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Haufigkeit und Verteilung von Krebs

in der Kindheit

Jedes Jahr erkranken in der Schweiz circa 250 Kinder
bis zum Alter von 14 Jahren und 50 Jugendliche zwi-
schen 15 und 18 Jahren an Krebs?. Bei den 15- bis
18-jahrigen Jugendlichen besteht jedoch eine inkom-
plette Erfassung, da nicht alle an einer kinderonkolo-
gischen Klinik behandelt werden (z.B. niedriggradige
Gliome) und bis zum 1.1.2020 nicht alle Kantone tiber
ein kantonales Krebsregister verfiigten (siehe Absatz
«Registrierung von Krebs bei Kindern und Jugendli-
chen und Forschungy).

Die Haufigkeit und Art der Krebsdiagnosen bei Kin-
dern und Jugendlichen unterscheiden sich stark von
denjenigen im Erwachsenenalter. Embryonale Tumore
sind im Erwachsenenalter dusserst selten, anderer-
seits sind Karzinome bei Kindern und Jugendlichen
kaum anzutreffen. Bereits im Kindes- und Jugendal-
ter zeigen viele Tumoren eine altersspezifische Ver-
teilung (Abbildung I). Bei Sauglingen tiberwiegen Neu-
roblastome und bei Kleinkindern machen Leukamien
tiber 30% aus. Lymphome nehmen bei alteren Kin-
dern und Jugendlichen an Haufigkeit zu.
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Werden alle Alterskategorien zusammengefasst,
so lasst sich als Faustregel sagen, dass die Leukamien
mit ungeféhr einem Drittel die haufigsten Krebser-
krankungen sind, gefolgt von Tumoren des zentralen
Nervensystems (ZNS) mit ungefahr einem Viertel bis
Finftel und den Lymphomen mit ungefahr einem Sech-
stel. Die ZNS-Tumore sind somit die haufigsten soli-
den Tumore im Kindes- und Jugendalter.

Die weiteren Tumorarten wie Neuroblastome,
Weichteil- und Knochentumore etc. machen jeweils
<10% der Tumore aus. Diese Faustregel gilt auch fur
die Verteilung der Neudiagnosen in der Schweiz und
in anderen Landern mit hohem Einkommen?.

Schweizerische Padiatrische Onkologie
Gruppe (SPOG)

Onkologische Erkrankungen bei Kindern und Jugend-
lichen werden an neun Standorten behandelt. Es sind
dies die funf Universitatsspitaler (Basel, Bern, Genf,
Lausanne, Zirich), sowie vier Kinder- bzw. Kantons-
spitaler (Aarau, Bellinzona, Luzern, St. Gallen). Im
Jahre 1976 haben sich die kinderonkologischen Zen-
tren zur Schweizerischen Padiatrischen Onkologie
Gruppe (SPOG) zusammengeschlossen.
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Abbildung 1: Hauptdiagnosen pro Alterskategorie, Diagnosejahre 1976-2018, n=7685

(SKKR Jahresbereicht 2017-2018
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Als gemeinniitzige Organisation verfolgt die SPOG
das Ziel, Behandlungsmadglichkeiten und Lebensqua-
litat der an Krebs erkrankter Kinder und Jugendlicher
in der Schweiz zu verbessern. Dazu gehoren unter an-
derem das Erdffnen von internationalen Therapiestu-
dien als Therapieoptimierungsstudien oder Register-
protokolle (mehr dazu im Absatz «Behandlung und
Uberlebeny), die Durchfiihrung nationaler Studien zu
Supportivtherapie (z.B. Fieber in Neutropenie) und die
Aus- und Weiterbildung fiir angehende Kinderonko-
logen.

Behandlung und Uberleben

Um die Behandlung und Uberlebenschancen von Kin-
dern und Jugendlichen mit Krebs zu optimieren und
die Spatfolgen moglichst gering zu halten, braucht es
einen nationalen und internationalen Wissensaus-
tausch und das Eingehen von Kooperationen. Die na-
tionale Kooperation findet auf Ebene der SPOG statt.
Die internationale Kooperation zeigt sich in denin der
Schweiz angewendeten Therapiestudien.

