SOP Meningeome

1. Definition und Basisinformation

Meningeome gehdren zur Gruppe der mesodermalen Hirntumoren, haben ihren Ursprung im
arachnoidalen Deckendothel und machen 15-20% aller Hirntumore im Erwachsenenalter
aus. Die jahrliche Inzidenz betragt bis zu 6 auf 100.000 Einwohner. Sie gehen von den
Hirnh&auten aus und ihre Pathologie ist variabel. Meist handelt es sich um langsam
wachsende, das Hirn verdrangende, selten infiltrierende Tumoren, die oft erst spat entdeckt
werden. Etwa 90% werden dem WHO-Grad | zugeordnet (siehe 3).

2. Diagnostik:
2.1 Symptome:

Die Symptomatik ist vielschichtig und von der Lokalisation abhdngig. Meningeome kénnen
nach innen gegen das Hirn wachsen, hier aufgrund der Kompression zu Reiz- oder
Ausfallserscheinungen filhren (Anfélle, spezifische neurologische Defizite, psychische
Veranderungen, Kopfschmerzen). Bei Keilbeinmeningeomen und parasellaren Tumoren
stehen Hirnnervenlasionen im Vordergrund, eine Hypophyseninsuffizienz sollte
ausgeschlossen werden. Oft stellen Meningeome Zufallsbefunde bei weiterfihrender
Diagnostik anderer Erkrankungen dar.

2.2 Anamnese:

Jeder Verdacht auf einen raumfordernden intrakraniellen Prozess erfordert eine
genaue Erhebung der Anamnese (zeitliche und qualitative Symptomentwicklung,
Anfalls-Charakteristik, Auftreten klinischer Hirndruckzeichen wie Kopfschmerz,
Erbrechen und Bewusstseinsstorung, frihere Tumorerkrankungen oder Hinweise auf
ein aktuelles malignes Geschwulstleiden); vom Patienten selbst zu erfragen oder im
Falle einer Bewusstseinsstérung als fremdanamnestische Exploration der
Angehdrigen.

2.3 Korperliche Untersuchung:

Die korperliche Untersuchung und Erhebung einfacher klinischer Parameter kdnnen
beim Hirntumor-Patienten unter Umstanden weiteren Aufschluss tber die Art der
Tumorerkrankung sowie Uber das Ausmal3 der intrakraniellen Drucksteigerung, d.h.
die Dringlichkeit therapeutischer AkutmalRnahmen liefern: z.B. reduzierter
korperlicher Allgemeinbefund oder Gewichtsverlust bei metastasierendem
Grundleiden, dermatologische Stigmata bei bestimmten, mit intrakraniellen Tumoren
einhergehenden erblichen, neoplastischen Syndromen (Neurofibromatose, tuberdse
Hirnsklerose); RR-Anstieg, Bradykardie und ggf. Atemregulationsstdérungen als
Zeichen der beginnenden intrakraniellen Druckdekompensation.
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Daran schlief3t sich eine Untersuchung der wichtigsten neurologischen Funktionen
an, begrenzt auf die prézise und zielgerichtete Prifung der entscheidenden
Funktionssysteme: Bewultseinslage (Reaktion auf Ansprache, Orientiertheit,
Merkfahigkeit); Hirnnervenfunktionen (Pupillenverhalten, Gesichtsfeld,
Augenmotilitét, mimische Innervation, Schutzreflexe); - Motorik (Gangbild, grobe
Kraft, Tonus); - Sensibilitat; - Reflexstatus (Muskeleigenreflexe,
Pyramidenbahnzeichen); Sprache (spontane Sprachproduktion, Nachsprechen,
Wortverstandnis); - zerebellare Funktionen (Koordination, Augenbewegungen,
Gleichgewicht). In Fallen fortgeschrittener intrakranieller Drucksteigerung und bei
Raumforderungen der hinteren Schadelgrube kann der Nachweis einer Nackensteife
(Meningismus) auf eine vital bedrohliche Einklemmungsgefahr hindeuten und muf3
differentialdiagnostisch gegentber Entziindung oder Blutung in den Liquorraum
abgegrenzt werden.

