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Klinik-/ Krankenhausstempel

Liebe(r) Patient(in), liebe Eltern und Sorgebergggthn,

Ihr Arzt hat bei Ihnen/lhrem Kind einen Choroid-Rls-Tumor festgestellt, also einen sehr seltenen
Gehirntumor. Mithilfe einer Operation, gegebendsfalich weiteren chemo- und
strahlentherapeutischen Behandlungen, kdnnen dstaneChoroid-Plexus-Tumor geheilt werden.
Dieses Dokument informiert Sie Gber Choroid-PleXusioren und das internationalen CPT-SIOP-
Register. Es erganzt, ersetzt jedoch nicht dasr@elspnit Inrem behandelnden Arzt. Es enthélt
keine Anweisungen zur Behandlung von Choroid-Plekusoren.

Was ist ein Tumor?Ein Tumor besteht aus Gewebe, das zu einer Zeitruether Stelle des
Korpers wachst, wo es nicht wachsen sollte. Wie @kwebe ist ein Tumor aus Zellen
zusammengesetzt. Diese Zellen haben viele Merkvasdenormalen Korperzellen, aus denen sie
entstehen. Tumorzellen unterscheiden sich von rlemiellen darin, dass sie weiterwachsen,
wenn dies fur den Korper nicht gesund ist. Nattididlechanismen, die die Vermehrung in
normalen Zellen bremsen, funktionieren in Tumoggelhicht ausreichend, wahrend die
Mechanismen, die die Zellvermehrung fordern, Gb&igaktiv sind. Die verschiedenen
Tumorarten umfassen ein grol3es Spektrum, je nachdersehr sie sich von normalen Zellen
unterscheiden. An einem Ende des Spektrums steltartige (“benigne”) Tumoren. Diese
Tumorzellen ahneln den normaler Zellen. Sie waclesgsam, infiltrieren das umliegende,
normale Gewebe nicht und verbleiben fast immerarstelle ihres Ursprunges. Am anderen Ende
des Spektrums sind die bésartigen (“malignen”) Trenpdie auch “Krebs” genannt werden. In
diesen Tumoren wuchern die Zellen schnell, inélen benachbartes, normales Gewebe und
kénnen sich vom Ursprungstumor ablésen, um an aimgeren Stelle des Korpers neu
anzuwachsen. Diese entfernt wuchernden Absiedetunwgeden “Metastasen” genannt. Choroid-
Plexus-Tumore kénnen sich Uber das gesamte Spektstnecken.

Was ist der Choroid-Plexus?Der Choroid-Plexus ist normales Gewebe im Gelias, die
Nervenflussigkeit produziert. Es befindet sich ormalen Flissigkeits-Kammern mitten im Gehirn,
die “Ventrikel” genannt werden. Es gibt zwei settie Ventrikel, jeweils auf der rechten und der
linken Seite, sowie einen dritten und einen vielentrikel in der Mitte des Gehirns. Die
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Nervenflussigkeit ist eine klare, wasserahnlichigssiigkeit, die langsam von den Seitenventrikeln
zum dritten und dann zum vierten Ventrikel flieBanach verlasst sie das Gehirn und wird im
umgebenden Gewebe resorbiert. Zur Veranschauliclesyentrikelsystem siehe auch die
untenstehenden Abbildungen (rechts Ausgulimodelindeschlichen Ventrikelsystem von C.M.
Retzius http://www.bartleby.com/107/pages/page830.)tml
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Wie haufig sind Choroid-Plexus-Tumore?Plexustumore sind sehr selten. Dem CPT-SIOP-
Studienbiiro in Deutschland wurden in den letztémeladurchschnittlich drei3ig Patienten

jahrlich gemeldet, davon jahrlich zehn aus Deutsuthl Bei ungefahr 1-4% der kindlichen
Hirntumore handelt es sich um Plexustumore. Daedmesist schon im Sauglings- und
Kleinkindalter auftreten, liegt der prozentuale éihin dieser Altersgruppe deutlich hdher (bis 13%
im ersten Lebensjahr). Die Haufigkeiten verteithsungefahr gleichmafiig auf die drei
Untergruppen: gutartige “Choroid-Plexus-Papillom&id bosartige Choroid-Plexus-Karzinome,
sowie in mittlerer Stellung die atypischen Plexajsfjome.

