkeit

e grauer Star (Katarakt) nach 10 bis 15 Jahren
(20-25 %)

e Zweittumor

Behandlung

e Stérungen des Zuckerstoffwechsels, des
Geschmackssinns sowie psychische
Beeintrachtigungen

Speziell zubereitete Mabhlzeiten, viele Medikamen-
te, Mundschmerzen, eine trockene Haut, gereizte
Schleimhdute, Infektionen, aber vor allem die vollstan-
dige Isolation werden lhnen und Ihrem Kind einiges ab-
verlangen. Es wird viel Energie kosten, Ihr Kind durch
diese Zeit zu begleiten. Lassen Sie es eigene Dinge wie
Spielzeug, DVDs, Musik, Fotos oder den eigenen Bett-
Gberzug von zu Hause mitnehmen.

Auf der Transplantationsabteilung werden Sie und Ihr
Kind ausflhrlich Gber die Behandlung, die Folgen und
die Optionen informiert.

Ist Ihr Kind nach der Transplantation wieder zu Hause,
dauert es noch eine Weile, bis es wieder zur Schule ge-
hen kann. Auch missen Uber eine ldngere Zeit gewisse
Regeln fur den Alltag eingehalten werden.






Die akute lymphoblastische Leukdmie (ALL) — auch
akute lymphatische Leukdmie genannt — und die akute
myeloische Leukdmie (AML) — auch akute nicht-lym-
phoblastische Leukdmie genannt — sind bosartige Er-
krankungen des blutbildenden Systems. Sie entstehen
im Knochenmark, dem Ort der Blutbildung, und gehen
im Allgemeinen mit einer Uberproduktion unreifer wei-
Ber Blutzellen einher.

Normalerweise vermehren und erneuern sich alle Blut-
zellen in einem harmonischen Gleichgewicht. Sie durch-
laufen dabei einen komplizierten Reifungsprozess. Bei
Leukamien ist dieser Prozess auBer Kontrolle geraten:
Die weilen Blutkdrperchen (Leukozyten) reifen nicht
mehr zu funktionstiichtigen Zellen heran, sondern ver-
mehren sich rasch und unkontrolliert. Sie verdrdngen
dadurch zunehmend die normale Blutbildung, sodass
gesunde weile Blutzellen sowie rote Blutzellen (Erythro-
zyten) und Blutplattchen (Thrombozyten) nicht mehrim
notwendigen Umfang gebildet werden.

Blutarmut (Andmie), Infektionen und erhéhte Blutungs-
neigung koénnen die Folge und zugleich auch das erste
Anzeichen einer akuten Leukdmie sein. Da die Leuk-
dmien von Anfang an nicht auf eine bestimmte Stelle
im K&rper begrenzt sind, sondern vom Knochenmark
ausgehend das Blut, die lymphatischen Gewebe (lym-
phatisches System) und alle anderen Organe und somit
ganze Organsysteme befallen kénnen, werden sie auch
als bosartige Systemerkrankung bezeichnet.

Krankheitsbild Leukdmien

Die ALL und AML nehmen einen raschen Verlauf. Er-
folgt keine Behandlung, kommt es durch die Ausbrei-
tung der Leukdmiezellen und der damit einhergehenden
Schadigung der Koérperorgane zu schweren Erkrankun-
gen, die unbehandelt innerhalb weniger Wochen oder
Monate zum Tod fiihren.
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Haufigkeit

Die akute lymphoblastische Leukdmie oder akute lym-
phatische Leukdmie (ALL) ist mit einem Anteil von
etwa 80 % die haufigste Form der Leukdmie bei Kin-
dern und Jugendlichen. Sie macht gut ein Fiinftel aller
Krebserkrankungen im Kindes- und Jugendalter aus. In
Deutschland erkranken pro Jahr circa 550 bis 600 Kin-
der und Jugendliche unter 18 Jahren neu an einer ALL.
Die ALL kann in jedem Alter auftreten, also auch bei
Erwachsenen. Am haufigsten betroffen sind jedoch Kin-
der zwischen 1 und 5 Jahren. Jungen erkranken etwas
hédufiger als Madchen (Geschlechterverhaltnis 1,3:1).

i~
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Formen der ALL

Bei der ALL findet eine bosartige Verdnderung (Entar-
tung) in einer unreifen Vorlauferzelle der Lymphozyten
statt. Die Entartung kann auf verschiedenen Stufen der
Zellentwicklung geschehen und verschiedene Unter-
gruppen der Lymphozyten beziehungsweise deren Vor-
stufen betreffen. Aus diesem Grund gibt es verschiede-
ne Formen der ALL.

Sogenannte B-ALL-Formen beispielsweise gehen von
Vorlauferzellen der B-Lymphozyten aus, T-ALL-Formen
von Vorstufen der T-Lymphozyten. Eine Entartung auf
friher Entwicklungsstufe ist durch die Vorsilbe ,pra"”
oder ,pro" gekennzeichnet.



Daraus ergeben sich folgende ALL-Unterformen:

® Pro-B-ALL (auch Préd-prd-B-ALL)
e Common ALL

e Pra-B-ALL

e reife B-ALL (auch B-AL)

e Pro-T-ALL

e Pra-T-ALL

e kortikale (intermediare) T-ALL

o reife T-ALL

Die Einteilung (Klassifikation) der oben genannten ALL-
Subtypen erfolgt mit Hilfe einer speziellen Untersu-
chungsmethode (Immunphénotypisierung). Eine noch
genauere Charakterisierung der verschiedenen Typen
ist anhand der genetischen Merkmale der Leukdmiezel-
len mdglich. Wichtig zu wissen ist, dass es verschiedene
Formen der ALL gibt, da sich diese, was Krankheitsver-
lauf und Heilungsaussichten (Prognose) betrifft, zum
Teil deutlich voneinander unterscheiden. Bei der Wabhl
der Behandlungsstrategie werden diese Unterschiede
beriicksichtigt.

Ursachen

Die Ursachen der ALL sind weitgehend unbekannt. Zwar
weill man, dass die Krankheit durch die bosartige Veran-
derung einer Vorlauferzelle der Lymphozyten entsteht
und dass die Entartung mit Verdnderungen im Erbgut
der Zelle einhergeht. In den meisten Fallen bleibt jedoch
unklar, warum genetische Verdnderungen auftreten und
warum sie bei manchen Kindern zur Erkrankung fithren,
bei anderen nicht.
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So lasst sich zum Beispiel eine Genverdnderung, die bei
ALL vorkommt, bereits bei neugeborenen Kindern fest-
stellen, die jedoch erst Jahre spéter an ALL erkranken.
Auch erkrankt nicht jedes Kind mit einer derartigen Erb-
gutverdnderung an ALL. Dies deutet darauf hin, dass
bei der Krankheitsentstehung neben genetischen und
immunologischen Faktoren auch dufere Einflisse eine
Rolle spielen. Vermutlich missen verschiedene Faktoren
zusammenwirken, bevor eine ALL entsteht.

Bekannt ist, dass Kinder mit bestimmten ererbten oder
erworbenen Immundefekten und/oder mit bestimm-
ten Chromosomenveranderungen ein deutlich erhdh-
tes Risiko haben, an einer ALL zu erkranken. Erbli-
che Vorerkrankungen, die die Entwicklung einer ALL
begtinstigen, sind zum Beispiel das Down-Syndrom,
die Fanconi-Andmie, das Bloom-Syndrom, das Louis-
Bar-Syndrom und das Li-Fraumeni-Syndrom. Da diese
(sehr seltenen) Krankheitsbilder mit einer Veranlagung
flr die Krebsentstehung einhergehen, werden sie auch
als Krebspradispositionssyndrome bezeichnet. Dartiber
hinaus kénnen auch radioaktive Strahlen und Roént-
genstrahlen, bestimmte chemische Substanzen und
Medikamente sowie Viren bei der Entstehung einer
Leukdmie eine Rolle spielen. Oft kann jedoch beim
einzelnen Patienten keine genaue Ursache fir die Leu-
kdmie identifiziert werden.
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Symptome

Die Krankheitszeichen (Symptome), die mit einer ALL
einhergehen, entwickeln sich meist innerhalb weniger
Wochen. Sie sind auf die Ausbreitung der bosartigen
Zellen im Knochenmark und in anderen Korperorganen
und -geweben zurlckzufthren. Die ungehemmte Tei-
lung der Leukdmiezellen im Knochenmark beeintrach-
tigt zunehmend die Produktion der normalen Blutzellen.

Kinder und Jugendliche, die an einer ALL erkrankt sind,
fallen deshalb zunéchst durch allgemeine Krankheitszei-
chen wie Mattigkeit, Spielunlust und Blasse (Andmie)
auf. Diese sind bedingt durch den Mangel an roten
Blutkdrperchen, deren Aufgabe es ist, den Sauerstoff in
die Korperzellen zu transportieren. Durch den Mangel
an funktionstiichtigen weiBen Blutkdrperchen (zum Bei-
spiel Lymphozyten und Granulozyten) kénnen Krank-
heitserreger nicht mehr ausreichend bekdmpft werden;
es stellen sich Infektionen ein, die sich durch Fieber
bemerkbar machen. Das Fehlen von Blutpléttchen, die
normalerweise fir eine rasche Blutgerinnung sorgen,
kann zu Haut- und Schleimhautblutungen fiihren.

Die Uberhandnahme der Leukdmiezellen im Korper
fuhrt, abgesehen von Verdnderungen im Blutbild, zu
Organbeschwerden: Das Wachstum der Leukdmie-
zellen in den Hohlraumen der Knochen, im Knochen-
mark, kann Knochenschmerzen hervorrufen, vor allem
in Armen und Beinen. Sie kdénnen so ausgepragt sein,
dass kleinere Kinder nicht mehr laufen mégen und ge-
tragen werden wollen. Die bésartigen Zellen kénnen
sich auBerdem in Leber, Milz und Lymphknoten fest-
setzen, sodass diese Organe anschwellen und zu ent-

sprechenden Beschwerden, zum Beispiel Bauchschmer-
zen, fuihren. Kein Organ ist grundsétzlich verschont. Bei
Patienten mit einer ALL kann es auch zu einem Befall
der Hirnhdute kommen. Kopfschmerzen, Gesichtslah-
mungen, Sehstérungen und/oder Erbrechen kdnnen die
Folge sein.

Die wichtigsten Symptome sind in der nebenstehenden
Tabelle zusammengefasst.

Die Symptome einer ALL kénnen individuell
sehr verschieden stark ausgepragt sein. Wich-
tig zu wissen ist auch, dass das Auftreten eines
oder mehrerer der genannten Krankheitszeichen
nicht unbedingt bedeuten muss, dass eine Leu-
kdmie vorliegt. Viele dieser Symptome treten
bei vergleichsweise harmlosen Erkrankungen
auf, die mit Leukdmie nichts zu tun haben. Bei
Beschwerden ist es jedoch ratsam, so bald wie
moglich einen Arzt zu konsultieren, um deren
Ursache zu klaren. Liegt tatsdchlich eine akute
Leukdmie vor, muss schnellstméglich mit der
Therapie begonnen werden.
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Mudigkeit, allgemeine Abgeschlagenheit und Lustlosigkeit, Krankheitsgefihl

Hautbldsse durch Mangel an roten Blutzellen (Andmie)

Blutungsneigung, zum Beispiel schwer zu stillendes Nasen- und/oder Zahnfleischbluten, blaue Flecken oder

kleine punktférmige Hautblutungen (Petechien)

Fieber und/oder erhéhte Infektneigung durch Mangel an weifen Blutzellen (Neutropenie)

Geschwollene Lymphknoten, etwa am Hals, in den Achselhdhlen oder in der Leiste

Bauchschmerzen und Appetitlosigkeit (durch VergroRerung von Milz und/oder Leber)

Knochen- und Gelenkschmerzen

Kopfschmerzen, Sehstérungen, Erbrechen, Hirnnervenldhmungen (durch Befall des Zentralnervensystems)

Atemnot (durch VergroBerung der Thymusdriise oder der Lymphknoten im Brustraum)

VergroBerung der/eines Hoden

Diagnose

Findet der (Kinder-)Arzt durch Krankheitsgeschichte
(Anamnese) und kérperliche Untersuchung des Pati-
enten Hinweise auf eine akute Leukdmie, wird er zu-
néchst eine umfassende Blutuntersuchung vornehmen.

Wenn sich, durch bestimmte Verdnderungen im Blut-
bild, der Verdacht auf eine Leukdmie erhirtet, ist eine
Entnahme von Knochenmark (Knochenmarkpunktion)

zur Sicherung der Diagnose notwendig. Zu diesem
Zweck und fiir eventuell sich anschlieRende Untersu-
chungen wird der Arzt den Patienten in ein Kranken-
haus Uberweisen, das auf Krebs- und Bluterkrankungen
bei Kindern und Jugendlichen spezialisiert ist (Klinik ftr
padiatrische Onkologie/Hadmatologie).
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Blut- und Knochenmarkuntersuchungen

Blut- und Knochenmarkuntersuchungen erlauben eine
genaue Aussage dariiber, ob und an welcher Art von
Leukdmie der Patient erkrankt ist. Die Untersuchun-
gen beinhalten mikroskopische (zytomorphologische),
immunologische und genetische Laborverfahren, die
es nicht nur erméglichen, eine ALL von anderen Leu-
kdmiearten (zum Beispiel einer AML) abzugrenzen. Es
lassen sich auch innerhalb des Krankheitsbildes ALL
verschiedene Unterformen unterscheiden.

Dies ist eine wichtige Voraussetzung fiir eine gezielte
Therapieplanung, denn es hat sich gezeigt, dass sich
die verschiedenen ALL-Formen nicht nur auf zelluld-
rer und molekularer Ebene voneinander unterscheiden,
sondern auch deutliche Unterschiede in ihrem Krank-
heitsverlauf, ihren Heilungsaussichten (Prognose) und
der Therapierbarkeit zeigen.

Untersuchungen zur Ausbreitung

der Erkrankung

Liegt eine ALL vor, so ist es fur die Behandlungspla-
nung auch wichtig zu wissen, ob auferhalb des Kno-
chenmarks noch weitere Organe des Korpers — zum
Beispiel Gehirn, Leber, Milz, Lymphknoten oder Kno-
chen - von Leukdmiezellen befallen sind. Auskunft da-
riiber geben verschiedene bildgebende Verfahren wie
Ultraschall- und Réntgenuntersuchung, Magnetreso-
nanztomographie (MRT) und Computertomographie
(CT). Um herauszufinden, ob auch das Zentralnerven-
system (Gehirn und Riickenmark) von der Erkrankung
betroffen ist, wird auRerdem aus dem Nervenwasser-
kanal eine Probe entnommen und auf Leukdmiezellen
untersucht (Lumbalpunktion).

Untersuchungen vor Therapiebeginn
Behandlungsvorbereitend erfolgt ferner eine Uberprii-
fung der Herzfunktion (Elektrokardiographie [EKG]
und Echokardiographie) und der Gehirnfunktion (Elek-
troenzephalographie [EEG]). Umfangreiche Laborun-
tersuchungen dienen dazu, den Allgemeinzustand des
Patienten zu Uberprifen und festzustellen, ob durch
die Leukdmie die Funktionen einzelner Organe (zum
Beispiel Nieren und Leber) beeintrdchtigt sind oder
Stoffwechselstorungen vorliegen, die vor oder wéh-
rend der Behandlung besonders beriicksichtigt werden
missen. Verdnderungen, die moglicherweise im Laufe
der Therapie auftreten, kdnnen aufgrund solcher Aus-
gangsbefunde besser beurteilt werden. Im Hinblick auf
eventuell notwendig werdende Bluttransfusionen muss
eine Bestimmung der Blutgruppe erfolgen.

Nicht alle Untersuchungen sind bei jedem Pa-
tienten notwendig. Andererseits kénnen even-
tuell Untersuchungen hinzukommen, die hier
nicht erwdhnt wurden. Fragen Sie lhren behan-
delnden Arzt oder das Behandlungsteam, wel-
che Untersuchungen bei lhrem Kind geplant
sind und warum die jeweilige Untersuchung er-
forderlich ist.




Therapieplanung

Bestétigt sich der Verdacht auf eine akute lymphoblas-
tische Leukdmie, erfolgt die Therapieplanung. Um eine
moglichst individuelle, auf den Patienten zugeschnittene
(risikoadaptierte) Behandlung durchfiihren zu kénnen,
berlicksichtigt das Behandlungsteam bei der Planung
bestimmte Faktoren, die die Prognose des Patienten be-
einflussen (sie werden daher auch Risiko- oder Progno-
sefaktoren genannt).

Wichtige Prognosefaktoren sind unter anderem die Un-
terform (Subtyp) der ALL, die Krankheitsausbreitung im
Kdrper zum Diagnosezeitpunkt (initiale Leukdmiezell-
masse), das Ansprechen der ALL auf die Chemothera-
pie und das Alter des Patienten. Die genaue Kenntnis
des Tumortyps gibt dem Behandlungsteam Hinweise
darauf, wie sensibel die Tumorzellen auf eine Chemo-
therapie reagieren und wie intensiv die Patienten folg-
lich behandelt werden miissen, um das Ruckfallrisiko
moglichst gering zu halten. Krankheitsausdehnung und
Therapieansprechen beeinflussen die Entscheidung, ob
zusétzlich zur Chemotherapie weitere Therapiemetho-
den (zum Beispiel eine Strahlentherapie des Schadels
oder eine Hochdosis-Chemotherapie mit nachfolgender
Stammzelltransplantation) zur Verbesserung der Hei-
lungsaussichten erforderlich sind.

Alle Risikofaktoren flieBen in die Behandlungsplanung
ein mit dem Ziel, fir jeden Patienten das jeweils best-
mogliche Behandlungsergebnis zu erreichen. Die je-
weilige Krankheitssituation ist somit ausschlaggebend
daftr, welcher Therapiegruppe (Standardrisikogrup-
pe, mittlerer Risikogruppe oder Hochrisikogruppe) der
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Patient zugeordnet wird und nach welchem Therapie-
plan er behandelt wird.

Anmerkung zur reifen B-ALL: Patienten mit reifer B-
ALL (B-AL) werden nicht im Rahmen der Therapiepla-
ne behandelt, die fiir die anderen Formen der akuten
lymphoblastischen Leukdmie gelten. Sie erhalten eine
Therapie wie Patienten mit einem reifen B-Zell Non-
Hodgkin-Lymphom und sind daher in den folgenden
Ausfuhrungen nicht beriicksichtigt. Informationen zu
den Non-Hodgkin-Lymphomen finden Sie ab Seite 52.

Behandlungsablauf

Die chemotherapeutische Behandlung eines Patienten
mit ALL erfolgt grundsétzlich in mehreren Therapieab-
schnitten. Die verschiedenen Therapiephasen sind von
unterschiedlicher Dauer und unterscheiden sich auch
hinsichtlich der eingesetzten Medikamentenkombi-
nationen sowie der Intensitdt und Zielsetzung der Be-
handlung. Innerhalb der einzelnen Therapieabschnitte
werden die Patienten nach unterschiedlichen Therapie-
planen (Protokollen) behandelt. Welcher Therapieplan
im Einzelfall eingesetzt wird, hdngt unter anderem da-
von ab, zu welcher Risikogruppe der Patient gehort und
in welchem Therapiezweig er infolgedessen behandelt
wird. Je hoher das Risiko eines Krankheitsriickfalls ist,
umso intensiver wird in der Regel auch die Behandlung
sein.
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* Konsolidierung/Intensivierung: Die Konsolidie-
rungs- oder Intensivierungstherapie ist ebenfalls
eine intensive Chemotherapie, zum Teil mit ande-
ren Medikamentenkombinationen und héheren
Medikamentendosierungen. |hr Ziel ist, die in der
Induktionsphase erreichte Remission zu festigen
(,konsolidieren"), das heiBt, weitere Leukdmiezellen
zu vernichten und so das Risiko eines Krankheits-
rackfalls zu verringern. Die Intensitdt der Behand-

Sofern es zu keinem Rickfall kommt, betragt die ge-
samte Behandlungsdauer etwa zwei Jahre. Sie setzt sich
aus einer intensiven Therapiephase mit vielen Klinikauf-
enthalten (circa ein halbes Jahr) und einer eher gemé-
Rigten, meist ambulanten Therapiephase (circa einein-
halb Jahre) zusammen.

Wichtige Therapieelemente sind:

e Vortherapie (Vorphase): In vielen ALL-Therapiepro-
tokollen beginnt die Induktionstherapie mit einer
sogenannten zytoreduktiven Vorphase. Sie dient
der Einleitung der Behandlung und besteht aus
einer kurzen, circa einwdchigen Chemotherapie
mit ein oder zwei Medikamenten. Der Zweck der
Vortherapie besteht darin, die anfangs oft grofRe
Zahl der Leukdmiezellen schrittweise und damit fir
den Organismus moglichst schonend zu reduzieren.
Das ist deshalb wichtig, weil aus den abgetdteten
Leukdmiezellen durch den Zellabbau bestimmte
Stoffwechselprodukte freigesetzt werden, die den
Organismus und insbesondere die Nieren schadi-
gen, wenn sie in groBen Mengen auftreten (soge-
nanntes Zellzerfall- oder Tumorlyse-Syndrom).

Induktion: Die eigentliche Induktionstherapie
besteht aus einer besonders intensiven Chemothe-
rapie, in der mehrere Medikamente zum Einsatz
kommen. Sie zielt darauf ab, innerhalb kurzer Zeit
die Mehrzahl der Leukdmiezellen zu vernichten, das
heift, eine Remission herbeizufiihren. Die Induk-
tionstherapie dauert (ohne Vorphase) circa vier
Wochen.

lung richtet sich nach dem Ruickfallrisiko des Pati-
enten und kann entsprechend zwischen mehreren
Wochen und Monaten dauern. Diese Therapiephase
soll speziell auch das Zentralnervensystem (Gehirn
und Riickenmark) und gegebenenfalls die Hoden
erreichen (sogenannte Extrakompartmenttherapie).

ZNS-Therapie (Extrakompartmenttherapie): Ein
wichtiger Bestandteil der gesamten intensiven The-
rapiephase, und in verstarktem MaBe der Konsoli-
dierungs-/Intensivierungsphase, ist die Behandlung
des Zentralnervensystems (ZNS). Die ZNS-Therapie
ist duBerst wichtig, da dieses bei den meisten Pati-
enten befallen ist, selbst wenn keine Leukdmiezel-
len nachweisbar sind. Da das ZNS fir viele Zytos-
tatika schlecht zugénglich ist, erfolgt die Therapie
mit bestimmten hochdosierten Medikamenten, die
durch ihre besonderen Eigenschaften das Gehirn
und Riickenmark gut erreichen kdnnen. AuBerdem
werden immer wieder Zytostatika mittels Lumbal-
punktion direkt in den Nervenwasserkanal gegeben
(intrathekale Chemotherapie). Bei manchen (weni-
gen) Patienten kann zusétzlich eine Bestrahlung des
Kopfes infrage kommen, zum Beispiel wenn das
Zentralnervensystem nachweislich befallen ist oder
eine T-ALL mit Hyperleukozytose vorliegt.



e die Reinduktion: Bei ALL-Patienten hat sich eine
weitere intensive Therapiephase &hnlich der In-
duktionstherapie, die Reinduktion, als erfolgreich
erwiesen. lhr Ziel ist, die Leukdmiezellen vollstandig
zu zerstéren und so das Risiko eines Krankheits-
rlickfalls zu minimieren. Die Reinduktionsphase
kann zwischen mehreren Wochen und Monaten
dauern, je nachdem, zu welcher Risikogruppe der
Patient gehort. Bei ldngerer Therapiedauer (zum
Beispiel bei Hochrisikopatienten) wechseln sich
kurze intensive Behandlungsphasen mit milderen
Chemotherapiephasen (,,Pausen”) ab, die der
Erholung des Patienten dienen.

e die Erhaltungs- oder Dauertherapie: Diese letzte
Behandlungsphase ist darauf ausgerichtet, durch
die moéglichst lange Therapiedauer all jene Leuk-
dmiezellen zu vernichten, die trotz der intensiven
Behandlung Uberlebt haben. Sie besteht aus einer
milderen Chemotherapie und erfolgt vorwiegend
ambulant; das heil3t, der Patient kann wahrend
dieser Therapiephase wieder zu Hause sein und in
der Regel auch den Kindergarten- oder Schulbesuch
fortsetzen. Die Dauertherapie wird so lange durch-
geflihrt, bis die vorgesehene Gesamt-Therapie-
dauer von zwei Jahren erreicht ist.