Die Krebsbehandlung bei Kindern und Jugendli-
chen findet nicht nach Schweiz-spezifischen Protokol-
len statt, sondern im Rahmen internationaler Proto-
kolle. Somit erhalten Schweizer Kinder mit einem spe-
zifischen Tumor die gleiche Behandlung wie z.B. Kinder
in Deutschland. Die Therapiestudien kénnen entwe-
der als Therapieoptimierungsstudie oder als Register-
protokoll gefiihrt werden.

Behandlung gemass einer Therapieoptimierungs-
studie bedeutet, dass die Patienten (nach Einwilligung
durch die Eltern bzw. ab 14 Jahren selbst) in unter-
schiedliche Behandlungsarme (meistens zwei) rando-
misiert werden.

Der erste Arm entspricht dem aktuellen Stan-
dardarm und der zweite Arm zielt darauf ab, eine Fra-
gestellung zur Optimierung der Therapie zu beantwor-
ten; z.B. kann die Einflihrung einer neuen Substanz
das Gesamtuberleben nach 5 oder 10 Jahren verbes-
sern oder ist eine Dosisreduktion unveréndert effek-
tiv mit jedoch geringeren Spatfolgen nach 5 oder 10
Jahren?

Durch diese randomisierten Fragestellungen wird
versucht, entweder die Uberlebenschancen zu verbes-
sern oder die Toxizitat zu reduzieren. Um solche Fra-
gen beantworten und statistisch auswerten zu kén-
nen, missen die Fallzahlen hoch genug sein; darum
werden diese Therapiestudien international durchge-
fuhrt mit einer Studiendauer von mehreren Jahren.
Willigt ein Patient nicht einer randomisierten Teil-
nahme in einer Therapieoptimierungsstudie zu, so
wird er nach dem aktuellen Standardarm behandelt.

Internationale Therapieoptimierungsstudien be-
deuten fir die als «Principal Investigator» fungieren-
den Kliniken immer einen grossen administrativen, lo-
gistischen, rechtlichen, versicherungstechnischen und
finanziellen Aufwand. Darum gibt es nicht immer fir
jede Tumorart eine offene Therapieoptimierungsstu-
die. Schliesst sich nach erfolgreichem Abschluss ei-
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ner Therapieoptimierungsstudie keine Neue an, so
werden die Patienten in das entsprechende Register
eingeschlossen. Dabei werden alle Patienten nach dem
Standardarm behandelt. Es bekommen aber weiter-
hin alle dieselbe Therapie und es werden follow-up Da-
ten gesammelt.

Vor allem durch diese internationalen Kooperati-
onen und die gemeinsamen Therapiestrategien konnte
das Uberleben von Kindern und Jugendlichen mit ei-
ner Krebserkrankung weltweit und in der Schweiz
deutlich verbessert werden (Abbildung 2).

So lag beispielsweise die 10-Jahres-Uberlebens-
rate fir alle Krebsdiagnosen bei Schweizer Patienten,
die 1976-1988 diagnostiziert wurden bei 62%. Bei den
kirzlich diagnostizierten Patienten liegt diese bei
87%. Dabei ist jedoch zu berticksichtigen, dass die
Uberlebensrate je nach Krebsdiagnose und Stadium
deutlich von diesen 87% abweichen kann. Bei einigen
Diagnosen liegt sie bei nahezu 100% (z.B. reifes Te-
ratom), bei anderen bei <10% (z.B. diffuses intrinsi-
sches Ponsgliom, DIPG).

Durch die Verbesserung der Uberlebensrate
steigt die Zahl an Langzeitiiberlebenden nach Krebs
in der Kindheit stetig an — aktuell (Stand 2018) le-
ben circa 7’600 ehemalige Kinderkrebspatienten mit
einer Diagnose bis 14 Jahre in der Schweiz.
(Abbildung 2)

Registrierung von Krebs bei Kindern und
Jugendlichen und Forschung mit diesen
Daten

Bereits 1976 wurde das «Schweizer Kinderkrebsregis-
ter» (SKKR) durch die SPOG gegriindet und registriert
seither Krebsdiagnosen bei Kindern und Jugendlichen
national und betrieb mit diesen Daten Forschung.

