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v’ Kulturinitiative Kassel

Im Rahmen einer Nachuntersuchung aller in Wirzburg operierten Patienten mit Kra-
niopharyngeom wurde deutlich, dass von Seiten der Patienten und ihrer Familien ein
grol3es Bedirfnis besteht mit anderen Betroffenen in Kontakt zu treten.

Deswegen wurde zum ersten Treffen von Kraniopharyngeompatienten am 30.03.1999
in die Universitats-Kinderklinik Wirzburg eingeladen, an dem 10 Familien teilnah-
men. Das zweite Treffen wurde von Familie Frank organisiert und am 25.09.1999 in
Kist ausgerichtet. Zum dritten Treffen am 09. und 10. September 2000 in Kassel wur-
den auf Wunsch der zwischenzeitlich gegrindeten Selbsthilfegruppe Patienten und ih-
re Familien aus dem gesamten Bundesgebiet eingeladen. 150 Betroffene nahmen teil
und nutzten an zwei Tagen die Gelegenheit, in Vortragen Neues zur Erkrankung zu er-
fahren, Erfahrung auszutauschen und sich selbst als Gruppe eine Organisationsform zu
geben. Es folgen kurze Zusammenfassungen der Beitrdge bzw. der Beschlisse des
Treffens:
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Untersuchungen von Kindern und Jugendlichen mit Kraniopharyngeom (PD Dr.
Hermann Muller, Universitats-Kinderklinik Wirzburg)

Kraniopharyngeome sind seltene, gutartige Fehlbildungstumoren im Bereich der
Schédelbasis, die im Kindes- und Erwachsenenalter diagnostiziert werden. Auffallig
werden die Patienten durch neurologische Symptome (Kopfschmerzen, Lahmungen),
hormonelle Ausfalle (Minderwuchs, Ubergewicht, Stérungen des Salz-Wasser-
Haushaltes, Stérungen der Pubertatsentwicklung) und/oder Sehstérungen. Die Sym-
ptome werden hervorgerufen durch die Néhe des Kraniopharyngeoms zur hormonpro-
duzierenden Hirnanhangsdriise (Hypophyse), zum Sehnerven und zu den Hirnwasser-
raumen. Da es sich immer um gutartiges Tumorgewebe handelt, ist die Operation die
Behandlungsmethode der ersten Wahl. Allerdings birgt die Né&he des Krani-
opharyngeoms zum Sehnerven, zur Hirnanhangsdriise und zu wichtigen Hirnstruktu-
ren operative Risiken. Darlber hinaus wéchst das Kraniopharyngeom trotz seines gut-
artigen Charakters haufig in umgebende Hirnstrukturen ein, die nicht operativ entfernt
werden durfen. In diesen Fallen stellt die Bestrahlungstherapie eine Behandlungsalter-
native dar.

In einer Untersuchung wurden bundesweit 206 Kinder- und Jugendliche mit Krani-
opharyngeom nachuntersucht hinsichtlich der Langen- und Gewichtsentwicklung so-
wie der Lebensqualitdt in Abh&ngigkeit von der durchgefuhrten Therapie. Die Le-
bensqualitit sank entscheidend bei ausgepragtem Ubergewicht, das bei ca. 40% der
Patienten auftrat. Risikofaktoren fir die Entwicklung eines Ubergewichts waren Tu-
morgroRe, Tumorwachstum in hypothalamischen Hirnabschnitten (,,Sattigungszent-
rum*) sowie familiare Neigung zu Ubergewicht.

Die Untersuchung diente der Vorbereitung der Untersuchung Kraniopharyngeom
2000, die in Zukunft alle Patienten mit neu diagnostiziertem Kraniopharyngeom erfas-
sen soll. Untersucht wird die Heilungsrate und Lebensqualitat von Kraniopharynge-
ompatienten. Ein wichtiges Ziel der Studie ist es, die Qualitat der Diagnostik, Therapie
und Nachsorge zu verbessern. Die Untersuchung wird finanziell unterstutzt von der
Deutschen Kinderkrebsstiftung, Bonn.
(Www.kinderklinik.uni-wuerzburg.de/kraniopharyngeom)

