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Fallbeschreibung

Lea ist ein 8-jahriges Madchen mit einer
beziiglich Krankheiten und Unfallen unauf-
falligen Anamnese. Seit 2-3 Wochen klage
sie lber an Starke zunehmenden Kopf-
schmerzen, die vorwiegend nach der Schule
gegen Abend auftreten. Sie ermiide rascher,
sei reizbarer und verliere mehr und mehr
den Appetit. Die Mutter bringt Lea zu Ihnen
in die Praxis, weil sie diese Nacht dreimal
erbrochen habe. Bei der klinischen Unter-
suchung ist das Madchen in reduziertem
Allgemeinzustand, blass und klagt spontan
ber frontale Kopfschmerzen. Die Tempera-
tur betragt 36.7° C, die Herzfrequenz 60/
Minute (regelmassig), der arterielle Blut-
druck 135/84 mm Hg. Ein Meningismus
besteht nicht.

Frage 1
Nennen Sie mindestens drei mogliche Ursa-
chen fiir Leas Kopfschmerzen.

Frage 2

Beim detaillierten klinischen Status erheben
Sie folgende Befunde:

Horizontaler Nystagmus beim ausgeprégten
Blick nach links, eine beidseitige jedoch
linksbetonte Dysdiadochokinese und Dys-
metrie. Sie vermuten nun einen Hirntumor.
Welches ist dessen wahrscheinlichste Lo-
kalisation? (Nennen Sie das genaue anato-
mische Substrat, z. B. Medulla oblongata,
nicht hintere Schadelgrube)!

Frage 3
Nennen Sie 3 Hirntumorarten, die beim Kind
haufig vorkommen.

Frage 4
Zu welcher lebensgefahrlichen Situation
kann der Hirntumor bei Lea fiihren?

Frage 5
Nennen Sie mindestens zwei klinische Warn-
zeichen, die auf diese Gefahr hinweisen.

Description du cas

Léa est une fillette de 8 ans, sans notion de
maladies et accidents dans son anamneése.
Depuis 2-3 semaines, elle se plaint de
céphalées de plus en plus intenses, appa-
raissant surtout le soir, aprés I'école. Elle se
fatigue plus vite, est devenue irritable et a
perdu son appétit. La maman améne Léa a
votre consultation parce qu’elle a vomi trois
fois la nuit passée. Lexamen clinique mon-
tre une fillette en état général réduit, pale,
se plaignant spontanément de céphalées
frontales. La température est de 36.7° la
fréquence cardiaque de 60/minute (régu-
liere), la tension artérielle 135/84 mmHg.
On ne constate pas de méningisme.

Question 1
Nommez au moins trois causes pouvant
expliquer les maux de téte de Léa.
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Question 2

Le status clinique détaillé montre les signes
suivants: nystagmus horizontal lors du re-
gard forcé a gauche, une dysdiadococinésie
et dysmétrie bilatérale mais accentuée a
gauche. Vous suspectez une tumeur cé-
rébrale. Quelle est sa localisation la plus
probable? (Nommez le substrat anatomique
précis! P.ex.medulla oblongata, non pas
fosse postérieure).

Question 3
Nommez 3 types de tumeurs cérébrales
fréquentes chez I'enfant.

Question 4
A quelle situation mettant la vie de Léa en
danger peut mener cette tumeur?

Question 5
Nommez au moins deux signes cliniques
signalant ce danger.

' red Tlags eb cophalef
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Dr. Nicolas Gerber, Prof. Dr. Eugen Boltshauser,
Prof. Dr. Michael Grotzer
Universitats-Kinderspital Ziirich

