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Über 70 Prozent aller Kinder mit Krebserkrankungen
können heute dank verbesserter Chirurgie und hoch
entwickelter Kombinations-Chemo- und -Radiothe-
rapie geheilt werden. Exemplarisch für diesen ein-
drücklichen medizinischen Fortschritt steht die
Verbesserung der Fünf-Jahres-Überlebenswahr-
scheinlichkeit von Wilms-Tumoren, akuter lymphati-
scher Leukämie, Osteosarkomen und ZNS-Tumoren
(vgl. Abbildung 1). Dies bedeutet, dass im Jahre
2010 jeder 250. junge Erwachsene zwischen 15 und
45 Jahren ein Überlebender eines im Kindesalter
aufgetretenen Malignoms sein wird. Zunehmend
bedeutsam wird die Frage, wie sich Erkrankung und
Behandlung auf die somatische und psychosoziale
Entwicklung der Kinder und Jugendlichen auswirken
und wie dadurch ihre Lebensqualität in all ihren Di-
mensionen beeinflusst wird. 

Gesundheitsbezogene
Lebensqualität

Unter gesundheitsbezogener Lebensqualität (LQ) ist
ein psychologisches Konstrukt zu verstehen, das für
eine spezifische Krankheitsgruppe die physischen,
emotionalen, sozialen und funktionalen Aspekte des
Befindens und der Funktionstüchtigkeit der Patienten
aus ihrer eigenen Sichtweise beschreibt (1) (vgl. Abbil-
dung 2). Naturgemäss sind Beurteilung und Messung
von Lebensqualität bei Kindern und Jugendlichen
komplexer als bei Erwachsenen, da sich Kinder in ei-
nem laufenden Entwicklungsprozess befinden, das
Verständnis von Gesundheit und Wohlbefinden sich
verändert und ein enger Kontext mit der Familie be-

steht. Im Alter von acht Jahren etwa stehen der Erwerb
physischer Fähigkeiten und die Beziehungen inner-
halb der Familie im Vordergrund, während in der Ado-
leszenz die Selbstwahrnehmung, Selbsteinschätzung
und die Beziehungen zu Gleichaltrigen wichtig wer-
den. Entsprechend schwierig ist es, gute LQ-Mess-
instrumente für Kinder und Jugendliche zu entwickeln.
Diese müssen die kognitive Entwicklung berücksichti-
gen, sowohl die eigene Einschätzung als auch die Ein-
schätzung der Eltern erfassen, zusammengesetzt sein
aus allgemeinen und gesundheitsspezifischen Modu-
len, einfach anwendbar und für mehrere Sprachen va-
lidiert sein (2–4). 

Kraniopharyngeom
Kraniopharyngeome sind langsam wachsende, histo-
logisch gutartige Tumoren epithelialen Ursprungs
(5–7). Sie entstehen in der sellären und/oder supra-
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Abbildung 1: Fünf-Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit von Kindern
mit Krebserkrankungen, abhängig vom Diagnosejahr (U.S. SEER)



sellären Region aus Überbleibseln der
Rathkeschen Tasche. Kraniopharyngeo-
me machen zirka 5 bis 10 Prozent aller
intrakraniellen Tumoren im Kindesalter
aus. Trotz ihrer histologisch gutartigen
Biologie können sie auf Grund der Loka-
lisation – insbesondere der Nachbar-
schaft zu Chiasma opticum, wichtigen
Blutgefässen, Hypothalamus und Hypo-
physe – zu schweren bleibenden Schäden
visueller, endokriner und neurokognitiver
Funktionen führen. Entsprechend an-
spruchsvoll ist es, diese Tumoren, die sich
mit kleinen Fortsätzen in einem anato-
misch komplexen, regulatorisch zentra-
len Teil des Gehirns festkrallen, vollstän-
dig zu resezieren.
Um die gesundheitsbezogene LQ von
Kraniopharyngeom-Langzeitüberleben-
den zu untersuchen, hat Andrea Poretti
in einer kürzlich publizierten Dissertation
Patienten untersucht, die in Zürich seit
1980 mit dem Ziel einer möglichst voll-
ständigen Tumorresektion operiert wur-
den (8). Trotz exzellenter Resultate be-
züglich lokaler Tumorkontrolle – eine
Tumorprogression trat bei lediglich 6 von
25 Kindern auf – hatten die Patienten
schwere Spätfolgen. Zu endokrinen Aus-
fällen kam es in 96 Prozent. Von 25 ope-