Je nach Studie gibt es Unterschiede bei der Be-
nennung der verschiedenen Therapiephasen,
deren Dauer und Ablauf. Im Rahmen klinischer
Studien koénnen auch neue Therapieansdtze
(z. B. eine Immuntherapie mit Antikérpern) in
bestimmten Therapiephasen geprift werden.
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Krankheitsriickfall

Im Falle eines Krankheitsriickfalls (Rezidiv) — er betrifft
etwa 15 % der ALL-Patienten - stehen als Behand-
lungsmaBnahmen Chemotherapie und Strahlentherapie
sowie die Stammzelltransplantation zur Verfligung. Bei
der Mehrzahl der Patienten mit ALL-Rezidiv beinhal-
tet die Behandlung eine intensivierte Chemotherapie
mit dem Ziel der Remission sowie, im Anschluss, eine
allogene Stammzelltransplantation. Manche Patienten
sind durch eine alleinige Chemotherapie heilbar. Eine
Strahlentherapie kann zur Behandlung von Zentralner-
vensystem und/oder Hoden erfolgen. Patienten, die
auf eine konventionelle Therapie tiberhaupt nicht oder
nur unzureichend ansprechen (refraktires oder zweites
ALL-Rezidiv), kénnen moglicherweise von neuen Me-
dikamenten mit anderen Wirkmechanismen profitieren,
die im Rahmen von klinischen Studien getestet werden.
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Prognose

Die Heilungschancen (Prognose) von Kindern und Ju-
gendlichen mit akuter lymphoblastischer Leukdmie
(ALL) haben sich dank der groBen Therapiefortschritte
in den letzten vier Jahrzehnten deutlich verbessert. Die
heute eingesetzten modernen Untersuchungsmethoden
und intensiven, standardisierten Kombinationschemo-
therapien fiihren dazu, dass insgesamt etwa 90 % der
an ALL erkrankten Kinder und Jugendlichen dauerhaft
von dieser Krankheit geheilt werden (10 bis 15-Jahres-
Uberlebensraten). Damit gehort die ALL inzwischen zu
den am besten behandelbaren Krebserkrankungen.

Im Falle ungiinstiger Prognosefaktoren (zum Beispiel bei
schlechtem Ansprechen der Erkrankung auf die Thera-
pie oder schwer zu behandelnder ALL-Unterform) lie-
gen die Heilungschancen, trotz intensivierter Behand-
lung, deutlich unter 90 %. Das gilt auch fur Patienten,
die unter einem Jahr oder tber zehn Jahre alt sind.

Etwa 90 der jéhrlich ungefahr 550 bis 600 in Deutschland
neu erkrankten Kinder und Jugendlichen mit ALL (das
heifit, etwa jeder siebte Patient) erleiden einen Krank-
heitsriickfall (Rezidiv). Rezidive treten bei ALL-Patienten
meist innerhalb der ersten zwei bis drei Jahre nach Dia-
gnosestellung und nur noch sehr selten nach fiinf Jah-
ren auf. Die Heilungsaussichten sind generell wesentlich
unglnstiger als bei der Erstbehandlung, auch wenn bei
einem Teil der Patienten durchaus noch gute Behand-
lungserfolge erzielt werden konnen. Die 5-Jahres-
Uberlebensraten liegen bei Kindern und Jugendlichen
mit ALL-Rezidiv zwischen 50 und 60 %.

Im Rahmen der derzeitigen Therapieoptimierungsstudi-
en und zuktinftiger Studien sollen die Heilungsaussich-
ten auch fir diese Patienten weiter verbessert werden.

Bei den genannten Heilungsraten handelt es sich
um statistische GroBen. Sie stellen nur fur die
Gesamtheit der an einer ALL erkrankten Patien-
ten eine wichtige und zutreffende Aussage dar.
Ob der einzelne Patient geheilt werden kann
oder nicht, lasst sich aus der Statistik nicht vor-
hersagen. Eine Leukdmieerkrankung kann selbst
unter glinstigsten beziehungsweise ungiinstigs-
ten Voraussetzungen ganz unerwartet verlaufen.







> Haufigkeit

Die akute myeloische Leukdmie (AML) ist nach der aku-
ten lymphoblastischen Leukdmie (ALL) mit knapp 20 %
die zweithdufigste Leukdmie bei Kindern und Jugendli-
chen. Ihr Anteil an der Gesamtheit aller bésartigen Er-
krankungen im Kindes- und Jugendalter betragt etwa
4 %. In Deutschland erkranken pro Jahr circa 90 Kinder
und Jugendliche im Alter von 0 bis 17 Jahren neu an
einer akuten myeloischen Leukdmie.

Die AML kann in jedem Alter auftreten, am héufigsten
ist sie im hoheren Erwachsenenalter. Im Kindes- und Ju-
gendalter sind Sduglinge und Kleinkinder in den ersten
beiden Lebensjahren am haufigsten betroffen. Jungen
erkranken etwas haufiger als Maddchen (Geschlechter-
verhaltnis: 1,1:1).
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') Formen der AML

Die AML entsteht durch die bosartige Veranderung (Ent-
artung) unreifer myeloischer Zellen. Es handelt sich da-
bei um Stammzellen der Blutbildung (kurz: Blutstamm-
zellen), aus denen im weiteren Entwicklungsverlauf — je
nach Art der Stammzelle — bestimmte weiBe Blutzellen
(Granulozyten, Monozyten), rote Blutzellen oder Blut-
plattchen hervorgehen.

Bei der AML findet in der Regel eine Entartung in einer
unreifen Vorlauferzelle der weiflen Blutzellen, den so-
genannten Myeloblasten statt. Prinzipiell kdnnen aber
Vorlaufer aller myeloischen Zellen entarten, so auch die
der roten Zellreihe und die der Blutplattchen oder auch
gemeinsame Vorlduferzellen. Da die bosartige Veran-
derung demnach verschiedene Zelltypen betreffen und



zudem auf unterschiedlichen Reifungsstufen erfolgen
kann, gibt es verschiedene Formen der AML (zum Bei-
spiel Myeloblastenleukdmie, Monoblastenleukamie,
Erythroblastenleukdamie, Megakaryozytenleukdmie und
verschiedene Mischformen).

Anhand der unter dem Mikroskop sichtbaren (morpho-
logischen) Form der Leukdmiezellen werden acht ver-
schiedene Hauptformen der AML unterschieden; diese
waren in der Vergangenheit fur die Einteilung der AML
(Klassifikation) wichtig. Heutzutage erfolgt die Klassi-
fikation sowohl anhand morphologischer als auch zy-
togenetischer und molekulargenetischer Merkmale der
entarteten Zellen.

Es gibt verschiedene Formen der AML, die sich,
was Krankheitsverlauf und Heilungsaussichten
betrifft, zum Teil deutlich voneinander unter-
scheiden. Bei der Wahl der Behandlungsstrate-
gie werden diese Unterschiede berlcksichtigt.

Ursachen

Die Ursachen der akuten myeloischen Leukdmie (AML)
sind weitgehend unbekannt. Man weiB zwar, dass die
Krankheit durch die bdsartige Verdnderung einer unrei-
fen myeloischen Zelle entsteht und dass die Entartung
mit Verdnderungen im Erbgut der Zelle einhergeht. In
den meisten Fallen bleibt jedoch unklar, warum geneti-
sche Verdnderungen auftreten und warum sie bei man-
chen Kindern zur Erkrankung fihren, bei anderen nicht.

Akute myeloische Leukdmie (AML)

Nach heutigem Wissen miissen mehrere genetische Ver-
dnderungen zusammenkommen, bevor eine Leukdmie
entsteht.

Bekannt ist, dass Kinder und Jugendliche mit bestimm-
ten ererbten oder erworbenen Immundefekten und/
oder mit bestimmten Chromosomenverdnderungen
ein erhdhtes Risiko haben, an einer AML zu erkran-
ken. Erbliche Vorerkrankungen, die die Entwicklung
einer AML beguinstigen, sind zum Beispiel das Down-
Syndrom, die Fanconi-Anamie, das Bloom-Syndrom,
die Neurofibromatose und die familidre Monosomie
7. Da diese Krankheitsbilder mit einer Veranlagung fur
die Krebsentstehung einhergehen, werden sie auch als
Krebspradispositionssyndrome bezeichnet. Dartiber hi-
naus kénnen auch radioaktive Strahlen und Réntgen-
strahlung, bestimmte chemische Substanzen und Me-
dikamente, Zigaretten- oder Alkoholkonsum der Eltern
und moglicherweise auch Viren bei der Entstehung ei-
ner Leukdmie eine Rolle spielen. Bei der Mehrheit der
Patienten kennt man die krankheitsauslésenden Fakto-
ren jedoch nicht.

Symptome

Die Krankheitszeichen (Symptome), die mit einer akuten
myeloischen Leukdmie (AML) einhergehen, entwickeln
sich meist innerhalb weniger Wochen. Sie sind auf die
Ausbreitung der bosartigen Zellen im Knochenmark und
in anderen Korperorganen und -geweben zurlckzufiih-
ren. Die ungehemmte Teilung der Leukdmiezellen im
Knochenmark beeintrdchtigt zunehmend die Produkti-
on der normalen Blutzellen.
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Kinder und Jugendliche, die an einer AML erkrankt sind,
fallen deshalb meist zunachst durch allgemeine Krank-
heitszeichen wie Mattigkeit, Spielunlust und Blasse
(Andmie) auf. Diese sind bedingt durch den Mangel an
roten Blutkdrperchen, deren Aufgabe es ist, den Sauer-
stoff in die Korperzellen zu transportieren. Durch den
Mangel an funktionstichtigen weien Blutkorperchen
(zum Beispiel Lymphozyten und Granulozyten) kdnnen
Krankheitserreger nicht mehr ausreichend bekdmpft
werden; es stellen sich Infektionen ein, die sich durch
Fieber bemerkbar machen. Das Fehlen von Blutplatt-
chen, die flr eine rasche Blutgerinnung sorgen, kann zu
Haut- und Schleimhautblutungen fuhren.

Die Uberhandnahme der Leukidmiezellen im Kérper
fuhrt, abgesehen von Verdnderungen im Blutbild, zu
Organbeschwerden: Das Wachstum der Leukdmiezel-
len in den Hohlrdumen der Knochen, im Knochenmark,
kann Knochenschmerzen hervorrufen, vor allem in Ar-
men und Beinen. Sie kdnnen so ausgepragt sein, dass
kleinere Kinder nicht mehr laufen mégen und getragen
werden wollen. Die bésartigen Zellen kénnen sich au-
Rerdem in Leber, Milz und Lymphknoten festsetzen, so-
dass diese Organe anschwellen und zu entsprechenden
Beschwerden, zum Beispiel Bauchschmerzen, fuhren.
Kein Organ ist grundsdtzlich verschont. Bei Patienten
mit einer AML kann es auch zu einem Befall der Hirn-
hdute kommen. Kopfschmerzen, Gesichtsldhmungen,
Sehstdrungen und/oder Erbrechen kdnnen die Folge
sein. Auch tumorartige Haut- oder Schleimhautveran-
derungen kommen vor.

Die Symptome einer AML kénnen individuell
sehr verschieden stark ausgepragt sein. Wich-
tig zu wissen ist auch, dass das Auftreten eines
oder mehrerer der genannten Krankheitszeichen
nicht unbedingt bedeuten muss, dass eine Leu-
kdmie vorliegt. Viele dieser Symptome treten
bei vergleichsweise harmlosen Erkrankungen
auf, die mit Leukdmie nichts zu tun haben. Bei
Beschwerden ist es jedoch ratsam, so bald wie
moglich einen Arzt zu konsultieren, um deren
Ursache zu klaren. Liegt tatsdchlich eine akute
Leukdmie vor, muss schnellstméglich mit der
Therapie begonnen werden.

Die wichtigsten Symptome sind in der nebenstehenden
Tabelle zusammengefasst.
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Symptome: Sehr haufig (bei iiber 60 % der Patienten)

Mudigkeit, allgemeine Abgeschlagenheit und Lustlosigkeit, Krankheitsgefthl
Hautblasse durch Mangel an roten Blutzellen (Andmie)
Fieber und/oder erhohte Infektneigung durch Mangel an weiBen Blutzellen (Neutropenie)

Bauchschmerzen und Appetitlosigkeit (durch VergréBerung von Milz und/oder Leber)

Symptome: Haufig bis relativ haufig (bei 20 bis 60 % der Patienten)

Blutungsneigung ohne oder bei nur geringer Einwirkung von aulRen, zum Beispiel schwer zu stillendes
Nasen- und/oder Zahnfleischbluten, blaue Flecken oder kleine punktférmige Hautblutungen (Petechien),
selten Hirnblutungen

Geschwollene Lymphknoten, etwa am Hals, in den Achselhéhlen oder in der Leiste

Knochen- und Gelenkschmerzen

Symptome: Selten (bei unter 20 % der Patienten)

Kopfschmerzen, Sehstérungen, Erbrechen, Hirnnervenldhmungen (durch Befall des Zentralnervensystems)

Atemnot (bei Hyperleukozytose, einer stark erh6hten Anzahl der Leukozyten im Blut)
Hautverdnderungen und Chlorome (Myeloblastome oder Myelosarkome): Tumorférmige Ansammlungen
von Leukdmiezellen in der Haut, den Lymphknoten oder im Knochen, manchmal um die Augen herum,

zum Teil blau-griin gefarbt

Zahnfleischwucherungen (sogenannte Gingivahyperplasie)

VergroBerung der/eines Hoden
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Diagnose

Findet der (Kinder-)Arzt durch Krankheitsgeschichte
(Anamnese) und kérperliche Untersuchung des Patien-
ten Hinweise auf eine akute Leukdmie, wird er zundchst
eine umfassende Blutuntersuchung vornehmen. Wenn
sich, durch bestimmte Verdnderungen im Blutbild, der
Verdacht auf eine Leukdmie erhdrtet, ist eine Entnahme
von Knochenmark (Knochenmarkpunktion) zur Siche-
rung der Diagnose notwendig. Zu diesem Zweck und
fur eventuell sich anschlieRende Untersuchungen wird
der Arzt den Patienten in ein Krankenhaus Gberweisen,
das auf Krebs- und Bluterkrankungen bei Kindern und
Jugendlichen spezialisiert ist (Klinik fir padiatrische On-
kologie/Hadmatologie).

Blut- und Knochenmarkuntersuchungen

Blut- und Knochenmarkuntersuchungen erlauben eine
genaue Aussage dariiber, ob und an welcher Art von
Leukamie der Patient erkrankt ist. Die Untersuchun-
gen beinhalten mikroskopische (zytomorphologische),
immunologische und genetische Laborverfahren. Diese
ermoglichen es nicht nur, eine AML von anderen Leu-
kdmiearten (zum Beispiel einer ALL) abzugrenzen, es
lassen sich auch innerhalb des Krankheitsbildes AML
verschiedene Unterformen unterscheiden. Dies ist eine
wichtige Voraussetzung flr eine gezielte Therapie-
planung, denn es hat sich gezeigt, dass sich die ver-
schiedenen AML-Formen nicht nur auf zellularer und
molekularer Ebene voneinander unterscheiden, son-
dern auch deutliche Unterschiede in ihrem Krankheits-
verlauf, ihren Heilungsaussichten (Prognose) und der
Therapierbarkeit zeigen.

Untersuchungen zur Ausbreitung

der Erkrankung

Liegt eine AML vor, so ist es fiir die Behandlungspla-
nung auch wichtig zu wissen, ob auferhalb des Kno-
chenmarks noch weitere Organe des Kdrpers — zum
Beispiel Gehirn, Leber, Milz, Lymphknoten, Haut oder
Knochen — von Leukdmiezellen befallen sind. Auskunft
dariiber geben verschiedene bildgebende Verfahren
wie Ultraschall- und Réntgenuntersuchung, im Be-
darfsfall auch Magnetresonanztomographie (MRT)
und/oder Computertomographie (CT). Um herauszu-
finden, ob auch das Zentralnervensystem (Gehirn und
Ruckenmark) von der Erkrankung betroffen ist, wird
auBerdem aus dem Nervenwasserkanal eine Probe ent-
nommen und auf Leukdmiezellen untersucht (Lumbal-
punktion).

Untersuchungen vor Therapiebeginn
Behandlungsvorbereitend erfolgt ferner eine Uberprii-
fung der Herzfunktion (Elektrokardiographie [EKG]
und Echokardiographie) und der Gehirnfunktion (Elek-
troenzephalographie [EEG]). Umfangreiche Laborun-
tersuchungen dienen dazu, den Allgemeinzustand des
Patienten zu Uberpriifen und festzustellen, ob durch
die Leukdmie die Funktionen einzelner Organe (zum
Beispiel Nieren und Leber) beeintrachtigt sind oder
Stoffwechselstérungen vorliegen, die vor oder wéh-
rend der Behandlung besonders beriicksichtigt werden
mussen. Verdnderungen, die méglicherweise im Laufe
der Therapie auftreten, kdnnen aufgrund solcher Aus-
gangsbefunde besser beurteilt werden. Im Hinblick auf
eventuell notwendig werdende Bluttransfusionen muss
eine Bestimmung der Blutgruppe erfolgen.



Nicht alle Untersuchungen sind bei jedem Pa-
tienten notwendig. Andererseits kénnen even-
tuell Untersuchungen hinzukommen, die hier
nicht erwdhnt wurden. Ihr Behandlungsteam
wird Sie dartber informieren, welche diagnosti-
schen Verfahren bei lhnen oder lhrem Kind zur
Therapieplanung erforderlich sind.

Therapieplanung

Bestatigt sich der Verdacht auf eine akute myeloische
Leukdmie, erfolgt die Therapieplanung. Um eine mog-
lichst individuelle, auf den Patienten zugeschnittene
(risikoadaptierte) Behandlung durchfiihren zu kénnen,
beriicksichtigt das Behandlungsteam bei der Planung
bestimmte Faktoren, die die Prognose des Patienten be-
einflussen (sie werden daher auch Risiko- oder Progno-
sefaktoren genannt).

Wichtige Prognosefaktoren sind zum einen der Subtyp
der AML, zum anderen die Krankheitsausbreitung im
Korper und das Ansprechen der AML auf die Chemo-
therapie. Die genaue Kenntnis des Tumortyps gibt dem
Behandlungsteam Hinweise darauf, wie sensibel die Tu-
morzellen auf eine Chemotherapie reagieren und nach
welchem Therapieplan die Patienten folglich behan-
delt werden missen, um das Ruckfallrisiko moglichst
gering zu halten. Krankheitsausdehnung und Thera-
pieansprechen beeinflussen die Entscheidung, ob zu-
satzlich zur Chemotherapie weitere Therapiemethoden
(zum Beispiel eine Strahlentherapie des Schéadels oder
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eine Hochdosis-Chemotherapie mit nachfolgender
Stammzelltransplantation) zur Verbesserung der Hei-
lungsaussichten erforderlich sind.

Alle Risikofaktoren flieBen in die Behandlungsplanung
ein mit dem Ziel, fir jeden Patienten das jeweils best-
mogliche Behandlungsergebnis zu erreichen. Die je-
weilige Krankheitssituation ist somit ausschlaggebend
daflir, welcher Therapiegruppe der Patient zugeordnet
wird und nach welchem Therapieplan er behandelt
wird. Derzeit werden drei Risikogruppen unterschie-
den: eine Standardrisikogruppe, eine mittlere (interme-
didre) Risikogruppe und eine Hochrisikogruppe.

Chemotherapie-Abweichungen bei Down-Syndrom
und APL: Bei Patienten mit einem Down-Syndrom ist
eine weniger intensive Chemotherapie erforderlich als
bei anderen AML-Betroffenen. Bei Patienten mit aku-
ter Promyelozytenleukdmie (APL) — einer Sonderform
der AML - kann fast ganz auf die Chemotherapie ver-
zichtet werden. Diese Patienten erhalten anstelle von
Zytostatika andere Medikamente.
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Behandlungsablauf

Prinzipiell besteht die Therapie bei Patienten mit AML
(abgesehen von den oben genannten Therapieabwei-
chungen bei Patienten mit Down-Syndrom oder APL)
aus verschiedenen Therapiephasen, die sich hinsichtlich
ihrer Dauer und der eingesetzten Medikamentenkombi-
nationen voneinander unterscheiden und unterschiedli-
che Ziele verfolgen. Wichtige Therapieelemente sind:

¢ die Induktionstherapie: Sie besteht aus einer be-
sonders intensiven Chemotherapie und zielt darauf
ab, innerhalb kurzer Zeit die Mehrzahl der Leuké&-
miezellen zu vernichten, das heiBt, eine Remission
herbeizufiihren. Die Induktionstherapie umfasst
zwei Chemotherapie-Blocke und dauert mit Erho-
lungspause etwa zwei Monate.

e die Konsolidierungs- und Intensivierungstherapie
schlieBt sich an die Induktionstherapie an und
besteht aus zwei bis drei Blocken einer ebenfalls
intensiven Chemotherapie, zum Teil mit anderen
Medikamentenkombinationen. Ihr Ziel ist, die noch
verbliebenen Leukdmiezellen im Korper zu ver-
nichten und so das Risiko eines Krankheitsriickfalls
zu minimieren. Die Intensivierungstherapie dauert
etwa drei bis vier Monate.

die ZNS-Therapie: Es handelt sich dabei um eine
vorbeugende (prophylaktische) oder therapeutische
Behandlung des Zentralnervensystems (ZNS). Sie
soll verhindern, dass sich Leukdmiezellen im Gehirn
oder Riickenmark ansiedeln oder weiter ausbreiten.
Die ZNS-Therapie erfolgt wahrend der systemischen

Chemotherapie in Form mehrerer Medikamentenga-
ben in den Nervenwasserkanal (intrathekale Chemo-
therapie). Wenn sich Leukdmiezellen im Zentralner-
vensystem befinden, wird zusatzlich im Anschluss an
die Intensivtherapie eine etwa zwei- bis dreiwdchige
Strahlentherapie des Kopfes (Schddelbestrahlung)
durchgefihrt.

e die Erhaltungs- oder Dauertherapie: Sie besteht
aus einer milderen Chemotherapie, die insgesamt
ein Jahr dauert und vorwiegend ambulant erfolgt.
lhr Ziel ist, durch eine moglichst lange Therapie-
dauer all jene Leukdmiezellen zu vernichten, die
trotz der intensiven Behandlung tberlebt haben.

Manche Patienten (mit groBen Leukdmiezellzahlen im
Blut oder starkem Organbefall) erhalten vor der eigent-
lichen Therapie eine sogenannte Vortherapie (zytore-
duktive Vorphase). Der Zweck dieser etwa einwdchigen
Behandlung besteht darin, die Leukdmiezellen auf eine
schrittweise und damit fiir den Organismus moglichst
schonende Weise zu reduzieren, um Komplikationen
(besonders Blutungen oder auch das Zellzerfalls- oder
Tumorlyse-Syndrom) zu vermeiden.

Die Gesamtdauer der Therapie betragt somit (bisher)
etwa eineinhalb Jahre (sofern keine Stammzelltrans-
plantation erforderlich ist und kein Ruckfall eintritt).
Der intensive Behandlungsteil (etwa sechs Monate)
ist mit vielen stationdren Klinikaufenthalten verbun-
den, Erholungspausen zwischen den Chemotherapie-
gaben koénnen zu Hause stattfinden, wenn keine Pro-
bleme (wie Fieber oder Infektionen) auftreten. Wéhrend
der eher gemdRigten, ldngeren Dauertherapie-Phase



(etwa ein Jahr) kann der Patient zu Hause sein. Aller-
dings muss er regelmaRig in die Tagesklinik oder in die
Ambulanz kommen. In Zukunft wird keine Erhaltungs-
therapie mehr durchgefuhrt; die Gesamtbehandlungs-
dauer verringert sich dadurch auf etwa ein halbes Jahr.

Prognose

Die Heilungschancen (Prognose) von Kindern und Ju-
gendlichen mit akuter myeloischer Leukdmie (AML)
haben sich dank der groRen Therapiefortschritte in den
letzten vier Jahrzehnten deutlich verbessert. Die heute
eingesetzten modernen Untersuchungsmethoden und
intensiven, standardisierten Kombinationschemothera-
pien fiihren dazu, dass fiinf Jahre nach der Diagnose-
stellung etwa 75-80 % der an AML erkrankten Kinder und
Jugendlichen am Leben sind (5-Jahres-Uberlebensraten).

