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Ik defa Alman cerrah Max Wilms tarafindan histolojik 6zel-

likleri tarif edilen Wilms timoéra (WT) metanefrik blastemin

anormal proliferasyonu sonucu meydana gelir. Nadir gorul-

mesine ragmen cocuklarda Uriner traktin en sik gértlen ma-
lign tumorudur (1). Anestezi ve cerrahi tekniklerin gelismesi,
radyoterapi ve kemoterapinin etkin sekilde kullanima girmesi
ile hastaligin tedavisinde 6nemli mesafeler katedilmistir. Bu ne-
denle Wilms timéru tanisi alan ¢ocuklarda ginimuiizde %90’la-
ra varan bir sagkalim s6z konusudur (2).

Epidemiyoloji

Yillik insidens 15 yas alti cocuklarda 1.000.000'da 7-10'dur ve
tani % 80 oraninda 0-5 yas grubunda konulmaktadir (3). Her ne
kadar Kuzey Amerika’da Wilms timéra kiz cocuklarinda erkek-
lerden biraz daha sik gérilmekte ise de diinyada genel olarak
oran; 1/1 civarindadir(4). Diger renal karsinomlardan ayiran pa-
tognomonik bir radyolojik bulgu olmamasi nedeniyle eriskin tip
Wilms tamoérunin preoperatif tanisi olduk¢a zordur, bununla
birlikte WT'nlin ¢ocukluk cagina gére eriskin ddnemde olduk¢a
nadir géraldiaga soéylenebilir. Wilms timérinin prognozu eris-
kinlerde ¢ocuklara gére cok daha kétudir. Prestidge ve arka-
daslari Wilms tamérla eriskinlerin 3 yil rekdrrenssiz sagkalim
oranini %20 olarak bulmuslardir (5).

“National Wilms’ Tumor Study Group” (NWTSG) familyal
Wilms timor oranint % 1-2 olarak bildirmektedir(3). Bilateral
senkron Wilms timora varligi olgularin %4-5'inde goérular (6,7).
Bu olgularin %40'inda ailesel malignensi 6ykusi ve %20'sinde
ise ailesel Urolojik malignensi dykusi vardir (7).

Biyoloji ve eslik eden anomaliler

Normal renal gelisimde rol oynayan WT1 (11p13) ve WT2
(11p15) genlerindeki hasar varhgi Wilms tumért olusumunda
rol oynar. Bu genler tumor supressoér genler olarak kabul edil-
mektedir. Diger yandan 16q ve 1p kromozomlarinda heterozi-
gosite kaybinin olgularda kot prognozun potansiyel gosterge-
si oldugu ve bu olgularda daha yogun kemoterapi gereksinimi
duyuldugu gosterilmistir (8). Familyal Wilms tUméri konusunda
calismalar kromozom 19q13.3-q13.4 Uzerine yogunlasmistir (9).

Wilms timori olgularinda %4,5 oraninda genitolriner ano-
maliler (hipospadias, kriptoorsidizm, renal fizyon anomalileri)
goralar (8). Ayrica Wilms timorinde ilk tani esnasinda %8 ora-
ninda akkiz Von Willebrand hastahgi bulunur (10). Wilms timo-
ri; Denys-Drash sendromu (Wilms timorl, genital ambiguite,
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progressif glomerulopati), Beckwith-Wiedemann sendromu (vis-
seromegali, hemihipertrofi, omfalosel, mikrosefali ve makrog-
lossi) veya WAGR(Wilms timérd, aniridi, genital anomaliler, re-
tardasyon) sendromunun bir komponenti olabilir. WT1 geninin
kaybi Denys-Drash sendromu ve WAGR sendromu ile iliskili
iken; Beckwith-Wiedemann sendromunda WT2 gen kaybi vardir
(7). Sporadik aniridi WT olgularinin 1/70'inde gérularken, spora-
dik aniridili olgularin %33'Gnde WT gelisme olasiligi vardir (7).
Hemihipertrofi WT'de 1/32 olguda gérultr ve embriyonel pato-
loji ile iliskilidir. Beckwith-Wiedemann sendromlu olgularda
1/10 oraninda karaciger, adrenal veya bdbrekte timoér gelisme
olasiligi vardir. Aniridi, hemihipertrofi ve Beckwith Wiedemann
sendromlu ¢ocuklarda 3-4 aylik aralarla seri renal ultrasonogra-
fik taramalar tavsiye edilir (11). Wilms timoru ile at nali bébrek
arasinda iliski varligi da kaydedilmistir. NWTSG c¢alismalarinda at
nali bobrekte Wilms timér riskinin 7 misli yaksek oldugu bulun-
mustur (12).