rierten Patienten waren zudem 2 voll-
ständig blind, 4 andere hatten einen ein-
seitigen Visusverlust. Bei 58 Prozent be-
standen Gesichtsfeldeinschränkungen. 3
Patienten hatten eine Fazialisparese,
2 eine Hemiparese. 14 Patienten litten an
zum Teil starkem Übergewicht, wobei
3 Patienten bereits vor der Operation
übermässig an Gewicht zugenommen
hatten. Vor allem wegen ihres Überge-
wichts waren 15 von 20 interviewten Pa-
tienten unzufrieden mit ihrem Aussehen.
Die Hälfte benötigte unterstützende
Schulmassnahmen, und nur eine Minder-
heit konnte den gewünschten Beruf

erlernen. Verglichen mit gesunden Ver-
gleichspersonen stuften die Kranio-
pharyngeom-Patienten ihre gesundheits-
bezogene Lebensqualität tiefer ein in
allen Dimensionen (vgl. Abbildung 3).
Dabei war die Dimension «soziale Bezie-
hungen» besonders betroffen. Die Ein-
schätzung der Eltern lag noch tiefer und
zeigte grösste Unterschiede in der Di-
mension «funktionale Kompetenz in
Schule und Arbeit».
Eine genaue Analyse von klinischen Fak-
toren und Outcome ergab Hinweise,
welche Kinder besonders gefährdet sind.
Hochrisikopatienten sind solche, die bei
Diagnose sehr jung sind, einen Hydroze-
phalus haben, solche mit bereits beste-
hender Schädigung des Hypothalamus
und solche, die bereits einmal oder
mehrmals operiert wurden. Das sind un-
serer Meinung nach Patienten, bei de-
nen Alternativen zu einer aggressiven
Chirurgie diskutiert werden müssen, ins-
besondere Möglichkeiten einer scho-
nenderen subtotalen Resektion, gefolgt
von einer lokalen Bestrahlung.

Radiotherapie mittels
Protonen

Zwar besitzen wir heute Radiotherapie-
techniken, die durch computergestützte
Kombination von multiplen Strahlenfel-
dern sehr präzis Zielvolumen treffen, mit
weniger Strahlenbelastung der benach-
barten gesunden Umgebung. Noch
präziser als eine Photonenbestrahlung
ist jedoch eine Protonenbestrahlung,
bei der die maximale Energiedeposi-
tion erst in einiger Distanz geschieht
und nach dem so genannten Bragg
peak ein steiler Energieabfall stattfindet
(Abbildung 4).
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Abbildung 2: Dimensio-
nen der gesundheits-
bezogenen Lebensqua-
lität (LQ)

Abbildung 4:
(A) Charakteristika einer Proto-
nenbestrahlung: Relativ tiefe
Eintrittsenergie; maximale En-
ergiedeposition in einiger Di-
stanz; steiler Energieabfall
nach dem Bragg peak; wenig
seitliche Streustrahlung. 
(B) Vergleich von Photonen-
und Protonenbestrahlung in
Bezug auf ungewollte Streu-
strahlung.