Dies bedeutet allerdings auch, dass fir etwa 20-25 %
aller AML-Patienten eine Heilung heute noch nicht mog-
lich ist. Der Hauptgrund dafiir ist die hohe Zahl der Krank-
heitsrickféalle (Rezidive) nach zundchst erfolgreicher Be-
handlung: Fast ein Drittel aller AML-Patienten ist davon
betroffen. Darlber hinaus gibt es Patienten, deren Erkran-
kung von Anfang an nicht oder nur unzureichend auf die
Behandlung anspricht (etwa 10 %), also keine Remission
eintritt. Die Arzte bezeichnen dies als Therapieversagen.

Die Prognose fiir den einzelnen Patienten hédngt in ers-
ter Linie davon ab, an welchem genetischen Subtyp der
AML er erkrankt ist und wie gut die Krankheit auf die
Behandlung anspricht: Patienten mit giinstigen Leu-
kamiezelleigenschaften und gutem Therapieansprechen
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kénnen Heilungsraten von bis zu 90 % erreichen. Bei
Patienten mit unginstigen Prognosefaktoren dagegen
kann die Heilungschance weit unter 70 % betragen, auch
wenn eine intensivierte Therapie eingesetzt wird. Patien-
ten mit Ersterkrankung einer akuten Promyelozytenleu-
kdmie (APL) haben aufgrund einer geringeren Riickfall-
wahrscheinlichkeit eine 10-Jahres-Uberlebensrate von
Gber 90 % und somit eine bessere Prognose als Patienten
mit anderen AML-Subtypen.

Bei einem Krankheitsriickfall sind die Heilungsaussichten
im Allgemeinen unginstig, vor allem dann, wenn er sich
zu einem frihen Zeitpunkt, das heifSt, noch vor Ablauf ei-
nes Jahres nach Erreichen der Erstremission, ereignet. Das
Gleiche gilt fur Patienten, die von Anfang an nicht auf die
Therapie ansprechen. Bei diesen Patienten kann jedoch
mit einer erneuten Chemotherapie (Rezidivtherapie)
und anschlieBender Stammzelltransplantation noch eine
Heilung erzielt werden. Der Behandlungserfolg fur Pati-
enten mit AML-Rezidiv liegt derzeit bei insgesamt etwa
40 % (5-Jahres-Uberleben). Im Rahmen der derzeitigen
Therapieoptimierungsstudien sowie zuktinftiger Studien
sollen die Heilungsaussichten auch flr diese Patienten
weiter verbessert werden.

Bei den genannten Heilungsraten handelt es sich
um statistische GroRen. Sie stellen nur fur die Ge-
samtheit der an einer AML erkrankten Patienten
eine wichtige und zutreffende Aussage dar. Ob
der einzelne Patient geheilt werden kann oder
nicht, lasst sich aus der Statistik nicht vorhersagen.
Eine Leukdmieerkrankung kann selbst unter giins-
tigsten beziehungsweise ungtinstigsten Vorausset-
zungen ganz unerwartet verlaufen.







Bosartige (maligne) Lymphome sind Krebserkrankun-
gen, die von Zellen des lymphatischen Systems ausge-
hen und als ein Hauptmerkmal Lymphknotenschwel-
lungen hervorrufen konnen. Der Begriff |, malignes
Lymphom* bedeutet tbersetzt ,bdsartige Lymphkno-
tengeschwulst”. In Deutschland sind maligne Lympho-
me mit einem Anteil von etwa 15 % die dritthdufigste
Krebserkrankung im Kindes- und Jugendalter.

Maligne Lymphome werden in zwei groBe Gruppen
unterteilt: das Hodgkin-Lymphom, benannt nach dem
Arzt und Pathologen Dr. Thomas Hodgkin, und die
Non-Hodgkin-Lymphome (NHL). Eine Unterscheidung
dieser beiden Krankheitsformen ist nur durch die Unter-
suchung von befallenem Gewebe moglich.

Lymphome




Das Hodgkin-Lymphom, auch Morbus Hodgkin,
Hodgkin'sche Erkrankung, Lymphdriisenkrebs oder
Lymphogranulomatose genannt, ist eine bdsartige (ma-
ligne) Erkrankung des lymphatischen Systems.

Der Morbus Hodgkin entsteht durch eine bosartige Ver-
dnderung (Entartung) der B-Lymphozyten, einer Grup-
pe weiler Blutkodrperchen (Blutzellen), die sich vor allem
im Blut und in den lymphatischen Geweben aufhalten.
Ein Hodgkin-Lymphom kann daher tiberall dort im Kor-
per entstehen, wo sich lymphatisches Gewebe befindet.
Am haufigsten sind die Lymphknoten betroffen, aber
auch andere Organe wie Leber, Knochenmark, Lunge
oder Milz kdnnen, vor allem in fortgeschrittenen Krank-
heitsstadien, befallen sein. Unbehandelt verlduft das
Hodgkin-Lymphom tddlich.

Hodgkin-Lymphom

Haufigkeit

Das Hodgkin-Lymphom ist die haufigste Lymphom-Er-
krankung im Kindes- und Jugendalter. In Deutschland
erkranken pro Jahr etwa 160 Kinder und Jugendliche
unter 18 Jahren neu an einem Hodgkin-Lymphom. Da-
mit macht das Hodgkin-Lymphom in dieser Altersgrup-
pe etwa 7,5 % der bosartigen Erkrankungen im Kindes-
und Jugendalter aus.

Sduglinge und Kleinkinder (bis zum dritten Lebensjahr)
sind von einem Hodgkin-Lymphom selten betroffen;
mit zunehmendem Alter wird die Krankheit allmah-
lich hédufiger. In der Altersgruppe zwischen 15 und
20 Jahren zéhlen diese Lymphome zu den haufigsten
Tumoren. Der Haufigkeitsgipfel im Kindes- und Ju-
gendalter (Altersspanne O bis 17) liegt bei 15 Jahren.



Jungen sind etwas héufiger betroffen als Madchen (Ge-
schlechterverhéltnis 1,2:1).

Ursachen

Die Ursachen fur die Entwicklung eines Hodgkin-Lym-
phoms sind bisher nicht geklart. Zwar weif man, dass
die Krankheit durch bosartige Verdnderung von Zellen
des lymphatischen Systems entsteht und dass diese Ent-
artung mit Veranderungen im Erbgut der Zelle einher-
geht. Warum genetische Verdnderungen auftreten und
warum sie bei manchen Kindern zur Erkrankung fuihren,
bei anderen nicht, ist unbekannt. Nach heutigem Wis-
sen mussen verschiedene Faktoren zusammenwirken,
bevor ein Hodgkin-Lymphom entsteht.

Da die meisten Erkrankungsfélle innerhalb der weifen
Bevolkerung auftreten, scheinen ethnologische und ge-
netische Ursachen eine Rolle zu spielen. Bekanntist auch,
dass Kinder mit bestimmten angeborenen Erkrankungen
des Immunsystems (zum Beispiel Wiskott-Aldrich-Syn-
drom, Louis-Bar-Syndrom) oder einem erworbenen Im-
mundefekt (beispielsweise durch eine HIV-Infektion) ein
erhdhtes Risiko haben, an einem Morbus Hodgkin zu
erkranken. Erbliche Vorerkrankungen, die die Entwick-
lung eines Hodgkin-Lymphoms beginstigen, werden
auch als Krebspradispositionssyndrome bezeichnet.

Darlber hinaus scheint bei manchen Patienten eine In-
fektion mit dem Epstein-Barr-Virus (EBV), dem Erreger
des Pfeiffer-Drisenfiebers, bei der Krankheitsentste-
hung von Bedeutung zu sein. Ob bestimmte Umweltgif-
te (zum Beispiel Pestizide) einen Einfluss auf die Entste-
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hung eines Hodgkin-Lymphoms haben, ist Gegenstand
von Untersuchungen. Bei den meisten Patienten sind
allerdings keine krankheitsbegtinstigenden Faktoren be-
kannt.

Symptome

Morbus Hodgkin beginnt schleichend. Erstes Krank-
heitszeichen (Symptom) sind meist ein oder mehrere
vergroBerte Lymphknoten, die sehr langsam wachsen
und in der Regel keine Schmerzen verursachen. Ver-
groRerte Lymphknoten kénnen im Hals- und Nacken-
bereich (haufigster Sitz), in den Achselhéhlen, in der
Schliisselbeingrube (Uber dem tastbaren Schllsselbein),
in den Leisten oder an mehreren Stellen gleichzeitig
festgestellt werden.
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Die Krankheit kann auch in Lymphknotenregionen be-
ginnen, die von auBen nicht sichtbar oder tastbar sind,
zum Beispiel hinter dem Brustbein oder im Bauch- und/
oder Beckenraum, dort beispielsweise entlang der Wir-
belsdule. Sind Lymphknoten im Brustraum betroffen,
zum Beispiel im sogenannten Mediastinum, dem Raum
zwischen den beiden Lungenfligeln, kann es durch den
zunehmenden Druck auf die dort liegenden Organe
(Lunge, Luftrohre) zu Reizhusten oder Atemnot kommen.

Befallene Lymphknoten im Ober- oder Unterbauch kén-
nen Schmerzen, Druckgefiihl oder Durchfélle verursa-
chen. Seltener sind Milz und Leber durch den Befall mit
Lymphomzellen vergréBert (Splenomegalie bzw. Hepa-
tomegalie). Wenn das Knochenmark befallen ist, kann
auch die Zahl der roten Blutzellen erniedrigt sein, was
zu einer Andmie fithren kann. Dies kommt jedoch nur
sehr selten vor. Ein Skelettbefall kann Knochenschmer-
zen hervorrufen.

Daneben kdnnen allgemeine (unspezifische) Krankheits-
symptome wie Fieber, Gewichtsverlust, Nachtschweil,
Mattigkeit und Juckreiz auftreten. Die drei erstgenannten
Symptome kommen bei Patienten mit einem Hodgkin-
Lymphom héaufig gemeinsam vor und werden als B-
Symptome bezeichnet. Die Krankheitszeichen eines
Morbus Hodgkin entwickeln sich meist relativ langsam,
das heiBt im Laufe von Wochen oder Monaten. Sie kon-
nen individuell sehr verschieden beziehungsweise unter-
schiedlich stark ausgeprégt sein.

Die wichtigsten Symptome sind in der nebenstehenden
Tabelle zusammengefasst.

Das Auftreten eines oder mehrerer dieser Krank-
heitszeichen muss allerdings nicht bedeuten,
dass ein Hodgkin-Lymphom vorliegt. Viele die-
ser Symptome kdénnen auch bei vergleichsweise
harmlosen Infektionen und Erkrankungen auf-
treten, die mit einem Hodgkin-Lymphom nichts
zu tun haben. Vor allem bei Kindern beruhen
Lymphknotenschwellungen meist auf Infekten,
insbesondere mit Viren. Bei Beschwerden (zum
Beispiel anhaltendem Husten) ist es jedoch rat-
sam, so bald wie moglich einen Arzt zu konsul-
tieren, um deren Ursache zu klaren.

Diagnose

Findet der (Kinder-)Arzt durch Krankheitsgeschich-
te (Anamnese) und korperliche Untersuchung, mog-
licherweise auch durch eine Blut-, Ultraschall- und/
oder Rontgenuntersuchung Hinweise auf ein Hodgkin-
Lymphom, wird er den Patienten in ein Krankenhaus
Uberweisen, das auf Krebs- und Bluterkrankungen bei
Kindern und Jugendlichen spezialisiert ist (Klinik fur pa-
diatrische Onkologie/Hadmatologie). Denn bei Verdacht
auf Morbus Hodgkin sind umfangreiche Untersuchun-
gen notwendig, zunachst um die Diagnose zu sichern,
dann aber auch um festzustellen, um welche Form des
Hodgkin-Lymphoms es sich handelt und wie weit sich
die Erkrankung im Kérper ausgebreitet hat (sogenannte
«Staging”-Untersuchungen).
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Allgemeinsymptome

Fieber unklarer Ursache (liber 38 °C, anhaltend oder wiederholt auftretend) (B-Symptom)
starker Nachtschweil (B-Symptom)

unerkldrbarer Gewichtsverlust (mehr als 10 % innerhalb von sechs Monaten) (B-Symptom)
Mudigkeit, allgemeine Abgeschlagenheit und Lustlosigkeit, Appetitlosigkeit, Krankheitsgefihl
Starker Juckreiz am ganzen Kérper

Spezifische Symptome

Schmerzlose, tastbare, oberflichliche Lymphknotenschwellungen, zum Beispiel im Hals- und Nackenbereich,
in den Achselhdhlen, in der Schliisselbeingrube, in den Leisten oder an mehreren Stellen gleichzeitig (bei tiber
90 % der Patienten)

Chronischer Husten, Atembeschwerden (bei Befall von Brustlymphknoten, Lunge oder Rippenfell)

Bauchschmerzen, Rickenschmerzen, Druckgefiihl oder Durchfall (bei Befall von Lymphknoten oder anderen
Organen im Bauchraum, zum Beispiel Milz und Leber)

Hautblasse durch Mangel an roten Blutzellen (Andmie, bei Befall des Knochenmarks)

Knochen- oder Gelenkschmerzen (bei Befall der Knochen)
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Gewebeentnahme

Die Diagnosestellung erfolgt in erster Linie durch die
Entnahme und Untersuchung eines befallenen Lymph-
knotens oder eines anderen befallenen Gewebes (Bi-
opsie). Die feingewebliche (histologische), immunhis-
tochemische und, wenn moglich, molekulargenetische
Untersuchung der Gewebeproben erlaubt eine genaue
Aussage darlber, ob und, wenn ja, an welcher Form
des Hodgkin-Lymphoms der Patient erkrankt ist. Die
Kenntnis des Hodgkin-Typs kann bei der Behandlungs-
planung eine Rolle spielen.

Untersuchungen zur Ausbreitung

der Erkrankung

Liegt tatsdchlich ein Morbus Hodgkin vor, so ist es
fur die Behandlungsplanung wichtig zu wissen, wie
weit sich die Erkrankung im Kérper ausgebreitet hat
und welche Organe betroffen sind. Auskunft dartiber
geben verschiedene bildgebende Verfahren wie die
Ultraschall- und Réntgenuntersuchung, die Magnet-
resonanztomographie (MRT), die Computertomogra-
phie (CT) und die Positronen-Emissions-Tomographie
(PET). Die Ganzkorper-PET erfolgt dabei standardmé-
Big immer in Kombination mit einer CT (kurz: PET-CT)
und/oder einer MRT (kurz: PET-MRT). Aufgrund der
geringeren Strahlenbelastung wird bevorzugt die MRT
eingesetzt, fir die Untersuchung der Lunge und/oder
eine rasche Beurteilung des Krankheitsstadiums ist
jedoch eine CT unabdingbar. In Einzelfédllen kann bei
Verdacht auf einen Knochenbefall zudem eine Skelett-
Szintigraphie erforderlich sein.

Um herauszufinden, ob auch das Knochenmark von
der Erkrankung betroffen ist, wurde friiher in fort-

geschrittenen  Krankheitsstadien auferdem eine
Knochenmarkstanzbiopsie — durchgefiihrt und auf
Lymphomzellen untersucht. Seit Beginn der Therapie-
optimierungsstudie EuroNet-PHL-C2 wird ein mogli-
cher Knochenmarkbefall durch die PET-Untersuchung
miterfasst, sodass die Knochenmarkentnahme nicht
mehr erforderlich ist. Dies gilt auch nach Abschluss der
Studie als Standard.

Untersuchungen vor Therapiebeginn
Behandlungsvorbereitend erfolgt eine Uberpriifung der
Herzfunktion (Elektrokardiographie [EKG] und Echo-
kardiographie). Umfangreiche Laboruntersuchungen
dienen dazu, den Allgemeinzustand des Patienten zu
Uberpriifen und festzustellen, ob durch das Hodgkin-
Lymphom die Funktionen einzelner Organe (zum Bei-
spiel Nieren, Leber und Lunge) beeintrachtigt sind oder
Stoffwechselstérungen vorliegen, die vor oder wéh-
rend der Behandlung besonders beriicksichtigt werden
mussen. Auch Hormonuntersuchungen werden durch-
geflihrt. Verdnderungen, die moglicherweise im Laufe
der Therapie auftreten, kdnnen aufgrund solcher Aus-
gangsbefunde besser beurteilt werden. Im Hinblick auf
eventuell notwendig werdende Bluttransfusionen muss
eine Bestimmung der Blutgruppe erfolgen.

Nicht alle Untersuchungen sind bei jedem Pa-
tienten notwendig. lhr Behandlungsteam wird
Sie dartber informieren, welche diagnostischen
Verfahren bei lhnen beziehungsweise Ihrem
Kind zur Therapieplanung erforderlich sind.




Therapieplanung

Nachdem die Diagnose feststeht, erfolgt die Therapie-
planung. Um eine moglichst individuelle, auf den Pa-
tienten zugeschnittene (risikoadaptierte) Behandlung
durchfiihren zu konnen, bericksichtigt das Behand-
lungsteam bei der Planung bestimmte Faktoren, die die
Prognose des Patienten beeinflussen (sogenannte Risi-
ko- oder Prognosefaktoren).

Wichtige Prognosefaktoren und somit auch wichtige
Kriterien bei der Behandlungsplanung sind:

* Feingewebliche Form (Subtyp) des Hodgkin-
Lymphoms: Sie entscheidet darliber, nach welchem
Therapieprotokoll beziehungsweise welcher Thera-
pieoptimierungsstudie der Patient behandelt wird.

Krankheitsstadium: Die Ausbreitung der Er-
krankung in- und auBerhalb des lymphatischen
Gewebes und das Vorhandensein (oder Nicht-
Vorhandensein) weiterer stadiendefinierender
Faktoren (B-Symptome, erhdhte Blutsenkungsge-
schwindigkeit, groRe Tumormasse) sind ausschlag-
gebend dafir, welchem Therapielevel der Patient
zugeordnet wird. Derzeit werden drei Therapielevel
unterschieden, zugeschnitten auf Patienten mit
frihen, mittleren und fortgeschrittenen Krankheits-
stadien. In den verschiedenen Therapieleveln ist
die Behandlung unterschiedlich intensiv. Auf diese
Weise konnen die Heilungschancen auch bei Pati-
enten mit fortgeschrittener Erkrankung noch positiv
beeinflusst werden.

Hodgkin-Lymphom

e Ansprechen der Erkrankung auf die Chemotherapie:
Dies ist ein wichtiges Kriterium daftr, ob eine Strah-
lentherapie erforderlich ist oder nicht.

Im Anschluss finden Sie Informationen zur feingeweb-
lichen Einteilung der Hodgkin-Lymphome sowie zu
den Krankheitsstadien. Ausfiihrliche Informationen zu
allen Kriterien der Therapieplanung erhalten Sie auf

N]

Formen des Hodgkin-Lymphoms
Hodgkin-Lymphome lassen sich anhand bestimmter
mikroskopischer Merkmale, die bei der Diagnose be-
stimmt werden, in verschiedene Unterformen einteilen.
Fachleute nennen diese Einteilung , Klassifikation". Die
internationale WHO-Klassifikation unterscheidet bei
Kindern und Jugendlichen fiinf Formen des Hodgkin-
Lymphoms. Vier davon werden unter dem Begriff
klassisches Hodgkin-Lymphom" zusammengefasst.

1. Lymphozyten-pradominantes Hodgkin-Lymphom
(LPHL)

2. Klassisches Hodgkin-Lymphom:

* Nodulir-sklerosierender Typ (NS)
e Lymphozytenreicher Typ (LR)

* Mischtyp (MC)

e Lymphozytenarmer Typ (LD)
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Die verschiedenen Formen des Hodgkin-Lymphoms
treten unterschiedlich haufig auf und weisen zum Teil
auch Unterschiede im Krankheitsverlauf und in ihrer
Heilbarkeit auf. Das gilt insbesondere fiir das Lympho-
zyten-prddominante Hodgkin-Lymphom: Es wird mitt-
lerweile als eigenes Krankheitsbild betrachtet und nach
anderen Therapiepldnen behandelt als das klassische
Hodgkin-Lymphom. In den westlichen Landern kommt
der noduldr-sklerosierende Typ mit fast 70 % allerdings
am haufigsten vor, gefolgt vom Mischtyp. Die beiden
anderen Formen sind bei Kindern und Jugendlichen
seltener.

Krankheitsstadien

Fir die Behandlungsplanung und die Abschdtzung
der Therapieaussichten ist das Krankheitsstadium des
Patienten von entscheidender Bedeutung. Es wird in
erster Linie danach festgelegt, wie weit sich das Hodg-
kin-Lymphom zum Zeitpunkt der Diagnose im K&rper
ausgebreitet hat: Wichtig sind dabei Ort und Anzahl
der befallenen Lymphknotenregionen. Darlber hinaus
wird berticksichtigt, ob Organe und Gewebe auRerhalb
des lymphatischen Systems befallen sind. Ein solcher
.extranodaler Befall" wird als E-Stadium bezeichnet,
wenn sich — ausgehend von der (oder den) befallenen
Lymphknotenregion(en) — das Lymphom auf ein ein-
zelnes, benachbartes nicht-lymphatisches Organ oder
Gewebe ausgebreitet hat (sogenannter Durchwande-
rungsbefall).

Der Morbus Hodgkin wird nach der aktualisierten Ann-
Arbor-Klassifikation in vier Haupt-Krankheitsstadien
(I-1V) eingeteilt (s. nebenstehende Tabelle).

Weitere Kriterien der Stadienbestimmung

Im Rahmen der Therapieoptimierungsstudie EURONet-
PHL-C2 wurden neben E-Stadien und B-Symptomen
erstmalig zwei weitere wichtige Faktoren berlicksich-
tigt, um das Krankheitsstadium und somit die Therapie
genauer festzulegen: erhohte Blutsenkungsgeschwin-
digkeit (BSG) und groRe Tumormasse (englisch: ,bulky
disease"”, kurz ,bulk"). Beide Prognosefaktoren finden
auch weiterhin bei der Therapieplanung Berticksichti-

gung.

Das Vorliegen von E-Stadien und/oder B-Sym-
ptomen, eine Uber eine bestimmte GroBe hin-
ausgehende zusammenhdngende Tumormasse
oder eine erhdhte Blutsenkungsgeschwindig-
keit beeinflussen den Verlauf der Erkrankung
unginstig. Patienten, die davon betroffen sind,
missen aus diesem Grund intensiver behandelt
werden als Patienten ohne diese Risikofaktoren,
das heiBt, sie werden einem entsprechend ho-
heren Therapielevel zugeordnet (mehr dazu auf

N] ).




Stadium |

Stadium Il

Stadium Il

Stadium IV

Befall einer einzelnen Lymphknotenregion
(Stadium 1)

oder: Befall einer einzelnen Lymphknoten-
region mit zusatzlicher Ausbreitung auf ein
einzelnes benachbartes, nicht-lymphatisches
Organ, zum Beispiel Brustwand, Herzbeutel,
Lunge (Stadium 1))

Befall von zwei oder mehr Lymphknotenregi-
onen auf einer Seite des Zwerchfells
(Stadium I1)

oder: Befall einer oder mehrerer Lymphkno-
tenregionen auf derselben Seite des Zwerch-
fells mit zusatzlicher Ausbreitung auf ein
einzelnes benachbartes, nicht-lymphatisches
Organ, zum Beispiel Brustwand, Herzbeutel,
Lunge (Stadium II)

Befall von Lymphknotenregionen auf beiden
Seiten des Zwerchfells (Stadium 111)

oder: Befall von Lymphknotenregionen auf
beiden Seiten des Zwerchfells mit zusdtzli-
cher Ausbreitung auf ein einzelnes, benach-
bartes nicht-lymphatisches Organ (Stadium
l1I) und/oder einem Befall der Milz (Stadien
lll,, bzw. 1I,)

Ausgedehnter Befall von einem oder mehre-
ren nicht-benachbarten, nicht-lymphatischen
Organen oder Geweben (zum Beispiel Lun-
ge, Leber, Knochen, Knochenmark) mit oder
ohne Befall von (entfernten) Lymphknoten

Hodgkin-Lymphom

Jedes der vier links genannten Krank-
heitsstadien wird in A- oder B-Kategorien
unterteilt:

A: bei Fehlen von Allgemeinsymptomen

B: bei folgenden Allgemeinsymptomen
(B-Symptomen):

o unerklarlicher Gewichtsverlust von
mehr als 10 % innerhalb von sechs
Monaten und/oder

¢ andauerndes oder wiederholt
auftretendes Fieber (drei Tage
hintereinander Uber 38 °C)
unklarer Ursache und/oder

e starker Nachtschweild (zum Beispiel
nasses Haar, durchndsster Pyjama)

Liegen B-Symptome vor, wird an das
jeweilige Krankheitsstadium ein B
angehdngt, ansonsten ein A (zum
Beispiel IB oder IA).