2.4 Labordiagnostik:
Blut-Laborwerte, BKS; Routine-Labor

Liguoruntersuchungen nur in Ausnahmeféllen und nach vorheriger Bildgebung.

2.5 Radiologische Untersuchungen:

Die MRT ist Methode der Wahl zur weiteren Eingrenzung der Diagnose eines
intrakraniellen Meningeoms. Durchgefuhrt wird eine T1-gewichtete Sequenz, nativ
und nach Gabe von 0,1 - 0,2 mmol eines paramagnetischen Kontrastmittels, etwa
Gadopentetatdimeglumin/kg KG mit einem axialen Scan und einer 2. Ebene: koronar
od. sagittal sowie eine T2-gewichtete Aufnahme, meist mit axialem Scan, fakultativ 2.
Ebene; 4 - 6 mm Schichtabstand; T2*-Sequenz sowie funktionelles MRT im
Bedarfsfall.

Typisch sind die im T2-gewichteten Bild hypo- bis isointense Darstellung und die
stark hyperintense (fir das Meningeom WHO I° homogene) Darstellung im T1-
gewichteten Bild nach Kontrastmittelgabe. Aus der MR-Darstellung kénnen Hinweise
auf die Dignitat des Tumors erhalten werden (KM-Aufnahme regelméalf3ig oder
unregelmafig, und Intensitat und Ausdehnung des peritumoralen Odems). Zur
Artdiagnostik und zur Bestimmung der Ausdehnung ist das durale KM-Enhancement
im Sinne des dural tail von Bedeutung. Durch die MRT hat die zerebrale
Angiographie an Bedeutung verloren und wird jetzt vor allem zur OP-Planung
eingesetzt.

Eine DOTATOC-PET kann unter Studienbedingungen angeboten werden, kann aber
entscheidende Hinweise im Rahmen der Artdiagnostik vor allem bei Verzicht auf
Histologiegewinnung geben und vor allem in der Rezidivsituation nach
Tumorresektion die Zielvolumendefinition zur Strahlentherapie erleichtern.
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2.6 Endoskopische Untersuchungen:

entfallt

2.7 Zusatzdiagnostik:

Rontgen-Thorax; Routine-EKG

2.8 Wichtigste Differentialdiagnosen:

Hirnmetastasen, insbesondere das Mammakarzinom: einerseits besitzen
Meningeome und Mammakarzinom-Metastasen ganz &hnliche Charakteristika in der
Bildgebenden Diagnostik, andererseits trifft man bei Frauen mit Brustkrebs
tberdurchschnittlich haufig auf Meningeome. Weichteil- oder Knochensarkome.

Im Schadeldach: eosinophiles Granulom, fibrése Dysplasie und andere primare
Knochenprozesse benigner oder maligner Natur.

3. Stadieneinteilung:

Als in der Praxis bewéhrte Meningeomeinteilung, die sowohl der histologischen
Typenvielfalt als auch der klinisch orientierten Gradierung gerecht wird, schlagt die
WHO-KIlassifikation folgende Unterteilung vor:

WHO I[°:
Meningotheliales Meningeom, Fibroblastisches Meningeom, transitionales
Meningeom, Psammomatoéses Meningeom, Angiomatdses Meningeom,
Mikrozystisches Meningeom, Sekretorisches Meningeom,
Lymphoplasmazellreiches Meningeom, Metaplastisches Meningeom

WHO II°:
Klarzelliges Meningeom, Chordoides Meningeom, Atypisches Meningeom

WHO IlI°:
Papillares Meningeom, Rhabdoides Meningeom, Anaplastisches Meningeom

Merkmale zur Identifikation WHO I1°:
Erhdhte mitotische Aktivitat (4 Mitosen/10 HPF), oder und/oder 3 der 5 folgenden
Merkmale:

erhohte Zelldichte

kleinzelliger Anteil mit erhdhter Kern-Plasma-Relation

prominente Nukleolen

Architekturverlust oder flachenhaftes Wachstumsmuster

spontane kleinherdige oder geographische Nekrosen
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Merkmale zur Identifikation WHO I11°:

Sehr hoher Mitoseindex (20 Mitosen/10 HPF) markante Malignitatszeichen, welche
die Atypien des Meningeoms Grad Il weit Ubertreffen, d. h. sarkom-, karzinom- oder
melanoméhnliche Zytologie.

