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Neonatale Tumore

Tumore im Neugeborenenalter sind vorerst einmal eine grosse psychische Belastung fiir die Eltern, die eben

erst die Geburt ihres Kindes miterlebten. In manchen Féllen ist bereits wahrend der vorgeburtlichen Unter-

suchungen der Verdacht auf einen Tumor gedussert worden. Wichtig ist gerade in diesem Fall eine friihe
Kontaktaufnahme des Geburtshelfers mit den Kinderchirurgen und Padiatern, um eine Geburt nahe dem
entsprechenden Zentrumsspital planen zu kdnnen. Doch bevor eine Behandlung eingeleitet werden kann,

braucht es eine korrekte Diagnose und da sind die padiatrischen Radiologen gefordert. Sie sind die Spe-

zialisten der Bildgebung des Neugeborenen.

Betrachtet man generell Tumore
im Kindesalter, zeigt sich durch-
weg ein Unterschied zum Erwach-
senenalter in Bezug auf die Hau-
figkeit, die Tumortypen, den na-
tiirlichen Verlauf und das Anspre-
chen auf eine Therapie. Im Kin-

W Abb. 1: Neuroblastom IV-S mit multiplen Leberherden
und dadurch bedingter Organvergrdsserung: Magen
und Milz sind hochgradig komprimiert

desalter stammt ein Grossteil von
.embryonalen’, d.h. primitiven Zel-
len ab, wahrend Erwachsene zu ei-
nem grossen Teil an sog. ,epitheli-
alen' Tumoren erkranken. Neona-
tale Tumore umfassen bis 2% aller
padiatrischen Tumore. Es ist daher
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nicht Gberraschend, dass es mit
Ausnahmen kaum systematische
Studien gibt. Die Zeitperiode, in
der ein Tumor als ,neonatal’ be-
zeichnet wird, ist naturgemass et-
was willktrlich. Im strengen Sinn
umfasst sie die ersten 28 Tage,
etwas weiter gefasst
reicht sie bis zu sechs
Monaten.

Ein spezieller Ge-
sichtspunkt der neo-
natalen Tumore ist
die Unterscheidung

zwischen histologi-
scher  (feingeweb-
licher) Bosartigkeit

und dem klinischen
Verlauf. Insbesonde-
re das Neuroblastom
IV-S zeigt bei der Ge-
webeuntersuchung
alle Kriterien der Bosartigkeit, es
kann jedoch spontan wieder ver-
schwinden (Abb.1). Ahnliche Phé-
nomene gibt es auch bei anderen
Tumoren. Die Verteilung der ver-
schiedenen Tumortypen ist in meh-
reren Studien untersucht worden.

In einer Ubersicht von Patholo-
gen iiber 285 neonatale Tumo-
re resultierte folgende Verteilung:
Teratome 24%, Neuroblastome
23%, Weichteilsarkome 8%, Nie-
rentumore 7%, Hirntumore 6%.
Nicht zu vergessen sind gutartige
Neubildungen, néamlich Ovarzy-
sten, Lymphangiome und Haman-
giome. Letztere zwei imponieren
vom Aspekt her gelegentlich be-
drohlich, da sie funktionell beein-
trachtigend oder kosmetisch ent-
stellend sein konnen.

In einer Zusammenstellung der
JInternational Society for Paedia-
tric Oncology' von 192 Féllen wie-
sen 34% der Kinder Metastasen
auf, 62% wurden operiert, 19%
hatten eine Strahlentherapie, 44%
eine Chemotherapie. Nach vier
Jahren lebten 53% der Kinder
und waren zugleich tumorfrei,
15% starben am Tumorleiden, 2%
an den Therapiefolgen. Die mei-
sten neonatalen Tumore haben ei-
ne bessere Prognose als diejenigen
alterer Kinder. Hirntumore und
Rhabdomyosarkome (bésartige Er-
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W Abb. 2: In der frontalen Ansicht erkennt man
wieder die riesige Leber. Der Priméirtumor in
der linken Nebenniere ist relativ klein.

krankungen der Muskulatur) aller-
dings haben generell eine schlech-
te Prognose.