Operatives Vorgehen beim Kraniopharyngeom - Mdglichkeiten und Grenzen (Prof.
Dr. Niels Sorensen, Abteilung fur Padiatrische Neurochirurgie, Universitatsklinik
Wirzburg)

Bei neu diagnostiziertem Kraniopharyngeom sollte die Operation immer als Therapie
der ersten Wahl in Betracht gezogen werden. Die Frage, inwieweit das
Kraniopharyngeom komplett operiert werden kann, kann in den meisten Féallen erst
wéhrend der Operation vom Operateur beantwortet werden. Bei Tumorriickfall ist eine
erneute Operation hdufig dadurch kompliziert, dass nach dem ersten Eingriff Narben
entstanden sind, die eine erneute komplette Entfernung des Kraniopharyngeoms
erschweren. Der operative Zugangsweg, d.h. ob der Tumor Uber die Nase oder durch
die Schédeldecke operiert wird, richtet sich nach der Lage und Ausdehnung des
Kraniopharyngeoms. Bei Uberwiegend zystischen Tumoren kommt auch eine
Zystenentleerung durch Punktion oder Einlage eines Katheters in Frage. In seltenen
Féllen kann Gber einen in der Zyste liegenden Katheter ein Medikament gegeben
werden, das die Zystenwand schédigt und so die Zyste verddet. Ziel der Operation ist
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es, unter Vermeidung von Verletzungen des umliegenden Hirn- und Nervengewebes
eine moglichst vollstandige Entfernung des Kraniopharyngeoms zu erreichen.

Wann und warum Strahlentherapie des Kraniopharyngeoms (Fabian Pohl, Kli-
nik fur Strahlentherapie, Universitat Wirzburg)

Strahlentherapie und Operation sind VVorgehensweisen, die sich gegenseitig ergénzen
und nicht ausschlieRen. Folgendes Vorgehen wird aus Sicht der Strahlentherapeuten
empfohlen: 1.) Nach kompletter operativer Entfernung des Kraniopharyngeoms ab-
wartendes Verhalten mit regelméiigen Nachuntersuchungen (Kernspintomographie,
Augenarzt, Endokrinologie). 2.) Bei Ruckfall erneute Operation mit der Mdglichkeit
einer nachfolgender Bestrahlung. 3.) Ist die komplette operative Entfernung nicht
maoglich: a.) anschlieBende lokale Bestrahlung mit einer Dosis von 50,4 — 54 Gy oder:
b.) abwartendes Verhalten. Bei Tumorwachstum Vorgehen wie unter 3a.

Fur Kinder unter 6 Jahren sollte bei nicht kompletter operativer Tumorentfernung ggf.
zunéchst eine Nachbeobachtung zur Beurteilung der Tumorprogression in Erwagung
gezogen werden.

Fertilitdét und gonadale Funktion bei Kraniopharyngeompatienten im Kindes-
und Jugendalter (Prof. Dr. med. Jurgen Bramswig, Universitatskinderklinik Mnster)
Im Pubertétsalter gewinnt fir Jugendliche die Frage nach der eigenen Sexualitat und
Fruchtbarkeit zunehmend an Bedeutung. Fir Patienten mit Kraniopharyngeom wird
diese Frage schon allein deswegen als problematisch empfunden, weil haufig die Pu-
bertat nicht von alleine einsetzt sondern mit Medikamenten eingeleitet werden muss.
Grund hierfiir ist der Ausfall der gonadotropen Hormone, die normalerweise von Hy-
pophyse und Hypothalamus gebildet werden aber bei Kraniopharyngeom haufig aus-
fallen. Diese Hormone sind daftr verantwortlich, dass Hoden bzw. Eierstock die Se-
xualhormone bilden und somit eine Pubertat einsetzt. Um eine normale Pubertatsent-
wicklung zu ermdglichen, werden deswegen die Sexualhormone medikamentds er-
setzt; bei Madchen Ostrogen und Gestagen, bei Jungen Testosteron. Die Driisen, die
diese Hormone normalerweise produzieren (Eierstock /Hoden), sind gesund und voll-
kommen normal angelegt. Es fehlt lediglich das Hormon ,,von oben* (Hypophyse/
Hypothalamus), das diese Drisen zur Produktion anregt.