Antwort 1

1. Intrakranielle Raumforderung (z. B. Tumor)

2. Sinusitis

3. Migrane mit Aura

4. Spannungskopfschmerzen/
Kopfschmerzen im Rahmen einer psycho-
sozialen Stresssituation

5. Pseudotumor cerebri

Antwort 2
Linke Kleinhirnhemisphare

Antwort 3

1. Astrozytome
2.Medulloblastome
3.Ependymome

Antwort 4
Einklemmung der Kleinhirntonsillen im Fo-
ramen magnum

Antwort 5

1. Pupillenerweiterung
2.Bewusstseinsstorung
3.Bradykardie
4.Unregelmassige Atmung

Kommentar zu Fragen 1 und 2
Kopfschmerzen im Kindesalter werden
eingeteilt in primare (v.a. Migrane und
Spannungskopfschmerzen) und sekundére
Formen (z. B. posttraumatisch, Meningitis,
Enzephalitis, Sinusitis, Otitis, Luftwegsinfek-
tionen, intrakranielle vaskulare Malformati-
on/Blutung, arterielle Hypertonie, Zahn-/
Kieferpathologie, Medikamente, Ventriku-
lo-peritoneal-Shunt-Dysfunktion, Anamie,
erhohter Hirndruck bei intrakraniellen Tu-
moren, Pseudotumor cerebri u. a.).

Primare und sekundare Kopfschmerzerkran-
kungen werden durch die Internationale
Klassifikation von Kopfschmerzerkrankun-
gen (ICHD-2) eingeteilt". Diese ist sowohl
fiir Diagnosestellung, korrekte Therapie und
fur die Vergleichbarkeit der wissenschaftli-
chen Literatur relevant. Sie flihrt fiir jede
aufgelistete Kopfschmerzform genaue Kri-
terien auf.

Zur Diagnosestellung einer Migrane ohne
Aura beispielsweise bedarf es mindestens 5
Kopfschmerzattacken, welche die Kriterien
a)-d) erfiillen: a) Dauer (unbehandelt oder

FMH-Quiz / Quiz FMH

EMLCRANIA SENZA AurA e C(EFALEA TENSIVA

JFANNUNIGS
KopFscHMER TEN

erfolglos behandelt) bei Kindern 1-72 Stun-
den, b) mindestens zwei der folgenden Cha-
rakteristika: b1) einseitige Lokalisation, b2)
pulsierender Charakter, b3) mittlere oder
starke Schmerzintensitat, b4) Verstarkung
durch korperliche Routineaktivitaten (oder
zu deren Vermeidung fiihrend), c) wahrend
des Kopfschmerzes mindestens eines: c1)
Ubelkeit und/oder Erbrechen, c2) Photo-
phobie und Phonophobie, d) nicht auf eine
andere Erkrankung zuriickzufiihren.

Auch fir eine Aura mit Migranekopfschmerz,
fiir periodische Syndrome in der Kindheit,
die im Allgemeinen Vorldufer einer Migrane
sind, fiir retinale Migrane, Migranekomplika-
tionen und wahrscheinliche Migrane gibt es
préazise Definitionen.

Sporadisch auftretender episodischer Kopf-
schmerz vom Spannungstyp ist definiert als
mindestens 10 Episoden, die die Kriterien a)
- d) erfiillen und durchschnittlich an< 1 Tag
pro Monat (< 12 Tage pro Jahr) auftreten: a)
Dauer 30 Minuten - 7 Tage, b) mindestens
2 der folgenden Charakteristika: b1) beid-
seitig, b2) driickend oder beengend und
nicht pulsierend, b3) leicht bis mittelgradige
Intensitat, b4) keine Verstarkung durch
korperliche Routineaktivitaten, c¢) keine
Ubelkeit oder Erbrechen und nicht sowohl
Photophobie als auch Phonophobie, d) nicht
auf eine andere Erkrankung zuriickzufiihren.
Daneben gibt es auch haufig auftretenden
und chronischen sowie wahrscheinlichen
Kopfschmerz vom Spannungstyp.

Warnzeichen («red flags») fiir eine mog-
licherweise weiter abklarungsbedirftige
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Ursache konnen sein: Kurze Anamnese
(wenige Wochen), Veranderungen vorbe-
stehender Kopfschmerzen beziiglich Loka-
lisation, Intensitat und Qualitat, Schmerzen
am starksten nachts/am friihen Morgen,
Aufwachen wegen Schmerzen, morgend-
liches Nichternerbrechen (cave: Hirn-
druck halt sich nicht immer an diesen
Lehrbuchfahrplan!), Bewusstseinsstorung,
Personlichkeitsveranderung, objektivier-
bare neurologische Zeichen wie Parese,
Sensibilitatsstorung, Ataxie, Storungen
der Sehfunktion/Augenmotilitat, Papillen-
odem, epileptische Anfalle, Nackensteife,
junges Alter (<5 Jahre).

