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EinfUhrung

Wenn Sie in der Vergangenheit wegen eines Chordoms
behandelt wurden und jetzt erfahren haben, dass der Tumor
wieder wdchst, haben Sie wahrscheinlich einige Fragen. Diese
BroschUre soll dazu beitragen, diese Fragen zu beantworten,
damit Sie informierte Entscheidungen zur Behandlung treffen
konnen und die bestmogliche Versorgung erhalten.

Die Behandlungsempfehlungen in dieser BroschUre wurden von der globalen
Konsensusgruppe zu Chordomen entwickelt, einer fachUbergreifenden,
internationalen Gruppe von Uber 60 Arzten, die auf die Behandlung von Chordom-
Patienten spezialisiert sind. Die Chordoma Foundation und die Europdische
Gesellschaft fUr medizinische Onkologie haben diese Gruppe gegrindet, um
evidenzbasierte (auf wissenschaftliche Belege gestUtzte) Empfehlungen fur die

Behandlung von Chordomen festzulegen.

Die Konsensusgruppe traf sich erstmalig im Dezember 2013 und entwickelte
Leitlinien fur Arzte zur Diagnose und Behandlung primdrer sowie fortgeschrittener
und metastatischer Chordome. Die Chordoma Foundation stellte Patienten und
Betreuern diese Empfehlungen in unserer Broschire Expertenempfehlungen fur die
Diagnose und Behandlung von Chordomen zur Verfigung. Diese Broschire kann unter

chordoma.org/educational-materials eingesehen und heruntergeladen werden.

Die Konsensusgruppe kam erneut im November 2015 zusammen, um ausfuhrliche
Empfehlungen fur die Behandlung von lokal und regional wiederkehrenden
Chordomen zu entwickeln. Dabei handelt es sich um ein komplexes Thema,

das grindliche Beratungen und eine sorgfdltige Analyse der vorhandenen
wissenschaftlichen Belege erforderte. Die entwickelten Leitlinien wurden im Juni
2017 als frei zugdnglicher Artikel in der hochrangigen medizinischen Fachzeitschrift
Annals of Oncology veroffentlicht. Der vollstdndige Artikel kann unter chordoma.
org/recurrence-guidelines nachgelesen werden. Im Rahmen unserer Verpflichtung,
Patienten und Betreuern bestinformierte Behandlungsentscheidungen zu
ermaoglichen, stellen wir lhnen jetzt in dieser Broschire die Leitlinien fur

wiederkehrende Chordome zur Verfigung.



Gebrauch dieser BroschUre

Die folgenden Seiten sind eine sinngetreuve Zusammenfassung der Informationen und
Empfehlungen des Artikels in der Zeitschrift Annals of Oncology. Bitte beachten Sie

die folgenden Hinweise fur das Lesen der Broschire:

1. Wir empfehlen Ihnen, mit dem Abschnitt ,\Wissenswertes zu wiederkehrenden

Chordomen" zu beginnen. Dort finden Sie wichtige Hintergrundinformationen.

2. In den Flussdiagrammen der Broschire werden die Informationen aus jedem
Abschnitt zusammengefasst und die Schritte angezeigt, mit denen Sie
und lhre Behandler feststellen kénnen, ob bei Ihnen ein Rezidiv vorliegt und
welche Behandlungsoptionen lhnen zur Verfigung stehen. Bitte lesen Sie alle

Informationen sorgfdltig durch und sprechen Sie dariiber mit Ihren Arzten.

3. Am Ende der Broschire finden Sie einen Abschnitt, in dem die umfassende
palliative und unterstitzende Versorgung beschrieben wird. Bei dieser speziellen
Versorgung geht es um die Therapie von Schmerzen und anderen Symptomen,
um Ihnen trotz der Chordom-Erkrankung ein gutes Leben und Wohlbefinden zu
ermaoglichen. Palliative Versorgung ist wichtig und kann allen Chordom-Patienten
wdhrend der Diagnose und Behandlung sowie nach dem Ende der Behandlung von

Nutzen sein.

4. Textstellen, die mit dem Logo der Chordoma Foundation ® versehen sind,
enthalten zusatzliche Informationen, Erlduterungen und Tipps von der Chordoma
Foundation, um Ihnen das Verstdndnis und Befolgen der Expertenempfehlungen

zu erleichtern.

5. Begriffe in fettgedruckter blauver Schrift sind im Glossar enthalten (S. 32). Die

Chordoma Foundation hat das Glossar als Ergdnzung zur Veroffentlichung

zusammengestellt.

Falls Sie beim Durchlesen dieser
Broschire Fragen haben, wenden

Sie sich bitte unter
chordoma.org/request-help

oder der Telefonnummer (888) 502-6109
an einen Patientenberater

der Chordoma Foundation.



Wissenswertes zu
wiederkehrenden Chordomen

Mehr als die Halfte aller Chordome wdchst nach der ersten
Behandlung nach. Das wird als Rezidiv bezeichnet. Nicht
selten tritt ein Rezidiv bei Chordom-Patienten mehrere
Jahre nach der ersten Behandlung auf. Viele Patienten
haben im Laufe der Zeit mehr als ein Rezidiv.

Wenn der Tumor an derselben Stelle wie der urspringliche Tumor nachwdéchst, wird
er als lokales Rezidiv bezeichnet. Wenn er in der Ndhe des urspringlichen Tumors
nachwdchst, wird er als regionales Rezidiv bezeichnet. Ein regionales Rezidiv entsteht
infolge einer Tumorausbreitung in Bereiche in unmittelbarer Nachbarschaft zum
urspringlichen Tumor, etwa benachbarte Knochen oder Muskeln. Eine Ausbreitung
von Tumoren von der Stelle des urspringlichen Tumors in andere Kérperbereiche

bezeichnet man als Metastasierung oder metastatische Erkrankung.

Das erneute Auftreten eines Chordoms kann man nicht mit Sicherheit ausschlieBen,
da das Risiko fur ein Rezidiv von mehreren Faktoren beeinflusst wird. Dazu gehoren die
GroéfBe des urspriunglichen Tumors, die Tumormenge, die wdhrend der ersten Operation
entfernt wurde, Ihr Alter und die Art lhrer ersten Operation und/oder Bestrahlung.

Wiederkehrende Chordome sind schwer zu kontrollieren und selten heilbar. Unter
bestimmten Umstdnden konnte ein wiederkehrendes Chordom mit einer geeigneten
Behandlung jedoch auch geheilt werden. Aber selbst bei einem nicht heilbaren
Rezidiv gibt es Behandlungsoptionen, die Ihnen eine Lebensverldngerung mit guter
Lebensqualitat bieten. Zu wissen, wann eine Heilung méglich ist und wann nicht (wie
spdter in dieser Broschire noch erldutert), ist Voraussetzung fur die Entscheidung,
was das beste Vorgehen bei einem Rezidiv ist. Mit diesem Wissen kdnnen Sie und lhre
behandelnden Arzte einen Behandlungsplan mit dem bestmaglichen Therapieerfolg
durchfUhren und zugleich Behandlungen vermeiden, die mit unnotigen oder

unvertretbaren Risiken verbunden sind.