E steht fiir extranodal = auBerhalb des Lymphknotens
liegend und kennzeichnet einen Befall von nicht-
lymphatischen Organen/Geweben (ausgehend von der
betroffenen Lymphknotenregion).

S steht fiir spleen (englisch fiir Milz) und kennzeichnet
einen Befall der Milz.
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Behandlungsablauf

Klassisches Hodgkin-Lymphom

Im Folgenden wird der Behandlungsablauf beim klassi-
schen Hodgkin-Lymphom vorgestellt. Wichtige Behand-
lungselemente sind die Chemotherapie und die Strah-
lentherapie. Sofern eine Bestrahlung erforderlich ist,
findet diese nach Abschluss der Chemotherapie statt.
Die Entscheidung fiir oder gegen eine Strahlentherapie
héngt in erster Linie vom Therapieansprechen ab (siehe
Kapitel , Strahlentherapie” ab Seite 48).

Die Intensitdt und Dauer der Chemotherapie,
die Notwendigkeit einer Bestrahlung oder einer
Stammzelltransplantation sowie die Prognose
der Erkrankung richten sich vor allem danach,
wie weit sich die Krankheit zum Zeitpunkt der
Diagnose im Koérper ausgebreitet hat (Krank-
heitsstadium) und wie die Krankheit auf die
Therapie anspricht. Die Form des Hodgkin-Lym-
phoms spielt bei der Behandlungsplanung nur
eine untergeordnete Rolle (siehe Besonderhei-
ten beim LPHL Seite 50).

Anmerkung zur Studie EuroNet-PHL-C2:

Der Behandlungsablauf beim klassischen Hodg-
kin-Lymphom orientiert sich an den Therapie-
vorgaben der Studie EuroNet-PHL-C2. In dieser
Studie wurde bei Patienten mit intermedidren
und fortgeschrittenen Krankheitsstadien die
derzeitige Standardtherapie mit einem anderen,
vielversprechenden Therapieansatz verglichen.
Dieser zielte darauf ab, den Einsatz der Strahlen-
therapie und somit strahlenbedingte Nebenwir-
kungen in Zukunft weiter zu reduzieren. Zu die-
sem Zweck wurden Patienten im Therapielevel 2
(intermediar) und 3 (fortgeschritten) nach dem
Zufallsverfahren zwei verschiedenen Behand-
lungsarmen zugeteilt (Standard-Arm und Prif-
Arm). Dieser Vorgang wird ,Randomisierung"
genannt. Unterschiede zwischen den beiden Ar-
men betrafen sowohl die Chemo- als auch die
Strahlentherapie.

Die seit Oktober 2020 fur die Patientenaufnah-
me geschlossene Studie wird derzeit ausgewer-
tet. Erste zuverldssige Ergebnisse aus der Studie
werden nicht vor August 2023 verfligbar sein.
Fur neu erkrankte Patienten empfiehlt die Studi-
enzentrale eine individuell abgestimmte Thera-
pie gemdB Standard- oder Prif-Arm.
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Chemotherapie

Die chemotherapeutische Behandlung besteht bei ei-
nem Patienten mit klassischem Hodgkin-Lymphom
prinzipiell aus mehreren Therapiezyklen (Chemothe-
rapiebldcken). Die Zahl der Therapiezyklen und somit
die Dauer und Intensitdt der Behandlung richten sich in
erster Linie nach dem Krankheitsstadium des Patienten
und infolgedessen nach dem Therapielevel (TL), in dem
er behandelt wird. In der Regel erhalten:

e Patienten in frihen Krankheitsstadien (TL 1):
zwei oder drei Chemotherapiezyklen

¢ Patienten in mittleren Krankheitsstadien (TL 2):
vier Chemotherapiezyklen

e Patienten in fortgeschrittenen Krankheitsstadien
(TL 3): sechs Chemotherapiezyklen

Jeder Therapieblock dauert etwa zwei Wochen. In den
verschiedenen Therapieblocken werden zum Teil un-
terschiedliche  Medikamentenkombinationen verab-
reicht. In den ersten beiden Blocken — der sogenannten
Induktionstherapie — sind zum Beispiel die Zytostatika
Prednison, Vincristin, Adriamycin (Doxorubicin) und
Etoposid (kurz: OEPA) der Standard. In allen weiteren
Blocken — Konsolidierungstherapie genannt — besteht
die Standard-Kombination aus Prednison, Vincristin, Cy-
clophosphamid und Dacarbazin (kurz: COPDAC). Zwi-
schen den einzelnen Blocken liegen etwa zweiwdchige
Behandlungspausen. Die Gesamtdauer der Chemothe-
rapie betrdgt zwei bis sechs Monate, vorausgesetzt es
tritt im Laufe oder nach Abschluss der Therapie kein
Ruckfall auf.

Besonderheiten im Rahmen der Studie Euro-
Net-PHL-C2:

Bei Patienten mit fortgeschrittenen Erkrankungs-
stadien (Therapielevel 2 und 3) wurde die derzei-
tige Standard-Konsolidierungstherapie (COPDAC-
Kombination) mit einer intensivierten Konsoli-
dierungs-Chemotherapie verglichen. Patienten
im Standard-Therapiearm erhielten die bewdahrte
COPDAC-Kombination in einem 28-Tage-Zyklus
(kurz: COPDAC-28). Patienten im Priifarm er-
hielten die gleichen Zytostatika, zusdtzlich aber
noch die Medikamente Etoposid und Doxorubi-
cin. Diese Kombination, ,DECOPDAC" genannt,
wurde in einem 21-Tage-Zyklus verabreicht (kurz:
DECOPDAC-21).

Aktuell gilt: Im Rahmen des Registers empfiehlt
die Studienzentrale die Standardtherapie, aber
auch der experimentelle Arm kann im Individu-
alfall gewdhlt werden. Dies wird der behandeln-
den Klinik @iberlassen. Die behandelnden Arzte
sollten beide Therapieoptionen fir die Konso-
lidierungstherapie mit den Eltern/Patienten be-
sprechen und gemeinsam eine Entscheidung
Uber die Therapie treffen.

Strahlentherapie

Im Rahmen der aktuellen Therapieempfehlung erfolgt
bei weniger als der Hélfte der Patienten im Anschluss an
die Chemotherapie eine Strahlentherapie. Ausschlagge-
bend bei der Entscheidung fiir oder gegen eine Bestrah-
lung ist nicht mehr (wie es bis vor einiger Zeit der Fall



war) das Krankheitsstadium des Patienten, sondern das
Ansprechen der Erkrankung auf die Chemotherapie.

Als Standard-Therapieempfehlung (gemaB Standard-
Arm der Studie) gilt:

* Patienten, die nach zwei Chemotherapiebldcken
bei einer Untersuchung mittels Positronen-Emis-
sions-Tomographie (PET) ein gutes (addquates)
Ansprechen der Erkrankung zeigen, erhalten keine
Strahlentherapie. Dabei spielt es keine Rolle, zu
welcher Therapiegruppe der Patient gehort, also
wie weit die Erkrankung zum Zeitpunkt der Diag-
nose fortgeschritten war.

e Patienten, deren Erkrankung nicht gut genug (nicht
adaquat) auf die ersten beiden Chemotherapiebld-
cke anspricht, werden nach Abschluss der Chemo-
therapie bestrahlt.

“Gutes Ansprechen” bedeutet, dass ein zum
Zeitpunkt der Diagnose vorhandener Tumor
keine lebenden Tumorzellen mehr enthélt, also
PET-negativ ist, und sich zudem um mindestens
50 % verkleinert hat.

Die Strahlentherapie beginnt in der Regel etwa zwei
Wochen nach Ende der Chemotherapie: je nach Thera-
pielevel also nach insgesamt zwei oder drei (TL 1), vier
(TL 2) oder sechs (TL 3) Chemotherapieblécken. Die
Standard-Gesamtstrahlendosis betrdgt knapp 20 Gray
(Gy) fur alle zum Zeitpunkt der Diagnose befallenen

Hodgkin-Lymphom

Lymphknotenregionen (empfindliche Organe erhalten
geringere Strahlendosen; in manchen Féllen werden
auch hohere Dosen verabreicht). Um das gesunde Ge-
webe in der Umgebung zu schonen, wird die Gesamtdo-
sis nicht in einmaliger Behandlung verabreicht, sondern
in kleinen Portionen von maximal 1,8 Gy eingestrahlt.
Die Behandlungszeit erstreckt sich auf zwei bis drei Wo-
chen pro Bestrahlungsserie, die Wochenenden bleiben
in der Regel bestrahlungsfrei.

Anmerkung zur Studie EuroNet-PHL-C2

Die soeben beschriebene Standard-Strahlenthe-
rapie wurde bei Patienten (Therapielevel 1-3) an-
gewandt, die dem Standard-Chemotherapiearm
(COPDAC-28) zugeordnet waren. Bei Patienten im
Prifarm der Studie (DECOPDAC-21) wurden nur
die Korperregionen bestrahlt, die nach Abschluss der
gesamten Chemotherapie noch lebendes Tumorge-
webe enthielten, also PET-positiv waren. Zusétzlich
mussten die Tumoren einen Mindestdurchmesser
von 1 cm Uberschreiten. Die Regel-Strahlendosis
betrug 30 Gy. Das Vorgehen im Priifarm sollte zei-
gen, ob sich die Anwendung der Strahlentherapie
(dank der vorherigen intensivierten Chemothera-
pie) weiter reduzieren lasst, ohne dass es zu Einbu-
Ben im Behandlungserfolg kommt. Aktuell gilt: Im
Rahmen des Registers empfiehlt die Studienzentrale
bis zum Vorliegen der Studienergebnisse, dass die
behandelnden Arzte gemeinsam mit den Eltern ent-
scheiden, welche Art der Therapie erfolgen soll. Die
Strahlentherapie richtet sich dabei nach der durchge-
fuhrten Chemotherapie (gemaR Standardarm oder
Priifarm, siehe auch Kapitel , Chemotherapie®).
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Besonderheiten beim Lymphozyten-pradomi-
nanten Hodgkin-Lymphom (LPHL)

Gewisse Therapieabweichungen gibt es bei Kindern und
Jugendlichen mit einem Lymphozyten-praddominanten
Hodgkin-Lymphom: Anders als beim klassischen Ho-
dgkin-Lymphom ist es bei diesem Typ in einem frithen
Stadium der Erkrankung (IA) moglich, auf eine Chemo-
therapie (und Bestrahlungsbehandlung) zu verzichten
— vorausgesetzt, es ist nur ein einzelner Lymphknoten
befallen und er kann ohne Gefdhrdung des Patienten
komplett operativ entfernt wer-
den. Die Erfahrungen haben gezeigt, dass etwa zwei
Drittel dieser Patienten auch ohne Chemo- und Strah-
lentherapie gesund werden. Die Patienten werden aber
weiterhin regelmaBig untersucht und der Krankheitsver-
lauf genau Uberwacht (sogenannte Beobachtungsstra-
tegie). Tritt die Krankheit erneut auf, erfolgt eine Be-
handlung.

Patienten im Stadium IA mit Resttumor und Patienten
im Stadium IIA erhalten — ebenfalls im Unterschied zum
klassischen Hodgkin-Lymphom — zundchst eine milde
Chemotherapie. Die Notwendigkeit weiterer Therapie-
maBnahmen hédngt davon ab, wie gut die Erkrankung
auf diese Chemotherapie anspricht. Bei unglnstigem
Therapieansprechen kénnen sich weitere Chemothe-
rapieblocke und gegebenenfalls auch Strahlentherapie
anschlieBen. Nur fir Patienten mit weiter fortgeschritte-
ner Erkrankung (Stadium IlI-1V) ist eine Behandlung wie
beim klassischen Hodgkin-Lymphom vorgesehen (Stan-
dardtherapie mit COPDAC, siehe Seite 48). Die Mehr-
heit (Gber 80 bis 85 %) der Patienten mit Lymphozyten-
pradominantem Hodgkin-Lymphom wird allerdings im
Stadium IA oder IIA diagnostiziert.

Prognose

Heilungsaussichten bei Patienten

mit Ersterkrankung

Die Heilungsaussichten (Prognose) von Kindern und Ju-
gendlichen, die erstmalig an einem Hodgkin-Lymphom
erkranken, sind sehr gut. 97 % aller Patienten, kénnen
dank der heute eingesetzten modernen Untersuchungs-
methoden und intensiven standardisierten Kombinati-
onstherapien langfristig geheilt werden — unabhangig
davon, wie weit die Krankheit zum Zeitpunkt der Diag-
nose fortgeschritten ist.

Die gute Prognose ist allerdings nur dadurch méglich,
dass die Behandlungsintensitdt (Zahl der Chemothe-
rapiezyklen, Strahlentherapie) — im Rahmen der ver-
schiedenen Therapiegruppen — ganz spezifisch auf die
jeweilige Krankheitssituation des Patienten abgestimmt
wird. Patienten mit weiter fortgeschrittener Erkrankung
(Therapiegruppen Il und Ill) bedirfen einer intensive-
ren Therapie als Patienten mit frilhen Krankheitsstadi-
en (Therapiegruppe ), damit sie eine vergleichbar gute
Prognose haben.

Heilungsaussichten bei Patienten

mit Krankheitsriickfall

Beietwa 11 % der Patienten (unter 18 Jahren) mit Hodg-
kin-Lymphom kommt es zu einem Krankheitsriickfall
(Rezidiv) oder einem Fortschreiten der Erkrankung trotz
Behandlung (Tumorprogression). In der Regel kdnnen
auch im Rezidivfall noch gute langfristige Behandlungs-
ergebnisse und Heilungen erreicht werden. Die Progno-
se fur den einzelnen Patienten hangt allerdings in ers-
ter Linie davon ab, zu welchem Zeitpunkt das Rezidiv



auftritt und wie intensiv die Behandlung bei der Erster-
krankung war:

Patienten, die erst spat einen Riickfall erleiden (das heift
spater als 1 Jahr nach Therapieende) haben mit einer
zweiten Chemo- und Strahlentherapie eine sehr gute
Heilungschance (10-Jahres-Uberlebensraten von ber
90 %). Eine gute Prognose haben auch Patienten, deren
Erkrankung sich zum Zeitpunkt der Erstdiagnose noch
in einem frihen Stadium befand (Patienten der Thera-
piegruppe 1) und/oder die wéhrend der Erstbehandlung
noch keine Strahlentherapie erhalten haben.

Weniger glinstige Heilungschancen mit einer konventi-
onellen Chemo- und Strahlentherapie haben Patienten
mit einem Frihrezidiv (Rezidivauftreten zwischen drei
und zwolf Monaten nach Therapieende) sowie Pati-
enten, deren Erkrankung auf die Erstbehandlung nicht
anspricht oder sogar fortschreitet (10-Jahres-Uberle-
bensraten von circa 75 beziehungsweise 50 %). Ahn-
liches gilt auch fir Patienten, die bereits im Rahmen
der Erstbehandlung aufgrund ihres fortgeschrittenen
Krankheitsstadiums eine sehr intensive Chemo- und
Strahlentherapie erhalten haben. Bei diesen Patienten
besteht aufgrund des hohen Riickfallrisikos oft nur eine
gute Aussicht auf Heilung, wenn eine besonders inten-
sive Form der Therapie (Hochdosis-Chemotherapie und
autologe Stammzelltransplantation) durchgefiihrt wird.

Hodgkin-Lymphom

Bei den genannten Heilungsraten handelt es sich
um statistische GroRen. Sie stellen fiir eine gro-
Re Gruppe der an einem Hodgkin-Lymphom er-
krankten Kinder und Jugendlichen eine wichtige
und zutreffende Aussage dar. Ob der einzelne
Patient geheilt werden kann oder nicht, ldsst sich
individuell nicht zutreffend vorhersagen. Jedoch
stellt hier die Statistik eine wichtige Abschatzung
der Heilungswahrscheinlichkeit dar.




Non-Hodgkin-Lymphome (NHL) sind bosartige (malig-
ne) Erkrankungen des lymphatischen Systems. Sie ent-
stehen durch eine bosartige Verdnderung (Entartung)
von Lymphozyten, einer Gruppe weiler Blutzellen, die
sich vor allem im Blut und in den lymphatischen Ge-
weben aufhalten. Da sich im gesamten Kérper Lymph-
gewebe befindet, kénnen NHL tberall im Korper ent-
stehen. Die Lymphknoten sind am haufigsten betroffen,
aber auch andere lymphatische Gewebe und Organe
(dazu zdhlen zum Beispiel Milz, Thymusdriise, die Man-
deln und die Peyer-Plaques im Diinndarm) kénnen Aus-
gangsort der bosartigen Erkrankung sein.

NHL sind selten auf eine bestimmte Stelle im Koérper
begrenzt. Sie tendieren vielmehr dazu, von ihrem Ur-
sprungsort aus alle anderen Organe und Gewebe — zum
Beispiel das Knochenmark, die Leber und das Zentral-
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nervensystem — zu befallen. Aus diesem Grund werden
sie — wie die Leukdmien — auch als bésartige Systemer-
krankung bezeichnet. Bezliglich ihrer Eigenschaften sind
sie mit der akuten lymphoblastischen Leukdmie (ALL)
verwandt.

Fast alle NHL im Kindes- und Jugendalter sind hochgra-
dig bosartig (hochmaligne NHL), das heit, sie breiten
sich schnell im ganzen K&rper aus und verursachen da-
durch schwere Erkrankungen, die unbehandelt zum Tod
fuhren. Niedrigmaligne NHL mit langsamerer Ausbrei-
tungsgeschwindigkeit, wie sie haufig im Erwachsenen-
alter vorkommen, sind bei Kindern und Jugendlichen
selten.




Haufigkeit

In Deutschland erkranken pro Jahr etwa 145 Kinder
und Jugendliche unter 18 Jahren neu an einem Non-
Hodgkin-Lymphom (NHL). Damit machen NHL in der
Altersgruppe der O bis 17-Jahrigen etwa 6,4 % aller
bosartigen Erkrankungen im Kindes- und Jugendalter
aus. Hinzu kommen reife B-Zell-Leukdmien (Burkitt-
Leukamien), die ebenfalls wie NHL behandelt werden,
mit einem Anteil von circa 0,5 %, das heift etwa 10-11
gemeldeten Neuerkrankungen jéhrlich.

NHL kénnen in jedem Alter auftreten, im Kindes- und
Jugendalter sind vor allem Kinder ab dem 4. Lebensjahr
betroffen. Jungen erkranken insgesamt mehr als dop-
pelt so hdufig wie Mddchen. Das Geschlechterverhéltnis
kann jedoch erheblich variieren, je nachdem, um welche
Form des NHL es geht.

Ursachen

Die Ursachen fiir die Entstehung von Non-Hodgkin-
Lymphomen (NHL) sind weitgehend unbekannt. Zwar
weill man, dass die Krankheit durch die bosartige Veran-
derung (Entartung) von Lymphozyten entsteht und dass
die Entartung mit Verdnderungen im Erbgut der Zelle
einhergeht. In den meisten Féllen bleibt jedoch unklar,
warum genetische Veranderungen auftreten und wa-
rum sie bei manchen Kindern zur Erkrankung fiihren,
bei anderen nicht. Nach heutigem Wissen missen ver-
schiedene Faktoren zusammenwirken, bevor ein NHL
entsteht.

Non-Hodgkin-Lymphom

Bekannt ist, dass Kinder und Jugendliche mit bestimm-
ten angeborenen Erkrankungen des Immunsystems ein
erhohtes Risiko haben, an einem Non-Hodgkin-Lym-
phom zu erkranken. Erbliche Vorerkrankungen, die die
Entwicklung einer NHL beginstigen, sind zum Beispiel
das Wiskott-Aldrich-Syndrom und das Louis-Bar-Syn-
drom. Da diese (sehr seltenen) Krankheitsbilder mit ei-
ner Veranlagung fir die Krebsentstehung einhergehen,
werden sie auch als Krebspradispositionssyndrome be-
zeichnet. Auch erworbene Immundefekte (beispielswei-
se durch eine HIV-Infektion) sowie Therapien, die Uber
lange Zeit die korpereigene Abwehr unterdriicken (zum
Beispiel im Rahmen einer Organtransplantation, selte-
ner einer Blutstammzelltransplantation) flihren zu einem
erhohten Krankheitsrisiko.

Dariiber hinaus kénnen auch Viren, radioaktive Strahlen
sowie bestimmte chemische Substanzen und Medika-
mente bei der Entstehung eines NHL eine Rolle spielen.
Bei den meisten Patienten sind allerdings keine krank-
heitsbeglinstigenden Faktoren bekannt.
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Symptome

Hochmaligne, aggressive Non-Hodgkin-Lymphome
(NHL) fuihren aufgrund ihrer hohen Wachstumsge-
schwindigkeit schnell zu sich vergréBernden Tumoren,
die entweder sichtbar sind oder durch ihre Lage Krank-
heitszeichen (Symptome) verursachen.

Erste Symptome eines NHL sind meist unge-
wohnliche Lymphknotenschwellungen, die in
der Regel keine Schmerzen hervorrufen.

VergroRerte Lymphknoten kénnen im Kopf-, Hals- und
Nackenbereich, an Armen und Beinen, in der Achsel-
hohle, in der Leiste oder an mehreren Stellen gleichzeitig
auftreten. Die Krankheit kann auch in Lymphknotenre-
gionen beginnen, die von aulRen nicht sichtbar oder tast-
bar sind, zum Beispiel im Brust- oder Bauchraum. GroRe
Lymphknoten im Bauchraum kénnen sich durch Bauch-
schmerzen, Verdauungsstdrungen, Erbrechen und/oder
auch Rickenschmerzen bemerkbar machen. Unter Um-
stdnden kann es zu einem Darmverschluss kommen.
Sind Lymphknoten im Brustraum betroffen, zum Beispiel
im sogenannten Mediastinum, dem Raum zwischen den
beiden Lungenfliigeln, kann es durch Druck auf Lun-
ge und Atemwege zu Atembeschwerden, Husten und
Atemnot kommen. Ahnliche Symptome werden auch
durch einen Befall der Thymusdrise, der Lunge oder der
Atemwege ausgelost.

Haufig sind auch andere lymphatische und nicht-lym-
phatische Organe und Gewebe betroffen. So kdnnen
Milz und Leber durch den Befall mit Lymphomzellen
vergroBert sein (Splenomegalie bzw. Hepatomegalie).
Bei Patienten mit einem NHL kann es auch zu einem Be-
fall der Hirnhdute kommen; Kopfschmerzen, Gesichts-
l[&hmungen, Sehstérungen und/oder Erbrechen kdnnen
die Folge sein. Knocheninfiltrationen kénnen Knochen-
schmerzen verursachen.

Bei manchen Patienten ist die Zahl der funktionsfdhigen
weiBen Blutzellen vermindert; diese Patienten sind da-
durch vermehrt infektanfllig. Bei ausgedehntem Befall
des Knochenmarks kann auch die Zahl der roten Blutzel-
len und/oder Blutpldttchen erniedrigt sein. Der Mangel
an roten Blutzellen fihrt zu einer Andmie; der Mangel
an Blutplattchen kann sich in einer Neigung zu punktar-
tigen Blutungen (Petechien) duBern.

Daneben koénnen allgemeine Krankheitszeichen wie
Fieber, Gewichtsverlust, NachtschweiB und Mattigkeit
auftreten. Drei der genannten Symptome kommen bei
Patienten mit einem Lymphom h&ufig gemeinsam vor:
Fieber (liber 38 °C) ohne erkennbare Ursache, starkes
néachtliches Schwitzen und ein Gewichtsverlust von
mehr als 10 % in sechs Monaten. Diese Symptomkom-
bination wird auch als B-Symptomatik, die einzelnen
Symptome als B-Symptome bezeichnet.

