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Krebs bei Kindern und Jugendlichen

Krebs bei Kindern und Jugendlichen

mlL_eukémienimiLymphomefm{ZNS-Tumorenl IBlastomefl=#Sarkome;

Lokalizationder ZNS Tumoren

Extracranial extension
of meningioma

Meningioma

Gliomas (cerebrum):
+ Wel difirentiated astrocytomal
+ Anaplastc astrocyloma
 Glioblastoma multforme

+ Oligodendroglioma

Pineal tumors

[Astrocytoma (childhood)

-Craniopharyngioma
Hemangioblastoma
(principally in adults) T Piitary adenoma

Medulloblastoma Acoustic schwannoma
(vermis of cerebellum) (VIll cranial nerve)

Ependymoma Pontine glioma (childhood)
(fourth ventrile)

@ Giial tumors
@ Non-glial tumors




Hydrocephalus
(dilation of ventricles)
in a patient with a
brain tumor
obstructing the
aqueduct of Sylvius

ZNS TUMOREN — Klassifikation I.

Mittellinieverlagerung, Verschiebung nach Kaudal, Uncus
parahippocampalis gegen Tentoriumschlitz gedriickt: Unkusfurche,
Einklemmung der Hirnstammstrukturen, Kleinhirndruckkonus
INfratentiruale Tumoren: Aquadukt abgedriickt: Hydrocephalus

Diffe renzierung nach Ursprungsgewebe:
Neuroepithel: Gliome (Astrozytom, Oligodendrogliom) hiufig
(Glioblastom)
Neuronale Tumoren (G anglyozytom) selten

Mesenchym: Meningeom, Sarkome und G efiisstumoren
Ektoderm: Hypophysetumoren, Kraniopharyngeom

Unklare (embryonaler ?? ) Herkunft: Glioblastom, Medulloblastom
Schlecht differenzierte Tumoren

Metastasierung: (himatogene) SELTEN, manchmal auf dem
Liquorweg

Klassifikation —II.

= Neuroepitheliale Tumoren

* Astrozytom (Gliome)

* Oligodendrogliom (Gliome)

* Ependymom

* Pineal parenchymale Tumoren
= Andere ZNSTumoren

» Sellar Tumoren

* Hematopoetische Tumoren

+ Keimzell (Germ cell) Tumoren

* Meningeom

Tumoren der kranialen Nerven
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WHO Grade

= Vier Kategorien fiir Tumor grading
Systeme
» Grade | Tumoren:

Langsam wachsend
Nicht-bésartige Tumoren
Patienten haben langes Uberleben

PRIMARE NEUROEPITHELIALE TUMOREN

Neurogliale Tmoren (GLIOMEN)

Astrozytom, anaplastisches Astrozytom
und Glioblastomamultiforme gibt ung.
80% der primaren Gehirntumoren!

In Erwachsenen. Mit der Zeit,, low grade ,,
Astrozytomen lassen sich zu Anaplastischen
Varienten transformieren, die sich weiter zu
Glioblastoma multiforme entwickeln kénnen.
Diese Tumoren kommen vorwiegend in der
cerebralen Hemisphérien vor.

Gliale Tumoren

= Gliales Gewebe: Unterstltzend fur das
Gehirn aufgebaut von Astrozyten und
Oligodendrozyten.
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Gliale Tumoren

* Nicht-infiltrative
Juv enile pilozy tische
Subependy male

* Infiltrative (mit Zy sten, Nekrosen, Blutungen und
Verkalkung, zahlreiche Mitosen)

Gut-dif ferenzierte mittelmassig oder moderately
anaplastisches Astrozy tom

Anaplastisches Astrozy tom

(Glioblastoma multif orme)
Gehirnstamm Gliomen

WHO Grade

* Grade Il Tumoren:
Relativ langsam wachsende Tumoren
Es kann als high grade Tumor rezidivieren
Kann nicht-bdsartig und bésartig sein !

» Grade ll
Bosartige Tumoren
Héaufig rezidivert als high grade Tumor

* Grade IV
Hochmalignant und agressiv

» Algemeine Karakteristik:
— Verschiedene Graden (I-IV),

— Assoziiert mitverschiedenen biologischen Eigenschaften
behavior,

— GBM hat die schlechteste Prognose.

konnen diffus infiltrieren oder gut lokaliziert
und lokal expansive,

— Kleinere Grade Astrozytomen kénnen scih zu GBM
dedifferazieren

) ! langsam wachsend, gute Prognose
(pilozytisches Astrozytom)