Das richtige
Arzteteam finden

Die Auswahl des Arzteteams ist ein entscheidender
erster Schritt bei der Bekdmpfung eines Rezidivs.
Es hangt von lhrer besonderen Situation ab ob die
Klinik, in der Sie ursprunglich behandelt wurden, fur
die Diagnose und Behandlung eines Rezidivs am

besten geeignet ist.

Wichtig ist, dass die Beurteilung und Behandlung
durch ein fachUbergreifendes Team von
Spezialisten mit umfangreicher Erfahrung in der
Behandlung von Chordomen erfolgt. Teams mit
dieser Erfahrung finden sich normalerweise nur in
groBeren Krankenhdusern, die manchmal auch als
Referenzzentrum bezeichnet werden und in denen

sehr viele Patienten behandelt werden.

Laut Empfehlungen von Experten sollte |hr

Behandlungsteam folgende Spezialisten mit

Im Arzteverzeichnis der

Erfahrung in der Diagnose und Behandlung von Chordoma Foundation

Chordomen umfassen: kénnen Sie weltweit

Pathologe/Pathologin Fachdrzte mit Erfahrung
_ _ » in der Behandlung von
Radiologe/Radiologin Chordomen finden. Das
Radioonkologe/Radioonkologin Arzteverzeichnis kénnen Sie
Chirurg/in unter chordoma.org/doctor-
directory aufrufen. Unter
Medizinische/r Onkologe/Onkologin chordoma.org/request-help
Palliativmediziner/in oder der Telefonnummer
(888) 502-6109 kénnen Sie
auBerdem UnterstUtzung
durch einen Patientenberater
der Chordoma Foundation

erhalten.®



Diagnose eines Rezidivs

In manchen Fdllen sind eine Verschlechterung oder neue
Symptome das erste Anzeichen eines Rezidivs. In anderen Fdllen
wird ein neues Tumorwachstum bei Routine-Nachkontrollen

mit bildgebenden Verfahren festgestellt. In beiden Situationen
mUssen weitere Untersuchungen durchgefuhrt werden, um das
Geschehen besser beurteilen zu kénnen.

Bildgebende Verfahren

Ihre Arzte missen bildgebende Untersuchungen veranlassen, um feststellen zu konnen,
ob das Chordom nachgewachsen ist. Falls das der Fall ist, liefern die bildgebenden
Verfahren mehr Informationen zum neuen Tumorwachstum, zum Beispiel zur GréBe
und genauen Lage des Tumors.

Die erste bildgebende Untersuchung sollte eine Magnetresonanztomographie
(MRT) sein. Das MRT sollte mit einem Kontrastmittel durchgefUhrt werden.
Kontrastmittel sind spezielle FlUssigkeiten, die in eine Vene gespritzt werden und die
Darstellung von Organen und Geweben auf MRT-Aufnahmen verbessern. Auch eine
Computertomographie (CT) kann veranlasst werden.

Biopsie

Wenn lhre Arzte anhand der bildgebenden Untersuchungen nicht feststellen kénnen,
ob der Tumor nachgewachsen ist, kann eine Biopsie empfohlen werden, falls diese
ohne Risiko moéglich ist. Eine Biopsie kann auch durchgefihrt werden, wenn Ihr Tumor
ungewshnlich schnell wéchst oder lhre Arzte vermuten, dass es sich maglicherweise
nicht um ein Chordom, sondern um einen neuen Krebstyp handelt. Im Allgemeinen
wird eine Stanzbiopsie empfohlen, die von Arzten mit Erfahrung mit Chordomen
durchgefUhrt werden sollte. Die Gewebeprobe sollte von einem Pathologen mit
Erfahrung bei der Diagnose von Chordomen untersucht werden.

Sollte Ihr Tumor schnell wachsen, muss die Gewebeprobe analysiert werden, um
festzustellen, ob es sich um einen schlecht differenzierten oder dedifferenzierten Tumor
handelt, der jeweils einen anderen Behandlungsansatz erfordern kann. Bei schlecht
differenzierten Chordomen wird h&ufig das Protein INI-1 nicht mehr produziert. Das ist
manchmal auch bei dedifferenzierten und konventionellen Chordomen der Fall. Das
Fehlen des Proteins INI-1 kann durch einen einfachen Test festgestellt werden, der von
einem Pathologen an einer Tumor-Gewebeprobe durchgefUhrt wird.

Wenn |hre Arzte sich nicht sicher sind, ob I|hr Tumor nachgewachsen ist und wenn Sie
keine Symptome haben, kann man auch abwarten und die bildgebende Untersuchung
nach einer Beobachtungsphase wiederholen, anstatt eine Biopsie durchzufUhren.



Verdacht auf
ein Rezidiv

-

Bildgebung zeigt Tumor wéchst Bildgebung ist Kein Tumorwachstum
Tumorwachstum schnell nicht eindeutig in Bildgebung zu sehen
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Behandlungsoptionen
ermitteln

Mehrere Faktoren haben einen Einfluss darauf, welche
Behandlungsoptionen Ihnen zur Verfiugung stehen.

Jeder Fall ist einmalig und muss einzeln beurteilt
werden. Bei der Entscheidung fUr eine Behandlung
mUssen Nebenwirkungen, Lebensqualitdt und der zu
erwartende Erfolg der Behandlung abgewogen werden.
So kann gewadhrleistet werden, dass Sie die bestmaogliche
Tumor-Behandlung mit so wenig Beeintrdchtigung lhrer
Lebensqualitat wie moglich bekommen.

Heilbehandlungen oder Behandlungen
zur Verlangsamung des Tumorwachstums

Bei einem bestdtigten Rezidiv mUssen Ihre Arzte eine vollstédndige Beurteilung
durchfUhren, um lhre Optionen fur die Behandlung besser bestimmen und das Ziel
dieser Behandlungen festlegen zu kénnen, némlich ob die Krankheit geheilt oder
das Tumorwachstum nur so lange wie moglich aufgehalten werden kann. FUr diese

Feststellungen miUssen mehrere Faktoren bericksichtigt werden, darunter:
wo der Tumor nachgewachsen ist
welche Behandlungen Sie friher bereits erhalten haben
welche Nebenwirkungen der Behandlung auftreten kénnten
welche Risiken fUr Sie vertretbar wdren
Auch Faktoren wie lhr Alter, andere gesundheitliche Probleme und |Ihre Fahigkeit zur

Selbstversorgung und Alltagsbewdltigung missen mit lhren behandelnden Arzten

besprochen werden.

Eine Heilung, d. h. eine dauerhafte Kontrolle des Tumors, ist bei wiederkehrenden
Chordomen nur in seltenen Fallen moglich. Wichtig ist aber, das Potenzial fUr eine

mogliche Heilung zu erkennen und dieses Wissen fUr Behandlungsentscheidungen zu



nutzen. Es muss klar sein, ob das Ziel der Behandlung die Heilung der Krankheit (auch

als kurativer Ansatz bezeichnet) oder die Verlangsamung des Tumorwachstums fur so

lange wie mdglich ist. Die beiden wichtigsten Faktoren bei dieser Entscheidung sind:

1. die Ausdehnung des Rezidivs
2. die Moglichkeit oder Unmoglichkeit einer hochdosierten Bestrahlung.