Was verursacht Choroid-Plexus-Tumore Bei vielen Patienten mit einer Krebserkrankunglist
genaue Ursache nicht bekannt; haufig handelt @susiceine Kombination aus mehreren Faktoren.
Choroid-Plexus-Tumore entstehen wahrscheinlichtraal Zysten oder Entziindungen, die den
Choroid-Plexus ebenfalls befallen kdnnen. Es gibindise auf vererbte Ursachen im Rahmen des
sogenannten “Li-Fraumeni Syndroms”. In davon bé&tregn Familien sind Brustkrebs, Sarkome,
Leukdmien und andere Gehirntumoren haufiger. Died von einer angeborenen Schadigung des
p53-Gens verursacht.

Ist der Tumor todlich? Ja, unbehandelt ist ein todlicher Ausgang der Kmartkvahrscheinlich.
Aber diese Tumoren kénnen behandelt werden unBelandlung ist haufig erfolgreich. Die
Wahrscheinlichkeit eines guten Ausgangs hangt veler Dingen ab: der feingeweblichen
Zusammensetzung des Tumors, dem Alter des Patjatgehage und der Gro3e des Tumors, und
ob sich der Tumor schon ausgebreitet hat (metastadnsgesamt leben etwa die Halfte der
Patienten 10 und mehr Jahre nach der DiagnosegimaisHeilung von der Tumorkrankheit sehr
nahe kommt. Die zwei wichtigsten Faktoren, die ib@sien, ob eine Person in der Gruppe von
Uberlebenden ist, ist das mikroskopische Bild de®drs (gutartig oder bosartig, Papillom oder
Karzinom), und ob der Tumor operativ vollstandigfemt werden kann. Patienten mit einem
Choroid-Plexus-Papillom, das vollkommen entferntde@ kann, haben eine ausgezeichnete
Chance. Bei den meisten dieser Patienten wird derof nicht wieder kommen, und selbst wenn
der Tumor doch nachwachst, ist es immer noch migghn in einer zweiten Operation vollstandig
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zu entfernen. Schlechter sind die Heilungschanee®atienten mit einem Choroid-Plexus-
Karzinom, wenn es nicht vollstandig entfernt werétann. Ohne weitere Behandlung, wie
Bestrahlung und Chemotherapie, werden diese Patievdhrscheinlich sterben.

Was ist tber Behandlungsergebnisse bei Choroid-Plag-Tumoren bekannt?

Trotz der Seltenheit dieser Tumore gibt es inzwesckine grol3e Anzahl arztlicher
Erfahrungsberichte Uber einzelnen Patienten odéndde Patientengruppen in der medizinischen
Literatur. Die im Marz 2010 in Deutschland geschéree internationale CPT-SIOP -2000 Studie
stellt dabei die weltweit groRte Sammlung an Dat@nund ist der Ausgangspunkt fur das
internationale CPT-SIOP-Register. Fur diese Stliegeen Zwischenauswertungen vor. Fasst man
alle vorliegenden Informationen zusammen, so kishktfolgendes festhalten:

die chirurgische Tumorentfernung ist wichtig flledPatienten. In besonderen Situationen hat sich
eine weitere nicht-chirurgische Behandlung bewdatigrbei kann sowohl eine Chemotherapie als
auch eine Radiotherapie zum Einsatz kommen. Oibseapieentscheidung werden Sie, im
Einvernehmen mit dem verantwortlichen Arzt, vor @etfen.

Welchem Zweck dient das CPT-SIOP -Register?