U troz (fibrillar, protoplasmatisch,
gemistoccytisci),

,,malignant astrocytoma”
schlechteste Prognose




Gr I, Gr Il (anaplastisch,

Lmalignant”)
(Gr II), langsame Progression

(,small round blue tumors)
(Gr IV, selten in ZNS)
(primitiv neuroectodermale Tumoren), Gr IV
(Gr V)

« Zerebellum, invasiv, Kinderheit, iberwiegend in posterior
fossaliegendes Neoplasma, Pseudorosetten

Medulloblastom

*Primitives, embryonales Tumor der neuroepithelialen Stamzel len.
*Diese Tumoren sind die hdufigste primére intrakraniale Tumoren
des Kindesalter!!! und geben 25% aller Gehirntumoreninder
ersten zwei Jahrzehnten! Typischerweise Meduloblastomen
wachsen in dem Cerebellumin der Mittellinie des Vermisin
jungenKinder. In alteren Patienten es kannin der lateraen
cerebellaren Hemisphéarien vorkommen. Es breitet sich typischin
Leptomeningen dann durchdas ZSF in das Riickenmark mit
Infiltration der ependymalen Oberflachen.

*Mikroskopisch: zelluldre Tumoren mit kleinen runden Zellen mit
hyperkrromatischen Kernen und mit wenigem Zytoplasma.
Neuronale Differentiation (Homer-Wright Rosetten manchmal
auch gliale Differentiation (GFAP Positivitat). Ohne Therapie:
schnell fatal. Chirurgische Entfernung, Chemotherapieund
Radiotherapie (zu dem totalen Riickenmark) produzieren 70% 5-
Jahre Uberlebensrate.

"R - - l

Medulloblastom =Kleinhirntumor des Kindesalters !
TN g I Y 2

R WEpws -
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Medulloblastom

w eniger haufig Grll, Il
» Langsam progredierende Krankheit
» Verschiedene histologische Typen
(angiomatds, fibromatds, endotehliomathds,
psammomatds- Tumorzellen in
Zw iebelschalenformation mit Verkalkung)

» multiples Auftreten charakteristisch fir Morb.
Recklinghausen (Neurofibromatose)

Astrozytom




PILOZYTISCHES ASTROZYTOM

Haufige Lokalization: Cerebellum, Diencephaon (besonders in der Regionen
von optischen Nerven und Hypothalamus

benigne Wucherungen des subependymalen Gliagewebes mit Neigung zu
Verschleimung. Rosenthal Fasem: Gliafilamente in Astrozyten oder extrazell.

SUBEPENDYMALES RIESENZELLIGI
ASTROZYTOM

Synonymen: Ventrikuldrer Tumorin Sclerosis Tuberosa
Haufige Lokalization: in lateral Ventrikel gewachsen zum Kopf des Nucl. Caudatus

2018. 05. 19.
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ASTROZY TOM

E117/91 Astrozytom

18 Jahre alt Frau , Kopfschmerzen seit 2
Wochen, Ataxie

CT: Tumor infiltrierend den IV. Kammer
Chirurgie: Tumorentfernung

Histologe: Astrozytom (Grll)
Todesursche: Postoperative Blutung

2018. 05. 19.
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Gliale Tumoren

= Ependymale tumoren
* Myxopapillares und gut-differenziertes
Ependymom

» Anaplastisches Ependymom
* Ependymoblastom

= Oligodendrogliale Tumoren
gut-differenziertes Oligodendrogliom
» Anaplastisches Oligodendrogliom

-Oligodend gllom (bevorzugt in der Himrinde, typisch: 40-50
Lebesnjahr, Honigwabenstuktur, und Verkalkungen)

*Diese Tumoren entwicklen in der zerebralen Hemisphéren der
Erwachsenen, gut umgeschrieben, gelatinése, graue
Tumormassen. Monotones Zellbild, mit uniforme, zentrale
Kernen von helligen Zytoplasma und einer deutlichen
Zellmembran umgeben. "fried-egg,, oder

BIENENW ABENMUSTER!

*Manchmal mit Kalzifikation und viele feine Kapillaren .

+Das ist am haufigsten kalzifierendes Gliom - diagnostisches
Zeichen fiir Radiologie. Langsam wachsende Tumoren mit
guter Prognose. Anaplastische Variante sind mehr aggressiv.

.

*Oligodendrogliom
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Ependymom

*Ependymome sich von Zellen des Ventrikelependyms herleiten.
*Mikroskopisch: Tumorzellen haben ovale Kerne, fibrilldres Stroma.
Ependymal-Kanale Strukturen, ependymale Rosetten und perivaskuladre
Pseudo-rosetten.