Wichtige Gesichtspunkte

Unabhdngig von der Lage des Tumors sollte die Entscheidung, ob nur operiert,
operiert und bestrahlt oder nur bestrahlt wird, zusammen mit |hren behandelnden
Arzten und unter Beriicksichtigung lhrer individuellen Situation getroffen werden.
Zurzeit gibt es keine veroffentlichten Daten, aufgrund derer das gleiche Vorgehen
bei allen Patienten zu empfehlen ware.

Wenn Sie friher schon eine hochdosierte Bestrahlung in der Ndhe lhres jetzigen
Rezidivs erhalten haben, missen lhre Arzte bei der Planung einer Operation
besonders sorgsam vorgehen, da es in diesem Falle ein héheres Risiko for
Komplikationen und Probleme mit der Wundheilung von bestrahltem Gewebe gibt.

Die Behandlung eines wiederkehrenden Chordoms kann zu schweren Nebenwirkungen
fUhren. Mogliche Risiken und der Nutzen aller Behandlungsoptionen mussen daher mit
lhren behandelnden Arzten sorgféltig abgewogen und besprochen werden, und auch
mogliche Auswirkungen der Behandlung auf |hren allgemeinen Gesundheitszustand
und lhre Lebensqualitdt mUssen bertcksichtigt werden.



AUSDEHNUNG DES REZIDIVS

Damit Ihre Arzte die genaue Lage und Ausdehnung des Tumorrezidivs ermitteln kénnen,
missen umfangreichere bildgebende Untersuchungen durchgefthrt werden. Mit einem
Ganzkoérper-CT sowie einem MRT der ganzen Wirbelsdule kann festgestellt werden,

ob der Tumor sich ausgebreitet hat. Ihre Arzte sollten auBerdem lhre neuen MRT- und
CT-Aufnahmen mit den Aufnahmen nach Ihren friheren Behandlungen vergleichen. So
kann besser ermittelt werden, bei welchem Anteil der beobachteten Verdnderungen in
den neuen Aufnahmen es sich um ein Rezidiv handelt und bei welchem Anteil es sich um

Behandlungsfolgen (Verdnderungen in Folge einer Behandlung) handelt.

Die Ergebnisse dieser bildgebenden Untersuchungen vor der Behandlung geben lhren
Arzten Aufschluss Uber die Art des Rezidivs bzw. der Erkrankung:

ein isoliertes Rezidiv, d. h. ein einzelner Tumor an oder in der Nahe der

urspriunglichen Tumorstelle

ein multifokales Rezidiv, d. h. mehrere Tumoren an oder in der Nahe der

ursprunglichen Tumorstelle

eine metastatische Erkrankung, d. h. ein oder mehrere Tumoren in anderen

Kérperbereichen, zusatzlich zum Tumorrezidiv.

Ein isoliertes Rezidiv kann unter bestimmten Umstdnden heilbar sein. In diesem Falle
sollten zuerst hochdosierte Bestrahlung und eine Operation in Betracht gezogen

werden, um lhnen die bestmaoglichen Heilungschancen zu geben.

Eine Heilung multifokaler Rezidive ist zurzeit sehr unwahrscheinlich. Ein Heilmittel

fUr metastatische Erkrankungen ist noch nicht bekannt. Es gibt aber mehrere
Behandlungsoptionen, um das Tumorwachstum zu kontrollieren und vorlgufig
aufzuhalten sowie die Symptome zu lindern. Dazu gehdren die zytoreduktive Chirurgie,
niedrig dosierte Bestrahlung einschlie3lich stereotaktischer Strahlentherapie (SBRT)
und stereotaktischer Radiochirurgie (SRS), ablativer Therapie und medikament&ser
Therapie (siehe ,Optionen zur Verlangsamung des Tumorwachstums" ab S. 24). In
vielen Fdllen kann die Krankheit mit diesen Therapien mehrere Jahre lang kontrolliert

werden und die Patienten konnen wahrenddessen ihre Lebensqualitdt erhalten.

Wenn der Tumor offenbar nicht wdchst und Sie keine Symptome haben, kénnten
Ihre Arzte eine Beobachtungsphase und anschlieBende weitere bildgebende
Untersuchungen empfehlen, um die erforderliche Behandlung zu ermitteln.



Bestdtigtes
Rezidiv

MRT der ganzen
Wirbelsgule und

Mehrere Tumorknoten im Bereich
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MOGLICHKEIT HOCHDOSIERTER BESTRAHLUNG

Patienten mit isolierten Rezidiven erhalten durch eine hochdosierte Bestrahlung
mit oder ohne Operation die beste Chance auf Heilung oder langfristige Kontrolle
der Krankheit. Erforderlich ist eine Dosis von mindestens 74 GyE auf den gesamten
Tumor. Deshalb missen Arzte bei einem isolierten Rezidiv als Erstes ermitteln, ob

diese Strahlungsmenge gefahrlos verabreicht werden kann.

Es gibt eine Obergrenze fir die Strahlungsmenge, die gesunde Gewebe wie Knochen,

Nerven und Arterien im Laufe des ganzen Lebens unbeschadet aufnehmen kénnen.
Wenn Sie noch nie eine Bestrahlung hatten, kénnen Sie sehr wahrscheinlich eine

hochdosierte Strahlentherapie gegen neues Tumorwachstum erhalten.

Wenn Sie schon einmal eine Bestrahlung hatten und sich das Rezidiv an einer
bestrahlten Stelle befindet, ist eine erneute hochdosierte Bestrahlung fur Sie

wahrscheinlich nicht gefahrlos maoglich.

Palliative und unterstitzende Versorgung

Palliative Versorgung wird auch als unterstitzende Versorgung bezeichnet. Sie kann

die Lebensqualitat und das Wohlbefinden von Patienten mit schweren Erkrankungen
durch die Vorbeugung und Behandlung von Krankheitssymptomen oder Nebenwirkungen
der Behandlung verbessern. Palliative Versorgung wird oft mit Hospizbetreuung

oder Sterbebegleitung verwechselt, dabei handelt es sich aber um unterschiedliche
Konzepte. Hospizbetreuung ist eine Form der Palliativversorgung, die sich auf die letzte
Lebensphase richtet (im Allgemeinen fur Patienten mit einer Lebenserwartung unter
sechs Monaten), wdhrend andere Formen der Palliativversorgung Patienten in jedem
Stadium einer lebensbedrohlichen oder chronischen Erkrankung zugute kommmen kénnen.