4. Therapie:

4.1 Chirurgische Therapie:

Die mikrochirurgische Resektion ist die Methode der Wahl, sofern diese mit
vertretbarem Risiko durchfuhrbar ist. Bei Konvexitatsmeningeomen kann in der
uberwiegenden Mehrheit der Félle eine komplette Resektion erreicht werden. Hierbei
ist eine makroskopisch vollstandiger Resektion unter Einschlufd der duralen
Anhaftungsstelle und ggf. des verdnderten Knochens anzustreben. Bei
Schédelbasisinfiltration, vor allem bei Einwachsen in den Sinus cavernosus kann die
Resektabilitdt eingeschrankt sein. Bei makroskopisch verbliebenem Tumorrest liegt
das progressionsfreie 10-Jahres-Uberleben zwischen 55% und 18% (1,2,3).
Dennoch kann u.U. auf eine radikale Tumorresektion zugunsten einer spateren
Strahlentherapie verzichtet werden, wenn eine komplette Resektion nur durch
Inkaufnahme neurologischer Defizite zu erreichen ist. Die Operation ist vor allem
dann zu erwagen, wenn beim Vorliegen einer neurologischen Symptomatik eine
Dekompression erreicht werden kann.

4.2 Chemotherapie:

Gesicherte Daten Uber eine wirksame Chemotherapie liegen zurzeit nicht vor.
Einzelne Beobachtungen sprechen fir eine Wirksamkeit von Hydroxyurea mit einer
Stabilisierung der Meningeomprogression (11).

4.3 Strahlentherapie:

Eine Radiochirurgie als Alternative zur mikrochirurgischen Resektion kann bis zu
einer maximalen Grof3e von 3 cm im Durchmesser empfohlen werden. Bei grof3eren
Schadelbasismeningeomen steigt das Risiko fur Spatkomplikationen drastisch an (4,
5). Von entscheidender Bedeutung ist der Abstand des Tumors von der Sehbahn.
Dieser sollte bei einer radiochirurgischen Mal3hahme mehr als 2 mm betragen (6).

Mit einer stereotaktisch geflhrten fraktionierten Konformationsstrahlentherapie kann
bei einer Gesamtdosis von 55 — 59 Gy in konventioneller Fraktionierung eine sichere
lokale Kontrolle bei gleichzeitig geringem Komplikationsrisiko erzielt werden (7). Das
progressionsfreie Uberleben ist bei Tumoren bis 3cm Durchmesser vergleichbar mit
der vollstandigen Resektion. Sie ist immer dann zu erwagen, wenn aufgrund von
Begleiterkrankungen ein erhohtes Operationsrisiko besteht oder aufgrund der
Tumorausdehnung eine vollstandige Tumorresektion mit vertretbarem Risiko nicht zu
erreichen ist. In der Regel kann bei radiologisch eindeutigem Bild eines Meningeoms
WHO I° auf einen invasiven Eingriff zur Materialgewinnung verzichtet werden, wenn
die Symptomatik des Patienten keine akute Dekompression erforderlich macht.
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Das Vorgehen nach Teilresektion eines Meningioms WHO I° ist im Einzelfall vom
Wachstumsverhalten vor der Operation abhéngig. Ist dieses nicht bekannt oder hat
das Meningeom in der Vergangenheit nur langsam an Gr63e zugenommen, kann in
vielen Féllen eine abwartende Haltung eingenommen werden. Erst wenn im weiteren
Krankheitsverlauf eine Grol3enzunahme nachzuweisen ist, sollte eine Therapie
durchgefuhrt werden. Hierbei kann, sofern keine tumorbedingten Symptome
vorliegen, die stereotaktisch fraktionierte Strahlentherapie bevorzugt zum Einsatz
kommen, da die histopathologische Einordnung des Tumors bereits erfolgt und eine
sekundare Malignisierung selten ist.