Die genaue Ursache der Entste-
hung neonataler Tumore bleibt ak-
tuell noch offen. Neuere Untersu-
chungen belegen, dass Verande-
rungen in Genen, die das Zell-
wachstum kontrollieren, eine wich-
tige Rolle in der Tumorentwicklung
spielen durften. Chromosomale
Veranderungen, beispielsweise Ver-
lust von einzelnen Teilen fithren zu
einer erhohten Tumoranfalligkeit.
Einzelne (z.B. das Retinoblastom
des Auges) werden vererbt. Inwie-
fern Umwelteinfliisse eine Rolle
spielen, kann zum jetzigen Zeit-
punkt nicht abgeschatzt werden.
Die Beziehung zwischen angebo-
renen Fehlbildungen und Tumoren
ist in mehreren Fallen nachgewie-
sen: Die Hemihypertrophie (einsei-
tige Vergrosserung einer Korper-
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halfte) ist beispielsweise mit
dem Wilms-Tumor der Nieren
atiologisch verbunden.

Das Neuroblastom ist nach
den Teratomen der haufigste
solide Tumor bei Neugebore-
nen. Bis zu 30% aller Patien-
ten werden bis zum ers-
ten Lebensjahr diagnostiziert.
Reihenuntersuchungen bei 6-
monatigen Kleinkindern zeig-
ten viele unentdeckte Falle,
die offenbar unentdeckt spon-
tan verschwunden waéren. Die
spontane Regression ist ein
bekanntes Phanomen bei Neuro-
blastomen im ersten Lebensjahr.
Symptomatisch werden sie meist
infolge riesiger Raumforderungen
im Bauchraum durch die vergros-
serte Leber (Abb. 2). Nicht selten
ist die raumfordernde
Wirkung lebensbedro-
hend, sodass in einzel-
nen Féllen eine Eroff-
nung des Bauchrau-
mes lebensrettend ist.
In der Folge konnen
sich die Tumormassen
spontan zuriickbilden.

Der haufigste angebo-
rene Nierentumor ist
das Mesoblastische
Nephrom (Abb. 3).
Dieser Tumor unter-
scheidet sich vom spé-
teren Wilmstumor, in-
dem er ein gutartiges Verhalten
und keine bosartigen Zellen auf-

weist. Allerdings kann dieser Tu-
mor betrachtliche Ausmasse an-
nehmen, sodass er letztlich infolge
der raumfordernden Wirkung ent-
fernt werden muss.

Neonatale Lebertumore sind sel-
ten. Glicklicherweise sind die
haufigsten von gutartiger Natur:
Mesenchymales Hamartom und
Hamangioendotheliom (Abb. 4).
Die gutartige Natur fithrt dazu,
dass die Raumforderungen zum
Zeitpunkt der Entdeckung enorme
Ausmasse annehmen kénnen.
Bei den Hdmangioendotheliomen
kommt infolge des massiv vergros-
serten Blutvolumens die Gefahr
eines Herzversagens hinzu. Das
Hepatoblastom beféllt in 75%
der Falle den rechten Lappen
(Abb. 5). Der Tumor besteht aus

W Abb. 3: Mesoblastisches Nephrom der linken Niere: Die
Sonographie zeigt die vollstindige Umwandlung der
Niere in undifferenziertes Gewebe.

verschiedenen malignen Zelltypen.
Metastasen kénnen in der iibrigen
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Leber und in den regionalen
Lymphknoten, Fernmetastasen in
der Lunge vorkommen.