Das Register erfasst klinische Informationen zsele seltenen Tumor, um Erkenntnisse tber den
Krankheitsverlauf zu gewinnen und kinftig die Batilang zu verbessern. In die Dokumentation
gehen Daten ein, die in den behandelnden Zenthaben werden, wenn diese Tumore nach den
Leitlinien der Deutschen Gesellschatft fur Kinderoloigie (GPOH) diagnostiziert und behandelt
werden. Hierzu gehdren die Referenzbefundungerfiidigle Kinder mit Hirntumoren im HIT-
Netzwerk empfohlen sind, wie die referenzradiololgesBegutachtung der Bildgebung im
Universitatsklinikum Wiurzburg, Abteilung fiir Neueatiologie, Josef-Schneider-Str. 11, 97080
Wiirzburg, und die referenzpathologische UntersughomUniversitatskrankenhaus Munster,
Institut fir Neuropathologie, Domagkstr. 19, D-48Munster oder im Universitatsklinikum Bonn,
Institut fir Neuropathologie, Sigmund-Freud-Str, 23105 Bonn, und die referenzzytologische
Untersuchung des Nervenwasser im Universitatskimildamburg-Eppendorf, Martinistr. 52,
20246 Hamburg. Eine eventuell erforderliche Stratflerapie kann zudem mit den entsprechenden
Referenzzentren an der Klinik fur Strahlentheramd Radioonkologie der Universitat Leipzig,
Stephanstr. 9a, 04103 Leipzig, und dem Westdeutsdeh®onentherapiezentrum Essen,
Universitatsklinik Essen, HufelandstralR3e 55, 45&E43en, abgeklart werden. Das Register fordert
keine eigenen Visiten oder eigene wissenschaftiBggleituntersuchungen ab. Falls lhr
behandelnder Arzt den Verdacht auf ein Li-Fraun&mdrom stellt (s.o. ,Was verursacht Choroid-
Plexus-Tumore?“) und eine humangenetische Untewsucbhmpfiehlt, so werden sie hierliber vor
Ort entsprechend dem Gesetz fir Gendiagnostik kiigeind beraten. Hierzu erhalten Sie ein
eigenes Aufklarungsschreiben von Ihrem behandelAden
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Datenschutz - Was geschieht mit den erfassten Datgn

Die im Rahmen des CPT-SIOP-Registers erhobenedmdmtsen Daten, insbesondere Befunde,
unterliegen der Schweigepflicht und den gesetziidBestimmungen des Datenschutzes. Sie
werden - als unverschlisselte Klardaten - an dadiStbtiro am Universitatsklinikum Hamburg-
Eppendorf, an die pathologischen,. radiologischem Btrahlentherapeutischen Referenzzentre
des Registers (an den Universitdten Minster, BAamburg, Wirzburg, Leipzig und Essen) so
an das Deutsche Kinderkrebsregister und das zug&hdndeskrebsregister Ubermittelt (siehe
Einwilligungserklarung), dort in Papierform und d&edtentrager aufgezeichnet bzw.
pseudonymisiert (verschlisselt, d.h. Name und anldientifikationsmerkmale werden durch ein
Code ersetzt, aber eine Zuordnung durch Befugteoigh moglich) gespeichert. Die Nutzung de
Daten erfolgt in pseudonymisierter Form. Eine eveltié Weitergabe der erhoben Daten dartibe
hinaus erfolgt nur im Rahmen des Forschungszwe#tsiur in pseudonymisierter Form. Gleich
gilt fur die Veroffentlichung der Forschungsergedse.

Sie haben das Recht, Uber die von Ihnen/ Ihrem Kiacthmenden personenbezogenen Daten
Auskunft zu verlangen und Gber méglicherweise #aridle personenbezogene Ergebnisse der
Studie gegebenenfalls informiert oder nicht inf@rmizu werden. Gegebenenfalls wird der Leite
des Registers lhre Entscheidung dartiber einholenAlfzeichnungen bzw. Speicherung erfolgt
Uber mindestens 10 Jahre, falls moglich, sogarlémyjes ist bei Krebserkrankungen des
Kindesalters fur die Langzeitnachbeobachtung bessnadichtig, um mehr Uber mdgliche
Spatfolgen und auch Uber die spatere erzielte lshetitat erfahren zu kénnen.

Falls Sie es sich spater anders Uberlegen saktetias kein Problem: Im Falle des Widerrufs de
Einverstandnisses werden die bereits erhobenem @ateieder komplett geldscht oder
anonymisiert (der Identifikationscode wird vernethiind die Daten so verandert, dass eine

personliche Zuordnung nicht mehr bzw. nur untereun&ltnismafiig hohem Aufwand moglich ist)
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und in dieser Form weiter genutzt.
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Ihre Fragen und Notizen zu diesem Dokument:
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