«in der ersten zwei Jahrzehnten: 5 -10% der Gehirntumoren, typisch in
der 4. Ventrikel, solid/papillares W achstum. Haufig Verschluss des 4-en
Ventrikel mit obstruktiven Hydrocephalus. The Prognose ist schlecht weil
komplette Entfernung ist fast unmoglich. In Erwacshenen: Diese Tumoren
kommen typisch in dem Riickenmark vor. Fusiforme Schwellung des
Riickenmarkes. Besondere Formen (myxopapillary ependymoma) haufig
entwicklen in der Region von Filum terminale mit papillarer Anordnung
der ependymalen Zellen und mit myxomatésem Stroma.

2018. 05. 19.
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Glioblastoma Multiforme (bevorzugtim 50.-
60. Lebensjahr, hoch maligner Tumor)

*Die Mehrheit entwickelt sich von anaplastischen
Astrozytomen.

*Haufige Lokalizationsform ist ein schmetterlingartiges
Wachstum, entlang des Corpus callosum und es breitet
sich in das kontralaterale Hemisphar.

*Viele Blutungen, Nekrosen: Name: multiforme.
Mikroskopisch: eine mlschung von kleinen runden
Zellen, bizarren Riesenzellen und anaplastischen
Gemistozyten. Die Zellen produzieren VEGF AND PDGF:
Wachstum von Gefdssen: endotheliale Hyperplasie:
glomeruloide and angiomatoide Strukturen. Fokale
Ischamie: "sternformige” Nekrosen umgeben von
pallisadenartigen Tumorzellen (pseudopallisadenartige
Nekrose).

Glioblastoma Multiforme

Glioblastoma Multiforme

2018. 05. 19.
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Glioblastoma Multiforme

Glioblastoma Multiforme

Haufige Lokalization : Liegt oft frontrotemporal, es beginnt auf einer Seite,
cerebrale Hemisphare, manchmal Gehimstamm, Cerebellum, Riickenmark

E52/92 Glioblastoma multiforme

50 Jahre alt Mann, linke seite Hemiparese
CT: malignanes Gliom

Stereobiopsie:

Tod

Autopsie: Hamorrh.(Blutung) in den
Tumor

2018. 05. 19.
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E52/92 Glioblastoma multiforme

» 50 Jahre alt Mann, linke seite Hemiparese
CT: Malignes Gliom
Stereobiopsie:
Tod

Autopsie: Hamorrh.(Blutung) in den
Tumor
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E67/92 Glioblastoma multiforme

58 Jahre alt Mann, Symptomen seit 2
Monaten

CT: Corpus callosum Tu
Stereobiopsie: Glioblastoma multiforme
Tod: 6 Tagen nach der Biopsie

o 8
L’

Al I
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Gliale Tumoren

= Mischtumoren

» Gemischtes Astrozytom-Ependymom
» Gemischtes Astrozytom-Oligodendrogliom

» Gemischtes Astrozytom-Ependymom-
Oligodendrogliom

= andere Gliomen
» Ganglioneuromen
» Optischer Nerv Gliom
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Nicht-Gliale Tumoren

= Pineal region tumors

» Parenchymale Tumoren
Pineocytom
Pineoblastom
Pineales Astrocytom

» Germ cell (Keimzell) Tumoren
Germinom
Embryonales Karzinom
Choriokarzinom
Teratom

Nicht-Gliale Tumoren

* Meningeom: gutartiges (wachst langsam und
v erdrangend)
+ Bosartige Meningeome
Anaplastisches Meningeom
Hemangioperizytom
Papillares Meningeom
= Choroid Plexus Tumoren
+ Choroid Plexus Papillom
» Choroid Plexus Karzinom
+ Choroid Plexus Meningeom

2018. 05. 19.
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neben der Fal
parasagittale Lo

mgesm eer), rot-gelbliches Tumor unter der D

s ist ein Meningeom. Die superior-
alizationist haufig.
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Diese Tumoren wachsen langsam und kinnen eine wesentliche
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Meningeom mit kleiner Vergrésserung. Rotliche Bindegewe and der rechte Seite:
Dura
Die Meningeom Zellen haben reichliches Zytoplasma.

Histologische Typen: angiomatds, fibromatds, endotheliomatds

p !1!) Meningeomzellen weisen oft eine
Zwiebelschalenformation auf: Verkalkung: Psammomakoérperchen = Fpisch 1
Viele Muster sind moglich.