Die wichtigsten Symptome sind in der nebenstehenden
Tabelle zusammengefasst.
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Allgemeinsymptome

Fieber unklarer Ursache (Uber 38 °C, anhaltend oder wiederholt auftretend) (B-Symptom)
NachtschweiB (B-Symptom)

Unerkldrbarer Gewichtsverlust (mehr als 10 % in sechs Monaten) (B-Symptom)

Mudigkeit, allgemeine Abgeschlagenheit und Lustlosigkeit, Appetitlosigkeit, Krankheitsgefiihl

Spezifische Symptome

Schmerzlose, tastbare, miteinander verbackene Lymphknotenschwellungen, zum Beispiel am Kopf, Hals,
in den Achselhdhlen oder in der Leiste

Bauchschmerzen, Verdauungsstérungen wie Durchfall oder Verstopfung, Erbrechen und Appetitlosigkeit
(durch Befall von Lymphknoten oder anderen Organen im Bauchraum, zum Beispiel Milz und Leber)

Chronischer Husten, Atembeschwerden (bei Befall von Brustlymphknoten, Thymusdrise und/oder Lunge
und Atemwegen)

Knochen- oder Gelenkschmerzen (bei Befall der Knochen)

Kopfschmerzen, Sehstérungen, Erbrechen, unabhédngig von der Nahrungsaufnahme (Niichternerbrechen),
Hirnnervenlahmungen (durch Befall des Zentralnervensystems)

Erhohte Infektanfélligkeit durch die Verminderung funktionsfahiger weiler Blutzellen
Hautbldsse durch Mangel an roten Blutzellen (Andmie)

Neigung zu punktartigen Blutungen (Petechien) durch Mangel an Blutplattchen
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Die Krankheitszeichen eines NHL entwickeln sich
meist innerhalb weniger Wochen und kénnen
individuell sehr verschieden beziehungsweise
unterschiedlich stark ausgeprégt sein. Allerdings
muss das Auftreten eines oder mehrerer dieser
Krankheitszeichen nicht bedeuten, dass ein NHL
vorliegt. Viele dieser Symptome kénnen auch
bei vergleichsweise harmlosen Infektionen und
Erkrankungen vorkommen, die mit einem Lym-
phom nichts zu tun haben. Bei Beschwerden ist
es jedoch ratsam, so bald wie moglich einen Arzt
zu konsultieren, um deren Ursache zu klaren.

Diagnose

Findet der (Kinder-)Arzt durch Krankheitsgeschich-
te (Anamnese), kérperliche Untersuchung und mog-
licherweise auch durch eine Blut-, Ultraschall- oder
Rontgenuntersuchung des Patienten Hinweise auf ein
Non-Hodgkin-Lymphom (NHL), wird er den Patienten
in ein Krankenhaus Uberweisen, das auf Krebs- und
Bluterkrankungen bei Kindern und Jugendlichen spezi-
alisiert ist (Klinik fur padiatrische Onkologie/Hadmatolo-
gie). Denn bei Verdacht auf ein NHL sind umfangreiche
Untersuchungen notwendig, um zunachst die Diagnose
zu sichern, dann aber auch um festzustellen, um welche
Form des NHL es sich genau handelt und wie weit sich
die Erkrankung im Kérper ausgebreitet hat.

Gewebeentnahme
Fir die Diagnosestellung kommen zwei Mdoglichkeiten

in Betracht: Liegen Koérperhdhlenergiisse vor, zum Bei-
spiel Wasser im Bauchraum (Aszites) oder im Brustraum
(Pleuraerguss), kénnen die Zellen in diesen Ergiissen
untersucht werden; ein chirurgischer Eingriff wird auf
diese Weise vermieden. Das Gleiche gilt auch fir den
Fall, dass das Knochenmark signifikant befallen ist (das
heift, Uber 20 % Lymphomzellen enthélt), dann ge-
niigt eine Knochenmarkpunktion. Wenn weder Ergls-
se noch ein eindeutiger Knochenmarkbefall vorliegen,
erfolgt die Untersuchung eines befallenen Lymphkno-
tens oder eines anderen befallenen Gewebes. Die Ge-
webeproben werden dabei durch einen chirurgischen
Eingriff gewonnen.

Die durch Punktion (Knochenmark, Korperhohlener-
glisse) oder chirurgischen Eingriff erhaltenen Gewebe-
proben werden mithilfe zytologischer, immunhistoche-
mischer, immunologischer und genetischer Methoden
untersucht. Die Untersuchungen erlauben eine genaue
Aussage darliber, ob und an welcher Form des NHL
der Patient erkrankt ist. Dies ist eine wichtige Voraus-
setzung fir eine gezielte Therapieplanung, denn die
verschiedenen NHL-Typen unterscheiden sich nicht
nur auf zelluldrer und molekularer Ebene voneinander,
sondern zeigen auch deutliche Unterschiede in ihrem
Krankheitsverlauf, ihren Heilungsaussichten (Progno-
se) und ihrer Therapierbarkeit.

Untersuchungen zur Ausbreitung

der Erkrankung

Liegt ein NHL vor, so ist es fir die Behandlungsplanung
auch wichtig zu wissen, wie weit sich die Erkrankung
bereits im Korper ausgebreitet hat und welche Organe
betroffen sind. Auskunft dartiber geben verschiedene



bildgebende Verfahren wie Ultraschall- und Réntgen-
untersuchung, Magnetresonanztomographie (MRT)
und/oder Computertomographie (CT). Zunehmend
werden MRT und CT zwecks rascher Ermittlung des
Krankheitsbefalls mit einer Positronen-Emissions-To-
mographie (PET) kombiniert, die lebendes, stoffwech-
selaktives Lymphomgewebe in aller Regel sehr gut
sichtbar macht (sogenannte PET-MRT beziehungswei-
se PET-CT).

Um herauszufinden, ob auch das Zentralnervensystem
von der Erkrankung betroffen ist, wird auBerdem aus
dem Nervenwasserkanal etwas Gehirn-Rickenmark-
Flassigkeit (Liquor) entnommen und auf Lymphomzel-
len untersucht (Lumbalpunktion). Zudem erfolgt bei
allen Patienten eine Knochenmarkpunktion, um fest-
zustellen, ob das Knochenmark befallen ist.

Untersuchungen vor Therapiebeginn
Behandlungsvorbereitend erfolgt ferner eine Uberprii-
fung der Herzfunktion (Elektrokardiographie [EKG] und
Echokardiographie). Umfangreiche Laboruntersuchun-
gen dienen dazu, den Allgemeinzustand des Patienten
zu Uberpriifen und festzustellen, ob durch das NHL die
Funktionen einzelner Organe (zum Beispiel Nieren und
Leber) beeintrachtigt sind oder Stoffwechselstérungen
und eventuell Infektionen vorliegen, die vor oder wéh-
rend der Behandlung besonders beriicksichtigt werden
miussen. Verdnderungen, die moglicherweise im Laufe
der Therapie auftreten, kdnnen aufgrund solcher Aus-
gangsbefunde besser beurteilt werden. Im Hinblick auf
eventuell notwendig werdende Bluttransfusionen muss
eine Bestimmung der Blutgruppe erfolgen.

Non-Hodgkin-Lymphom

Nicht alle Untersuchungen sind bei jedem Pa-
tienten notwendig. Andererseits kénnen even-
tuell Untersuchungen hinzukommen, die hier
nicht erwdhnt wurden. Fragen Sie lhren behan-
delnden Arzt oder das Behandlungsteam, wel-
che Untersuchungen bei lhrem Kind geplant
sind und warum die jeweilige Untersuchung er-
forderlich ist.

Therapieplanung

Nachdem die Diagnose feststeht, erfolgt die Thera-
pieplanung. Um eine moglichst individuelle, auf den
Patienten zugeschnittene (risikoadaptierte) Behand-
lung durchfiihren zu kénnen, werden bei der Planung
bestimmte Faktoren beriicksichtigt, die die Prognose
des Patienten beeinflussen (sogenannte Risiko- oder
Prognosefaktoren).

Wichtige Prognosefaktoren und somit auch wichtige
Kriterien bei der Behandlung sind:

e Die Form des Non-Hodgkin-Lymphomes: Sie
entscheidet dariiber, nach welchem Therapieplan
(Therapieprotokoll) der Patient behandelt wird.

e Die Ausbreitung der Erkrankung (Krankheitsstadi-
um): Sie wird, neben weiteren Faktoren, bei der Wahl
der Therapieintensitdt und -dauer berticksichtigt.

Im Anschluss finden Sie Informationen zur Einteilung
der Non-Hodgkin-Lymphome sowie zu den Krank-
heitsstadien.



Leukamien und Lymphome im Kindesalter

Formen des Non-Hodgkin-Lymphoms
Non-Hodgkin-Lymphome (NHL) lassen sich anhand
bestimmter Merkmale, die bei der Diagnose bestimmt
werden, in verschiedene Unterformen einteilen. Fach-
leute nennen diese Einteilung ,Klassifikation" oder
«Klassifizierung".

Die internationale WHO-Klassifikation unterscheidet
bei Kindern und Jugendlichen vor allem drei Haupt-
gruppen von NHL:

¢ Lymphoblastische B- und T-Zell-Lymphome (pB-
LBL, T-LBL): Sie gehen von unreifen Vorlauferzel-
len der B-Lymphozyten und T-Lymphozyten (den
Lymphoblasten) aus und sind somit eng verwandt
mit der akuten lymphoblastischen Leukdmie (ALL).
Ihr Anteil an den NHL des Kindes- und Jugendalters
betragt in Deutschland etwa 25-30 %.

e Reife B-Zell-Lymphome und reife B-AL (auch B-
ALL): Sie gehen von reifen B-Lymphozyten aus und
sind in Deutschland mit circa 50-60 % die haufigs-
ten NHL bei Kindern und Jugendlichen. Haufigste
B-Zell-Lymphome sind das (nicht-afrikanische)
Burkitt-Lymphom und die reife B-AL.

¢ Reife T-Zell-Lymphome wie die groBzellig anaplas-
tischen Lymphome (ALCL): Sie gehen von reifen
T-Lymphozyten aus und machen etwa 10-15 %
aller NHL aus.

Die drei NHL-Hauptformen werden zum Teil weiter un-
terteilt. Dartiber hinaus gibt es weitere, seltener auftre-
tende Formen von NHL.

Krankheitsstadien

Das Krankheitsstadium ist von groBer Bedeutung fiir die
Behandlung und die Abschédtzung der Therapieaussich-
ten. Es wird in erster Linie danach festgelegt, wie weit
sich das Non-Hodgkin-Lymphom zum Zeitpunkt der Di-
agnose im Korper ausgebreitet hat. Entscheidend sind
dabei Ort und Anzahl der befallenen Lymphknotenregi-
onen, Organe und Gewebe. Bei manchen NHL-Formen
(zum Beispiel den grofRzellig anaplastischen Lympho-
men) wird zusétzlich auch das Auftreten von Allgemein-
symptomen (B-Symptomen) beriicksichtigt (siehe auch
Abschnitt ,, Symptome").

Die am weitesten verbreitete Stadieneinteilung fur NHL
des Kindesalters war bisher die St. Jude Stadieneintei-
lung (Stadieneinteilung nach Murphy). Sie wurde 2015
durch das , International Pediatric NHL-Staging System*
(IPNHLSS) abgeldst, welches eine Erweiterung und Pré-
zisierung der friiheren Einteilung darstellt. Es werden die
Krankheitsstadien | bis IV unterschieden (zur genauen
Stadieneinteilung s. © ).

Behandlungsablauf

Patienten mit einem Non-Hodgkin-Lymphom (NHL)
werden — abhdngig vom NHL-Typ, an dem sie erkrankt
sind — nach unterschiedlichen Therapiepldnen (Thera-
pieprotokollen) behandelt, die einen bestimmten, auf
den jeweiligen NHL-Typ abgestimmten Behandlungs-
ablauf vorsehen. Den verschiedenen Therapiepldnen
gemein ist, dass die Behandlung (hier vornehmlich die
Chemotherapie) aus mehreren Therapieabschnitten
(Therapiephasen) besteht, die nicht nur verschieden lan-



ge dauern, sondern sich auch hinsichtlich der eingesetz-
ten Medikamentenkombinationen und der Intensitat
und Zielsetzung der Behandlung unterscheiden. Dabei
werden nicht nur die Art des Lymphoms, sondern auch
das Ausbreitungsstadium der Erkrankung und gegebe-
nenfalls weitere Faktoren (wie betroffene Kérperorgane)
berlicksichtigt, also die individuelle Krankheitssituation
jedes einzelnen Patienten.

Im Folgenden werden die Behandlungsabldufe
fur die drei NHL-Hauptformen kurz vorgestellt.
Bitte beachten Sie, dass die Behandlung im
Rahmen von Studien von der hier dargestellten
Standardtherapie abweichen kann. Die Studien
stellen in der Kinderonkologie allerdings den ak-
tuellen Therapiestandard dar.

Lymphoblastische Non-Hodgkin-

Lymphome (LBL)

Far Patienten mit einem lymphoblastischen Lymphom
hat sich eine mehrphasige Behandlungsstrategie (dhn-
lich der Therapiestrategie fur die akute lymphoblasti-
sche Leukdmie) als erfolgreich erwiesen. Die Gesamt-
dauer der Therapie betrdgt zwei Jahre, vorausgesetzt,
es tritt im Laufe oder nach Abschluss der Therapie kein
Ruckfall auf.

Wichtige Therapieelemente sind:

* die Vorphase: Die zytoreduktive Vorphase ist Teil
der Induktionstherapie. Sie dient der Einleitung der
Behandlung und besteht aus einer kurzen, circa
einwdchigen Chemotherapie mit 1 bis 2 Medi-
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kamenten, die intravends oder in Tablettenform
verabreicht werden. Um auch Lymphomzellen

im Zentralnervensystem zu erreichen, wird ein
Medikament einmalig direkt in den Nervenwas-
serkanal gespritzt (intrathekale Chemotherapie,
siehe Abschnitt ZNS-Therapie). Der Zweck dieser
Vorphase-Behandlung besteht darin, die Lymphom-
zellen schrittweise und damit fiir den Organismus
schonend zu reduzieren, um Komplikationen (wie
beispielsweise das Zellzerfalls- oder Tumorlyse-
Syndrom) zu vermeiden.

die Induktionstherapie (Protokoll I): Die eigentliche
Induktionstherapie besteht aus einer besonders
intensiven Chemotherapie, in der mehrere Medi-
kamente zum Einsatz kommen. Sie zielt in einer
ersten, etwa vierwdchigen Therapiephase (Proto-
koll la) darauf ab, die Mehrzahl der Lymphomzellen
zu vernichten, das heiBt, eine Remission herbeizu-
fiihren. Die zweite Phase der Induktion (Protokoll Ib)
soll mit einer anderen Medikamentenkombination

die noch verbliebenen Lymphomzellen im Kérper
zerstoren und so das Risiko eines Krankheitsriick-
falls minimieren. Auch diese Phase dauert etwa 4
Wochen. Sie wird (analog zur ALL) auch als Konsoli-
dierungstherapie bezeichnet.

Protokoll M: Nach Abschluss der Induktionstherapie
erfolgt eine Therapiephase, die zur Extrakompart-
ment-Therapie gehort (siehe unten). Sie soll vor
allem das Zentralnervensystem und die Hoden errei-
chen und dauert circa 2 Monate. Im Anschluss daran
werden die Patienten, je nach Stadium ihrer Erkran-
kung, verschiedenen Therapiezweigen zugeordnet
(Dauertherapie oder vorab, zwischengeschaltet,
Re-Induktionstherapie, siehe im Anschluss).
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e die Re-Induktionstherapie (Protokoll lla/b):
Die Re-Induktionstherapie erfolgt nur bei Patienten
mit fortgeschrittenen Krankheitsstadien (Stadium
[l oder 1V), die allerdings die groBe Mehrheit der
LBL-Patienten bilden. (Patienten mit geringem
Rickfallrisiko erhalten sofort eine Dauertherapie,
siehe Abschnitt rechts). Die Re-Induktionstherapie
ist &hnlich intensiv wie die Induktionstherapie,
das heiBt, es werden Zytostatika-Kombinationen
in hoher Dosierung verabreicht. Sie dauert circa 7
Wochen und soll die vollstindige Zerstdrung aller
Lymphomzellen sichern.

die ZNS-Therapie (Extrakompartment-Therapie):
Ein wichtiger Bestandteil der gesamten intensiven
Therapiephase (Vortherapie, Induktionstherapie,
Re-Induktionsphase) und des Protokolls M ist die
vorbeugende (prophylaktische) oder therapeutische
Behandlung des Zentralnervensystems (ZNS). Sie
soll verhindern, dass sich Lymphomzellen im Gehirn
oder Riickenmark ansiedeln oder weiter ausbreiten.
Die ZNS-Therapie erfolgt in erster Linie in Form
mehrerer Zytostatikagaben in den Nervenwasser-
kanal (intrathekale Chemotherapie); dabei werden
besonders gut ZNS-gédngige Medikamente einge-
setzt. Wenn das Zentralnervensystem nachweislich
befallen ist, erfolgt im Anschluss an die Intensivthe-
rapie zusatzlich eine Strahlentherapie des Kopfes
(Schadelbestrahlung). Die Dauer der Strahlen-
therapie belduft sich auf circa 2 bis 3 Wochen, je
nachdem, welche Gesamtstrahlendosis der Patient
erhalten soll. Kinder unter einem Jahr werden nicht
bestrahlt.

e die Dauertherapie: Diese letzte Behandlungsphase
ist darauf ausgerichtet, durch eine méglichst lange
Therapiedauer all jene Lymphomzellen zu vernich-
ten, die trotz der intensiven Behandlung liberlebt
haben. Sie besteht aus einer milderen Chemothe-
rapie (in Tablettenform) und erfolgt vorwiegend
ambulant; das heit, der Patient kann wéhrend
dieser Therapiephase wieder zu Hause sein und in
der Regel auch den Kindergarten- oder Schulbe-
such fortsetzen. Die Dauertherapie wird so lange
durchgefiihrt, bis eine Gesamt-Therapiedauer von
zwei Jahren erreicht ist.

Zu den eingesetzten Zytostatika gehdéren zum Bei-
spiel Prednison (PRED), Vincristin (VCR), Daunorubicin
(DNR), E.-coli-Asparaginase (ASP), Cyclophosphamid
(CPM), Cytarabin (ARA-C), 6-Thioguanin (6-GT), Me-
thotrexat (MTX), 6-Mercaptopurin (6-MP) und Dexa-
methason (DEXA).

Medikamente

Eine komplette Auflistung der in der Kinderon-
kologie eingesetzten Medikamente und deren
Nebenwirkungen finden Sie in der Broschiire
+Mein Kind hat Krebs", die bei der Deutschen
Kinderkrebsstiftung erhaltlich ist. Weitere Infor-
mationen zu den Zytostatika finden Sie auch auf
D im Zytostatika-Glossar.




Reife B-Zell Non-Hodgkin-Lymphome (B-
NHL) und akute B-Zell-Leukdmie (B-AL)

Die Intensitdt der Behandlung eines Patienten mit rei-
fem B-NHL oder reifer B-AL hangt in erster Linie davon
ab, welches Krankheitsstadium vorliegt und wie viele
Lymphomzellen insgesamt (Tumormasse) sich im Kor-
per befinden. Die Tumormasse ldsst sich anhand der
Menge eines bestimmten Stoffwechsel-Enzyms im Blut
(der Lactat-Dehydrogenase, kurz LDH) gut abschat-
zen. AuBerdem wird berticksichtigt, ob ein vorhande-
ner Tumor durch eine Operation zu Diagnosezwecken
vollstdndig entfernt wurde. Die Gesamtdauer der The-
rapie betrdgt in der Regel zwischen 6 Wochen und 6
Monaten, vorausgesetzt, es tritt im Laufe oder nach
Abschluss der Therapie kein Ruckfall auf.

Wichtige Therapieelemente sind:

e die Vorphase (zytoreduktive Vorphase): Es handelt
sich um eine kurze (finftdgige) Chemotherapie-
phase mit 2 Medikamenten, die intravenés und in
Tablettenform verabreicht werden. Um auch Lym-
phomzellen im Zentralnervensystem zu erreichen,
erfolgen zudem 1 bis 2 Medikamentengaben direkt
in den Nervenwasserkanal (intrathekal). Das Ziel
der Vorphase-Behandlung ist, die Lymphomzellen
auf eine schrittweise und damit fir den Organis-
mus moglichst schonende Weise zu reduzieren, um
ein Tumorlyse-Syndrom zu vermeiden.

die Intensivtherapie: Sie besteht aus 2 bis 6 inten-
siven Chemotherapiekursen, die jeweils 5 oder 6
Tage dauern und in Abstdnden von etwa 3 Wochen
aufeinanderfolgen. Zum Einsatz kommen mehrere
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Medikamente, die sowohl intravends als auch oral
(zum Beispiel in Tablettenform) und intrathekal
verabreicht werden. Ziel ist, mit jedem Therapiekurs
moglichst viele Lymphomzellen zu vernichten. Bei
Patienten mit einem vollstandig entfernten Tumor
reichen 2 Therapieblocke aus, bei allen anderen Pa-
tienten missen mindestens 4 Blocke zusdtzlich zur
Vorphase gegeben werden. Patienten mit einem
nachgewiesenen Befall des Zentralnervensystems er-
halten eine intensivierte intrathekale Chemotherapie.

Zu den eingesetzten Zytostatika gehdren zum Beispiel
Dexamethason (DEXA), Cyclophosphamid (CPM), Me-
thotrexat (MTX), Cytarabin (ARA-C), Ifosfamid (IFO),
Etoposid (VP-16), Doxorubicin (DOX), Vincristin (VCR),
Vindesin (VDS) und Prednison (PRED).

Medikamente

Eine komplette Auflistung der in der Kinderon-
kologie eingesetzten Medikamente und deren
Nebenwirkungen finden Sie in der Broschire
+~Mein Kind hat Krebs", die bei der Deutschen
Kinderkrebsstiftung erhdltlich ist. Weitere Infor-
mationen zu den Zytostatika finden Sie auch auf
N im Zytostatika-Glossar.
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GroBzellig anaplastische Lymphome (ALCL)
Die Art der Behandlung im Falle eines ALCL héangt da-
von ab, welcher Therapiegruppe der Patient zugeord-
net wird. Dabei spielt unter anderem eine Rolle, welche
Organe und Gewebe befallen sind. Auch eine even-
tuelle vollstdndige Entfernung des Lymphoms durch
die diagnostische Operation wird beriicksichtigt, dies
betrifft allerdings nur einen geringen Teil der Patien-
ten. Patienten mit ausschlieBlichem Hautbefall (selten)
erhalten zunachst keine Chemotherapie. Die Gesamt-
dauer der Therapie betrdgt in der Regel zwischen 10
Wochen (im Krankheitsstadium | mit vorheriger voll-
standiger Tumorentfernung) und 5 Monaten (bei Stan-
dard- und Hochrisikopatienten). Dies gilt allerdings nur
dann, wenn im Laufe oder nach Abschluss der Thera-
pie kein Ruckfall auftritt.

Wichtige Elemente der ALCL-Behandlung sind:

e die Vorphase (zytoreduktive Vorphase): Sie dient
der Einleitung der Behandlung und besteht aus
einer kurzen (funftdgigen) Chemotherapie mit zwei
Medikamenten, die intravends und in Tabletten-
form verabreicht werden. Um auch Lymhomzel-
len im Zentralnervensystem zu erreichen, erfolgt
zudem eine Medikamentengabe direkt in den
Nervenwasserkanal (intrathekal). Der Zweck der
Vorphase-Behandlung besteht darin, die Lymphom-
zellen schrittweise und damit fur den Organismus
schonend zu reduzieren, um ein Tumorlyse-Syn-
drom zu vermeiden.

¢ die Intensivtherapie: Sie besteht aus 3 oder 6 in-
tensiven, jeweils flinftagigen Chemotherapiekusen,

die in kurzen Abstanden aufeinanderfolgen.
Patienten im Krankheitsstadium | erhalten, wenn
eine vollstdndige Entfernung des Tumorgewebes
moglich war, 3 Therapiezyklen. In allen anderen
Krankheitsstadien werden 6 Chemotherapiezyklen
verabreicht. Pro Zyklus kommen jeweils mehrere
Medikamente zum Einsatz. Sie werden systemisch,
das heift Gber eine Vene, oder als Tabletten ver-
abreicht. Ziel ist, mit jedem Therapiekurs moglichst
viele Lymphomzellen zu vernichten. Bei Befall des
Zentralnervensystems (sehr selten) erfolgt gegebe-
nenfalls auch eine Bestrahlung des Schadels.

Zu den eingesetzten Zytostatika gehéren zum Beispiel
Dexamethason (DEXA), Cyclophosphamid (CPM), Me-
thotrexat (MTX), Cytarabin (ARA-C), Prednison (PRED),
Ifosfamid (IFO), Etoposid (VP-16), Doxorubicin (DOX)
und zum Teil auch Vindesin (VDS).