Chordom-Experten empfehlen die Integration einer palliativen Versorgung in den
Behandlungsplan von Chordom-Patienten ab dem Zeitpunkt der Diagnosestellung,
fur alle Behandlungsphasen sowie fur die Zeit nach dem Abschluss der Behandlung.
Unabhdngig von der Art der Behandlung lhres Rezidivs kann eine palliative Versorgung
helfen, Schmerzen zu lindern sowie Einschrankungen der Beweglichkeit und der
Korperfunktionen, die geistige und seelische Gesundheit, die Erndhrung und viele
andere Aspekte zu verbessern und Ihnen so trotz der Chordom-Erkrankung ein

gutes Leben zu ermoglichen. Mehr Informationen dazu finden Sie im Abschnitt
.Umfassende palliative und unterstitzende Versorgung” auf S. 28. ©



Wenn sich das Rezidiv jedoch auBerhalb oder im
Randbereich der zuvor bestrahlten Stelle befindet,
kommt eine weitere hochdosierte Bestrahlung
womoglich in Frage. Jeder Fall ist einmalig und
Ihre froheren Bestrahlungspldne sollten daher
von einem Radioonkologen mit Erfahrung in der
Behandlung von Chordomen in Hinblick auf das

aktuelle Tumorwachstum Uberprift werden.

Die Behandlungsempfehlungen fir isolierte
Rezidive unterscheiden sich je nach Lage des
Tumors. In den ndchsten Abschnitten werden die
Grundlagen der Empfehlungen fir jeden Tumorort
ausfiUhrlicher behandelt.

Bei Patienten mit multifokalen Rezidiven oder
metastatischer Erkrankung, oder wenn die
Bestrahlung nicht mit einer Dosis von mindestens

74 GyE verabreicht werden kann, ist eine Kontrolle
des Tumorwachstums oder eine Symptomlinderung
unter Umstdnden durch eine niedrigere Strahlendosis
dennoch maglich. Eine Heilung kann dadurch

aber nicht erreicht werden (siehe ,Optionen zur

Verlangsamung des Tumorwachstums” ab S. 24).

ERFORDERLICHE UNTERSUCHUNGEN
VOR DER BEHANDLUNG

Unabhdngig von der Ausdehnung lhres Rezidivs
sollten lhre Arzte in Vorbereitung der Behandlung
eine vollstandige korperliche und neurologische
Untersuchung durchfuhren. Dazu gehort die
Klarung, welche Symptome Sie haben und wie
schnell sich diese verschlechtern. Bei der Beurteilung
der Schmerzstdrke sollten Ihre Arzte vermerken,
welche Schmerzen mit frOheren Behandlungen im
Zusammenhang stehen und welche Schmerzen durch
das neue Tumorwachstum verursacht werden. Bei
einem Schddelbasis-Chordom muss mdoglicherweise
auch das Sehvermogen, Horvermogen und die
Funktion des Hormonsystems beurteilt werden.
Durch diese Untersuchungen kénnen lhre Arzte die
Auswirkungen des neuen Tumorwachstums besser
ermitteln und diese Informationen dann bei der
Behandlungsplanung berUcksichtigen.

?\/)\

Woussten Sie schon?

Wadhrend einer Operation
entferntes Tumorgewebe ist fur
die Forschung von entscheidender
Bedeutung, denn damit kénnen
neue Maoglichkeiten fur die
Behandlung von Chordomen
gefunden werden. Patienten,
die in den USA operiert wurden,
kénnen diese Forschung durch
eine Tumorgewebe-Spende an
die Chordoma Foundation Bank

unterstutzen.

Mehr erfahren Sie unter chordoma.
org/tumor- donation. \Wenn Sie
diese Forschung unterstiUtzen
mochten, wahlen Sie bitte vor lhrer
Operation die Telefonnummer (877)
230-0164 oder schreiben Sie an:
tumordonation@chordoma.org.®



Behandlung isolierter Rezidive
an der Schadelbasis

Wie im vorherigen Abschnitt besprochen, sollten |hre Arzte zuerst entscheiden, ob Sie
eine hochdosierte Strahlentherapie erhalten kénnen, und zwar anhand lhrer froheren
Bestrahlungen. Damit diese Entscheidung getroffen werden kann, sollten lhre friheren
Bestrahlungspldne von einem Radioonkologen mit Erfahrung in der Behandlung von

Schadelbasis-Chordomen in Hinblick auf das aktuelle Tumorwachstum untersucht werden.

Wenn |hre Arzte zu dem Schluss kommen, dass Sie hochdosierte Bestrahlung

erhalten kénnen, sollte auch eine Operation erwogen werden, um die Wirksamkeit der
Bestrahlung maoglichst zu verbessern. Ist eine Operation nicht moglich, kann auch die
hochdosierte Bestrahlung allein in Betracht kommen. Es gibt sehr wenige Daten zum
Vergleich der Wirksamkeit einer Operation mit anschlieBender Bestrahlung und einer
Bestrahlung allein bei wiederkehrenden Schadelbasis-Tumoren. Diese Optionen sollten

mit lhren Arzten ausfihrlich besprochen werden.

Wenn |hre Arzte entscheiden, dass Sie keine hochdosierte Bestrahlung erhalten
kénnen und Ihr Tumor wdchst oder Sie Symptome haben, sollten andere
Behandlungsoptionen wie die zytoreduktive Chirurgie, niedrig dosierte Bestrahlung
oder medikamentose Therapie erwogen werden. Mehr Informationen zu diesen

Optionen finden Sie ab S. 24 in dieser Broschure.

Eine umfassende palliative und unterstitzende Versorgung sollte Teil Ihres
Behandlungsplans sein, damit mégliche Nebenwirkungen oder andere
Beeintrdchtigungen der Lebensqualitat gelindert und Sie sowie lhre Familie
unterstitzt werden kénnen. Mehr Informationen zu palliativer und unterstitzender

Versorgung finden Sie auf S. 28.

Wenn lhr Tumor nur langsam wdchst und Sie keine Symptome haben, kénnen |hre

Arzte vor der weiteren Behandlung eine Beobachtungsphase empfehlen.

Ziele einer Operation bei isolierten Rezidiven an der
Schddelbasis

Das Ziel einer Operation bei wiederkehrenden Tumoren an der Schdadelbasis ist
grundsdatzlich eine vollstandige Entfernung des Tumors. Allerdings ist das bei
wiederkehrenden Tumoren an der Schadelbasis oft nicht moglich. In diesen Fallen
kann zytoreduktive Chirurgie in Frage kommen. Mehr Informationen zu zytoreduktiver
Chirurgie finden Sie auf S. 24.
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Behandlung isolierter
Rezidive an der Wirbelsdule
einschliel3lich Kreuzbein

Bei Rezidiven am Kreuzbein und an der Hals-, Brust- und Lendenwirbelsdule sollten

Ihre Arzte zuerst kldren:

ob es wahrend der vorherigen Operation zu einer Ruptur (Aufplatzen) Ihres

Tumors gekommen ist oder er in mehr als einem Stuck herausgenommen wurde

welche Strahlenbehandlung Sie erhalten haben.

Daraufhin kann entschieden werden, ob eine Operation allein, eine Operation
mit anschlieBender Bestrahlung oder eine Bestrahlung allein die beste Option fur
Sie ist. Damit diese Entscheidung getroffen werden kann, sollten alle frheren
Bestrahlungspldne von einem Radioonkologen mit Erfahrung mit Chordomen in

Hinblick auf das aktuelle Tumorwachstum untersucht werden.

Wenn lhr Tumor vollstdndig in einem StUck (En-bloc-Resektion) entfernt wurde und:

Sie noch keine Bestrahlung erhalten haben, sollte zuerst eine Operation zur

Entfernung des gesamten Tumors erwogen werden.