Abbildung 3: Gesund-
heitsbezogene Lebens-
qualität von Kranio-
pharyngeom-Langzeit-
überlebenden
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Protonenbestrahlung bedeutet insbeson-
dere für ganz junge Kinder mit lokalisier-
ten Hirntumoren einen grossen Vorteil,
weil gesundes, sich entwickelndes Hirn-
gewebe geschont werden kann ohne Ver-
lust an Effizienz am Zielort. Neben Boston
und Paris ist das Paul Scherrer Institut (PSI)
in Villigen/Aarau (in Zusammenarbeit mit
der Universitäts-Kinderklinik Zürich) eines
von lediglich drei Zentren weltweit, die
zurzeit derartige Protonenbestrahlungen
auch für Kleinkinder anbieten. Entschei-
dend für ein gutes Gelingen einer solchen
Radiotherapie ist nicht nur die Bestrah-
lung selbst, sondern auch eine funktionie-
rende interdisziplinäre Zusammenarbeit
von Onkologie, Radio-Onkologie und
Anästhesie.

Medulloblastom
Medulloblastome (MB) sind mit zirka 20
Prozent die häufigsten malignen Hirntu-
moren im Kindesalter. MB sind charakte-
risiert durch ihr aggressives Wachstum
und die Tendenz, über die Liquorwege
zu metastasieren. Die erfolgreiche Be-
handlung von MB setzt deshalb Thera-
pien voraus, die nicht nur lokoregional,
sondern im gesamten Zentralnervensys-
tem wirksam sind. Nach einer möglichst
vollständigen Tumorresektion sind dies
Radiotherapie (mit Bestrahlung des ge-
samten Gehirns und der spinalen Achse
sowie Aufsättigung im Bereich der erwei-
terten Tumorregion) sowie Chemothera-
pie. 
Die Überlebensraten von MB haben sich
in den letzten Jahrzehnten langsam, aber
stetig verbessert. Die aktuelle Fünf-
Jahres-Überlebenswahrscheinlichkeit be-
trägt 85 Prozent bei ausgewählten MB-
Patienten, die mit Radio- und Chemo-
therapie behandelt wurden. Parallel zu
den besseren Heilungschancen wurden
Anstrengungen unternommen, Lang-
zeitüberlebende zu untersuchen. Leider
zeigte sich, dass 40 bis 100 Prozent von
MB-Langzeitüberlebenden teilweise be-
trächtliche Wachstums- und endokrine
Dysfunktionen und nahezu 90 Prozent
kognitive Defizite aufweisen. Die kogniti-
ven Defizite sind üblicherweise nicht un-
mittelbare Folge des Tumors oder der
Tumoroperation, sondern hängen – ab-
hängig von der Strahlendosis und vom
Alter des Patienten – vor allem mit der
Radiotherapie dieser Kinder zusammen. 

Welches sind nun denkbare Strategien
zur Verbesserung der offensichtlich deut-
lich eingeschränkten Lebensqualität die-
ser Patienten? Neben Massnahmen der
sozialen Reintegration und Rehabilita-
tion in Schule und Beruf sind dies vor al-
lem eine Verminderung der therapiebe-
dingten Spätfolgen durch Verzögerung
von Radiotherapie bei Kleinkindern und
eine bessere risikoabhängige Patienten-
stratifizierung.
Seit Beginn der Achtzigerjahre wurden in
mehreren grossen Studien klinische (in-
klusive bildgebende) Prognosefaktoren
für MB definiert. Es zeigte sich, dass der
Nachweis von leptomeningealen Meta-
stasen bei Diagnosestellung prognos-
tisch am bedeutungsvollsten ist, gefolgt
von residueller Tumormasse und Patien-
tenalter bei Diagnose. Diese klinischen
Faktoren werden gegenwärtig benutzt,
um MB-Patienten in eine «Standardrisiko-
Gruppe» (= keine Metastasen, < 1,5 cm2