Medikamente

Eine komplette Auflistung der in der Kinderonko-
logie eingesetzten Medikamente und deren Ne-
benwirkungen finden Sie in der Broschiire ,Mein
Kind hat Krebs", die auch bei der Deutschen
Kinderkrebsstiftung erhéltlich ist. Weitere Infor-
mationen zu den Zytostatika finden Sie auch auf
D im Zytostatika-Glossar.




Prognose

Die Heilungschancen (Prognose) von Kindern und Ju-
gendlichen mit Ersterkrankung eines Non-Hodgkin-
Lymphoms (NHL) haben sich dank der groflen The-
rapiefortschritte in den letzten 4 Jahrzehnten deutlich
verbessert. Die heute eingesetzten modernen Untersu-
chungsmethoden und intensiven, standardisierten Kom-
binationschemotherapien fiihren dazu, dass der Grofteil
der an einer NHL erkrankten Kinder und Jugendlichen
langfristig von der Krankheit geheilt werden kdnnen
(das 5- bis 10-Jahres-Uberleben betragt etwa 90 %).

Die Prognose fiir den einzelnen Patienten hangt aller-
dings in erster Linie davon ab, an welcher Form des
NHL der Patient erkrankt und wie weit die Krankheit
zum Zeitpunkt der Diagnose fortgeschritten ist (Krank-
heitsstadium):

Patienten mit einem NHL im Stadium | (das heiflt mit
einem einzelnen Tumor) haben eine sehr gute Progno-
se (mit bis zu 100 % Heilungswahrscheinlichkeit). Gut
ist die Prognose auch bei einem Krankheitsstadium 1.
Patienten mit ausgedehnten Tumoren in Brust- und/
oder Bauchraum (Stadium Ill) oder Patienten, deren
Knochenmark und/oder Zentralnervensystem befallen
ist (Stadium 1V), bediirfen einer intensivierten Behand-
lung, erreichen damit aber ebenfalls gute Heilungsraten.

Etwa 10-15 % der Kinder und Jugendlichen mit ei-
nem NHL erleiden einen Krankheitsriickfall (Rezidiv).
Die Heilungsaussichten sind bei einem Rezidiv generell
unglnstig, auch wenn bei manchen Patienten (zum
Beispiel bei Patienten mit groBRzellig anaplastischen
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Lymphomen oder diffus groBzelligen B-Zell-Lympho-
men) durchaus noch akzeptable Behandlungserfolge
erzielt werden koénnen. Im Rahmen der Therapieop-
timierungsstudien sollen die Heilungsaussichten auch
flr Patienten mit bislang ungiinstiger Prognose weiter
verbessert werden.

Bei den oben genannten Heilungsraten fir Pa-
tienten mit NHL handelt es sich um statistische
GroRen. Sie stellen nur fur die Gesamtheit der an
NHL erkrankten Patienten eine wichtige und zu-
treffende Aussage dar. Ob der einzelne Patient
geheilt werden kann oder nicht, ldsst sich aus
der Statistik nicht vorhersagen. Ein NHL kann
selbst unter glinstigsten beziehungsweise un-
glnstigsten Voraussetzungen ganz unerwartet
verlaufen.




sl

Empfehlungen fiir zu Hause

Auch wenn Sie mit lhrem Kind aus dem Krankenhaus
nach Hause dirfen, wird der Alltag ein anderer sein als
zuvor. Wahrend der gesamten Behandlung, also auch in
der Zeit zu Hause, kann es zu Nebenwirkungen kom-
men. Auch ist der Patient abwehrgeschwécht und so-
mit sehr anféllig fur Infektionen. Das Behandlungsteam
Ihrer Klinik wird Ihnen Verhaltensregeln an die Hand
geben und Einzelheiten mit lhnen besprechen. Sie wer-
den gebeten, sich an die Handlungsanweisungen zu
halten, auf die regelmaBige Medikamenteneinnahme
zu achten, sowie jederzeit die Klinik zu kontaktieren,
wenn lhnen etwas Ungew®ohnliches bei lhrem Kind auf-
fallt (unbedingt die Telefonnummer der Station neben
das Telefon legen oder ins Handy einspeichern!). We-
gen des Infektionsrisikos muss der Kontakt mit groBen

“ ;
W
.

Das Leben nach dem Krankenhaus

Menschenmassen fiir eine Weile gemieden werden.
Eventuell mlssen Haustiere fur eine Zeit lang bei Nach-
barn oder Verwandten abgegeben werden. Jedoch darf
Ihr Kind normalerweise einzelne Freunde treffen, mit
Geschwistern spielen und sich im Freien aufhalten.

Informationsmaterial zum Alltag zu Hause finden Sie
auch auf © und bei der Deut-
schen Kinderkrebsstiftung (@ ),
wobei es sich empfiehlt, die fir Sie infrage kommenden
Einzelheiten mit dem Behandlungsteam abzusprechen.



Normalitat - fiir eine Weile
ein Fremdwort

Sie werden merken, dass die Krankheit das Leben enorm
beeinflusst und jegliche Planung nur von einem Tag zum
anderen stattfinden kann. Scheuen Sie sich nicht, Unter-
stitzung von Verwandten und Freunden anzunehmen.
Das kann zum Beispiel die Betreuung von Geschwistern,
Einkaufen oder Waschewaschen beinhalten. Auch den
Menschen an lhrer Seite tut es meistens gut, wenn sie
konkret helfen kdnnen. Schon in der Klinik kénnen Sie
Probleme mit dem psychosozialen Team besprechen. Die
Mitarbeiter kdnnen Sie zu lhrer neuen Situation beraten
und Ihnen Unterstiitzungsmoglichkeiten aufzeigen, wie
zum Beispiel durch die Elternvereine vor Ort. Auch bei
der (Wieder-)Eingliederung der Patienten in Schule oder
Kindergarten werden lhnen das psychosoziale Team
oder die Lehrer der Krankenhausschule behilflich sein.
Leider ist es nicht selten, dass Patienten und/oder deren
Familien ausgegrenzt oder sozial isoliert werden. Meist
beruht dies eher auf der Unsicherheit der Mitmenschen,
die trotz der heute sehr weit verbreiteten Informatio-
nen Uber Krebs im Kindes- und Jugendalter voreinge-
nommen und hilflos im Umgang mit Patientenfamilien
sind. Auch wohlgemeinte, jedoch unsinnige Ratschldge
zu Wunderkuren und obskuren Heilangeboten werden
Sie vermutlich bekommen. Sie koénnen jedoch lhren
Mitmenschen versichern, dass lhr Kind in der Fachklinik
nach den derzeit besten Erkenntnissen der Medizin be-
handelt wird.

Falls Sie etwas Zusatzliches zur Standardtherapie aus-
probieren mochten, sollten Sie dies mit lhrem Behand-
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lungsteam besprechen, denn manche Anwendungen
kdnnen neben einer Chemotherapie schadlich sein.

Rehabilitation

Familien mit einem krebskranken Kind/Jugendlichen
steht eine (meist) vierwdchige RehabilitationsmaBnah-
me zu, die von den Einrichtungen der familienorientier-
ten Reha angeboten werden. Hier wird der Genesungs-
prozess unterstitzt und es wird auf die psychischen und
somatischen Probleme aller Familienmitglieder einge-
gangen, die sich unter der Belastung durch die lang dau-
ernde und intensive Therapiephase ergeben haben. Die
familienorientierte Rehabilitation unterstitzt die Wie-
dereingliederung in den normalen Alltag. Die meisten
Einrichtungen bieten auch Reha-MaRnahmen gezielt fir
Jugendliche und junge Erwachsene an. Besprechen Sie
Einzelheiten und Antragsverfahren mit dem psychoso-
zialen Dienst lhrer Klinik, dieser ist auch bei der Suche
nach einer geeigneten Einrichtung behilflich.

Viele ortliche Elterngruppen, vor allem aber auch das
Waldpiraten-Camp der Deutschen Kinderkrebsstiftung
bieten regelmaBig Familienwochenenden an. Informa-
tionen gibt es unter o und
g . Dort finden Sie auch geziel-
te Freizeit-Angebote fur die Patienten sowie ihre Ge-
schwister. Fiir junge Erwachsene finden zweimal jdhrlich
sogenannte ,Junge-Leute-Seminare” statt. Dort stehen
Informationen zu medizinischen, sozialen und psycholo-
gischen Aspekten auf dem Programm sowie Kreatives,
Freizeitgestaltung und Sport.
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Nachsorge

Die langfristige Weiterbetreuung der Patienten nach
Abschluss der intensiven medizinischen Behandlung
(Nachsorge) ist unabdingbar nach einer Krebserkran-
kung im Kindes- und Jugendalter. Sie dient dazu, even-
tuell auftretende Spétfolgen der Krebsbehandlung frih-
zeitig zu erkennen und zu behandeln und den Patienten
auch psychosozial zu unterstiitzen.

Alle, die in ihrer Kindheit oder Jugend an Krebs
erkrankt waren, sollten die empfohlenen Nachsor-
getermine regelmaRig wahrnehmen. Denn: Nach-
sorge ist gleichzeitig Vorsorge!

Was, wenn es nicht (so)
gut lauft?

Zeigt die Behandlung tiberhaupt keine Wirkung oder
treten lebensbedrohliche Komplikationen auf, ist dies
niederschlagend und kaum fassbar. Alle haben ihr Bestes
gegeben und dennoch — niemand weif warum - kann
es in wenigen Féllen vorkommen, dass alle Anstrengun-
gen vergeblich waren und der Hoffnungsschimmer im-
mer kleiner wird.

Dies ist eine unendlich schwere Zeit fiir Sie, fur lhr Kind,
fur die gesamte Familie. Angste, Sorgen und Trauer kén-
nen Uberwaltigend werden.

Suchen Sie Hilfe beim Behandlungsteam, insbesonde-
re bei den psychosozialen Mitarbeitern. Diese kdnnen
Ilhnen auch Informationsbroschiiren empfehlen oder
Kontakte zu anderen Familien vermitteln, die Ahnliches
durchlebt haben wie Sie.

Es mag banal klingen, wenn man lhnen sagt: ,Behalten
Sie lThren Mut.” Doch denken Sie daran, dass die meis-
ten Kinder sehr stark sind und weitermachen wollen,
solange es geht. Denn vielleicht gibt es doch noch eine
winzige Chance. Sie kénnen alle Optionen gemeinsam
mit dem Behandlungsteam besprechen und man wird
Sie in lhrer persénlichen Entscheidung unterstiitzen. Oft
ist es auch moglich, dass Ihr Kind zu Hause durch ein
SAPV-Team (Spezialisierte ambulante Palliativversor-
gung) versorgt wird, wenn Sie dies mdchten.

Moglicherweise hat Ihr Kind gerade jetzt einige beson-
dere Winsche, auf die Sie eingehen sollten. Versuchen
Sie auf jeden Fall, die Momente, die Ihnen noch gemein-
sam mit Ihrem Kind gegeben sind, so gut wie moglich zu
genieBen, und folgen Sie Ihrem Herzen bei dem, was Sie
wollen und womit sie fertig werden kénnen.

Die ortliche Elterngruppe und die Deutsche Kin-
derkrebsstiftung sind gerade auch jetzt fur Sie
da. Sie konnen lhnen Informationen und Kon-
takte vermitteln, die fir Sie hilfreich sein kénnen:

N]
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Einige wichtige Adressen

Deutsche Kinderkrebsstiftung

und Deutsche Leukdmie-Forschungshilfe —
Aktion fiir krebskranke Kinder e.V.
Adenauerallee 134

53113 Bonn

Tel. +49 (0) 228-68846-0

Fax +49 (0) 228-68846-44
info@kinderkrebsstiftung.de
www.kinderkrebsstiftung.de

Hier bekommen Sie Informationen und Hilfe, auch die
Liste der regionalen Elterngruppen sowie weitere Infor-
mationsbroschiiren und eine stets aktualisierte Literatur-
liste.

www.kinderkrebsinfo.de

Dies ist das von der Deutschen Kinderkrebsstiftung ge-
forderte Informationsportal der Gesellschaft fur Padiat-
rische Onkologie und Hamatologie (GPOH). Das Portal
bietet auf Uber 3.000 Seiten umfassende, wissenschaft-
lich fundierte und qualitatsgesicherte Informationen zu
Blut- und Krebserkrankungen im Kindes- und Jugend-
alter. Mit seinem Angebot richtet es sich sowohl an Be-
troffene, insbesondere Patienten und Angehdrige, als
auch an Arzte, Wissenschaftler und andere in der Kin-
derheilkunde Tétige.

Nachsorgeangebote

Waldpiraten-Camp der
Deutschen Kinderkrebsstiftung
Promenadenweg 1

69117 Heidelberg

Tel. +49 (0) 6221-180466
camp@kinderkrebsstiftung.de
www.waldpiraten.de

SyltKlinik der Deutschen Kinderkrebsstiftung
Osetal 7

25996 Wenningstedt-Braderup

Tel. +49 (0) 4651-949-0

info@syltklinik.de

www.syltklinik.de

Rehabilitationsklinik Katharinenhohe
Oberkatzensteig 11

78141 Schonwald/Schwarzwald

Tel. +49 (0) 7723-6503-0
verwaltung@katharinenhoehe.de
www.katharinenhoehe.de

Nachsorgeklinik Tannheim
Gemeindewaldstr. 75
78052 VS-Tannheim

Tel. +49 (0) 7705-92-00
info@tannheim.de
www.tannheim.de



Klinik Bad Oexen
Oexen 27

32549 Bad Oeynhausen
Tel. +49 (0) 5731-537-0
klinik@badoexen.de
www.badoexen.de

www.nachsorge-ist-vorsorge.de

Auf der Website der LESS-Arbeitsgruppe (,,Spatfolgen
in der Padiatrischen Onkologie" — Late Effects Surveil-
lance System, kurz LESS) zum Thema Nachsorge finden
sich u. a. zahlreiche Nachsorgebroschiiren fur Betroffe-
ne zu verschiedenen Erkrankungen und Themen, u. a.
auch zu den Leukdmien und Lymphomen.

Literaturempfehlungen

Detaillierte Informationen zu allen bosartigen Erkran-
kungen im Kindes- und Jugendalter sowie deren Be-
handlungen erhalten Sie auf der Webseite:
www.kinderkrebsinfo.de

Gerlinde Bode (Hrsg.): Mein Kind hat Krebs.
Ein Handbuch fiir Eltern krebskranker Kinder.
Zu erhalten bei: Deutsche Kinderkrebsstiftung,
Adenauerallee 134, 53113 Bonn

Annette Bopp, Genn Kameda: Unser Kind hat Krebs

— Was kénnen wir tun? Empfehlungen fiir den Um-
gang mit dem erkrankten Kind. Stuttgart: Verlag Freies
Geistesleben & Urachhaus, 2011

Das Leben nach dem Krankenhaus

Charlotte Niemeyer und Angelika Eggert: Padiatrische
Hamatologie und Onkologie. Umfassendes Lehrbuch
zur padiatrischen Onkologie. Heidelberg: Springer-
Verlag, 2018

Renate Pfeifer: Wenn ein Schiiler Krebs hat. Ein Leitfa-
den fur Lehrer. Zu erhalten bei: Deutsche Kinderkrebs-
stiftung, Adenauerallee 134, 53113 Bonn

Christiane Bohn, Annette Hofmann, Claudia Keck,
Johannes Rau, Eva-Katharina Véhringer: Bewegung
macht SpaB — Bewegung macht mobil. Bedeutung kor-
perlicher Aktivitdten fur Kinder und Jugendliche in der
Klinik und zu Hause. Zu erhalten bei: Deutsche Kinder-
krebsstiftung, Adenauerallee 134, 53113 Bonn

Anja Borgmann-Staudt: Mischa mochte einmal Vater
werden. Informationsbroschiire fiir jugendliche Pati-
enten mit einer Krebserkrankung. Inzwischen auch als
Video verfiigbar. Als PDF downloadbar unter o https://
kinderonkologie.charite.de/forschung/ag borgmann
staudt/videosbroschuerenflyer/. Berliner Krebsgesell-
schaft e.V., 2021

Anja Borgmann-Staudt: Luzie mochte einmal Mutter
werden. Informationsbroschiire fiir jugendliche Pati-
enten mit einer Krebserkrankung. Inzwischen auch als
Video unter o https://kinderonkologie.charite.de/for-
schung/ag borgmann_ staudt/videosbroschuerenflyer/.
verflgbar. Berliner Krebsgesellschaft e.V., 2021



https://kinderonkologie.charite.de/forschung/ag_borgmann_staudt/videosbroschuerenflyer/
https://kinderonkologie.charite.de/forschung/ag_borgmann_staudt/videosbroschuerenflyer/
https://kinderonkologie.charite.de/forschung/ag_borgmann_staudt/videosbroschuerenflyer/
 https://kinderonkologie.charite.de/forschung/ag_borgmann_staudt/videosbroschuerenflyer/
 https://kinderonkologie.charite.de/forschung/ag_borgmann_staudt/videosbroschuerenflyer/
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Jessy Herrmann et al.: Wir sind ja nur das Netz
ringsum. GroBeltern als Betroffene und Unterstiitzer
von Familien mit krebskranken Kindern. Zu erhalten
bei: Deutsche Kinderkrebsstiftung, Adenauerallee 134,
53113 Bonn

Sozialrechtliche Informationen (stets aktualisiert).
Zu erhalten bei: Deutsche Kinderkrebsstiftung,
Adenauerallee 134, 53113 Bonn

Das Waldpiraten-Camp. Flyer. Zu erhalten bei:
Deutsche Kinderkrebsstiftung, Adenauerallee 134,
53113 Bonn

Fiir Kinder

Rien Broere und Ann De Bode (Illustrationen): Ritter
in meinem Blut. Erzihlt wird die Geschichte von Bert,
der nach sieben Monaten wieder zurlick in die Schule
kommt und seinen Mitschiilern berichtet, dass er Leu-
kdmie hatte und was in dieser Zeit passiert ist.
Hamburg: Ellermann-Verlag, 1999

Helle Motzfeld: Der Chemo-Kasper. Bilderbuch fiir

kleine Patienten Uber die Wirkung der Chemotherapie.

Zu erhalten bei: Deutsche Kinderkrebsstiftung, Ade-
nauerallee 134, 53113 Bonn. In verschiedenen Spra-
chen erhiltlich.

Brigitte van den Heuvel und andere: Radio-Robby.

In kindgerechter Sprache und ansprechenden Zeich-
nungen wird erklart, was bei einer Bestrahlung passiert.
Zu erhalten bei: Deutsche Kinderkrebsstiftung,
Adenauerallee 134, 53113 Bonn

Eva Morent-Gran, Danielle Willert: Hannah, Du
schaffst es! Bilderbuch zur Leukdmie-Therapie. Dieses
Buch ist ein illustrierter Wegweiser durch die schweren
Etappen des Krankheitsverlaufs von der Diagnose Leu-
kdmie bis zur Genesung. EchnAton Verlag, 2014

Eine ausfuhrliche, stets Gberarbeitete Literaturliste
ist zu erhalten bei:

Deutsche Kinderkrebsstiftung,

Adenauerallee 134

53113 Bonn
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adjuvant
akut

Allel

allogene Stammzelltrans-
plantation

Alopezie

Unterstiitzend; hier nach OP durchgefiihrte Therapie

Plotzlich auftretend, schnell verlaufend

Ausprdgung eines Gens; die zwei Allele eines Gens befinden sich jeweils
an der gleichen Stelle (Genort) der homologen Chromosomen - eines
stammt vom Vater, eines von der Mutter; ein Elternteil gibt also jeweils
nur eines seiner beiden Allele an ein Kind weiter.

Ubertragung von Stammzellen eines Fremdspenders an einen Empfanger
aus dem Blut oder dem Knochenmark

Haarausfall



Analgesie

Andmie

Anamnese

Angiographie
Anorexie

Antigen

Antikorper

Audiometrie

autologe Stammzelltrans-
plantation

Glossar

Isolierte Aufhebung der Schmerzempfindung ohne Einschrédnkung ande-
rer Sinnesempfindungen

Blutarmut; die roten Blutkdrperchen, das Himoglobin oder das gesamte
Blutvolumen ist vermindert.

Krankengeschichte; Entwicklung von Krankheitszeichen; im d&rztlichen
Anamnesegesprach mit dem Kranken werden Art, Beginn und Verlauf der
(aktuellen) Beschwerden sowie eventuelle Risikofaktoren (z. B. Erbkrank-
heiten) erfragt.

Darstellung der GefaRe
Appetitlosigkeit, Gewichtsverlust

Eine Substanz, die vom Kérper als fremd erkannt wird und auf die der
Kérper abwehrend durch Antikérperproduktion reagiert.

BluteiweiRsubstanzen, Bestandteil des korpereigenen Abwehrsystems, die
mit Bakterien, anderen Mikroorganismen und Fremdstoffen reagieren und
diese neutralisieren; monoklonale Antikdrper werden im Labor hergestellt
und zur Therapie gegen Tumorzellen eingesetzt.

Verfahren zur Untersuchung der Gehorfunktion mit speziellen Tongenera-
toren, die einzelne Frequenzen mit bestimmter Lautstarke erzeugen.

(Riick-)Ubertragung von Blutstammzellen, z. B. nach einer Chemo- oder
Strahlentherapie; der Patient erhélt dabei eigene Zellen zuriick, die ihm
zuvor aus Knochenmark oder Blut entnommen wurden (Eigenspende).
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B B-Lymphozyten,
B-Zellen

B-Symptome

benigne

Bestrahlung

bildgebende Verfahren

Biopsie

Blasten

Blut-Hirn-Schranke

Blutkérperchensenkungs-
geschwindigkeit (BSG),

Unterform der Lymphozyten; fur die Erkennung von Krankheitserregern
sowie die Antikérperbildung verantwortlich; gebildet im Knochenmark

Klassische Symptomkonstellation aus Fieber, Gewichtsverlust und Nacht-
schweil, die typisch fir komsumierende Erkrankungen (hier v. a. Lymphome) ist.

Gutartig

hier: Anwendung ionisierender Strahlung (elektromagnetische Wellen bzw.
Teilchenstrahlung) zur Behandlung bésartiger Tumoren

Untersuchungsmethoden, die Bilder vom Koérperinneren erzeugen; hierzu
zdhlen z. B. die Ultraschall- und Réntgenuntersuchung, Computertomogra-
phie, Magnetresonanztomographie und Szintigraphie.

Entnahme einer Gewebeprobe zwecks anschlieRender (insbesondere mi-
kroskopischer und molekulargenetischer) Untersuchung; kann z. B. durch
Punktion mit einer Hohlnadel, unter Anwendung spezieller Instrumente
oder operativ mit dem Skalpell erfolgen.

Unreife (hier auch entartete) Vorlduferzellen der weifen Blutzellen (Leuko-
zyten) bzw. deren Unterformen (z. B. Granulozyten, Lymphozyten)

Nur fir bestimmte Stoffe durchldssige Schranke zwischen Blut und Gehirn;
hélt schadliche Stoffe von den Nervenzellen ab, lasst jedoch auch nicht alle
Zytostatika ausreichend in das Gehirn vordringen.

Messwert, wie weit die Erythrozyten innerhalb einer bzw. zwei Stunden in
einem speziellen Mess-Rohrchen absinken; kann beschleunigt sein bei In-

Blutsenkung, Blutsenkungs- fektionen, Autoimmunerkrankungen sowie Tumoren und moglicherweise
geschwindigkeit, Erythrozy- verlangsamt sein bei einer erh6hten Anzahl an Erythrozyten im Blut.

tensedimentationsrate



Brachytherapie

Broviac-Katheter

Glossar

Behandlung von Tumoren mit ionisierender Strahlung auf kurze Entfernung;
dabei wird in der Regel ein Strahlentrager (lod- oder Ruthenium-Applikator)
durch einen operativen Eingriff in den Bereich des Tumors eingebracht und
dort so lange belassen, bis die gewtinschte Strahlendosis erreicht ist. Da die
Strahlung nur in Richtung des Tumors abgegeben wird, ist eine weitgehen-
de Schonung des benachbarten Gewebes moglich.

Zentraler Venenkatheter; Infusionsschlauch, dessen eines Ende in einem
groBen, herznahen BlutgefaR liegt; das duBere Ende wird z. B. unterhalb
des Schliisselbeins durch die Haut herausgeleitet und kann, wenn eine Infu-
sion erfolgen soll, mit dem Schlauchsystem des Infusionsbehdlters verbun-
den werden. Bei Nichtgebrauch wird das nach aufen ragende Katheterende
verschlossen und steril verpackt.