Die hohe Inzidenz von Kopfschmerzen und
Erbrechen sowie die Unspezifitat vieler
anderer Symptome erschweren im Kindes-
alter die Diagnose Hirntumor. Weil aber
die Uberwiegende Mehrheit der Patienten
nach dem Erstsymptom weitere Symptome
und Zeichen entwickelt, sollte eine genaue
Anamnese und eine korrekt interpretierte,
allenfalls wiederholte neurologische Un-
tersuchung zu einer verzogerungsfreien
Diagnose fiihren?.

Bei Lea besteht aufgrund der Symptome
und Befunde Verdacht auf Hirndruck infolge
eines zerebellaren Prozesses, wie z. B. eines
Hirntumors. Eine sofortige weiterfiihrende
Abklarung mittels MRl ist indiziert3 4.

Kommentar zu Frage 3
Tumoren des zentralen Nervensystems
(vorwiegend Hirntumoren) sind - im
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Gegensatz zum Erwachsenenalter, wo sie
nur ca. 1.5% der Tumoren ausmachen -
mit ca. 25% der Tumorerkrankungen die
haufigsten soliden Tumoren im Kindes-
und Jugendalter. Die Inzidenz betréagt
ca. 35/1000000/Jahr, in der Schweiz
erkranken jedes Jahr ca. 40-50 Kinder an
ZNS-Tumoren®. Histologisch sind Hirntu-
moren eine ausserst heterogene Gruppe
mit Uber 100 verschiedenen Entitaten,
und die Klassifizierung wird alle paar Jahre
Uberarbeitet und durch neue Tumorarten
erganzt®. Wahrend im Erwachsenenalter
maligne Gliome, Meningeome und Metas-
tasen von Primartumoren ausserhalb des
ZNS am haufigsten vorkommen, kommen
im Kindesalter besonders haufig niedrig-
gradige Gliome, v. a. pilozytische Astro-
zytome vor. Ebenfalls relativ haufig sind
embryonale Tumoren (v. a. Medulloblasto-
me und primitive neuroektodermale Tumo-
ren des ZNS), Ependymome, hohergradige
Gliome (z. B. anaplastische Astrozytome,
Glioblastome) und Kraniopharyngeome.
Die Haufigkeitsverteilung ist abhangig
von vielen Faktoren, so kommen z.B.
Choroidplexustumoren und atypische te-
ratoide/rhabdoide Tumoren vor allem im
Sauglings- und Kleinkindesalter vor, und
Hirntumoren bei Patienten mit Neurofi-
bromatose Typ 1 sind meist pilozytische
Astrozytome. Die Diagnose wird in den
meisten Fallen durch eine histologische
Untersuchung von Tumorgewebe gestellt
(in Ausnahmeféllen bildgebend oder durch
Tumormarker). Eine korrekte Diagnostik
ist fir die Weiterbetreuung der Patien-
ten von entscheidender Wichtigkeit, da
sowohl Prognose als auch Therapie stark
davon abhangen.

Kommentar zu Fragen 4 und 5

Eine Einklemmung der Kleinhirntonsil-
len ist eine lebensbedrohliche Situation,
welche nach aller Moglichkeit vermie-
den werden muss. Bei einem Hirntumor
kann die dafiir verantwortliche Erhohung
des intrakraniellen Drucks durch den
Masseneffekt des Tumors und/oder eine
Liquorzirkulationsstorung hervorgerufen
werden. Uberdies kann eine spontane Ein-
blutung in den Tumor innerhalb kirzester
Zeit zu dieser gefiirchteten Komplikation
fiihren. Entsprechend sollte bereits zum
Zeitpunkt der bildgebenden Diagnose-
stellung eines Hirntumors mit einem spe-
zialisierten Behandlungszentrum Kontakt
aufgenommen werden, damit je nach