residuelle Tumormasse, Patientenalter
bei Diagnose ≥ 3 Jahre) und eine
«Hochrisiko-Gruppe» (= Metastasen,
≥ 1,5 cm2 residuelle Tumormasse, Patien-
tenalter bei Diagnose < 3 Jahre) einzutei-
len. Diese Einteilung reicht jedoch nicht
aus, um zuverlässig eine Gruppe von Pa-
tienten zu definieren, deren Tumorpro-
gressionsrisiko so klein ist, dass sie mit
deutlich weniger toxischen Therapiemo-
dalitäten behandelt werden könnten.
Weil es unwahrscheinlich ist, dass neue
klinische prognostische Faktoren gefun-
den werden, kann nur die Identifikation
von biologischen prognostischen Fakto-
ren helfen, Patienten besser für risiko-
adaptierte Therapien zu stratifizieren.
Das Ziel der Arbeit verschiedener For-
schungsgruppen in Europa und in den
USA ist es, durch ein verbessertes biolo-
gisches Verständnis dieser Tumoren Fak-

toren zu identifizieren, die eine Patien-
tengruppe mit guter Heilungschance
charakterisieren, bei der durch eine
zukünftige Therapiereduktion behand-
lungsbedingte Langzeitschäden vermin-
dert werden können. Neurotrophin-
Rezeptor-TrkC- und Onkogen-c-MYC-
Expression gelten dabei als wichtige bio-
logische Prognosefaktoren, die aktuell in
grossen europäischen und amerikani-
schen Studien untersucht werden (9–12).
Nach Bestätigung der Hypothesen in
diesen prospektiven Multizenterstudien
wird erwartet, dass es möglich sein wird,
bei Patienten, deren Tumoren günstige
biologische Marker aufweisen, die Radio-
therapie deutlich zu reduzieren oder so-
gar ganz wegzulassen (Abbildung 5). Da-
durch kann die kognitive und soziale
Entwicklung eines Teils der MB-Lang-
zeitüberlebenden deutlich verbessert
werden.

Langzeitfolgen und deren
Bewältigung: Bedeutung
für den Patienten

Für Patienten, die eine Tumorerkrankung
durchgemacht haben, ist es wichtig, über
ihre Krankheit, deren Behandlung und
mögliche Spätfolgen gut informiert zu
sein und die wichtigsten Unterlagen darü-
ber selbst zu archivieren. Dies ist eine we-
sentliche Voraussetzung, um Spätfolgen
frühzeitig diagnostizieren und behandeln
zu können. Hierbei geht es nicht nur um
organische Funktionseinschränkungen,
wie beispielsweise eine Schilddrüsenun-
terfunktion, sondern auch um psychoso-
ziale oder neurokognitive Folgen, die
häufig schwierig zu erkennen sind, aber
die Lebensqualität der Überlebenden er-
heblich beeinflussen können. Für diese
müssen individuelle, bedürfniszentrierte
Lösungsansätze gefunden werden. 
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Abbildung 5: Modell ei-
nes zukünftigen risiko-
adaptierten Therapie-
konzepts für
Medulloblastome
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Die Information und interdisziplinäre Be-
treuung und Beratung des Patienten –
und seiner Eltern – hat eine grosse Be-
deutung für Krankheitsverständnis und
-verarbeitung. Diese Strategien erleich-
tern die spätere Selbstbeobachtung und
das eigene Erkennen von Problemen, so-
dass, nach fachkundiger Abklärung, die
allgemeine Lebenssituation verbessert
werden kann, beispielsweise durch eine
angemessene Ausbildung und Arbeits-
situation.
Das Konzept der psychoonkologischen
Begleitung, wie es sich seit den Achtzi-
gerjahren in der pädiatrischen Onkolo-
gie langsam durchzusetzen begann, hat
dazu geführt, den Informationsstand und
die Kommunikationsfähigkeit des Pa-
tienten und seiner Familie deutlich zu
verbessern. 
Das Ziel einer behandlungsbegleitenden
psychoonkologischen Betreuung ist die
Aktivierung, Verstärkung und Ergänzung
bereits vorhandener Bewältigungsstrate-
gien (13). Patienten und Familien werden
dabei als prinzipiell gesunde Personen
angesehen, die sich in einer ausserge-
wöhnlich belastenden Situation befin-
den, für deren Bewältigung sie in unter-
schiedlichem Ausmass, je nach eigenen
Ressourcen und Strategien, einer geziel-
ten Unterstützung bedürfen. Es geht
nicht unbedingt um das Angebot von
Lösungskonzepten als vielmehr um die
aktive Befähigung der Betroffenen, dank
ihres eigenen Erfahrungsschatzes mit
schwierigen Situationen umzugehen.
Wie aus der Arbeit von Landolt et al. (13)
hervorgeht, beurteilten Eltern diese
Form der Unterstützung als hilfreich für
die diversen Belange des kranken Kin-
des, für sich selbst und für die gesunden
Geschwister. 