Wenn eine En-bloc-Resektion mdglich und das Risiko von Nebenwirkungen
vertretbar ist, ist eine Operation zu empfehlen. Auch eine hochdosierte

Bestrahlung nach der Operation kann zu empfehlen sein.

Wenn eine En-bloc-Resektion nicht moglich oder das Risiko von Nebenwirkungen

nicht vertretbar ist, sollte hochdosierte Bestrahlung allein erwogen werden.

» Wenn hochdosierte Bestrahlung nicht méglich ist, sollten andere
Behandlungsoptionen erwogen werden (siehe ,Optionen zur

Verlangsamung des Tumorwachstums” auf S. 24).

Sie bereits eine Strahlentherapie hatten, missen |hre Arzte entscheiden, ob Sie
eine weitere hochdosierte Bestrahlung erhalten kénnen.

Wenn hochdosierte Bestrahlung maoglich ist, ist dies die empfohlene
Behandlung. Auch eine Operation zur Entfernung eines groBtmaoglichen

Tumoranteils sollte erwogen werden.

Wenn hochdosierte Bestrahlung nicht maglich ist, sollten andere
Behandlungsoptionen erwogen werden (siehe ,Optionen zur Verlangsamung

des Tumorwachstums" auf S. 24).
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Wenn es wdhrend der vorherigen Operation zu einer Ruptur lhres Tumors gekommen ist
oder er in mehr als einem Stuck (nicht ,,en-bloc") herausgenommen wurde, missen lhre

Arzte entscheiden, ob Sie eine hochdosierte Bestrahlung erhalten kénnen.

Wenn hochdosierte Bestrahlung maglich ist, wird eine Behandlung mit

hochdosierter Bestrahlung allein, ohne Operation, empfohlen.

Wenn hochdosierte Bestrahlung nicht maglich ist, sollten andere
Behandlungsoptionen erwogen werden (siehe ,Optionen zur Verlangsamung des

Tumorwachstums"” auf S. 24).

Eine umfassende palliative und unterstitzende Versorgung sollte Teil Ihres
Behandlungsplans sein, damit mégliche Nebenwirkungen oder andere
Beeintrdchtigungen der Lebensqualitat gelindert und Sie sowie |hre Familie unterstitzt
werden kénnen. Mehr Informationen zu palliativer und unterstUtzender Versorgung
finden Sie auf S. 28.

Wenn Ihre Arzte nicht sicher sind, welches die beste Behandlungsoption fur Sie ist,
wird eine Beobachtungsphase empfohlen, falls Ihre Erkrankung stabil ist, Ihr Tumor

langsam wdchst und Sie keine auffdlligen Symptome haben.

Ziele einer Operation bei isolierten Rezidiven an der
Wirbelsdule einschlieBlich Kreuzbein

Das Ziel einer Operation bei wiederkehrenden Tumoren an der Wirbelsdule einschlieBlich
Kreuzbein ist grundsdtzlich eine Entfernung des Tumors (,En-bloc-Resektion”) mit einem
Rand von mindestens 1 mm gesundem Gewebe um den herausgenommenen Tumor
(,Resektionsrand"). Es muss alles unternommen werden, um das Risiko einer Tumorruptur

wdhrend der Operation zu minimieren, da sich Tumorzellen dabei ausbreiten kénnten.

Rezidive in der Brusthohle, im Bauchraum und Becken kénnen normalerweise
nicht in einem Stick entfernt werden. Das Ziel einer Operation ist in diesen Fallen
die Entfernung eines gro3tmaoglichen Tumoranteils, um die Wirksamkeit einer

anschlieBenden Bestrahlung zu erhéhen.
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Optionen zur Verlangsamung
des Tumorwachstums

Wenn eine Heilbehandlung nicht maglich ist, kommen mehrere
Behandlungsoptionen in Frage, die die Bewdltigung Ihrer Krankheit
unterstitzen kdnnen. Eine optimale Versorgung kann lhren

Tumor viele Jahre lang unter Kontrolle halten und Ihnen eine gute

Lebensqualitdt ermoglichen.

Zytoreduktive Chirurgie

Bei einer zytoreduktiven Operation wird ein Teil des Tumors entfernt, um Symptome,

die durch den Druck des Tumors auf wichtige Strukturen wie Nerven, Rickenmark und
Hirnstamm entstehen, moglichst zu lindern oder zu beseitigen. Die Operation kann auch
durchgefuhrt werden, um gesundes Gewebe von lhrem Tumor zu trennen, damit Sie

bei Bedarf mit geringerem Risiko eine Strahlentherapie erhalten kénnen. Zytoreduktive
Chirurgie wird nur in bestimmten Fdllen empfohlen, weil sie keine Heilbehandlung

darstellt und das Risiko schwerer Nebenwirkungen mit jedem Eingriff steigt.

Niedrig dosierte Bestrahlung

Niedrig dosierte Bestrahlung kann entweder allein oder im Anschluss an eine zytoreduktive
Operation verabreicht werden, um das Tumorwachstum zu verlangsamen oder Symptome
zu lindern. Bei der Entscheidung, ob eine Bestrahlung fur Sie ungefdhrlich ist, sollten lhre

Arzte alle fruheren Strahlenbehandlungen und die Lage des Tumorrezidivs bericksichtigen.

Unter Umstdnden kommt fur Sie auch eine stereotaktische Radiochirurgie (SRS)
oder stereotaktische Strahlentherapie in Frage. Beide Verfahren sind Formen der
hypofraktionierten Bestrahlung (in weniger Sitzungen verabreichte Strahlung). Bei
einer Hypofraktionierung ist die Gesamtbestrahlungsdosis geringer, die Wirkung aber

vermutlich die gleiche wie bei der Standard-Fraktionierung.

Ablative Therapie

Es gibt einige Hinweise dafir, dass ablative Therapien wie die Kryoablation,
Radiofrequenzablation (RFA) oder der hochintensive fokussierte Ultraschall (HIFU)
zur Symptombehandlung bei wiederkehrenden Tumoren eingesetzt werden kénnen.
Bei der Kryoablation werden Krebszellen durch extreme Kdalte zerstort, wahrend bei
der Radiofrequenzablation zu diesem Zweck Hitze verwendet wird. Beide Reize werden
Uber kleine Sonden direkt im Tumor erzeugt. Beim HIFU-Verfahren werden Krebszellen
mithilfe hochfrequenter Ultraschallwellen, die auBerhalb des Kérpers abgegeben
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Medikamentose Therapien, die fur
die Behandlung anderer Krebsarten
zugelassen sind, kénnen Chordom-
Patienten von einem medizinischen
Onkologen auch fur die Chordom-
Behandlung verschrieben werden
(,zulassungsUberschreitende
Anwendung"). Eine
zulassungsutberschreitende
Verschreibung ist erlaubt, solange
gute Grinde dafir sprechen und
das Schadensrisiko gering ist. In
einigen Landern werden die Kosten
fUr Medikamente auBerhalb ihrer
Zulassung allerdings nicht von

der Krankenkasse oder einem
anderen Trdger Ubernommen

und eine solche Behandlung
kénnte daher fir den Patienten
sehr teuer werden. Es ist wichtig,
dass Sie mit Ihren Arzten Uber

die Optionen in diesem Abschnitt
sprechen. Mehr Informationen zu
medikamentosen Therapien, die
eine zulassungsUberschreitende
Option fur Chordom-Patienten
darstellen kénnen, finden Sie unter
chordoma.org/systemic-therapy. ®

werden, zerstort. Die Wirksamkeit dieser
Verfahren bei der Behandlung von Chordomen
muss noch besser erforscht werden, es handelt
sich aber um Optionen, die Sie mit lhren

Arzten weiter besprechen kdénnen.