Patoloji

Wilms timorinde, renal karsinomda goértlen matur glandu-
ler elementler goérilmez. Epitelyal, blastemal ve stromal yapida
trifazik patern gosterir. En 6nemli tanisal 6zellik stromal htcre-
lerin icinde tubuloglomeruler paterndeki helezonvari nefroje-
nik hucrelerdir. Hemoraji ve nekroz sik rastlanan bulgulardir.
WT spesimeninde blastem oraninin yuksek oldugu olgular ge-
nellikle metastaztatik olgulardir (7).

Resim 1. Wilms tiimériinde epitelyal ve blastemal komponent (H+Ex400)
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“Favorable” histolojide anaplazi bulgu-
lari yoktur, "unfavorable” histoloji ise
anaplazi bulgulari goésterir. Nukleer bo-
yutta artma, hiperkromatizm ve anormal
mitoz olarak tanimlanan anaplazi; olgula-
rin %3’dnde goérilur ve bu olgularin yasi
daha buyuktur. Biyopsilerde diffuz anap-
lazinin gérulmesi nefron koruyucu cerrahi
icin kontrendikasyon olusturur (7).

Nefrojenik rest; hacim, makroskopik
veya mikroskopik gérinime bakilmaksi-
zin Wilms timorinde tim olasi prekur-
sor lezyonlar igin kullanilan bir terimdir.
Wilms timérlt ¢ocuklarin %25-40'inda
diger normal bdbrek dokusu icinde per-
sistan embriyonal hucrelerden olusan
ktcuk odaklar vardir. Bilateral Wilms tu-
morli olgularda nefrojenik restlerin insi-
densi unilateral olanlardan ¢ok daha
yUksektir (13).

Birkag yil dncesine kadar seffaf hicreli
sarkom ve rabdoid varyantlar Wilms t0-
mor kategorisine dahil edilirken, simdi
bunlarin farkl hacresel kékenli olduklari
kabul edilmektedir.

Tumor belirleyiciler ve prognostik
faktorler

Genel olarak timér icin progresyonu
ve rekirrensi belirlemede prognostik ola-
rak kabul edilen evreleme faktorleri (6r-
negin; tumoér hacmi, histoloji, lenf nod
metastazlari)) gunimuzde “favorable”
histolojili olgularin tedavisinde daha az
g6z 6nlne alinmaktadir. Bunlarin yerine
NWTS-5'e goére timor davranisini dngo-
rebilen potansiyel biyolojik faktorler
6nem kazanmistir. WT'de bir ka¢ potan-
siyel biyolojik belirleyici tespit edilmistir.
Bunlar arasinda "hyaluronic acid”, “hya-
luronidase hyaluronic acid-stimulating
activity”, "basic fibroblast growth fac-
tor” ve renin gibi belirleyiciler sayilabilir
(10,14). Bunlardan *“basic fibroblast
growth factor” Wilms tumorlilerde id-
rarda; buna karsilik “hyaluronic acid” ve
“hyaluronidase hyaluronic acid-stimula-
ting activity” ise hem idrar ve hem de se-
rumda yUksek dizeylerde bulunmustur
(14). Bu belirleyiciler persistan veya re-
laps gosteren olgularda cerrahiden 1-6
ay sonra 6nemli derecede yuksek olarak
bulunmustur. Relaps gésteren WT varli-
ginda da yuksek plazma renin seviyeleri
kaydedilmistir (10). Diger bir potansiyel
belirleyici “telomerase”dir. Bazi kanser
tiplerinde yuksek “telomerase” aktivitesi
“unfavorable” prognostik faktor olarak
bulunmustur (15). Pandian ve arkadagslari
tedavinin etkinliginin takibinde laktat
dehidrogenazin kullanilabilecedi belirt-
mislerdir (16).
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Resim 2. Karinda asimetriye neden olmus kitle

TANI

Olgular genellikle karinda kitle yakin-
masiyla basvururlar ve fizik incelemede
olgularin %90'indan fazlasinda palpas-
yonda abdominal kitle tespit edilir (3).
Wilms tGmorinin klasik semptom triadi;
palpasyonda abdominal kitle, agn ve
mikrohematuri varligidir (7). Eger timor
raptard sonucu periton icine hemoraji
olursa olgu akut karin tablosu ile gelebi-
lir. Tmoérun cevre dokulara basisi veya
invazyonu sonucu atipik bulgular ortaya
¢ikabilir. Wilms tGmorindn renal ven ve-
ya vena kavaya uzanimi sonucu varikosel,
hepatomegali, asit ve konjestif kalp yet-
mezligi gorulebilir. Bazen de timérin
urettigi biyoaktif maddelerle ilgili semp-
tomlar ortaya cikar, olgularin %25'inde
plazma renin seviyesindeki artisa bagh
olarak hipertansiyon goralar (17).

