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* Rhabdomyosarkom



Hirn- und ZNS-Tumoren (26%
Neuroblastom (6%)
Wilms-Tumor (5%)
Non-Hodgkin-Lymphome und Hodgkin-
_Lymphome (8%)

 Rhabdomyosarkom (2%)
« Knochenkrebs (3%)
« Retinoblastom (2%)




Teenagers and
young adults
Children (0-14) (15-24) Adults (25-49) Adults (50-74) Elderly (75+)
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* even before birth.

» Unlike many cancers in adults -childhood
cancers not strongly linked to lifestyle or
environmental risk factors.



e cancer treatments such as chemo and
radiation therapy can cause long-term side

effects

 children —post cancer treatment-careful
follow-up for the rest of their lives .



o werden vor dem Alter von 6 Jahren diagnostiziert
selten angeboren

M=F

Die meisten sind sporadisch

Prasentiert sich als grol3e abdominale Masse

80 % - 90 % werden insgesamt geheillt;

ein kleiner Prozentsatz entwickelt ein zweite Neoplasie






epitheliale Elemente

Anaplasie:

Marker flir eine unglnstige
Histologie
verbunden mit schlechtem

Ansprechen auf die Behandlung

definiert als hyperchromatische,
pleomorphe Kerne

die 3x grol3er sind als benachbarte
Zellen und anormale Mitosezahlen
aufweisen

ephrogenic Zone




Blastem
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Anaplasia



Denys-Drash-Syndrom: gonadale Dysgenesie (mannlicher
Pseudohermaphroditismus), Glomerulosklerose und Wilms-Tumor;
auch intralobare nephrogene Reste; die meisten entwickeln Wilms;
haben WT1 dominante negative Missense-Mutation

Beckwith-Wiedemann-Syndrom: Exophthalmus, Makroglossie und
Gigantismus; aul3erdem Hemihypertrophie, Nierenmarkzysten,
Zytomegalie der Nebennieren und Hypoglykéamie; mit 11p15.5-
Anomalie.



« Selten pranatal (am haufigsten im 3. Trimester) per
Ultraschall diagnostiziert

« Tritt Gberall in Strukturen des sympathoadrenalen
neuroendokrinen Systems auf (am haufigsten in der
Nebenniere (~40%), gefolgt von Binde-/Subkutan-
/Weichgewebe (~20%), Retroperitoneum (~15%),
Mediastinum (~10%))

« Abdominaler Tumor



unreifen Zellen der
Neuralleiste
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Poorly differentiated

Differentiating

chromatin, distinct nucleoli
*No background neuropil
*Need ancillary studies to establish
diagnosis

*Background neuropil present
*< 5% of tumor cells are differentiating
neuroblasts

*Abundant background neuropil

*> 5% of tumor cells are differentiating
neuroblasts

*% of differentiating neuroblasts is more
important criteria than amount of neuropil
*If present, Schwannian stromal
development with mature / maturing
ganglion cells <50% of tumor with a
continuous transition zone to
neuroblastomatous areas






e

Adrenal gland and paraganglia - Neuroblastoma. Neuroblastoma, poorly
differentiated, low power view of diffuse sheets of neuroblasts and

Homer-Wright pseudorosettes (H&E, X100)







Neuroblastom
Genetics —RiIsk factor

N-myc
amplification




Absent  Ganglioneuroma FH
matunng
Microscopic
- Absent neurabiastic
oc
Macroscopically Garghoneuroblastoma, FH
= 90% yeible nodule(s)i Fresem intermixed
(_ Present
e P Gangmgoomtoma,
chwannian nodular, clessic
evelopment FHIUH
GNBn variant (+/- FHIUH
macroscopica
~ 0or<50% = wsible fmU)e;?"S}
Ml Age
_» Undifferentiated Any Any UH
Neuroblastoma
= Poorly difﬂe'?"ﬁa"f-'f’{ Ay S years UH
<4%........<1.5 years FH
“a Differentiatinig A"%> 3 years UH
<4%.....<15years FH
>ggg ........ <1l£ rs UH
<2%........ 5-9 years
>2%.......[1.5-5 years Eﬁ |




Abstammungslinie sich vom
undifferenzierten Mesoderm ableitet

 Embryonale Rhabdomyosarkom (ERMS)
haufigster RMS-Subtyp

 Mehrere unterschiedliche und
prognostische Wachstumsmuster



Jugendalter

« 2.-haeufigster Subtyp- ARMS ( alveolares
Rhabdomyosarkom).

* Beide mit gewissen Grad an myogener
Differenzierung, einschliefdlich MyoD1-
oder Myogenin-Positivitat



* Primartumor oft
schmerzlose
Welichteillmasse 25 - 30%
haben bel der Diagnose
Metastasen,

einschlieldlich
Knochenmark, Knochen,
distale Knoten




e t : q ’q 4): PA Y.
FKHR in 60 - 85% (note:
FKHR 1s now known as
FOXO1)

e 1(1;13)(p36;914): PAX7-
FKHR in 15 - 20%

N-myc amplification is
seen in 50% (more
aggressive cases) (13150

Contributed by Mark R. Wick, M.D.
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* Andere prognostische Variablen:
anaplastische Merkmale, Lage und Grol3e
des Primartumors, Grad der lokalen
Invasion, Anzahl der betroffenen

Lymphknoten und andere Metastasen



* Prognose abhangig von histologischer
Diagnose (z.T. inklusive Immunphanotyp
und molekulare Veranderungen)

* Kinder haben andere Tumorerkrankungen
als Im Erwachsenenalter
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