Medikamentose Therapie

Es gibt noch keine Medikamente, die von
einer staatlichen Zulassungsbehorde for

die Behandlung von Chordomen zugelassen
sind. Allerdings gibt es Hinweise dafur,

dass bestimmte Formen medikamentdser
Therapien wie etwa zielgerichtete Therapien
und Immuntherapien, die hdufig zur
Behandlung anderer Krebsarten eingesetzt
werden, auch Patienten mit wiederkehrenden

Chordomen helfen kénnen.

Die konventionelle Chemotherapie ist bei der
Behandlung von Chordomen normalerweise
nicht wirksam. Andererseits haben einige
Patienten mit schlecht differenzierten oder
dedifferenzierten Chordomen bereits von
einer Chemotherapie, wie sie bei Sarkomen

eingesetzt wird, profitiert.

Wie treffe ich eine Entscheidung?

Jeder Fall ist einzigartig. Wenn lhr Tumor nicht mit hochdosierter Bestrahlung behandelt

werden kann, sollten Sie alle Optionen in diesem Abschnitt ausfUhrlich mit Ihren

behandelnden Arzten und mit Ihrer Familie besprechen und dabei die Risiken und den

Nutzen jeder Option fur Ihren Fall abwdgen. Die hier beschriebenen Behandlungsoptionen

werden von Arzten mit unterschiedlichen Fachgebieten durchgefihrt; Sie sollten sich

daher von einem Arzteteam beraten lassen, zu dem Spezialisten fir diese Behandlungen

mit Erfahrung in der Chordom-Therapie gehoren. Fir einige Patienten kann eine einzige

Behandlungsform die beste Entscheidung sein, wahrend fur andere moglicherweise eine

Kombination von Behandlungen die beste Option ist. (o)




Der arztliche Beirat der Chordoma Foundation empfiehlt,
dass Patienten mit wiederkehrenden Chordomen, die nicht
operiert werden und keine hochdosierte Bestrahlung erhalten
kénnen, sich von Ihren behandelnden Arzten (einschlieBlich
einem erfahrenen, auf Chordome spezialisierten
medizinischen Onkologen) Uber den moglichen Nutzen einer
Teilnahme an einer klinischen Studie beraten lassen. Jeder
Fall ist anders, im Allgemeinen empfiehlt der drztliche Beirat
Patienten bei medikamentdsen Behandlungsoptionen aber,
nach der folgenden Rangfolge vorzugehen:

e Klinische Studien zu Chordomen
Erwdgen Sie zuerst die Teilnahme an klinischen Studien, die speziell fir
Chordom-Patienten entworfen wurden oder Studien, bei denen eine
Gruppe von Chordom-Patienten in einen dafir vorgesehenen Studienarm
(Teilnehmergruppe innerhalb der Studie) aufgenommen wird. Es ist
wahrscheinlich, dass es fur diese Studien eine Uberzeugende wissenschaftliche
Begrindung gibt und dass sie von einem Team mit umfangreicher Erfahrung
in der Betreuung von Chordom-Patienten durchgefUhrt werden.

2. Andere relevante klinische Studien, die von einem erfahrenen Arzt
empfohlen werden
Wenn Sie fur klinische Studien speziell zu Chordomen nicht geeignet sind,
fragen Sie lhren Onkologen nach anderen Studien, die fur Sie eine Option
sein konnten.

3. ZulassungsUberschreitende Therapie mit nachgewiesenem klinischen
Nutzen fur Chordom-Patienten
Wenn Sie fur klinische Studien grundsatzlich nicht geeignet sind, lassen
Sie sich von Ihrem Onkologen Uber die zulassungsUberschreitende
Anwendung von Medikamenten beraten, die bereits fur die Behandlung
von Chordom-Patienten eingesetzt wurden.

Die Chordoma Foundation hat fUr Patienten, die medikamentose Therapien in
Betracht ziehen, Informationshilfen erarbeitet. Unter chordoma.org/clinical-

trials sind klinische Studien zu Chordomen sowie andere, fur Chordom-Patienten
relevante Studien aufgelistet. Mehr Informationen zu medikamentésen Therapien,
die zulassungsUberschreitende Optionen fur Chordom-Patienten darstellen kénnen,
finden Sie unter chordoma.org/systemic-therapy. Wenn Sie weitere Informationen
suchen, wenden Sie sich bitte unter chordoma.org/request-help aneinen
Patientenberater der Chordoma Foundation. ©



Umfassende palliative und
unterstUtzende Versorgung

Palliativversorgung ist ein wichtiger Teil der
Krebsbehandlung. Sie wird auch als unterstUtzende
Versorgung bezeichnet und wird fur alle Krebspatienten
ab dem Zeitpunkt der Diagnosestellung, in allen
Behandlungsphasen sowie fUr die Zeit nach der
Behandlung empfohlen, um Symptome der Krankheit oder
Nebenwirkungen der Behandlung zu lindern.

Ziel der Palliativmedizin ist nicht die Behandlung oder Heilung der Krankheit,
sondern die Erleichterung von Symptomen und Nebenwirkungen. Welche palliative
Behandlung fur Sie die richtige ist, wird von Ihnen und Ihren behandelnden Arzten
anhand lhrer Symptome und anderer individueller Erfordernisse entschieden.

Neben der Behandlung kérperlicher Symptome und Nebenwirkungen gehéren zur
Palliativversorgung auch noch weitere UnterstUtzungsangebote fUr lhre emotionalen,
spirituellen, praktischen und sozialen Bedurfnisse sowie Hilfen zur Zukunftsplanung

fUr Sie und lhre Familie.

Physikalische und rehabilitative Medizin, Andsthesiologie, Psychologie, Sozialarbeit,
Radiologie und Schmerzmedizin sind nur einige der Fachgebiete, die palliative
Versorgung fur Chordom-Patienten bieten kénnen. Ein umfassender palliativer

Versorgungsplan sollte folgende Leistungen umfassen:

Schmerztherapie, einschlieBlich einer sorgfaltigen Abklarung der Ursache
Ihrer Schmerzen. Zum Beispiel muss ermittelt werden, ob die Schmerzen

von |lhrem urspringlichen Tumor, fruheren Behandlungen oder dem neuen
Tumorwachstum herrUhren. Die meisten Chordom-Patienten haben sowohl
somatische Schmerzen als auch neuropathische Schmerzen, die richtig
diagnostiziert und behandelt werden sollten, entsprechend den Leitlinien zur
Schmerztherapie und bei Bedarf durch spezielle Schmerztherapie-Verfahren.
Die Behandlung von Schmerzen sollte bei jedem Chordom-Patienten ein

wesentlicher Teil des Versorgungsplans sein.