Laboratuar incelemeleri; hemogram,
bobrek ve karaciger fonksiyon testleri,
serum kalsiyum dulizeyi tayini ve idrar tet-
kikini icermelidir.

Fizik inceleme sirasinda aniridi, hemihi-
pertrofi, makroglossi veya genitoUriner
malformasyonlar gibi birlikte gorulebi-
len anomalilere ve venéz obstriksiyon
isaretlerine (varikosel, abdominal duvar-

daki vendz dilatasyonlar, alt ekstremite-
de sislikler) dikkat edilmelidir.

Goriintiileme

Bu hastalarin radyolojik olarak deger-
lendirilmesi abdominal-pelvik USG ile
baslar ve bunu kontrasth bilgisayarli to-
mografi (BT) ve/veya magnetik rezonans
gorunttleme (MRI) gibi daha ileri tetkik-
ler takip eder. Bu ileri tetkikler; kitlenin
icerigi ve sinirlar, boélgesel lenf nodlari-
nin durumu, vena kava yayilimi ve bilate-
ral hastalik varligini degerlendirmede
oénemli bilgiler verir, ayrica kontralateral
boébrek fonksiyonunu degerlendirmemi-
ze olanak saglar.

Wilms timoérlu olgularin %4’'Gnde go6-
rdlen intrakaval timor yayilimi ekarte et-
mek icin ultrasonografik olarak inferior
vena kavanin incelemesi gereklidir(18).
Eger uzanim ultrasonografik olarak ekar-
te edilemezse MRI tercih edilir. Wilms t0-
morla ¢ocuklarda en sik uzak metastaz
yeri akcigerdir. Akciger metastazlarin
ekartasyonu icin oblik pozisyonu da ice-
ren akciger filmleri ve gerekirse toraks BT
de cekilmelidir.

Resim 3. Preoperatif BT; Karin
icini dolduran sag renal kitle
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Gorantulemedeki ana hedefler;

a. Kitlenin kaynagini lokalize etmek,

b. V.kava inferiora tumér ekstansiyonu-
nu ekarte etmek,

¢. Fonksiyone kontralateral bébrek var-
higini géstermek,

d. GUS anomalisini géstermek olmali-
dir.

Evreleme

Gorantuleme tekniklerindeki ilerleme-
lere ragmen Wilms timoérd evrelemesi
operasyon masasinda yapilan klinik g6z-
lemlere ve son olarak patolojik inceleme-
lere baghdir. Clinku sadece géruntileme
calismalari ile evreleme yapilirsa hatali
olarak daha dustk veya daha yuksek ev-
re hastalik bulunabilir. Operasyon esna-
sinda direkt inspeksiyon ile kontralateral
bobregin incelenmesi de olduk¢a énemli-
dir. NWTSG kontralateral eksplorasyonu
tavsiye eder, ¢ciinkl nefrojenik rest ve ku-
c¢uk timorler BT ve MRI tetkiklerinde
go6zden kacabilir.

Senkron bilateral WT'lU 122 olguyu igi-
ne alan NWTSG-IV ¢alismasinda preope-
ratif géranttlemede bilateral lezyonlarin
%7'sinin gézden kacirildigi goérulmastur
(19). Renal marjinlerin ve nodal durumun
histolojik analizi daha sonra uygulanacak
adjuvan terapiyi buyUk oranda etkiler.

NWTSG; klinik, cerrahi ve patolojik
yonden fikir veren etkili bir evreleme sis-
temi gelistirmistir (7). Bu sisteme goére;

Evre I: Tumor bobrege sinirhdir ve ta-
mamen eksize edilir. Renal damarlar et-
kilenmemis, tUmor ruptire olmamis ve
biyopsi yapilmamistir.

Evre 1l: Tumor bobrek disina ¢ikmakla
beraber, tamamen eksize edilir. Renal
ven invazyonu ve yaygin renal sinds in-
vazyonu vardir.

Evre lll: Abdomene sinirli rezidlel non-
hematojen tumoér vardir. Asagidakiler-
den herhangi birisi olabilir:

a. Abdomen veya pelvis icindeki lenf

nodlari timorle etkilenmistir,

b. Tumér peritoneal ylzeyi penetre et-
mistir,

c. Peritoneal ylzeyde tUmor implantla-
ri vardir,

d. Vital yapilara lokal infiltrasyon ne-
deniyle timoér tamamen rezeke edi-
lemez,

e. Cerrahi dncesi ve sonrasi flank bélge-
sine sinirli olmayan tamér ekimi ola-
bilir.