Am 1. Januar 2020 trat das neue Krebsregistrie-
rungsgesetz (KRG; SR 818.33) in Kraft. Dieses schreibt
die nationale Erfassung der Krebsdiagnosen bei allen
Alterskategorien in der Schweiz vor; somit auch bei
Kindern und Jugendlichen. Durch das neue Krebsre-
gistrierungsgesetz kam es beim SKKR zu strukturel-
len Veranderungen. Der Einfachheit halber werden zu-
néachst das SKKR und Forschung mit diesen Daten bis
zum 31.12.2019 beschrieben und in einem zweiten
Schritt die Anderungen ab dem 1.1.2020.

Registrierung zwischen 1976-2019

In den ersten Jahren nach der Grindung des SKKR
wurden ausschliesslich epidemiologische Daten ge-
sammelt (z.B. Name, Geburtsdatum, Diagnose und
Diagnosedatum, Therapieprotokoll). Anfang der 90er
Jahre begannen die SPOG Kliniken, den Langzeitver-
lauf zu dokumentieren, indem Therapiedanderungen
und der Gesundheitszustand bis zur Entlassung aus
der Klinik festgehalten wurden. Ab 2004 wurde das
SKKR gemeinsam von der SPOG und der Forschungs-
gruppe fur Padiatrische Epidemiologie am Institut fir
Sozial- und Praventivmedizin (ISPM) an der Universi-
tat Bern gefiihrt.
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Abbildung 2: Uberlebensrate der im Kinderkrebsregister registrierten Kinder (0-14-jahrig) stratifiziert in unter-
schiedliche Behandlungsperioden, Diagnosejahre 1976-2018, n=7685 (SKKR Jahresbericht 2017 - 2018)

Damit verbunden wurde das bis dahin primér kli-
nische Register in ein bevélkerungsbezogenes Regis-
ter tiberfuihrt und weitete die Datenerhebung aus. Zu
der Datenmeldung durch die SPOG-Kliniken kam ab
2007 die systematische Datenerhebung tiber andere
Quellen hinzu (z.B. nicht-SPOG-Kliniken, Pathologiela-
bors, Datenaustausch mit den kantonalen Krebsre-
gistern).

Damit konnte die Vollstandigkeit des Registers (er-
fasste Falle) optimiert und die Datendichte fiir regis-
trierte Falle erhoht werden. Zuséatzlich sind seit 2014
die Verkniipfung mit Routinedaten, z.B. aus der Ge-
burten- und Mortalitatsstatistik und der Versand von
Fragebogen an Patienten respektive deren Eltern mog-
lich. Diese zusatzlichen Datenquellen liefern neben In-
formationen zu Diagnose, Behandlung und Krankheits-
verlauf auch Informationen zu Spatfolgen und Lebens-
qualitat.

Das Sammeln all dieser Daten ist durch Bewilli-
gungen und Ethikkommissionen abgedeckt und setzt
eine Einverstandniserklarung durch die Patienten oder
deren Eltern voraus. Das SKKR beinhaltete sowohl ei-
nen Registerteil und einen Forschungsteil. Am
31.12.2018 waren rund 12'008 Patienten im SKKR
registriert.

Registrierung ab 1.1.2020

Bis zum 1. Januar 2020 war die Registrierung von Neu-
diagnosen im SKKR nicht obligatorisch. Die meisten
Patienten oder deren Eltern haben jedoch der Regis-
trierung im SKKR zugestimmt. In den wenigen Fallen,
wo eine Registrierung abgelehnt wurde, wurde nur ein
minimaler Datensatz anonym registriert.

Seit dem 1. Januar 2020 ist die Registrierung auf
Bundesebene geregelt und es besteht eine Registrie-
rungspflicht. Falls die Patienten bzw. deren Eltern nicht
aktiv innerhalb von 3 Monaten eine Registrierung ab-

lehnen, werden die Daten des Patienten im nationa-
len Kinderkrebsregister (KiKr) registriert.