Weichteil-Sarkome umfassen eine
heterogene Gruppe von Tumoren.
Sie entstammen undifferenzierten
Bindegewebszellen, aus denen im
Normalfall Muskeln, Fettgewebe,
Sehnen und Nervengewebe ent-

stehen. Sie sind deutlich haufiger

als bei Erwachsenen, wenn
auch absolut gesehen selten.
Die Halfte wird innerhalb von
24h entdeckt, 23 innerhalb
der ersten Lebenswoche. Die
Namensgebung ist uneinheit-
lich: Fibrosarkome, aggressive
Fibromatose sind anndhernd
synonym gebrauchte Bezeich-
nungen (Abb. 6). Bei Neu-
geborenen ist das Fibrosar-
kom der haufigste
Weichteiltumor.
Mikroskopisch  bzw.
histologisch sind sie
praktisch
mit den Erwachsenen-

identisch

Formen. Anders als
bei Erwachsenen be-
steht jedoch keine
direkte
zwischen der histolo-
gischen Typisierung
und der Prognose.

Beziehung

B Abb. 4: Mesenchymales Hamartom linker Leberlappen.

Die hellen Strukturen entsprechen primitiven Gallen-

wegen.

B Abb. 5: Hepatoblastom des rechten Leberlappens
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Die neonatalen Fibro-
sarkome sprechen im
Allgemeinen auch auf
eine wenig aggressive
Chemotherapie gut
an, metastasieren sel-
ten und haben eher
eine Tendenz zum
lokalen Rezidiv.

Rhabdomyosarkome
sind Tumore der quer-
gestreiften Muskula-
tur. Im Kindesalter ist
es der haufigste Tu-
mor, der bis zu 10%

W Abb. 6: Kongenitales Fibrosarkom der linken
Clutealregion im Frontalschnitt

der soliden Tumore umfasst. Der
Altersgipfel liegt bei 5-6 Jahren.
Die neonatale Form ist selten und
betragt ca. 3% aller Rhabdomyo-
sarkome des Kindesalters. Im
Gegensatz zu den Fibrosarkomen
metastasiert das Rhabdomyosar-
kom haufiger. Wie das Fibrosar-
kom ist das Rhabdomyosarkome
sensibel auf Chemotherapie. Diese
wird auch nach ausgedehnter Re-
sektion meist bendtigt.

Die Mehrheit ovarieller Tumoren
sind Ovarzysten. Vermutlich spielt
die hormonale Uberstimulation
von neonatalen Follikelzysten die
Hauptrolle. Meist werden sie durch
den Schwangerschaftsultraschall
entdeckt. Pathologisch-anatomisch
sind diese Zysten stets gutartig.
Die grosste Gefahr besteht in der
Torsion der Zysten und zugleich
des Ovars. Dies kann bereits intra-
uterin geschehen. Es sind nur ein-
zelne bosartige Varianten ovariel-
ler Tumore bei Neugeborenen be-
schrieben.
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Angeborene Hirntumore sind
gliicklicherweise selten, ist die
Prognose doch generell schlecht.
Klinisch dussern sich diese Tumo-
re durch die Zeichen des Hirmn-
drucks mit Erbrechen und schnel-
ler Zunahme des Kopfumfanges
(Abb. 7). In ungefahr 1: 25'000
Geburten wird ein solcher Tumor
festgestellt. Diese machen bis
zu 1,9% aller kindlichen Hirn-
tumore aus. Teratome werden in
einem Drittel der Falle diagnosti-
ziert. Histologisch maligne sind
50-85%.

Bei den primitiven neuroektoder-
malen Formen sind Abtropfmeta-
stasen in den Spinalkanal typisch.
Eine zumindest partielle Entfer-
nung des Tumors und inshesonde-
re der Abfluss des Liquors ((ibli-
cherweise durch eine ventrikulare
Drainage) werden angestrebt. Die
schwerwiegenden Nebenwirkun-
gen der Strahlentherapie setzen
dieser, trotz Dosisreduktion, enge
Chemotherapie
kann unter Umstanden die Strah-

Grenzen. Eine

lentherapie bis nach dem dritten.
Lebensjahr, wenn die Myelinisa-
tion abgeschlossen ist, hinaus-
z6gern.