Evre IV: Hematojen metastazlar (genel-
likle akcigere) veya uzak lenf nodu me-
tastazlari (g6gus, ekstra-abdominal nod-
lar) vardir.

Evre V: Tanida bilateral renal tutulum
vardir.
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Tablo 1. NWTSG'’ye bildirilen Wilms timor olgularindaki dogumsal anomali insidensi (3).

Anomali Oran (binde)
Aniridi 7.6
Beckwith-Wiedemann sendromu 8.4
Hemihipertrofi 33.8
Hipospadias 13.4
Kriptorsidizm 37.3
Hipospadias ve kriptorsidizm 12.0

TEDAViI

ABD ve Kanada'da Wilms timérlu ¢o-
cuklar esas olarak NWTSG tarafindan ge-
listirilen klinik calismalara goére tedavi
edilir. Avrupa da ise pek ¢ok ¢ocuk “In-
ternational Society of Pediatric Onco-
logy” (SIOP) tarafindan dizayn edilen te-
rapotik calismalara goére takip edilir.
NWTSG Kuzey Amerika’da 1969'dan beri
6000'den fazla olguyu degerlendirmeye
almistir. WT tedavisinde NWTSG, timo-
rin ve etkilenen bébregin erken cerrahi
rezeksiyonunu ve timér histolojisi ve kli-
nikopatolojik evreye bagl olarak olguya
adjuvan kemoterapi/irradyasyon tedavisi
uygulanmasini savunur, ¢inkd sadece
goruntlileme calismalariyla dogru evrele-
me yapilamayabilir (20).

NWTSG'nin 6nemli basarisi, tim evre-
ler icin %80'in Gzerinde sagkalim orani-
na ulasarak, radyoterapi ve kemoterapi-
nin toksisitesini minimale indirmis olma-
sidir. Tedavi, evre ve histolojik dereceye
gore degisir. Tablo 2 gUnimuzdeki
NWTSG 5 tedavi protokolini ve rekr-
renssiz sagkalim surelerini 6zetlemekte-
dir.

NWTS-5 calismasi 550 gr.dan daha du-
stk tamor agirligr gosteren, evre | “favo-

rable” histolojili, 2 yasindan kugutk ¢ocuk-
larda kemoterapiyi elimine ederek sade-
ce cerrahinin etkinligini gdstermeyi
amaclamis, ancak bu olgularda yuksek
oranda nuks goérilmesi Gzerine WT olgu-
larinin hepsine kemoterapi verilmesi ge-
rektigi gorist hakim olmustur (8).

SIOP radyolojik degerlendirme ve bi-
yopsi sonucu konulan taninin cerrahi 6n-
cesi kemoterapi secenegi icin yeterli ol-
dugunu savunur ve preoperatif kemote-
rapi uygulanmasini temel almistir (7).

Preoperatif tedavilerin bazi potansiyel
faydalari vardir. Bunlar:

a. Cerrahi girisim sirasinda timor rip-

tdr insidensini dastrmesi,

b. Tumérde “downstaging” yapmasi
nedeni ile yogun kemoterapi gerek-
siniminin azalmasi,

¢. Metastazl olgularin kuguk bir kis-
minda (% 15) radyoterapinin ge-
rekli hale gelmesi seklinde sayilabilir
(21).

WT'lUnde biyopsi perkitan ve agik tek-
nikle alinabilir. Perkttan biyopsilerde
kullanilan ince igne aspirasyonlarinda
doku yetersizligi olabilir. Tru-cut igne bi-
yopsisi ise %75'den fazla sensitivite ile

Tablo 2. NWTSG’un evrelere gore adjuvan terapi protokolil ve rekiirrenssiz sagkalim sireleri (17).

Evre Kemoterapi Radyoterapi Rekiirrenssiz sagkalim
(overall)
| AMD+VCR (18 hafta) Yok % 90 (%97)
Il AMD+VCR (18 hafta) (Favorable) Yok %89 (%93)
+ DOX+CPM ve etoposid (Unfavorable) (Unfavorable harig)

1l AMD+VCR+ DOX (24 hafta) (Favorable) Var %74 (%85)
+ CPM ve etoposid (Unfavorable)

I\ AMD+VCR+ DOX (24 hafta) (Favorable) Var %69 (%81)
+ CPM ve etoposid (Unfavorable)
V Biyopsi_AMD+VCR (8-12 hafta)

_ BT’de cevap yoksa 3. ajan eklenir. Var %75 (%73)

AMD: (Aktinomisin D) VCR: (Vinkristin) DOX: (Doksorubisin) CPM: (Siklofosfamid)
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Resim 4. Wilms tlimériinde cilt insizyonu

tumér tanisi bakimindan daha iyi sonug
verir (22). Ayrica perkUtan biyopsilerde
Onemli bir sorun igne traktinda rekur-
rens gorilmesidir (23).