Langzeitfolgen und ihre
Bewältigung: Bedeutung
für den Praxisarzt

Überlebende kindlicher Tumorerkran-
kungen werden mit Erreichen des Er-
wachsenenalters neue Fragestellungen
und wahrscheinlich auch neue und kom-
plexe Krankheitsbilder in den Alltag vie-
ler Arztpraxen bringen. Ein grosser
Fragenkomplex dreht sich hierbei um
das Kosten-Nutzen-Verhältnis von Nach-
sorge-Screeninguntersuchungen bei die-
sen jungen Menschen. Nur für einige Be-

reiche gibt es klare Empfehlungen, wie
beispielsweise für die regelmässige Un-
tersuchung der Schilddrüsenparameter
bei Patienten, die im Halsbereich be-
strahlt wurden (14). Wie lange diese und
andere Follow-up-Untersuchungen statt-
finden sollen, ist noch weit gehend un-
klar. Zu berücksichtigen ist immer, dass
es für einige Patienten eine sehr grosse
Belastung ist, immer wieder an ihre
Krankheit erinnert zu werden. Anderer-
seits können somatische Spätfolgen, ko-
gnitive Einschränkungen oder emotio-
nale Belastungssymptome, wenn sie
frühzeitig gefunden werden, möglicher-
weise mit grösserem Erfolg behandelt
werden. Daraus ergeben sich Fragen, die
individuell mit dem Patienten evaluiert
werden müssen.

Schlussbemerkungen
«Cure is more than the eradication of
cancer ... cure is the restoration of
health.» Tumortherapien ermöglichen
heute für viele Patienten das Überleben.
Leider bedeutet Überleben nicht unbe-
dingt Gesundheit im Sinne eines körper-
lichen und psychischen Wohlbefindens
mit bestmöglicher Entwicklung und so-
zialer Integration. Therapiebedingte
Spätfolgen können die Lebensqualität ei-
nes Betroffenen beträchtlich einschrän-
ken. Um sich dem hohen Anspruch von
Gesundheit nach intensiver und erfolgrei-
cher Behandlung einer im Kindesalter
aufgetretenen Tumorerkrankung an-
zunähern, müssen Therapien risikoadap-
tiert und möglichst schonend durchge-
führt werden. Die Überwachung und
Annäherung an diesen Anspruch in The-
rapie, Tumornachsorge und in der Beglei-
tung des Kindes, Jugendlichen oder jun-
gen Erwachsenen obliegt zunächst dem
Kinderonkologen und später dem weiter-
betreuenden Spezial- oder Hausarzt.
Wichtig ist es hierbei, verschiedene
mögliche Spätfolgen – Organdysfunktio-
nen, Zweitmalignome, endokrinologi-
sche Störungen, neurokognitive Defizite
und ihre psychosozialen Folgen – früh-
zeitig zu erkennen und gegebenenfalls
interdisziplinär zu behandeln. Heute gilt,
dass auch bei Spätfolgen durch geeig-
nete Anstrengungen eine gute Lebens-
qualität erhalten werden kann. Das Ziel
zukünftiger Therapien für kindliche
Krebserkrankungen wird nicht nur in ei-

ner Steigerung der Heilungsraten beste-
hen, sondern zunehmend auch im Erhalt
von Lebensqualität möglichst vieler
Langzeitüberlebender. ▲
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