Das Retinoblastom, der angebo-
rene Tumor des Auges, wurde be-
reits 1597 beschrieben. War dieser
Tumor bis Anfang des 20. Jahr-
hunderts todlich, betrdgt heut-
zutage die Uberlebensrate gegen
95%.
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Die Haufigkeit ist
1:20'000, das
mittlere Alter bei
der Entdeckung
1 Jahr. Die Kin-
der fallen auf,
weil die Pupille
nicht mehr dun-
kel ist, sondern
einen  weissen
Reflex hat. Der
Tumor wird mit
50%iger Wabhr-
scheinlichkeit
weitervererbt. In
sporadischen, al-
so neuentstande-
nen Fallen, sind
in 25% die Keim-
zellen betroffen
und das Risiko fiir die Nachkom-
men somit wieder 50%. Infolge
der anzunehmenden Funktionsein-
schrankung von sogenannten Sup-
pressor-Genen sind Zweittumore
maoglich, typischerweise bosartige
Knochentumore (Osteosarkome)
im Adoleszentenalter, wenn der
Primartumor im Allgemeinen iiber-
lebt ist.

Sacrococcygeale Teratome entste-
hen am Ende der Wirbelsaule aus
omnipotenten Zellen in 1:40'000
Kindern und sind praktisch immer
zum Geburtszeitpunkt vorhanden.
Viele werden auch pranatal diag-
nostiziert. Es sind zum Teil groteske
Raumforderungen, die typischer-
weise aus verschiedenen Gewebe-
anteilen bestehen. Erst die mikro-

\ﬁ

W Abb. 7: Angeborener Himtumor mit ausgepragtem Hydroze-
phalus in der sagittalen Ebene. (Q Tumor, O Hydrozephalus)

skopische Untersuchung kann die
Zellen hinsichtlich Malignitat klas-
sifizieren, sodass eine vollstandige
operative Entfernung notwendig
ist. Je weiter ein solcher Tumor in
das Innere des Beckens reicht,
desto héher ist die Gefahr einer ma-
lignen Entartung (Abb. 8).

Lymphangiome (zystische Hygro-
me) sind haufige Tumore, meist
klein und kaum bemerkt bis zu rie-
sig mit Beeintrachtigung des Aus-
sehens und/oder der Funktion von
Gliedmassen (Abb. 9). Am hau-
figsten sind sie in der Hals- und
Schulterregion, wo sie entspre-
chend auffallen. Sie kénnen jedoch
im Thoraxraum wie auch in der
Bauchhéhle vorkommen. Sie stam-
men von lymphatischem Gewebe
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B Abb. 8: Sacrococcygeales Teratom mit teils zystischem
Tumorgewebe vorwiegend im Beckeninneren

ab und enthalten dementspre-
chend auch Lymphflissigkeit.
Nicht selten werden sie heutzu-
tage bereits pranatal entdeckt. Als
Komplikation kdnnen in grossen
Lasionen Infektionen oder Blutun-
gen auftreten, die zu einer weite-

ren Vergrosserung fiihren.

Wie die Lymphangiome sind Ham-
angiome und vaskuladre (Geféss-)
Malformationen unter Umstanden
grosse, jedoch an sich benigne
Raumforderungen (Abb. 10). Sie
sind bereits bei der Geburt vor-
handen oder entwickeln sich in
den ersten sechs Monaten. Ham-
angiome sind haufiger bei Friihge-
borenen unter 1000 g. Madchen
sind doppelt so haufig wie Knaben
betroffen. '/ aller Neugeborenen
hat ein vaskuldres Muttermal in
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irgendeiner Form. Die meisten sind
klein oder verschwinden mit der
Zeit. Einige Kinder bendtigen je-
doch eine spezifische Therapie in-
folge lebensbedrohlicher Grosse,
deformierendem Wachstum oder
wegen Schmerzen.