Chemotherapie

Chromosom

chronisch

Computertomographie (CT)

hier: Einsatz von Medikamenten (Chemotherapeutika, Zytostatika) zur spe-
zifischen Hemmung von Tumorzellen im Organismus

Trager des Erbgutes, also der genetischen Information einer Zelle; Chromo-
somen sind Bestandteile des Zellkerns.

Uber lange Zeit bestehend und anhaltend
Bildgebendes Verfahren; computergestitzte réntgendiagnostische Metho-

de zur Herstellung von Schichtaufnahmen von Koérperteilen (Tomogramme,
Quer- oder Langsschnitte des menschlichen Kérpers)

Deletion

Mutation mit Verlust von genetischem Material; es kdnnen einzelne Nuk-
leinbasen (Punktmutation), gréBere DNA-Abschnitte oder sogar komplette
Chromosomen betroffen (deletiert) sein.
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Diagnose

Differentialdiagnose

Differenzierung

DNA

Dysfunktion

Dysplasie

Bestimmung einer Krankheit durch Zuordnung von Symptomen und Unter-
suchungsbefunden zu einem Krankheitsbild; daraus ergibt sich die Therapie.

Alle moglichen Diagnosen, die als Erklarung fur die Symptome oder Unter-
suchungsbefunde in Betracht gezogen werden.

Entwicklung von unreifen Zellen / unreifem Gewebe zu reifen Strukturen
mit spezialisierten Aufgaben; die Differenzierung erfolgt nach einem erb-
lichen Bauplan. Fiir Tumoren gilt: Je unreifer ein Tumorgewebe ist, d. h. je
weniger dessen Struktur und Funktion der des Muttergewebes entspricht,
desto undifferenzierter und meist auch bosartiger ist es.

Abkurzung fur deoxyribonucleic acid (englisch), Desoxyribonukleinsdure
(deutsch); sie tragt die Erbinformation und kommt in allen Lebewesen vor. Die
DNA enthélt die Gene, die die Information fiir die Herstellung der Ribonuk-
leinsduren (RNS, englisch ribonucleic acid, RNA) bzw. Proteine enthalten. Es
handelt sich um ein groBes Molekl, bestehend aus 2 zu einem Doppelstrang
(Doppelhelix) verdrillten Nukleinsdureketten. Die einzelnen Ketten bestehen
aus einer Abfolge von vier verschiedenen Bausteinen (Basen), deren Reihenfol-
ge (Sequenz) den genetischen Code bestimmt.

Unangemessene oder nicht richtige Funktion

Fehlbildung, Fehlentwicklung

E Echokardiographie (Echo),
Ultraschallkardiographie,
Herzsonographie

Ultraschalluntersuchung des Herzens; diagnostische Untersuchung zur Be-
urteilung der Herzfunktion, das heiBt der Lage der Herzklappen, der Wand-
dicke des Herzmuskels, des ausgeworfenen Blutvolumens, etc.; dient im
Rahmen der Behandlung von Blut- oder Krebserkrankungen bei Kindern
und Jugendlichen v. a. zur Uberwachung der Herzleistung, damit sich an-
bahnende Schaden rechtzeitig erkannt werden.



Elektroenzephalographie
(EEG)

Elektrokardiographie
(EKG)

Glossar

Schmerzlose Methode zur Messung der Hirnstromwellen

Methode zur Registrierung der elektrischen Herzaktivitdt; Untersuchungs-
verfahren im Rahmen der Erst- und Verlaufsdiagnostik bei den meisten Blut-
und Krebserkrankungen

embryonal Sich in einem frihen Entwicklungsstadium befindend; unreif

Emesis Erbrechen

Erythrozyten Rote Blutkorperchen, die den Sauerstofftransport im Blut Gbernehmen.
G-CSF Granulozyten-Kolonie-stimulierender Faktor (engl. Granulocyte-Colony Sti-

Gammastrahlung,
y-Strahlung

Gen

genetisch

mulating Factor); wird bei Entziindungen vom Koérper ausgeschittet, regt
die Bildung von Granulozyten an; kinstlich hergestelltes G-CSF wird medi-
zinisch genutzt, um Stammzellen aus dem Knochenmark ins periphere Blut
zu l6sen.

Energiereiche, elektromagnetische Strahlung, die beim Zerfall von Atomker-
nen entsteht.
Informationstragender Abschnitt der DNA

Die Vererbung bzw. Gene betreffend; vererbt
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Gentherapie

Graft-versus-Host-Disease
(GvHD), Spender-gegen-
Empténger-Reaktion,
Transplantat-gegen-Empfan-
ger-Reaktion, Transplantat-
gegen-Wirt-Reaktion

Granulozyten

Ausschalten oder Wiederherstellen einer Genfunktion bei Erkrankungen, die
durch verminderte oder vermehrte Herstellung eines Proteins zu beeinflus-
sen sind.

Immunreaktion nach allogener Stammzelltransplantation; die tibertragenen
Zellen reagieren spezifisch gegen die Zellen des Empfangers, betrifft vor al-
lem die Haut, Schleimh&ute, Leber und den Darm; kann akut (bis 100 Tage
nach Transplantation) oder chronisch auftreten (spater als 100 Tage nach
Transplantation).

Eine Gruppe der weilen Blutkdrperchen

H hdmatologisch

Hamoglobin (Hb)

Hamorrhagie

Hickman-Katheter

Histologie

Die Hamatologie, das heifit die Physiologie und Pathologie des Blutes be-
treffend

Roter Blutfarbstoff in den roten Blutkérperchen, der am Sauerstofftransport
beteiligt ist; bei einer Andmie ist das Himoglobin vermindert.

Allgemeiner Ausdruck fir Blutungen, die entweder durch Verletzung der
BlutgefdBe auftreten oder durch einen Mangel an Thrombozyten entstehen.

Nach extern ableitender, chirurgisch angebrachter zentralvendser Katheter

Lehre von den Geweben des Kérpers; die Histologie (bzw. Histopathologie)
spieltim Rahmen der Diagnostik von Krebserkrankungen eine wichtige Rolle.
Bei einer histologischen (feingeweblichen) Untersuchung werden Gewebe-
proben nach spezieller Aufbereitung (Herstellung von Gewebeschnitten und
Anwendung bestimmter Farbetechniken) mikroskopisch untersucht.



HLA

Glossar

Menschliches Leukozytenantigen, das eine individuelle Kérperzelleneigen-

(= human leucocyte antigene) schaft besitzt.

Hochdosis-Chemotherapie

Hormon

Hydrocephalus

Hypoplasie

Einsatz einer besonders hohen Dosis eines oder mehrerer zellwachstums-
hemmender Medikamente (Zytostatika) mit dem Ziel, samtliche Krebszel-
len zu vernichten; da dabei auch das blutbildende System im Knochen-
mark zerstort wird, missen in der Regel im Anschluss eigene oder fremde
Blutstammzellen Ubertragen werden (autologe beziehungsweise allogene
Stammzelltransplantation).

Botenstoff, wird von speziellen Zellen produziert und meist ins Blut abgege-
ben; hat an Erfolgsorganen spezifische Wirkungen bzw. setzt Stoffwechsel-
vorgdnge in Gang.

Erweiterung der Liquorrdume durch gestorte Produktion, Zirkulation oder
Resorption des Liquors (Hirnwassers)

Verkleinerung von Gewebe durch Abnahme der Zellzahl oder durch Unter-
entwicklung eines Organs bzw. Organsystems

idiopathisch

Immunglobuline

Immunphénotypisierung

Ohne erkennbare Ursache entstanden

Gruppe von EiweiBen (Proteinen), die als Antikérper fir die kdrpereigene
Immunabwehr wichtig sind.

Diagnostikverfahren, bei dem mithilfe von Antikérpern nach bestimmten
Oberflaichenmerkmalen auf Zellen gesucht wird; die Immunphanotypisie-
rung wird vor allem bei Leukdmien und Lymphomen zur Erstdiagnostik ge-
nutzt, um die bosartigen Zellen genau zu charakterisieren und die Therapie
darauf anzupassen.
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Immunsuppression

Immunsystem

Immuntherapie

Indikation

Infektion

Infusion

Injektion

intraarteriell (i.a.)

intramuskuldr (i.m.)

intrathekal (i.th.)

intravenos (i.v.)

intraventrikular

Unterdriickung der kérpereigenen Abwehr (die Immunsuppression ist eine
der Nebenwirkungen der Chemotherapie)

Das kdrpereigene Abwehrsystem gegen Krankheiten, welches aus bestimm-
ten weifen Blutkérperchen und Antikérpern besteht.

Behandlung zur Starkung der korpereigenen Abwehr
Kriterium fiir die Anwendung einer bestimmten Diagnostik oder Therapie,
die hinreichend gerechtfertigt ist; es besteht eine grundsatzliche Aufkla-

rungspflicht gegentiber dem Patienten.

Das Eindringen und Vermehren von krankheitserregenden Mikroorganis-
men im Korper

Kontinuierliches Einbringen von Flissigkeiten in den Kd&rper, meist tber
einen ldngeren Zeitraum

Einbringen von Flissigkeiten in den Kérper mittels Spritze, z. B. unter die
Haut (= subkutan), in die Vene (= intravends) oder in den Liquorraum
(= intrathekal)

In eine Arterie hinein oder in einer Arterie liegend

In einen Muskel hinein oder in einem Muskel liegend

In den mit Liquor (Gehirn-Riickenmark-Flussigkeit) gefillten Nervenwasser-
kanal/Liquorraum hinein oder darin liegend

In eine Vene hinein oder in einer Vene liegend
In das Ventrikelsystem hinein oder im Ventrikelsystem liegend; das Ventri-

kelsystem sind verbundene Hohlraume des Gehirns, die mit Liquor (Gehirn-
Ruckenmark-Flissigkeit) gefullt sind.



Inzidenz

ionisierende Strahlen

Glossar

Haufigkeit von Ereignissen innerhalb eines definierten Zeitraumes in einer
bestimmten Population; hier: Anzahl der Neuerkrankungsfalle einer Erkran-
kung bei einer bestimmten Bevolkerungsgruppe (z. B. 100.000 Einwohner)
innerhalb eines bestimmten Zeitraums (z. B. 1 Jahr)

Strahlung mit sehr hoher Energie, die beim Durchgang durch eine Zelle oder
einen Organismus zu Strahlenschdden fuihren kann, die bei der Krebsthera-
pie zur Zerstdrung von Krebszellen genutzt werden; zu den ionisierenden
Strahlen gehoren u. a. elektromagnetische Strahlen (z. B. Réntgen-, Gam-
ma- und kurzwellige UV-Strahlen) sowie Teilchenstrahlung (z. B. Alpha-,
Beta- und Neutronenstrahlung).

K

Kachexie
kanzerogen

Katecholamine

Katheter

Keimzellen

Kernspintomographie,
Magnetresonanztomographie
(Abk.: MRT)

Auszehrung, Krafteverlust
Krebserzeugend

Sammelbegriff fur die kérpereigenen Substanzen Dopamin, Adrenalin und
Noradrenalin, die als Botenstoffe (Hormone) des sympathischen Nerven-
systems eine anregende Wirkung auf das Herz-Kreislauf-System haben (sie
fihren zu einer Steigerung von Herzfrequenz und Blutdruck).

Rohren- oder schlauchformiges, starres oder biegsames Instrument, das in
Hohlorgane, Gefale oder bestimmte Kérperhdhlen zur Untersuchung, Spi-
lung, Drainage, Probengewinnung, Uberwachung von Kérperfunktionen
oder Verabreichung von Medikamenten eingefiihrt wird.

Reife Zellen, die zur geschlechtlichen Befruchtung fahig sind (Eizellen bei
der Frau, Samenzellen beim Mann).

siehe Magnetresonanztomographie
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Knochenmark

Knochenmarkpunktion

Knochenmarkstanzbiopsie

Knochenmarktransplantation

komplementare Medizin

Krebsprédispositionssyndrome
(KPS)

Ort der Blutbildung; schwammartiges, stark durchblutetes Gewebe, das
die Hohlrdume im Innern vieler Knochen (z. B. Wirbelkérper, Becken- und
Oberschenkelknochen, Rippen, Brustbein, Schulterblatt und Schliisselbein)
ausfullt; im Knochenmark entwickeln sich aus Blutvorlauferzellen (Blut-
stammzellen) alle Formen von Blutzellen.

Entnahme von Knochenmarkgewebe zur Untersuchung der Zellen; meist
wird (mithilfe einer Hohlnadel) Knochenmark aus Beckenknochen oder
Brustbein entnommen.

Entnahme von Knochenmarkgewebe zur Untersuchung der Zellen; dabei
wird mithilfe einer speziellen Hohlnadel ein etwa 2 cm langer Gewebezylin-
der aus dem Knochen gestanzt. Die Untersuchung erfolgt in Narkose. Eine
Knochenmarkstanzbiopsie kann ergdnzend oder anstelle einer Knochen-
markpunktion erforderlich sein, wenn mit dieser nicht ausreichend Gewebe
fur eine verlassliche Untersuchung gewonnen werden kann.

Ersatz des kranken Patientenknochenmarks durch ein geeignetes Spender-
knochenmark; in bestimmten Fallen als Therapie der bésartigen Erkrankung
anzuwenden

Diagnostische und therapeutische Verfahren, die ergédnzend zur klassischen
Schulmedizin eingesetzt werden, z. B. die traditionell chinesische Medizin,
anthroposophische Medizin.

Krankheitsbilder, die neben dem Tumorrisiko auch Fehlbildungen und geis-
tige Behinderung umfassen kénnen; zu den erblichen Krebspréadispositions-
syndromen zdhlen u. a. das Beckwith-Wiedemann-Syndrom, das Down-
Syndrom, das Hippel-Lindau-Syndrom, das Li-Fraumeni-Syndrom, das
MEN-Syndrom, die Neurofibromatose und das WAGR-Syndrom. Patienten
mit Down-Syndrom haben z. B. ein erh6htes Risiko, an einer Leukdmie zu
erkranken. Ein WAGR-Syndrom, Beckwith-Wiedemann-Syndrom, Denys-
Drash-Syndrom oder die Neurofibromatose Typ 1 erhohen beispielsweise
das Risiko fuir einen Wilms-Tumor.



Kreuzprobe

Kryokonservierung

Kryotherapie,
Kéltebehandlung

kurativ

Glossar

Labortest, der vor jeder Bluttransfusion gemacht werden muss, um festzu-
stellen, ob sich das Empfangerblut mit dem Spenderblut vertragt.

Lagerung biologischen Materials, wie Zellen (z. B. Spermien und Eizellen),
Gewebe und Organe (z. B. Knochenmark) bei extrem tiefen Temperaturen
(z. B. in flissigem Stickstoff bei -196 °C)

Behandlung eines Tumors (z. B. Retinoblastom) unter Einsatz von niedrigen
Temperaturen; der Tumor wird dabei mehrfach durchgefroren, die kélte-
empfindlichen Tumorzellen dadurch zerstort.

Heilend; Therapien, die in erster Linie die Heilung des Patienten zum Ziel
haben

Lasertherapie,
Laserkoagulation

Leukozyten

Li-Fraumeni-Syndrom

Einschmelzung von Gewebe durch die Hitzewirkung des Laserstrahls; wird
bei der Entfernung von Gewebeteilen und bei der Verédung von GefaBen
angewandt

Weile Blutkérperchen; sie werden hauptsachlich im Knochenmark gebildet
und dienen als Zellen des Immunsystems der Abwehr von Krankheitserre-
gern und der Bekdmpfung von Infektionen. Sie beseitigen auch die durch
den Zerfall von Koérperzellen anfallenden Zelltrimmer. Zu den Leukozyten
gehoren die Granulozyten (60-70 %), die Lymphozyten (20-30 %) und die
Monozyten (2-6 % der Leukozyten im Blut).

Familidres Krebspradispositionssyndrom, gekennzeichnet durch das Auftre-
ten verschiedener solider Tumoren innerhalb einer Familie; im Kindes- und
Jugendalter werden am haufigsten Tumoren der Nebennieren, Weichteilsar-
kome, Leukdmien und ZNS-Tumoren beobachtet, im Erwachsenenalter vor
allem Knochentumoren (Osteosarkome), Brustkrebs und Lungentumoren.
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Liquor

Lumbalpunktion (LP)

lymphatisches System

Lymphknoten

Lymphozyten

Bedeutet Flussigkeit; das Wort wird meist fir die Gehirn-Riickenmark-
Flussigkeit (Liquor cerebrospinalis) benutzt, die Gehirn und Riickenmark
umspult, um diese vor Verletzungen zu schiitzen und mit Néhrstoffen zu
versorgen.

Einstich in den Wirbelkanal im Bereich der Lendenwirbelsdule zur Entnahme
von Gehirn-Riickenmark-Flissigkeit (Liquor), z. B. zwecks Untersuchung
auf bosartige Zellen, Verabreichung von Medikamenten in den Lumbalkanal
(intrathekale Behandlung) oder zur Druckentlastung

Sammelbegriff fir LymphgefaBe, Lymphgefdfstimme, Lymphknoten, lym-
phatische Gewebe (Lymphozyten in Bindegewebe, Schleimh&uten, Driisen)
und lymphatische Organe (Milz, Rachenmandeln, Knochenmark, Thymus)

In verschiedenen Koérperregionen vorkommende linsen- bis bohnengrofe
Organe, welche die Lymphe aus einem Korperbereich filtern und eine Rolle
in der Immunabwehr spielen.

Untergruppe der weifen Blutkorperchen, die fir die kdrpereigene Abwehr,
insbesondere die Abwehr von Viren, zustandig sind; es gibt B- und T-Lym-
phozyten. Sie werden im Knochenmark gebildet, reifen aber z. T. erst im
lymphatischen Gewebe (z. B. Lymphknoten, Milz, Thymusdriise) zu voller
Funktionsfahigkeit heran. Uber die Lymphbahnen gelangen sie schlieRlich
ins Blut.

M Magnetresonanztomographie
(MRT), Kernspintomographie

maligne

Bildgebendes Verfahren; sehr genaue, strahlenfreie Untersuchungsmethode
zur Darstellung von Strukturen im Inneren des Kérpers; mithilfe magneti-
scher Felder werden Schnittbilder des Kérpers erzeugt, die meist eine sehr
gute Beurteilung der Organe und vieler Organverdnderungen erméglichen.

Bosartig; charakterisiert ein abnormes Zellwachstum



Metastase

MIBG-Szintigraphie

MIBG-Therapie

molekularbiologisch

molekulargenetisch

monoklonal

Monozyten

Morbiditat

Glossar

Tochtergeschwulst, Tumorabsiedlung; Tumor, der durch Verschleppung von
Tumorzellen aus einem anderen Bereich des K&rpers entstanden ist, insbe-
sondere bei bosartigen Tumorarten.

Bildgebendes, nuklearmedizinisches Verfahren, das mithilfe von radioaktiv
markiertem Methyljodbenzylguanidin (MIBG) spezifisch zur Diagnose von
Tumoren des sympathischen Nervensystems eingesetzt wird; MIBG ist eine
Substanz, die in ihrer chemischen Struktur den kérpereigenen Katechola-
minen &dhnlich ist. Sie reichert sich typischerweise in Tumoren an, die Kate-
cholamine produzieren kénnen. Da an das MIBG schwach radioaktives lod
gekoppelt ist, senden die mit dieser Substanz angereicherten Tumorzellen
Signale aus, die von einer speziellen Kamera aufgenommen und zu einem
Bild verarbeitet werden kénnen.

Behandlung mit radioaktiv markiertem Methyljodbenzylguanidin (MIBG),
einer Substanz, die sich vor allem in Katecholamin-produzierenden Tumoren
des sympathischen Nervensystems anreichert (z. B. dem Neuroblastom); die
radioaktive Dosis wird fiir Behandlungszwecke so hoch gewéhlt, dass das
Tumorgewebe durch die MIBG-Anreicherung quasi ,von innen" bestrahlt
und dadurch zerstért wird.

Die molekularen Grundlagen von DNA und RNA betreffend

Die Erkennung und Analyse von mikroskopisch nicht sichtbaren molekula-
ren Verdnderungen genetischen Materials

Von einem einzigen Zellklon ausgehend; monoklonale Antikoérper: Antikor-
per, die von den Zellklonen eines B-Lymphozyten gebildet werden und vél-
lig identisch sind.

Ein Typ der weiBen Blutkorperchen, der Bakterien zerstéren kann.

Anzahl von Erkrankungen in einer bestimmten Bevolkerungsgruppe
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morphologisch

hier: Struktur und Form von Geweben beziehungsweise Zellen betreffend

Mortalitat Sterblichkeit in einer bestimmten Bevolkerungsgruppe

Mukositis Entziindung der Schleimhaut, z. B. in Nase, Mund, Magen und Darm

Mutation Verdnderung des genetischen Materials; sie kann ohne erkennbare &ufere
Ursache entstehen oder aber durch dufRere Einfllsse wie z. B. ionisierende
Strahlen oder bestimmte chemische Substanzen (Mutagene) hervorgerufen
werden.

Myelozyten Vorstufen der Granulozyten im Knochenmark

N Narkose Durch Medikamente ausgeldster Zustand der Bewusstlosigkeit mit Unemp-

findlichkeit gegentliber Schmerz-, Temperatur- und BerGhrungsreizen

Nekrose Zelltod, Absterben von Geweben, Organen und Organteilen

neoadjuvant Unterstiitzende MafRnahme vor einer geplanten Operation, z. B. neoadju-
vante Chemotherapie

Neoplasie Neubildung von Gewebe, die auf einer Stérung oder dem Verlust der
Wachstumsregulation der Zellen beruht.

Nervensystem Gesamtheit des Nervengewebes, das der Wahrnehmung, der Integration

des Wahrgenommenen, des Denkens und Fihlens sowie der Auslésung
angemessener Verhaltensweisen dient; die Reizaufnahme erfolgt Uber Re-
zeptoren und Sensoren, die Reizverarbeitung durch Neurone in Gehirn und
Rickenmark, die Reizleitung Gber Nerven.



Nuklearmedizin

Glossar

Fachgebiet in der Medizin, das sich mit der diagnostischen und therapeu-
tischen Anwendung von Radionukliden befasst, z.B. Skelettszintigraphie,
MIBG-Szintigraphie, Positronen-Emissions-Tomographie

Obstipation

Odem

Onkogen

Opioide

oral

Stuhlverstopfung; Stérung mit Verminderung der Stuhlfrequenz (weniger
als dreimal pro Woche) und notwendigem starken Pressen bei der Stuhl-
entleerung

Eine durch Flussigkeitsansammlung im Gewebe bedingte Schwellung

Gen, das die Entstehung von Krebs fordert (Onkogen bedeutet wortlich
Krebs-Gen); Onkogene entstehen durch Verdnderung (Mutation) von Ge-
nen, die fur die normale Zellentwicklung (Zellwachstum, -teilung, -reifung)
von Bedeutung sind. Weil diese Gene sich in Onkogene umwandeln kdn-
nen, nennt man sie auch , Protoonkogene”. Die Genveranderungen kdnnen
spontan oder durch Ausldser wie beispielsweise radioaktive Strahlen, chemi-
sche Stoffe oder Viren auftreten.

Kérpereigene oder halb- oder vollsynthetisch hergestellte Substanzen, die
morphindhnlich sind; sie unterbrechen die Schmerzentstehung und -weiter-
leitung auf zentraler Ebene und werden daher zur Therapie starker Schmer-
zen eingesetzt.

Den Mund betreffend (z. B. orale Medikation = durch den Mund einzuneh-
mende Medikamente)
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palliativ

physiologisch

Polychemotherapie

Port-Katheter

Positronen-Emissions-
Tomographie (PET)
Primartumor
Prognose

Proliferation
Prophylaxe

Punktion

Lindernd (z. B. Palliativtherapie: Therapie, die vorrangig auf die Erhaltung
bzw. Verbesserung der Lebensqualitdt ausgerichtet ist, wenn die Heilung ei-
nes Patienten nicht mehr moéglich ist; im Unterschied dazu hat eine kurative
Therapie in erster Linie die Heilung des Patienten zum Ziel.)

Korperliche Vorgange und physikalische Funktionen des (menschlichen) Or-
ganismus betreffend, die dem gesunden Lebenszustand angeho6ren oder der
Abwehr von Gefahren fir diesen Zustand dienen

Behandlung mit mehreren Zytostatika

Unter die Haut eingepflanzter zentraler Venenkatheter (Infusionsschlauch);
ein Ende des Katheters liegt in einem grofRen, herznahen BlutgefaB, das
andere Ende endet unter der Haut in einem Metall- oder Kunststoffreservoir
(sogenannter Port). Der Port kann, wenn eine Infusion erfolgen soll, durch
die Haut punktiert werden.