Behandlung anderer Symptome wie Ubelkeit und Erbrechen, Erschépfung,
Atem- oder Schluckstérungen, Einschrankungen der Beweglichkeit und Verlust
der Darm-, Blasen- oder Sexualfunktion.



Psychologische Unterstitzung fUr die Bewdltigung emotionaler Probleme
infolge der Chordom-Erkrankung. Angste und Depressionen treten bei
Krebspatienten hdufig auf und sollten behandelt werden. Dazu kénnen
familienorientierte Hilfen gehoéren, die Ihnen und lhrer Familie Wege zur

gegenseitigen UnterstUtzung aufzeigen.

Hilfe bei Entscheidungen fir das Lebensende, etwa bei der Erstellung einer
Patientenverfigung, sowie bei der Suche nach einer hduslichen Pflege oder
anderen Pflegeform, die fur Sie und lhre Familie optimal ist und mit der eine

kontinuierliche Versorgung gewdhrleistet wird.

Woas ist Palliativversorgung?

Laut der Weltgesundheitsorganisation (WHO) ist ,palliative Versorgung ein

Ansatz zur Verbesserung der Lebensqualitat von Patienten und deren Familien,

die mit Problemen konfrontiert sind, die mit einer lebensbedrohlichen Erkrankung
einhergehen, durch Vorbeugung und Linderung des Leidens, frUhzeitige Erkennung und
richtige Einschdtzung und Behandlung von Schmerzen sowie anderen belastenden
Beschwerden kérperlicher, psychosozialer und spiritueller Art.”

Ein Patientenberater der Chordoma Foundation kann Sie dabei unterstitzen, mehr

Uber Optionen der Palliativversorgung zu erfahren und Zugang dazu zu finden. Sie

kénnen sich unter chordoma.org/request-help oder der Telefonnummer (888) 502-
6109 an einen Patientenberater wenden. ©




Nachsorge nach der
Behandlung

Nach jeder Rezidivbehandlung sollte drei Jahre lang alle drei bis sechs Monate ein MRT

gemacht werden. DarUber hinaus gibt es keine ausreichenden Daten fur Empfehlungen
zu einem optimalen Nachsorgeplan bei wiederkehrenden Chordomen. lhre Arzte
werden die Nachsorge anhand lhres Krankheitsstatus, Allgemeinzustands, laufender
Behandlungen und anderer Faktoren nach bestem Wissen planen. Bitte achten Sie

selbst auf lhre Versorgung und fragen Sie gegebenenfalls bei Ihren Arzten nach.

Da Arzte und Forscher immer mehr Uber Chordome lernen, gibt es auch immer wieder
Hinweise zu neuen Behandlungsansdtzen, die Chordom-Patienten maglicherweise
helfen konnten. DarUber hinaus veranlasst und unterstUtzt die Chordoma Foundation
Forschungsstudien, um neue, wirksamere Behandlungen fur Chordome zu finden. Den
neuesten Stand der Fortschritte in diesem Bereich erfahren Sie unter chordoma.org
und wenn Sie sich anmelden, um unsere E-Mail-Benachrichtigungen zu erhalten.

AuBerdem gibt es bei der Chordoma Foundation Patientenberater, die Ihnen als
Ansprechpartner zur Verfigung stehen und weitere Informationen geben, Fragen
beantworten und weitere UnterstUtzungsmoglichkeiten vermitteln kénnen. Sie
konnen sich unter chordoma.org/request-help oder der Telefonnummer (888)
502-6109 an einen Patientenberater wenden. ©



Weitere Informationen

Mehr Informationen der Chordoma Foundation finden Sie unter chordoma.org,
unter anderem zur aktuellen Forschung, zu Neuigkeiten bei der Behandlung und
zu Mitwirkungsmaoglichkeiten.

UnterstUtzung durch einen Patientenberater der Chordoma Foundation erhalten

Sie unter chordoma.org/request-help oder der Telefonnummer (888) 502-6109.

Austausch mit anderen Patienten und mit Betreuern ist Uber die Online-

Community Chordoma Connections unter community.chordoma.org méglich.

Wichtiger Hinweis zu dieser Broschure

Der Inhalt dieser Broschire wurde von der Chordoma Foundation in Abstimmung
mit Mitgliedern der globalen Chordom-Konsensusgruppe erarbeitet (eine
vollstdndige Mitgliederliste der Konsensusgruppe finden Sie auf der ersten
Umschlagseite). Diese Informationen ersetzen keine drztliche Beratung.

Behandlungsentscheidungen sollten Sie immer mit lhren Arzten besprechen.



Glossar der Fachbegriffe

Ablative Therapie

Eine Behandlung, bei der mithilfe dunner
Nadeln oder Sonden direkt im Tumor
extreme Hitze oder Kdlte erzeugt wird.

Zu dieser Therapieform gehoren die
Kryoablation, der hochintensive fokussierte

Ultraschall und die Radiofrequenzablation.

Biopsie

Ein Verfahren, bei dem mithilfe einer
Nadel eine Gewebeprobe aus dem
Tumor entnommen wird, um diese zu

untersuchen und eine Diagnose zu stellen.

Behandlungsfolgen
Eine chronische Stérung oder Verletzung

infolge der Behandlung einer Krankheit.

Chemotherapie
Eine Form der medikamentosen
Therapie, die darauf abzielt, sich teilende

Krebszellen schnell zu zerstoren.

Computertomographie (CT)

Ein bildgebendes Verfahren, bei dem
Strukturen im Korper, wie z. B. Tumoren,
mithilfe von Rontgenstrahlen dargestellt
werden. CT-Aufnahmen kénnen auch
verwendet werden, um die NadelfUhrung
wdhrend einer Biopsie zu erleichtern.
Diese Aufnahmen werden auch als ,CAT"-

Scans bezeichnet.

Dedifferenziert

Ein Chordom-Typ, der aggressiver ist und in
der Regel schneller wdchst als konventionelle
Chordome. Dedifferenzierte Chordome

treten nur bei 5 Prozent der Patienten auf.

En-bloc-Resektion
Operative Entfernung eines gesamten

Tumors in einem Stick.

Fachubergreifendes Team

Gruppe von Arzten verschiedener
Fachgebiete, die an der Krebsbehandlung
beteiligt sind. Zu diesen Fachgebieten
gehoéren im Falle von Chordomen die
Sarkom- oder Knochenpathologie,
Radiologie, Wirbelsdulen- oder
Schdadelbasischirurgie, Hals-Nasen-Ohren-
Heilkunde, Radioonkologie, medizinische

Onkologie und die Palliativversorgung.

Hochintensiver fokussierter Ultraschall
(HIFU)

Ein Verfahren der ablativen Therapie, bei
dem Krebszellen mithilfe hochfrequenter
Ultraschallwellen, die auBerhalb des Kérpers

abgegeben werden, zerstort werden.