Beurteilung der Gesamtsituation eine
rechtzeitige Verlegung des Patienten in
das Zentrum vorgenommen werden kann.
Damit kdnnen eine optimale Uberwachung
des Patienten und eine Minimierung des
Einklemmungsrisikos durch zeitgerechtes
Einleiten der geeigneten Therapie (in ers-
ter Linie meist eine operative Entlastung
durch Tumorvolumenreduktion und/oder
eine Liquordrainage mittels externer Vent-
rikeldrainage oder ventrikuloperitonealem
Shunt) gewahrleistet werden.
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Quiz FMH 35: Commentaires
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Traduction: Rudolf Schlaepfer, La Chaux-de-Fonds

Réponse 1

1. Processus expansif intracranien (p.ex. tu-
meur)

2. Sinusite

3. Migraine avec aura

4. Céphalées tensionnelles/Céphalées dans le
cadre d’une situation de stress psychosocial

5. Pseudotumor cerebri

Réponse 2
Hémisphére gauche du cervelet

Réponse 3

1. Astrocytome
2.Médulloblastome
3.Ependymome

Réponse 4
Engagement des amygdales cérébelleuses
dans le foramen occipital

Réponse 5

1. Mydriase

2.Troubles de la conscience
3.Bradycardie
4.Respiration irréguliere

Commentaires aux questions 1 et 2

Les céphalées de I'enfant sont divisées en for-
mes primaires (surtout migraine et céphalées
tensionnelles) et secondaires (p.ex. post-trau-
matiques, méningite, encéphalite, sinusite,
otite, infections des voies respiratoires, mal-
formation vasculaire/hémorragie intracra-
nienne, hypertension artérielle, pathologies
dentaires ou de la machoire, médicaments,
dysfonction d’un shunt ventriculo-péritonéal,
pression intracranienne augmentée par une
tumeur, pseudotumor cerebri entre autres).
Les céphalées primaires et secondaires sont
classées selon la classification internatio-
nale des céphalées (ICHD-2)Y, importante
tant pour I'établissement d’un diagnostic
correct que pour le traitement adéquat et la
comparabilité de la littérature scientifique. Elle
énumere des critéres précis pour chaque type
de céphalée.

Pour le diagnostic de migraine sans aura on
exige p.ex. au moins 5 accés de céphalée
répondant aux criteres a)-d): a) durée (sans
traitement ou traitement inefficace) chez
'enfant 1-72 heures, b) au moins deux des
caractéristiques suivantes: b1) localisation



PAEDIATRICA  Vol.20 No.4 2009

unilatérale, b2) caractére pulsatile, b3) in-
tensité moyenne a forte de la douleur, b4)
intensification par les activités physiques
quotidiennes habituelles (ou amenant a les
éviter), c) pendant la céphalée au moins un
des symptdmes suivants: ¢ 1) nausée et/ou
vomissements, c2) photophobie et phono-
phobie, d) ne pouvant pas étre attribuées a
une autre maladie.

On y trouve également des définitions préci-
ses pour I'aura avec maux de téte de type mi-
graineux, pour les syndromes périodiques de
I'enfant qui sont en général des précurseurs
de la migraine, pour la migraine rétinienne
ainsi que les complications de la migraine et
la probable migraine.

Les céphalées apparaissant sporadiquement,
du type douleur tensionnelle, se définissent
par au moins 10 épisodes répondant aux cri-
teres a)-d) et se manifestant <1 jour par mois
(<12 jours par année): a) durée 30 minutes - 7
jours, b) au moins 2 des signes suivants: b1)
bilatérales, b2) oppressantes ou écrasantes et
non pulsatiles, b3) intensité Iégere a moyenne,
b4) non accentuées par les activités physi-
ques quotidiennes habituelles, c) absence de
nausées ou vomissements, de photophobie
et phonophobie, d) ne pouvant pas étre attri-
buées a une autre maladie. Existent aussi des
formes fréquentes ou chroniques ainsi que les
céphalées de type probablement tensionnel.

