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Sehr seltener Subtyp der Leukamie im Kindesalter charakterisiert

Ein Team der St. Anna Kinderkrebsforschung (St. Anna CCRI) hat eine internationale Studie zur
Charakterisierung eines sehr seltenen Subtyps der akuten lymphoblastischen B-Zell Leukamie
(B-ALL) geleitet. Die Ergebnisse, die kiirzlich in der Fachzeitschrift Leukemia veroffentlicht
wurden, zeigen, dass Patient:innen mit diesem Subtyp der Erkrankung eine optimierte Therapie
bendétigen.

Die Behandlung der akuten lymphoblastischen B-Zell Leukamie, der haufigsten Krebserkrankung bei Kindern und
Jugendlichen, ist mit Heilungsraten von nahezu 90% eine Erfolgsgeschichte der modernen Medizin. Dennoch
kommt es bei 10-15% der Patient:innen unabhangig vom Therapieprotokoll zu einem Riickfall, der die Prognose
erheblich verschlechtert, denn nur etwa 50% dieser Kinder kénnen geheilt werden. Um die
Behandlungsergebnisse weiter zu verbessern, ist es entscheidend, Krankheitsuntergruppen mit hohem
Rickfallrisiko zu identifizieren und die Erstbehandlung zu optimieren.

In der aktuellen Studie wurden 50 Patient:innen mit einem sehr seltenen genetischen Subtyp untersucht, der
durch das PAX5::AUTS2-Fusionsgen charakterisiert ist, und die mit verschiedenen Therapieprotokollen
behandelt wurden. Die Analyse ergab eine kumulative 5-Jahres-Riickfallrate von 48,0 £ 7,8 %, und die
ereignisfreie sowie die Gesamtlberlebensrate lagen bei 47,9 + 7,6% bzw. 76,2 + 7,1%. Zu den wichtigsten
Risikofaktoren gehérten ein Alter unter 18 Monaten und eine messbare Resterkrankung nach den ersten
Behandlungswochen.

Internationale Zusammenarbeit als Schliissel zum Erfolg

,Unsere Studie zeigt, dass Patient:innen mit PAX5::AUTS2-B-ALL ein sehr hohes Riickfallrisiko und folglich ein
eher schlechtes Gesamtiiberleben haben. Bemerkenswert ist, dass vor allem Sauglinge und Kleinkinder von
diesem Krankheitstyp betroffen sind, liber 80% der Patient:innen sind jlinger als drei Jahre, und in vielen Fallen
breitet sich die Erkrankung auf das zentrale Nervensystem aus®, erklart Sabine Strehl, Principal Investigator an
der St. Anna Kinderkrebsforschung, die Krankheitsmerkmale. Diese Untergruppe der B-ALL ist so selten, dass
sie bislang nicht im Detail beschrieben wurde, und es bedurfte einer internationalen Anstrengung, um gentigend
Félle fir eine aussagekréaftige Analyse zusammenzutragen. ,Fiinfzig Falle mdgen wenig erscheinen, aber fiir eine
seltene Form der Leuk@mie im Kindesalter ist das eine betrachtliche Anzahl und jeder einzelne Fall z&hlte. Ohne
die hervorragende Zusammenarbeit zwischen mehreren europaischen Landern, insbesondere Frankreich, das
die meisten Patienten beigesteuert hat, Italien, Polen, den Niederlanden, Deutschland, dem Vereinigten
Kénigreich und der Tschechischen Republik, sowie Brasilien, Indien und Uruguay wére diese Studie nicht
mdglich gewesen*, ergénzt Sabine Strehl.

Die detaillierte Analyse der Daten zeigte, dass sich selbst bei Patient:innen mit PAX5::AUTS2 Leuké&mie, die in
aktuellen klinischen Studien behandelt wurden, die Riickfallrate nicht verbesserte. Dies verdeutlicht, dass diese
Patientengruppe besonderer Aufmerksamkeit bedarf und eine Erstbehandlung mit den fortschrittlichsten
Therapieoptionen in Betracht gezogen werden muss.

,Diese Studie wird dazu beitragen, die Heilungsraten bei Leukamie im Kindesalter weiter zu verbessern und
sicherzustellen, dass jede:r Patient:in — unabhangig von der Seltenheit des Krankheitstyps die bestmaégliche
Therapie erhalt’, schlielt Sabine Strehl, die sich seit Langem fiir die prognostische Bedeutung seltener
genetischer Veranderungen bei Leuk&mie interessiert.
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Uber die St. Anna Kinderkrebsforschung

Die St. Anna Kinderkrebsforschung (St. Anna Children’s Cancer Research Institute, St. Anna CCRI) ist eine
internationale und interdisziplindre Forschungseinrichtung, die das Ziel verfolgt, durch innovative Forschung
diagnostische, prognostische und therapeutische Strategien fiir die Behandlung von an Krebs erkrankten Kindern
und Jugendlichen weiterzuentwickeln und zu verbessern. Unter Einbeziehung der spezifischen Besonderheiten
kindlicher Tumorerkrankungen arbeiten engagierte Forschungsgruppen auf den Gebieten Tumorgenomik und -
epigenomik, Immunologie, Molekularbiologie und Zellbiologie gemeinsam daran, neueste wissenschaftlich-
experimentelle Erkenntnisse mit den klinischen Bediirfnissen der Arzt:innen in Einklang zu bringen und das
Wohlergehen der jungen Patient:innen nachhaltig zu verbessern.
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