Deswegen ist prinzipiell die Fruchtbarkeit von Frauen und Mannern mit Kraniopha-
ryngeom moglich. Es kommt darauf an, bei Kinderwunsch der betroffenen Patienten
die fehlenden Hormone der Hypophyse so zu ersetzen, dass die Samenzellen im Ho-
den und die Eizellen im Eierstock normal ausreifen. Diese Behandlung ist relativ auf-
wendig. Haufige Injektionen und genaue Kontrollen werden notwendig.

Stérungen der Appetitregulation (Dr. med. Christian Roth, Universitatskinderklinik
Gaottingen)

Leptin wird im Fettgewebe gebildet und tber den Blutweg zum Hypothalamus trans-
portiert. Dort vermittelt Leptin das Geflihl der Sattigung. Bei Fettleibigkeit wird viel
Leptin gebildet. Dies flihrt dazu, dass weniger Nahrung aufgenommen wird. Aber
Leptin bewirkt auch, dass mehr Energie verbraucht wird. Bei einem Defekt im Bereich
des Hypothalamus kann eine Unempfindlichkeit gegenlber Leptin vorliegen. Wir ha-
ben Patienten mit einem Kraniopharyngeom untersucht und fanden deutlich erhéhte
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Leptin-Konzentrationen als Hinweis auf eine Leptin-Unempfindlichkeit. Bei Leptin-
Unempfindlichkeit ist allerdings eine Leptintherapie nicht wirksam.

In Untersuchungen zur Adipositas bei Kraniopharyngeompatienten wird der Leptin—
Stoffwechsel, die Nahrungszufuhr mit Hilfe eines standardisierten Erndhrungstagebu-
ches und die Bewegungsaktivitat der Patienten mittels eines sogenannten Akzelerome-
ters untersucht. Ziel ist hierbei zu klaren, welchen Beitrag zum einen die Energiezu-
fuhr, aber zum anderen auch der Energieverbrauch bei der Entstehung des Uberge-
wichts bei Kraniopharyngeompatienten liefern.

Essverhalten bei Kraniopharyngeompatienten (Fr. Dr. med. Eleonore Mayer,
Munchen)

Ubergewicht entsteht, wenn langerfristig die Energiezufuhr hoher ist als der Energie-
verbrauch. Zu einem derartigen Missverhaltnis kommt es unter anderem bei zu hoher
Nahrungszufuhr, als Folge von ,,Stressessen® oder als Folge von unginstiger Nah-
rungsmittelauswahl (z.B. zu viel SiRes).

Um herauszufinden, wie hdufig und in welcher Weise erh6hte Nahrungszufuhr bei
Kraniopharyngeom-Patienten vorkommt, starteten wir eine Befragung. Mit Hilfe von
Fragebdgen, die z.T. die Eltern, z.T. die Patienten selbst ausfullen, werden die Essge-
wohnheiten und das Essverhalten der Patienten, ihre Einstellung zum Essen und Ge-
wicht sowie ihre Lebenssituation erfasst. Eine erste Zwischenauswertung der bisher an
uns zurtickgesandten Fragebdgen wurden vorgestellt. Die Auswertung soll Grundlage
dafiir sein, Kraniopharyngeom-Patienten mit Gewichts- und Essproblemen sinnvoll zu
beraten und bestmdglich zu unterstutzen.

Stationare Rehabilitation von Kraniopharyngeompatienten - Chancen und Er-
folgsaussichten (Dr. med. Edith Waldeck, Kinderklinik Hochried, Murnau)
Kraniopharyngeompatienten werden in altershomogenen Kleingruppen (zum Einstieg
in die Rehabilitationsmassnahme in Begleitung ihrer Miitter) sehr eng von einem in-
terdisziplindren Team betreut. Die Behandlungsdauer fir die Patienten ist in der Regel
6 bis 12 Wochen; die Begleitpersonen beenden das Behandlungsprogramm nach den
ersten 4 Wochen. Dieses zielt verhaltenstherapeutisch auf eine langfristige Verande-
rung der Lebensfiihrung unter Normalisierung des ER- und Ern&hrungsverhaltens wie
auch Optimierung des Bewegungsverhaltens ab. Die Mutter-Kind-Bindung ist auf-
grund der existenzbedrohenden Ereignisse sehr eng. In der Rehabilitationsklinik wer-
den Uber den Horizont dieser engen Bindungen neue tragfahige Beziehungsstrukturen
zu den Mitpatienten und Therapeuten aufgebaut, die einerseits Entlastung und Abl6-
sung andererseits neue Lebensperspektiven schaffen. Unsere therapeutische Absicht
geht weit Uber eine optimale Gewichtsabnahme hinaus und zielt auf Eigenverantwor-
tung der Patienten, Ablésung und Selbstbewusstsein.