4.4 Supportive Behandlungen bei Meningeomen Grad 11° und IlI°

Bei hohergradigen Meningeomen ist im Allgemeinen eine moglichst vollstandige
Operation anzustreben und auch bei makroskopisch kompletter Resektion eine
adjuvante Strahlentherapie durchzufthren. Hiermit kann die krankheitsfreie 5-Jahres-
Uberlebensrate nach kompletter Tumorresektion von 28% auf 57% gesteigert werden
(8). Nach inkompletter Resektion und postoperativer Bestrahlung oder als primére
Radiatio bleiben die lokalen Kontrollraten mit einer Photonenbestrahlung
unbefriedigend (9). Es sind bei Meningeomen WHO III° Bestrahlungsdosen von
deutlich mehr als 60 Gy erforderlich, die aufgrund der Lage des Tumors zu
Risikostrukturen auch mit einer hochkonformalen Technik nur unter hohem
Komplikationsrisiko zu applizieren sind. In diesen Situationen hat eine
Strahlentherapie mit geladenen Teilchen Vorteile (10).

4.5 Zusatztherapien:

Wahrend fast 70% der Meningeome den Progesteron-Rezeptor exprimieren, ist der
Ostrogen-Rezeptor nur in 31% der Falle nachweisbar. Die Verwendung des
Progesteron-Antagonisten Mifepristone ist in kleineren Fallzahlen untersucht worden,
die Ergebnisse sind widerspruchlich.
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4.6 Flow-Chart-Therapie:

Symptome? |p| ja [p| Radikale Tu-Resektion (falls mdglich), sonst Dekompression | *
v v
nein p| radiologisch WHO I°? | pJ nein |p| PE oder Biopsie |— p *
v
ja tpl Wachstum? [ nein || MRT 1x/Jahr oder bei Symptomen
= L»
ja unkl MRT nach 4-6 Monaten
v

FSRT, RS oder OP unter Abwagung der spezifischen Risiken

|
* L | Histologisch WHO I° || subtotal

L » total | Kkeine weitere Therapie

Histologisch WHO

/e —»| total | FSRT (keine RS)

L p{ subtotal | dosiseskalierte Radiotherapie (z.B. Protonen)

Zeichenerklarungen: fraktionierte stereotaktische Radiotherapie (FSRT); Radiochirurgie (RS);

5. Verlaufskontrolle und Remission:

5.1 Kontrolluntersuchungen:

Neurologische Untersuchung, bei Nahe zur Sehbahn: Gesichtsfeldmessung, bei Nahe zur
Hypophyse (bei Mitbestrahlung der Hypophyse zwingend) laborchemische Kontrolle der
hypophysaren Achse (TSH, ACTH, FSH/LH, GH). Bei fehlenden klinischen Hinweisen einer
Insuffizienz sind Basalwerte ausreichend.

Zur Bildgebung ist eine MRT durchzufiihren. Folgende Intervalle haben sich bewahrt:

Bei Meningeom I° mit Komplettresektion: jahrliche Untersuchungen, nach 3 Jahren ohne
Progress keine weiteren Kontrollen.

Bei Meningeom I° ohne Komplettresektion: halbjahrliche Untersuchungen, nach 3 Jahren
ohne Progress jahrliche Kontrollen.

Bei Meningeom II° mit Komplettresektion: alle 6 Monate, nach 2 Jahren alle 12 Monate, nach
5 Jahren ohne Progress keine weiteren Kontrollen

Bei Meningeom II° Mit Tumorrest und Meningeom IlI°: alle 3 Monate, nach 3 Jahren ohne
Progress alle 6 Monate

5.1 Rezidivsituation:
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Die Rezidivtherapie ist vom primaren Vorgehen abhéangig. Nach alleiniger Resektion kann,
sofern keine tumorbedingten Symptome vorliegen, die stereotaktisch fraktionierte
Strahlentherapie bevorzugt zum Einsatz kommen, da die histopathologische Einordnung des
Tumors bereits erfolgt und eine sekundére Malignisierung selten ist. Im Einzelfall kann auch
nach Strahlenbehandlung abhangig von der Lage des Rezidivs zum ehemaligen
Bestrahlungsvolumen eine erneute Bestrahlung sinnvoll sein. Im Einzelfall muss das fir den
Patienten optimale Vorgehen zwischen Operateur und Strahlentherapeut abgestimmt
werden.

6. Zusatzinformationen und nitzliche Links:

http://leitlinien.net/
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