Tumorzellen liegen um hyalinizierte und verkalkte
Zentren. Diese Strukturen sind Psammoma (Sand) Korperchen
genannt. Die errinern uns an kleine Granula des Sandes.
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E49/92 Meningeom

62 Jahre alter Mann, verstarkende
Kopschmerzen seit einigen Jahren

CT: cliwus Tu

Chirurgie: Tumorentfernung
Tod: cliwus Tumor

Hist: Meningeom

2018. 05. 19.
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Andere ZNS Tumoren

= Kraniopharyngeom
» Rathke-Tasche Tumor

= Chordom

= Schwannom
» Akustisches Schw annonVNeurom

Andere ZNS Tumoren

= Embryonale Tumoren
* Retinoblastom

* Primitive neuroectodermale Tumoren (PNET)

Medulloblastom

Neuroblastom

Tumors of peripheral nervous
system

* Neurofibrom

— Haufigster, soliter/multiplex
(vonRecklinghausen-Krankht), benigne
(maligne Transformation ist maglich)

Schwannom (Neurilemmom)

— Weniger haufig, soliter/multiplex (vR), gut
umgeschrieben

— Acusticus Neurom (von dem n. acusticus)

25



E 125/91 (2861/91) Neurinoma

* 66 Jahre alte Frau, Kopfschmerzen seit 2
Monaten, vizuale Probleme

» CT: linke Seite pontocerebellarer Tumor
»Sudden death”

» Diagnose: Neurinom

2018. 05. 19.
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Andere ZNS Tumoren

= Lymphom
» Entsteht aus
>Indif f erente Histiozy ten des Gehirns (Mikroglia)
»Seltene Ly mphozy ten des Meninxes
* Hohes Inzidenz in Patienten mit AIDS
= Vaskuldre Tumoren
 Seltene , nicht bosartige Tumoren

» Entstehem aus Blutfefasse des Gehirnes und
Rickenmarkes

* Hemangioblastom ist der haufigste vaskulare
Tumor

PRIMARES CEREBRALES LYMPHOM

Systemische Lymphomen/Leukamien: sekundare
Lymphomen in der Leptomeningen !

Patienten im Spatstadium von AIDS haufig

entw ickeln primare Lymphomen in der ZNS !l
Sporadische cerebrale Lymphomen kommen (nicht
mit HIV assoziiert) typisch in Erw achsenen vor.
Typischerw eise: periventrikular ! und in ant. Hornen
des lateralen Ventrikel. Mikroskopisch: fastimmer
grosszellige Lymphomen die typisch die Wande der
Blutgefassen infiltrieren. Schlechte Prognose.

2018. 05. 19.
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Andere ZNS Tumoren

= Zystenund Tumor-ahnliche Lasionen

+ wichtige
Dermoid Zyst
Granular-zelliger Tumor
RathkeTasche Tumor

* nicht wichtige
Epidermoid Zyst
Kolloid Zyst
Enterogenische Zyst
Neurogliale Zyst
Plasma-zelligesGranulom
Nasal-gliale Heterotopie
Rathke cleft Zyst

Kindesalter Tumorenvs Tumors
der Enmachsenen

ZNS Tumor Histologie und Lokalization
sind verschieden in Kinder und
Erwachsenen

50% der Kindesalter ZNS Tumoren sind
infratentorial

Meduloblastom: haufigste ZNS !!!
Entitat/Histologie in Kinder

Zelluldre Klassifikation
der Gehirntumoren des Kindesalters

= Haufigste solide Tumoren des
Kindesalters

= Haufige infratentoriale Tumoren:
 Cerebellares Astrozytom
* Medulloblastom
* Ependymom
* Gehirnstamm Gliom
» Atypischer Teratoid Tumor

28



Zelluldre Klassifikation
der Gehirntumoren des Kindesalters

Supratentoriale Tumoren der Kinder

Kraniopharyngeom Glioblastoma multiforme
Germ cell (Keimzell) Low-grade oder

Tumor anaplastisches
Diencephalisches und Ependymom
hypothalamisches Gliom Choroid plexus Tumoren
Low grade Astrozytom Pineal parenchymale
Gemischtes Gliom Tumoren Gangliogliom
A naplastisches Desmoplastisches

A strozytom infantiles Gangliogliom
Oligodendrogliom Dysembryoplastischer
PNET neuroepithelialer Tumor
Meningeom

Histologische Klassifikation
Gehirntumoren im Kindesalter

= Die Histologie der Tumoren des
Riickenmarkes im Kindesalter ist nicht
verschieden von Tumoren des
Gehirnes.

= Primar Ruckenmarktumoren geben nur
1% bis 2% allen ZNS Tumoren des
Kindesalter

Histologische Klassifikation
Gehirntumoren im Kindesalter

= Ursache, Etiologie der ZNS Tumoren im
Kindesalter bleibt unklar.

= American Academy of Pediatrics hat
Kriterien fir pediatrische Krebszentren
in der Behandlung der Patienten
bestimmt.
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Vielen Dank fiir Thre Aufmerksamkeit !
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