Die Beschulung sowie ausfihrliche Schuldiagnostik erfolgt an der klinikeigenen, pri-
vaten und staatlich anerkannten Schule in Hochried.

Untersuchungen zur Tagesmudigkeit von Kindern und Jugendlichen mit Krani-
opharyngeom (Dr. Georg Handwerker, PD Dr. Hermann Miller, Universitats-
Kinderklinik Wirzburg)

Eine Fragebogenuntersuchung ergab, dass 35 von 115 Patienten eine relevante Ta-
gesmiidigkeit hatten. Tagesmudigkeit ist also bei Kraniopharyngeompatienten ein hau-
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figes Gesundheitsproblem. Das Hormon Melatonin spielt eine wichtige Rolle in der
Schlaf-Wach-Regulation. Die Steuerung der Melatonin-Ausschittung folgt dabei ei-
nem Rhythmus, der vom Hypothalamus vorgegeben wird und durch das Kraniopha-
ryngeom gestort sein kann. Tatsachlich zeigte sich in einer Untersuchung an 36 Pati-
enten und 18 adipdsen Normalkontrollen, dal} Gbergewichtige Kraniopharyngeompa-
tienten niedrigere Melatoninwerte aufwiesen. Dies kdnnte eine Erklarung flr die Ta-
gesmiidigkeit der Patienten darstellen. In der Schlaflaboruntersuchung zeigten 5 von 6
untersuchten Patienten Veranderungen, wie sie auch bei einer Narkolepsie (einer Er-
krankung mit erhohter Tagesschlafrigkeit) auftreten. Dies war ein Uberraschender Be-
fund. Bei drei von sieben Patienten brachte eine Melatonin-Therapie eine deutliche
Verbesserung der Tagesmidigkeit. Eine Patientin ist mit Melatonin alleine ausrei-
chend behandelt. Bei Anderen wurde eine zusétzliche stimulierende medikamentdse
Therapie notwendig. Erste Ergebnisse zeigen, dal} eine Therapie des Problems mdg-
lich ist. Ab etwa Februar 2001 ist eine kontrollierte Studie geplant.

Grundung der Kraniopharyngeom-Gruppe (www.kraniopharyngeom.com)

Die Mitglieder der Kraniopharyngeom-Selbsthilfegruppe beschlossen die Griindung

einer Gruppe unter dem Dach der Deutschen Kinderkrebsstiftung. Ziele und Aufgaben

der Gruppe wurden im Rahmen eines Arbeitstreffens am 18.11.2000 in Gottingen wie
folgt formuliert:

» von wirtschaftlichen Interessen unabhdngige Vertretung und Umsetzung der Be-
lange betroffener Patienten und ihrer Familien,

» Aufbau eines Netzwerks, das auch neu diagnostizierten Patienten bzw. ihren Fami-
lien ermdglicht, frihzeitig Kontakt mit Gleichbetroffenen in Wohnortnahe aufzu-
nehmen,

« Intensivierung der Offentlichkeitsarbeit in Kooperation mit der Deutschen Kinder-
krebsstiftung.

Das nachste 4.Treffen der Kraniopharyngeom-Gruppe ist fiir September 2001 geplant

Kontaktadresse:
Bachem Valentin, Adolf-Engelhardt-Str. 44/1, 69124 Heidelberg, Tel: 0171-34 30 825, Email: vbachem@gmx.de

Bankverbindung/Spenden:

Kontoinhaber: Deutsche Kinderkrebsstiftung
Verwendungszweck: Kraniopharyngeom-Gruppe
Bankleitzahl: 370800 40

Kontonummer: 555 666

Kreditinstitut: Dresdner Bank Bonn
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