Die Unterscheidung in kapilldre’,
,cavernose' oder gemischte Formen
wird heutzutage zugunsten der
Einteilung von Mulliken und Glo-
wacki verlassen: Hdmangiome
werden entweder als proliferativ
oder involutiv klassifiziert. Vas-
kuldre Malformationen sind alle
iibrigen Lésionen von unterschied-
lichem Aspekt, aber ohne Wachs-
tumstendenz.
Angeborene  Malformationen

sind Fehlbildungen von Organen

B Abb. 9: Ausgedehntes kleinzystisches Lymphangiom des rechten
Armes und der Hand mit erheblicher funktioneller Beeintréchtigung

oder Organstrukturen. Sie kdnnen
unter Umstanden bereits pranatal
entdeckt worden sein oder im
Rahmen von Symptomabkldrun-
gen nach der Geburt diagnosti-
ziert werden. Eine vollstandige
Ubersicht sprengt den Rahmen
dieses Artikels, einige Malforma-
tionen seien erwdhnt: Adenoma-
toid-zystische Malformation der
Lunge, Lungensequestration, an-
geborene bronchogene Zysten,
enterogene Zysten, Duplikations-
zysten des Darmes. Auf die pra-
natale Entdeckung von Ovar-
zysten wurde bereits weiter oben
hingewiesen. Intrauterin erwor-
ben sein konnen beispielswei-
se Nebennierenblutungen, die
ebenfalls bereits im Schwanger-
schaftsultraschall entdeckt wer-
den (Abb. 11).
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W Abb. 10: Die verdrdngende Wirkung des Hamangioms ist offensichtlich. Durch die
Abweichung der optischen Achse besteht die Gefahr einer einseitigen Sehschwdche.
In der Kernspintomographie ist das ganze Ausmass des Hamangioms
zu erkennen, welches bis weit in den Augentrichter hinein reicht

Die bilddiagnostische Abklarung
erfolgt im Allgemeinen priméar
durch eine Ultraschalluntersu-
chung. Dadurch kann meist eine
Organzuordnung gemacht und
haufig bereits eine Verdachtsdiag-
nose gestellt werden. Da die Tu-
more meist bereits ausgedehnt
sind, ist durch die Ultraschall-
tomographie unter Umstdnden
keine geniigende Ubersichtlichkeit
zwecks reproduzierbarer Kontrol-
len méglich.

Je nach technischer Ausstattung
des Spitals erfolgt in einem zwei-
ten Schritt entweder eine Compu-
tertomographie oder, wie bei den
gezeigten Beispielen, eine Mag-
netresonanztomographie. Seltener
sind Angiographien nétig. Die
Magnetresonanztomographie hat

2. Jhg., Heft 2/2005

den grossen Vorteil der
Darstellbarkeit in belie-
bigen Ebenen und ei-
nes hohen Weichteil-
kontrastes. Last but not
least ist dazu keine
ionisierende Strahlung
notwendig, was im
Neugeborenenalter
von hdchster Wichtig-
keit ist.

In einem dritten Schritt

erfolgt die  Umge-

Neonatale Tumore

Neonatale Tumore bilden also ei-
ne heterogene Gruppe mit einer
recht konstanten Haufigkeitsver-
teilung. Bedrohlich ist im Allge-
meinen die Grosse dieser Tumore,
obwohl die Prognose (iber alles ge-
sehen recht giinstig ist. Wichtig
ist wegen der generell grossen
Wachstumstendenz eine rasche,
zielgerichtete  bilddiagnostische
Abklarung, um zligig eine Therapie
einleiten zu kdnnen.

W Abb. 11: Prdnatal entdeckte Nebennierenblutung links

bungsabkldrung, d.h.

die Untersuchung der

ibrigen Organe zum Ausschluss
oder Nachweis von Metastasen.
Wie das Beispiel des Neuroblas-
toms aufzeigt, kann es durchaus
mdglich sein, iiber die Metastasen
zum Primartumor zu kommen.

) Dr. med. Peter Waibel
Leitender Arzt
Abteilung Radiologie
Ostschweizer Kinderspital
ClaudiusstraRe 6
CH-9006 ST. GALLEN
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