Bildgebendes, nuklearmedizinisches Verfahren, bei dem mithilfe einer ra-
dioaktiv markierten Substanz (Zuckermolekll) Tumoren oder Metastasen in
einem Bild (Tomogramm) sichtbar gemacht werden kénnen.

Der zuerst entstandene Tumor, von dem Metastasen ausgehen kénnen
Vorhersage; Voraussicht auf den Krankheitsverlauf; Heilungsaussicht
Vermehrung von Gewebe durch Wucherung oder Sprossung

Vorbeugung, Verhiitung von Krankheiten

Einstich in (Blut-)GefdlRe, Korperhohlen oder Organe zur Entnahme von
Flussigkeiten und Gewebsstiickchen oder zum Einbringen von Substanzen

mit Spezialinstrumenten (z. B. Hohlnadeln) fiir diagnostische oder therapeu-
tische Zwecke



radioaktiv

Regression

rektal

Remission
Resektion

Resistenz

Retikulozyten

Rezidiv

Rickham-Reservoir

RNA

Glossar

Als radioaktiv werden Substanzen mit instabilen Atomkernen bezeichnet,
die sich spontan unter Abgabe von Energie umwandeln. Die freiwerden-
de Energie wird als ionisierende Strahlung (energiereiche Teilchen und/oder
Gammastrahlung) abgegeben.

hier: Ruckbildung von Gewebe

Das Rektum (Mastdarm, Enddarm) betreffend, zum Rektum gehérend oder
durch das/im Rektum erfolgend

Das Verschwinden der Symptome einer Krebserkrankung
Entfernung von erkrankten Organteilen

hier: Widerstandsfahigkeit von Zellen gegentiber Chemotherapeutika oder
Antibiotika

Junge, unreife, jedoch bereits kernlose Vorlduferzellen der Erythrozyten, die
im Knochenmark aus Normoblasten entstehen und nach ihrer Auswande-
rung ins Blut zu Erythrozyten heranreifen.

Ruckfall, Wiederauftreten einer Erkrankung nach Heilung

Unter die Kopfhaut implantiertes Reservoir mit einer punktierbaren Kunst-
stoffkapsel, das mit einem Liquor-geflllten Raum im Gehirn verbunden
ist; es ermoglicht wiederholte Liquorpunktionen oder den Anschluss eines
Shunt-Systems.

Abktirzungen flr ribonucleic acid (englisch), Ribonukleinsaure (deutsch);
unter anderem dient sie der Umsetzung der genetischen Information in Pro-
teine oder (bt andere Funktionen aus. Es handelt sich um ein grofes Mo-
lekdl, meist einer einfachen Nukleinsdurekette (Ausnahme: manche Viren),
die wie die DNA aus vier verschiedenen Bausteinen (Basen) besteht.
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Réntgenuntersuchung Bildgebendes Verfahren, das durch Anwendung von Rontgenstrahlen Orga-

ne bzw. Organteile sichtbar macht.
S Sepsis Durch Mikroorganismen (Bakterien, Viren, Pilze) verursachte, den ganzen

Kérper befallende Infektion

Serologie Teilgebiet der Immunologie; befasst sich mit physiologischen Eigenschaften
und pathologischen Verdnderungen von Bestandteilen des Blutserums und
im weiteren Sinne auch anderer Korperflussigkeiten, die mit Antigen-Anti-
korper-Reaktionen im Labortest nachgewiesen werden kénnen.

Shunt Verbindung zwischen zwei Organsystemen oder GefdlRen; hier: meist ope-
rativ angelegt

solide Fest; solider Tumor: feste, ortlich umschriebene Zunahme von korpereige-
nem Gewebe

somatisch Korperlich; somatische Zellen: alle Korperzellen mit Ausnahme der Keim-
zellen

Sonographie, Bildgebendes Verfahren; Untersuchungsmethode, bei der Ultraschallwellen

Ultraschall durch die Haut in den Kérper gesendet werden; an Gewebs- und Organ-
grenzen werden die Schallwellen zuriickgeworfen (reflektiert), von einem
Empfanger (Schallkopf) aufgenommen und mithilfe eines Computers in ent-
sprechende Bilder umgewandelt.

sporadisch Vereinzelt auftretend; gelegentlich, selten vorkommend

Staging, Stadieneinteilung

Festlegung der Ausbreitung bei bdsartigen Tumoren, beurteilt werden
verschiedene Kriterien wie GrofRe des Primartumors, Zahl der befallenen
Lymphknoten und Metastasen



Stammzellen

Stammzelltransplantation
(SZT)

stereotaktisch

Strahlentherapie

subkutan (s.c.)

supportiv

sympathisches Nervensystem,
Sympathicus

Glossar

Unreife (undifferenzierte) und unbegrenzt teilungsfahige Zellen, aus denen
durch Teilung jeweils wiederum eine Stammzelle und eine zur Reifung (Dif-
ferenzierung) féhige Zelle entstehen; Stammzellen sind das Ausgangsma-
terial der embryonalen Organentwicklung und aller regenerationsfahigen
Gewebe des Erwachsenen (z. B. Haut, Schleimh&ute, blutbildende Zellen
des Knochenmarks). Sie sind gewebespezifisch determiniert.

Ubertragung blutbildender Stammzellen nach vorbereitender Chemothera-
pie, Bestrahlung oder Immunsuppression des Empféangers; die Stammzellen
kénnen entweder aus dem Knochenmark oder aus der Blutbahn gewonnen
werden. Im ersten Fall nennt man das Verfahren ihrer Ubertragung Kno-
chenmarktransplantation, im zweiten Fall periphere Stammzelltransplanta-
tion. Nach Art des Spenders unterscheidet man zwei Formen der SZT: die
allogene SZT (Stammzellen von einem Fremdspender) und die autologe SZT
(eigene Stammzellen).

Genaue Lokalisationskontrolle durch bildgebende Verfahren (z. B. Compu-
tertomographie, Kernspintomographie) und Computerberechnung, z. B. zur
Entnahme von Gewebe oder im Rahmen einer Behandlung

Kontrollierte Anwendung ionisierender Strahlen zur Behandlung von bosar-
tigen Erkrankungen

Unter die Haut

Unterstitzend; BehandlungsmaBnahmen zur Vorbeugung, Linderung oder
Behandlung krankheits- und/oder behandlungsbedingter Nebenwirkun-
gen/Komplikationen

Teil des vegetativen Nervensystems; dient der Anpassung an Anforderungs-
und Stresssituationen; Erregung fiihrt zum Beispiel zu einer Erhdhung des
Blutdrucks, einer Zunahme der Herzfrequenz und Atemfrequenz, einer Er-
weiterung der Pupillen und vermehrtem Schwitzen. Gegenspieler ist das pa-
rasympathische Nervensystem.




Leukamien und Lymphome im Kindesalter

Symptom

Syndrom

systemisch

Szintigraphie

Krankheitszeichen

Krankheitsbild, das durch das gemeinsame Auftreten verschiedener
Symptome gekennzeichnet ist und dessen Symptome alle durch eine gleiche
Ursache ausgeldst werden.

Den ganzen Korper betreffend (im Gegensatz zu lokal oder begrenzt)

Nuklearmedizinisches Untersuchungsverfahren, bei dem durch die Gabe
von radioaktiv markierten Stoffen innere Organe oder Gewebe bildlich (zum
Beispiel auf Rontgenfilmen) dargestellt werden kénnen; in der Krebsheil-
kunde kénnen mit Hilfe der Szintigraphie Tumoren oder Metastasen sicht-
bar gemacht werden.

T T-Lymphozyten, T-Zellen

Therapieoptimierungsstudie

therapierefraktar

Thrombozyten

Toxizitat

Unterform der Lymphozyten; fur die zelluldre Immunantwort verantwortlich
und damit wichtig fur die Abwehr von Virus- und Pilzinfektionen; gebildet
im Thymus

Kontrollierte klinische Studie, die der optimalen Behandlung der Patienten
und gleichzeitig der Verbesserung und Weiterentwicklung der Behand-
lungsmoglichkeiten dient; die Therapieoptimierung ist dabei nicht nur auf
eine Verbesserung der Heilungsaussichten, sondern auch auf eine Begren-
zung behandlungsbedingter Nebenwirkungen und Spatfolgen ausgerichtet.

Nicht auf Therapie ansprechend
Von Megakaryozyten im Knochenmark gebildete kernlose, scheibenférmige

Blutbestandteile, deren Hauptfunktion die Blutstillung ist.

Giftigkeit, Giftstarke, Nebenwirkung einer Substanz



Transfusion

Transplantation
Tumor
Tumorlyse-Syndrom,

Zellzerfallsyndrom,
Tumorzerfallsyndrom

Tumorsuppressorgen

Glossar

Ubertragung von Blut oder Blutbestandteilen von einem Spender auf ei-
nen Empfanger; Voraussetzung ist die Blutgruppenkompatibilitat zwischen
Spender und Empfénger.

Ubertragung von Geweben, Organen oder Zellen
Geschwulst, sowohl gutartig (benigne) als auch bésartig (maligne)

Durch raschen Zerfall vieler Tumorzellen nach Chemotherapie ausgeldste
Stoffwechselverdnderung mit erhéhter Harnsdure-, Kalium- und Phosphat-
sowie erniedrigter Calciumkonzentration im Serum; die Folge kann ein aku-
tes Nierenversagen sein.

Gen, dessen Genprodukt hemmend auf die Zellteilung wirkt und dadurch
eine Entstehung unkontrolliert wachsender Tumorzellen verhindert; der
Ausfall eines Tumorsuppressorgens kann die Tumorbildung begtinstigen.

Ultraschall, Sonographie

siehe Sonographie

zentraler Venenkatheter
(ZVK), zentralvendser
Katheter

Kunststoffkatheter (Infusionsschlauch), der meist nach Punktion (Einstich)
einer Vene im Bereich der oberen Korperhélfte in das vendse GefdRsystem
eingefthrt und herznah vorgeschoben wird; das duBere Ende des Katheters
ist entweder Uber eine unter der Haut befestigten Kammer (Port-System)
mit einer Nadel zugédnglich oder kann als Schlauch auBerhalb des Kérpers
an das Infusionssystem angeschlossen werden (Broviac-Katheter, Hickman-
Katheter).
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Zentralnervensystem (ZNS),
zentrales Nervensystem

zytochemisch

zytomorphologisch

Zytostatika

Umfasst Gehirn und Riickenmark und wird vom peripheren Nervensystem
abgegrenzt; als zentrales Integrations-, Koordinations- und Regulationsor-
gan dient es der Verarbeitung von duBeren Sinneseindriicken sowie von
Reizen, die vom Organismus selbst produziert werden.

Den chemischen Aufbau sowie die chemischen Vorgédnge der Zellen betref-
fend

Gestalt und Bau der Zellen (unter dem Mikroskop) betreffend

Zellwachstumshemmende Medikamente; kénnen verschiedenartige, insbe-
sondere sich hdufig teilende Zellen vernichten und/oder deren Vermehrung
verhindern oder erheblich storen, indem sie deren Zellstoffwechsel beein-
flussen.

Ein umfangreiches Glossar finden Sie unter:

]
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Informationen
far
Patienten




Informationen fiir Patienten

Hallo!

Bei dir ist eine Krebserkrankung festgestellt worden, entweder eine
Leukdmie (also eine Form von Blutkrebs) oder ein Lymphom (eine
Krebserkrankung des Lymphsystems).

Damit du mehr ber deine Erkrankung verstehst und weit, warum
du jetzt im Krankenhaus bist und behandelt werden musst, haben
wir hier einen kleinen Uberblick geschaffen. Leukdmien und
Lymphome haben viel gemeinsam und werden auch recht dhnlich
behandelt.

Darum beschreiben wir sie hier zusammen. Vielleicht helfen dir
deine Eltern beim Lesen oder du bist schon alt genug, auch den
Text in dieser Broschiire genau zu deiner Erkrankung im Teil fur
Eltern zu verstehen.
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In jedem Korper gibt es verschiedene Organe:

Herz, Lunge, Magen und vieles mehr. Auch
hier hat alles einen Sinn und jedes Organ eine
Aufgabe, damit der Kérper funktioniert. Ganz
wichtig sind dabei auch das Blut und das

Lymphsystem.

Leber

Gallenblase

Diinndarm

Dickdarm

Enddarm
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Warum bin ich krank?

Um das zu verstehen, sollte man ein wenig tiber den eigenen Korper wissen.
Man kann ihn vielleicht vergleichen mit einer Stadt, in der es kleine und
grolRe Hauser gibt, Kirchen, Parks und viele Menschen. Alles hat seinen
Sinn und jeder hat eine Aufgabe: Die Polizisten regeln den Verkehr und jagen
Verbrecher, die Lehrer unterrichten die Kinder, der Backer backt das Brot usw.

Im Blut gibt es drei verschiedene Blutkérperchen: die weiBen heiBen Leukozyten
(oder kurz auch Leukos), die roten sind die Erythrozyten (die man kurz auch Erys
nennt) und die Blutplattchen sind die Thrombozyten (kurz Thrombos genannt).

WeiBe Blutkdrperchen
(Leukos)

Blutplattchen (Thrombos)

Rote Blutkorperchen (Erys)
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Auch sie haben unterschiedliche Aufgaben. Die roten Blutkérperchen transportieren
den Sauerstoff in alle Ecken des Korpers, damit die Organe funktionieren

kénnen. Die Blutplattchen kommen zum Einsatz, wenn man sich verletzt hat.

Sie helfen, die Wunden zu verschlieBen, damit man nicht verblutet. Und die
weilen Blutkdrperchen sind wichtig bei der Abwehr von Eindringlingen.

Es gibt im Wesentlichen zwei Sorten weiBe Blutkérperchen, die Granulozyten und
die Lymphozyten. Beide finden und vernichten eindringende Keime und sorgen
daflr, dass Entziindungen heilen kénnen.

Lymphozyten bauen auch Lymphknoten auf. Diese sind so klein, dass man sie
von auBen nicht sehen kann. Sie kommen an vielen verschiedenen Stellen des
Korpers vor und sind untereinander durch die Lymphwege verbunden.

Das muss man sich wie ein StraBennetz vorstellen, wobei die Lymphknoten wie
StraBensperren funktionieren, die alles kontrollieren. Wenn Keime auftauchen,
werden diese von den Lymphknoten sofort aus dem Verkehr gezogen.

Eine ganz dhnliche Aufgabe hat auch die Milz. Sie ist ein Organ, das auf der
linken Seite unter den Rippen liegt — genau dort, wo man bei Anstrengung
Seitenstiche verspurt! Es kann sein, dass deine Milz jetzt geschwollen ist und
dir auch weh tut.

Schau dir das Bild mit den Organen an.

Da findest du auch die Milz.
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Wie kommen die Blutzellen in das Blut?

Alle Blutzellen werden mit der Zeit alt und sterben ab. Manche, wie die roten,
die Erythrozyten, leben recht lange, wéhrend die weiBen Blutkérperchen nur
wenige Tage alt werden. Sie missen dann durch neue ersetzt werden. Das
geschieht in den Knochen, und zwar mittendrin im Knochenmark.

Im Knochenmark sehen die Blutzellen zunachst ganz gleich aus, das sind die
sogenannten Stammzellen. Diese entwickeln sich dann zu den verschiedenen
Typen: Erys, Thrombos und Leukos.

Erst wenn die unreifen Zellen herangewachsen sind und sie ihre Aufgaben
Ubernehmen kdénnen, verlassen sie das Knochenmark und gehen ins Blut tiber
(Lymphozyten auch ins Lymphsystem). Reife Zellen kénnen sich nicht mehr
vermehren. Wenn viel Arbeit auf sie wartet, wie zum Beispiel zur Bekdmpfung

einer Erkdltung oder Entziindung, dann werden auch viele weile Blutkdrperchen
produziert.
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Warum entsteht eine Leukdamie
oder ein Lymphom?

Es kann passieren, dass durch eine Veranderung in den Zellen die Ausreifung
nicht mehr stattfindet. Das heil’t, die jungen Zellen (auch Blasten genannt)
teilen sich ununterbrochen und vermehren sich dadurch unkontrolliert, kénnen
aber die Aufgaben, die reife Zellen haben, nicht ibernehmen. So kommt es
vermehrt zu Infektionen, die nicht bekdmpft werden kénnen. Und weil diese
Blasten sich in Windeseile im Knochenmark ausbreiten, verdrdangen sie die
anderen gesunden Blutkdrperchen, die Erythrozyten und die Thrombozyten.
Und da es bald eng wird, gehen auch unreife Leukozyten direkt ins Blut und in
die Lymphwege uber, obwohl sie dort nichts ausrichten kénnen.

Die ersten Anzeichen fiir eine Leukdmie oder ein
Lymphom dhneln meist anderen Krankheiten.

Erst mit einer griindlichen Untersuchung des Blutes
und des Knochenmarks kann man die Krankheit

feststellen.
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Weniger rote Blutkérperchen transportieren weniger Sauerstoff zu den Organen
und das macht den Kérper schlapp und miide. Weniger Blutpldattchen kénnen

nicht so wirksam bei der Blutstillung helfen und so kommt es zu mehr blauen
Flecken und sogar Blutungen. Und wenn es zu wenige ausgereifte und arbeitsfahige
weile Blutkérperchen gibt, kénnen sich alle Arten von Infektionen sehr

leicht ausbreiten. Das wirst du alles mehr oder minder stark bemerkt haben,

bevor du in die Klinik kamst und man dein Blut griindlich untersucht hat.
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Wie kommt es zu einer Leukamie
oder zu einem Lymphom?

Die Ursachen fir diese Erkrankungen sind

bis heute weitestgehend noch nicht gefunden.
Einige entstehen wohl aufgrund von Verdnderungen
im Erbgut. Sicher ist auf jeden Fall, dass du nichts
falsch gemacht hast und auf keinen Fall Schuld an
dieser Erkrankung hast. Auch deine Eltern hatten
nichts anders oder besser machen kdnnen.
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Jetzt ist es erst einmal wichtig, dass du behandelt
wirst. Denn ohne Behandlung wiirden die
bosartigen Zellen sich immer weiter ausbreiten,
du wirdest immer schwacher und kranker und
schlieBlich sogar an dieser Krankheit sterben.
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Wie wird die Krankheit behandelt?

Schén wdre es, wenn es ein Medikament gdbe, das ganz gezielt die verriickten
Blasten zerstort und alles wére wieder in Ordnung. Aber ein solches Mittel gibt
es leider noch nicht. Man setzt daher eine Reihe von Medikamenten ein, die
sogenannten Zytostatika, die ganz allgemein die Zellteilung unterbrechen oder
sich teilende Zellen abtoten. Dabei muss man aber in Kauf nehmen, dass neben
den Blasten auch andere (gesunde!) in der Teilung befindliche Zellen gestort
oder abgetdtet werden. Und das hat unter anderem zur Folge, dass die
Schleimhé&ute leiden, die Haare ausfallen und dass einem tbel wird.

Die Chemotherapie flieBt aus einem Tropf
ins Blut — meist iiber einen Port oder einen
Katheter. Der Beutel mit den Medikamenten
hangt an einem Stander auf Rollen. So ist

man auch im Krankenhaus mobil.



106

Leukdmien und Lymphome im Kindesalter

Diese Behandlung wird auch Chemotherapie
genannt und muss nach einem Uber viele Jahre
entwickelten ganz besonderen Schema, dem
Behandlungsprotokoll, von speziell daftr
ausgebildeten Arzten und Schwestern verabreicht
werden. Weil eine Leukdmie oder ein Lymphom
bei Kindern nur sehr selten vorkommt, haben auch
nur die Fachleute in den Kinderkrebszentren die
notwendige Erfahrung im Umgang mit diesen
Medikamenten und ihren Nebenwirkungen.
Daher musst du eventuell auch eine lange
Anreise in Kauf nehmen und bist fir eine Zeit
lang von deiner Familie und von deinen

Freunden getrennt.

Aber keine Angst: Heute kann man auch Gber
Telefon und Internet sehr gut in Verbindung
bleiben. Selbst Schulunterricht kann Uber das
Internet vermittelt werden.



Informationen fiir Patienten

Wie die verschiedenen Medikamente heien und in welcher Reihenfolge

oder Zusammensetzung sie gegeben werden, wirst du sehr schnell lernen.

Die Schwestern und Arzte erkliren dir auch jeden Schritt genau und geben dir
auf alle Fragen gern eine Antwort.

Die Therapie wird nach einem vorgegebenen Schema durchgefiihrt. Daflir muss
man in der ersten Zeit (einige Monate) jeweils fiir ein paar Tage ins Krankenhaus.
Zwischen den Therapie-Gaben muss sich das Knochenmark immer wieder erholen,
damit es zu einer normalen Blutbildung kommt. In dieser Zeit kannst du

meist zu Hause sein und je nach Befinden auch in die Schule gehen. Allerdings
fallt dies meist flach, weil deine eigene Abwehr zu sehr geschwéacht ist und du

allzu leicht einen Infekt bekommen kénntest. Bei allen Anzeichen solcher Infekte
(z. B. Fieber Uber 38 °C, aber auch bei Bauchschmerzen, Halsschmerzen, Husten,
Hautausschlag oder Ahnlichem) musst du gleich ins Krankenhaus, denn das
kdnnte sonst gefdhrlich werden, weil du ja nicht genligend eigene Abwehrkréfte
hast. Im Krankenhaus bekommst du schnell Medikamente gegen diese Keime.
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Zur Kontrolle wird immer wieder dein Blut und in regelmaRigen Abstdnden auch
das Knochenmark untersucht. Damit nicht so viel gepikst werden muss, wird
meist zu Beginn der Behandlung eine direkte Verbindung zum Blutsystem
eingebaut: Du bekommst entweder einen Hickman- oder Broviac-Katheter oder
ein Port-a Cath. Das geschieht in einer kleinen Operation. Den Unterschied

und die Pflege dieser Zugédnge erklaren dir die Arzte. Uberhaupt solltest du dich
bei allen Fragen, die du hast, nicht scheuen, sie zu stellen. Auf der Station gibt es
neben den Arzten, Schwestern und Pflegern viele andere Leute, die dir und deiner
Familie in dieser schwierigen Zeit beistehen, zum Beispiel: Sozialarbeiter, Lehrer,
Psychologen oder Erzieher.

Und du wirst merken, dass du bald schon ein richtiger Experte wirst.

108 Denn du wirst in ganz kurzer Zeit sehr viel lernen.

Wie geht's weiter?

Nach der ersten intensiven Behandlungszeit kann sich eine Erhaltungs- oder
Dauertherapie anschlieBen, bei manchen Erkrankungen auch eine Bestrahlung.

In der Dauertherapie werden die Medikamente nicht mehr als Tropf in die

Venen gegeben, sondern zum Einnehmen in Tablettenform oder als Saft.

Und das kann zu Hause gemacht werden. Du musst nur in regelméRigen Abstadnden
zur Kontrolle in die Klinik. In dieser Zeit kannst du auch wieder in die Schule gehen
und nach und nach alle anderen ,,normalen” Dinge wieder aufnehmen.

Falls eine Bestrahlung anstehen sollte, wird mit dir vorher besprochen,

wie das ablauft.
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Auf der Station wirst du auch andere Kinder und Jugendliche antreffen,
zum Teil mit einer &hnlichen Erkrankung wie deiner, zum Teil aber

mit ganz anderen bdsartigen Krankheiten. Du kannst dich gut mit den
anderen Patienten austauschen — nattrlich auch spielen, quatschen,
fernsehen oder gemeinsam Musik héren. Du musst aber wissen, dass die
Krankheiten bei jedem etwas anders verlaufen und dass du deine eigene
Situation nicht exakt mit der eines anderen Patienten vergleichen kannst.

[
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Was es sonst noch so an Biichern, Broschiiren oder Videos gibt, kannst du
bei der Deutschen Kinderkrebsstiftung erfahren, auch, welche Moéglichkeiten
es nach der Behandlung gibt. Zum Beispiel kénnen alle Kinder und
Jugendlichen nach der Behandlung an einer Freizeit im Waldpiraten-Camp
der Deutschen Kinderkrebsstiftung teilnehmen. Fir die etwas Alteren gibt es

(o die regelmaBigen , Junge-Leute-Treffen” und die ,,Regenbogenfahrt*.

Alle Informationen dazu bekommst du auf der Webseite
o oder per Anruf: +49 (0)228 68846-0
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