Les signes d’alarme («red flagsy) justifiant des
investigations complémentaires peuvent étre:
anamneése courte (quelques semaines), chan-
gement de localisation, d’intensité et de qualité
de céphalées préexistantes, intensité de la dou-
leur maximale la nuit/le matin tot, réveil par la
douleur, vomissements le matin a jeun (cave: la
pression intracranienne élevée ne respecte pas
toujours cet horaire de manuel!), troubles de
la conscience, changements de personnalité,
ataxie, troubles visuels/de la motilité oculaire,
cedeme papillaire, crise épileptique, raideur de
la nuque, jeune age (<5 ans).

Lincidence élevée de céphalées et de vomisse-
ments ainsi que la faible spécificité des symp-
tdbmes chez I'enfant rendent le diagnostic de
tumeur cérébrale difficile. La grande majorité
des patients développent d’autres symptdmes
et signes aprés le premier, 'anamnese pré-
cise et 'examen neurologique correctement
interprété et éventuellement répété devraient
permettre un diagnostic sans retard?.

Les symptomes de Léa évoquent la possibilité
d’une pression intracranienne élevée suite a
un processus cérébelleux, p.ex. une tumeur.
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Des investigations complémentaires immédia-
tes par IRM sont indiquées® 4.

Commentaire a la question 3

Les tumeurs du systeme nerveux central (en
majorité tumeurs du cerveau) représentent
- contrairement a I'age adulte ou elles ne
constituent que le 1.5% des tumeurs) -
environ 25% des maladies tumorales et sont
donc les tumeurs solides les plus fréquentes
durant 'enfance. Lincidence est d’environ
35/1000000/an, en Suisse chaque année
environ 40-50 enfants sont atteints d’une
tumeur du SNC®. Histologiquement les tu-
meurs cérébrales constituent un groupe trés
hétérogéne de plus de 100 entités différentes
dont la classification est revue réguliérement
et complétée par de nouveaux types de tu-
meurs®. Alors qu’a I'age adulte on rencontre
surtout les méningiomes, gliomes malins et
les métastases de tumeurs n’appartenant
pas au SNC, chez I'enfant sont relative-
ment fréquents les gliomes de bas grade,
notamment les astrocytomes pilocytiques.
Les tumeurs embryonnaires sont égale-
ment répandues (surtout médulloblas-
tomes et les tumeurs neuroectodermiques
primitives du SNC), les épendymomes,
les gliomes de haut grade (p.ex. astrocy-
tomes anaplasiques, glioblastomes) et les
craniopharyngiomes. La fréquence dépend
de nombreux facteurs; ainsi les tumeurs du
plexus choroidien et les tumeurs atypiques
tératoides/rhabdoides se manifestent sur-
tout chez le nourrisson et le petit enfant, et
les tumeurs de patients avec une neurofi-
bromatose du type 1 sont généralement des
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astrocytomes pilocytiques. Dans la plupart
des cas, le diagnostic se fait par 'examen
histologique de matériel tumoral (exception-
nellement par I'imagerie ou des marqueurs
tumoraux). Le diagnostic correct est d’une
importance décisive pour le patient, en dé-
pendent le pronostic et le traitement.

Commentaire aux questions 4 et 5
Lengagement des amygdales cérébelleuses
est une situation potentiellement mortelle
qui doit étre évitée a tout prix. En présence
d’une tumeur cérébrale, cette complication
redoutée peut étre provoquée par l'aug-
mentation de la pression intracranienne
par effet de masse et/ou des troubles de la
circulation du liquide céphalorachidien. Une
hémorragie spontanée a I'intérieur de la tu-
meur peut également en étre a l'origine. Dés
que I'imagerie met en évidence une tumeur
cérébrale, un contact devrait avoir lieu avec
un centre spécialisé, pour décider en fonc-
tion de la situation générale du transfert du
patient. Cela permet une surveillance opti-
male du patient et une diminution du risque
d’engagement par un traitement adéquat
(en premier lieu chirurgical par réduction du
volume de la tumeur et/ou drainage externe
ou ventriculo-péritonéal du LCR).
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