Der Registerteil des SKKR entspricht seit 2020
dem Kinderkrebsregister (KiKr; www.kinderkrebsre-
gister.ch) des Bundes. Auch seit 2020 wird die Regis-
trierung durch das ehemalige SKKR-Team an der Uni-
versitat Bern durchgefiihrt. Dies ist méglich, da sich
die SPOG und die Universitat Bern zusammen beim
Bund beworben haben, das KiKr nach KRG zu fihren.

Forschung zwischen 1976-2019

Die im SKKR registrierten Daten ermoglichen primar
deskriptive epidemiologische und demografische Aus-
sagen auf nationalem Niveau (z.B. Inzidenz und Pra-
valenz einzelner Tumorarten, Rezidivrate, Sekundér-
tumore, Mortalitat). Die zusatzlichen Datenquellen
(z.B. nicht-SPOG Kliniken, Verkntipfung mit Routine-
daten, Fragebogen) sowie erganzende Datensamm-
lungen in den Kliniken (z.B. exakte Therapieexposi-
tion) ermoglichen Forschungsprojekte, die ber rein
deskriptive Analysen hinausgehen.

Solche Projekte kdnnen Umweltfaktoren als mog-
liche Ursachen von Krebs erforschen, oder sich auf
Haufigkeit und Risikofaktoren fiir Spatfolgen bezie-
hen. Somit bietet das SKKR eine umfangreiche
Forschungsplattform (siehe Jahresbericht SKKR
2018/2019). Bis Ende 2019 war die Forschung durch
die SKKR Ethik abgedeckt.

Forschung seit 1.1.2020

Seit dem 1.1.2020 ist der Forschungsteil des ehemali-
gen SKKR vom Registerteil getrennt und der For-
schungsteil ist am ISPM geblieben. Hier werden weiter-
hin im Rahmen unterschiedlicher Forschungsprojekte
zusétzliche Daten zum KiKr generiert und ausgewertet.
Aktuelle Projekte befassen sich mit kardialen und pul-
monalen Spétfolgen, Ototoxizitat und Sekundarmalig-
nomen bei ehemaligen Kinderkrebspatienten.
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Ein Teil der Forschung am IPSM beinhaltet auch
die Swiss Childhood Cancer Survivor Study (SCCSS).
SCCSSist eine ausfuihrliche, Fragebogen-basierte Stu-
die. Der Fragebogen wird in regelméassigen Abstanden
an ehemalige Kinderkrebspatienten verschickt, die
sich mindestens 5 Jahre nach der Diagnose befin-
den.

Der SCCSS-Fragebogen umfasst Fragen zum ak-
tuellen Gesundheitszustand und schliesst alle Organ-
systeme ein, sowie Fragen zur beruflichen und priva-
ten Situation. Die Analyse dieser Fragebdgen bildet
ein Teil der Spatfolgen-Forschung am ISPM.

Aktuell wird ein neues Projekt zur Spatfolgenfor-
schung als Kooperation zwischen dem ISPM und den
SPOG Kliniken aufgebaut. Das Projekt (SCCSS-Fol-
low-up) zielt darauf ab, klinische Daten aus den Nach-
sorgesprechstunden prospektiv und longitudinal zu
sammeln.

Dies erlaubt Aussagen tiber Spéatfolgen und deren
zeitlichen Verlauf, die objektivierbarer sind als die Ant-
worten der Fragebogen-Studie. Dadurch lassen sich
auch subklinische Befunde erfassen und die Daten
stellen eine Erganzung zur Fragebogen-Studie dar.

Neben der am ISPM lokalisierten Forschungspro-
jekten findet Forschung auch innerhalb der SPOG Kili-
niken statt. Diese beinhaltet beispielsweise Grundla-
genforschung oder Forschungsprojekte zu klinischer
Versorgung und Spétfolgen, die in den jeweiligen kli-
nischen Alltag integriert sind.
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