Hospiz

Eine besondere Form der
unterstUtzenden Versorgung fur
Patienten, die sich dem Lebensende
ndhern und keine Behandlungen zur
Heilung oder Kontrolle ihrer Krankheit
mehr erhalten. Das wichtigste Ziel

ist es, Patienten ein groBtmaogliches
Wohlbefinden zu ermdoglichen und sowohl
Patienten als auch Familienangehorige
in der letzten Lebensphase der
Erkrankten zu begleiten. Wenn neue
Behandlungsoptionen verfugbar werden,
kénnen die Patienten das Hospiz

verlassen und diese Therapie erhalten.



Hypofraktionierte Bestrahlung
Strahlentherapie, bei der die
Gesamtbestrahlungsdosis auf eine kleine
Anzahl héherer Dosierungen aufgeteilt
und Uber einen kurzen Zeitraum (in der

Regel 1-5 Tage) verabreicht wird.

Immuntherapie

Eine Form der medikamentésen Therapie,
mit der das Immunsystem stimuliert werden
soll, um den Kérper bei der Bekdmpfung von

Krankheiten zu unterstitzen.

INI-1

Ein Protein, das das Wachstum
bestimmter Tumorzellen steuert. INI-1
fehlt bei vielen schlecht differenzierten
Chordomtumoren und (sehr selten)
bei einigen konventionellen und

dedifferenzierten Chordomen.

Isoliertes Rezidiv
Ein einzelner wiederkehrender Tumor
an oder in der Ndhe der urspringlichen

Tumorstelle.

Klinische Studie

Forschungsstudien mit Patienten, um
die Sicherheit und Wirksamkeit von
Medikamenten bei der Behandlung einer

bestimmten Krankheit zu untersuchen.

Kontrastmittel

Ein Farbstoff oder anderer Stoff, der in eine
Vene gespritzt wird, um Kérperbereiche bei
bildgebenden Verfahren wie MRT und CT

deutlicher darzustellen.

Konventionelles Chordom
Der haufigste Chordom-Typ, auch als
klassisches Chordom bezeichnet. Dieser

Typ wdchst normalerweise langsam.

Kryoablation

Ein Verfahren der ablativen Therapie,
bei der mithilfe einer Nadel direkt im
Tumor extreme Kdlte erzeugt wird, um

Krebszellen zu zerstéren.

Kurativer Ansatz
Behandlungen mit dem Ziel einer
Krankheitsheilung oder eines langfristigen

Uberlebens.

Lokales Rezidiv
Tumor, der nach der Behandlung an der

gleichen Stelle nachgewachsen ist.

Magnetresonanztomographie (MRT)

Ein bildgebendes Verfahren, bei dem
Tumoren mithilfe von Magnetfeldern
dargestellt und diagnostiziert werden
und das nach dem Behandlungsabschluss
eingesetzt wird, um Rezidive oder

Metastasen auszuschlieBen.

Metastasierung, metastatische
Erkrankung

Die Ausbreitung von Krebszellen in andere
Korperteile. Die entstehenden Tumoren

werden als Metastasen bezeichnet.

Multifokales Rezidiv
Mehrere Tumoren an oder in der Ndhe der

urspringlichen Tumorstelle.



Medikamentdse Therapie

Einsatz von Medikamenten, die sich

im Korper verteilen, um Krebszellen zu
zerstoren. Dazu gehéren Chemotherapie,

zielgerichtete Therapie und Immuntherapie.

Neuropathische Schmerzen
Chronische Schmerzen infolge einer
Nervenschadigung.

Patientenverfigung

Ein rechtsgultiges Dokument mit Angaben
dazu, welche medizinischen MaBnahmen
getroffen oder unterlassen werden sollen,
wenn der Verfasser der Patientenverfugung
aufgrund von Krankheit oder sonstiger
Einwilligungsunfdahigkeit keine
Entscheidungen mehr treffen kann.

Palliativversorgung

Medizinische Versorgung von Patienten
mit schweren oder lebensbedrohlichen
Erkrankungen, um deren Lebensqualitat
zu verbessern. Wird auch als
unterstitzende Versorgung bezeichnet.

Resektionsrand

Gesundes Gewebe, das den Tumor
umgibt und das zusammen mit dem
Tumor herausgeschnitten wird, um eine
restlose Entfernung von Krebszellen
sicherzustellen. Je gréBBer der Rand, desto
geringer das Risiko eines Rezidivs.

Radiofrequenzablation (RFA)

Ein Verfahren der ablativen Therapie,

bei dem mithilfe einer Nadel Hitze und
elektrische Energie in einem Tumor erzeugt
werden, um Krebszellen zu zerstoren.

Rezidiv
Tumor, der nach der ersten Behandlung

nachgewachsen ist.

Regionales Rezidiv
Tumor, der in der Nachbarschaft des

ursprunglichen Tumors nachgewachsen ist.

Referenzzentrum

Ein Krankenhaus, Therapiezentrum oder
Netz von Therapiezentren, in dem Arzte mit
wesentlicher Erfahrung mit bestimmten

Erkrankungen beschaftigt sind.

Stanzbiopsie
Ein Biopsie-Verfahren, bei dem eine
Nadel verwendet wird. Wird auch als

Kernbiopsie bezeichnet.

Schlecht differenziert

Ein Chordom-Typ, der aggressiver

ist und in der Regel schneller wdchst

als der konventionelle Typ. Schlecht
differenzierte Chordome treten haufiger
bei Kindern und jungen Erwachsenen
auf und sind oft durch das Fehlen des

Proteins INI-1 gekennzeichnet.

Somatische Schmerzen

Schmerzen, die durch die Aktivierung von
Sinnesrezeptoren entstehen, auch ohne
tatsdchliche Verletzung oder Schadigung.
Somatische Schmerzen sind die hdaufigste

Schmerzart bei Krebspatienten.



Stereotaktische Strahlentherapie
(SBRT)

Ein Verfahren der externen
Strahlentherapie, bei dem Patienten
mithilfe einer speziellen Vorrichtung
positioniert werden und Tumoren in allen
Korperteilen mit Ausnahme des Gehirns
in wenigen Behandlungssitzungen mit

grofB3er Prdzision bestrahlt werden.

Stereotaktische Radiochirurgie (SRS)
Ein Verfahren der externen
Strahlentherapie, bei dem Patienten
mithilfe einer speziellen Vorrichtung
positioniert werden und Tumoren im
Gehirn oder in der Ndhe des Gehirns
in wenigen Behandlungssitzungen mit

groBer Prazision bestrahlt werden.

UnterstUtzende Versorgung

Siehe Palliativversorgung.

Zytoreduktive Chirurgie

Operative Entfernung eines Tumorteils.

Zulassungsiberschreitend

Verschreibung von Medikamenten, die

von den Behoérden keine Zulassung fur die
Behandlung einer bestimmten Krankheit
haben. Arzte dirfen Medikamente nach
ihrem Ermessen zulassungsUberschreitend
verschreiben, solange es dafir gute
Grunde gibt und Patienten dadurch
keinem unvertretbarem Schadensrisiko

ausgesetzt werden.

Zielgerichtete Therapie

Eine Form der medikamentdsen Therapie,
bei der ein bestimmtes Gen oder Protein
(das ,Ziel") in den Tumorzellen von

Patienten blockiert wird.
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