NWTSG, WT'li ¢cocuklarin pek cogunda
savundugu primer cerrahi yerine baz is-
tisnai durumlarda preoperatif kemotera-
piyi énerir. Bunlar; bilateral timér varli-
g1, hepatik venler tGzerindeki vena kava-
ya yayilim, cerrahi eksplorasyonda tiimo-
ran inoperabl olusu ve soliter bébregi tu-
tan tumor varhgidir. Preoperatif tedavi
timoér hacminde dramatik bir ktgtlme
olusturdugu icin cerrahi eksizyon kolay-
lasir. Bununla beraber, preoperatif ke-
moterapiyi takiben tespit edilen evre ori-
jinal evreyi yansitmaz (24).

D’Angio ve arkadaslari NWTSG ve SIOP
tedavi yaklasimlarini karsilastirarak, iki-
sinde de 6nemli derecede timorsiz sag-
kalim suresi oldugunu gérduler (25). Iki
calismanin karsilastirilmasindaki can alici
nokta NWTS'deki olgularin cerrahi ola-
rak evrelendirilmesidir. Her iki calismada-
ki evre | hastalikli olgularda tedavi ayni
oldudu icin sorun yoktur. Ancak pozitif
lenf nodu olan evre Il hastalara preope-
ratif kemoterapi uygulanmasi sonucu
olusan “understaging” evrelemede ciddi
kaygilar yaratir. SIOP yaklasiminda bu
kayqi ile kapsuler ekstansiyonlu (evre II)
tum olgular lenf nodlari negatif olsa bile
antrasiklinler ile tedavi edilir. Ger¢ek ev-
re Il hastalikli pek ¢ok olgu antrasiklinle-
rin potansiyel toksik etkisine maruz kala-
cagi icin bu durum elestiri konusu olmak-
tadir.

Wilms tumoéri nedeniyle daha 6nce te-
davi géormus ve adult caga gelmis olgu-
larda ikinci bir malignite gelisme meyli-
nin oldugu gésterilmistir (17). Bir diger
yakin zamanli raporda ise, Wilms tUmora
tedavisini takiben yillar sonra, kalan di-
ger bobrekte timor gelisen 4 olgu bildi-
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Resim 5. Kitlenin gevre yapilardan ayrilmasi

rilmistir (26).

Philadelphia Cocuk Hastanesi'nin nef-
ron koruyucu cerrahi tecribelerine gore,
olgularin sagkalim surelerini belirleyici
faktorin timoran histolojik evresi oldu-
gu bildirilmistir (27). “Unfavorable” his-
tolojisi olan olgularda prognoz *“favo-
rable” olanlara gore, evreye bakilmaksi-
zin daha kétadir. Kabul edilen bir diger
belirleyici faktor rekarrens sikhgidir. Bazi
nadir durumlarda olgunun baslangig his-
tolojisi “favorable” oldugu halde birkac
rekirrens sonrasi bunun “unfavorable”
histolojiye donlstagu belirtilmistir (17).

Preoperatif kemoterapide 4 haftalk
tedavi suresi standart rejim semasi olarak
kabul gérmektedir. Tournade ve arka-
daslarinin yaslari 6 ayliktan bayuk, unila-
teral ve non-metastatik WT'IU 382 cocuk-
ta yaptiklan calismada, 4 ve 8 haftalk
preoperatif tedavi karsilastiriimig ve uzun
sureli tedavinin avantaji gosterilememis-
tir (28).

Vaskularizasyonu azaltmak, tumér kit-
lesini kicgultmek, intraoperatif tumor
hacrelerinin kan akimina dékdlmesini ve
metastaz yapmasini engellemek icin pre-
operatif transkateter intraarteriyel em-
bolizasyon uygulanabilir. Zupancic ve ar-
kadaslari, 1-16 yas arasi 33 cocukta pre-
operatif embolizasyon uygulanmislar ve
operasyonun kolaylastigini bildirmisler-
dir (29).

Cerrahi

Wilms tamériande cerrahi tedavinin
hedefleri; tumoér yukint azaltmak veya
ortadan kaldirmak, hastaligin derecesini
kesin olarak evrelemek, timor ekimin-
den korunarak ek radyoterapi veya ke-
moterapi gereksinimini minimale indir-
mektir (17).

Wilms timoéra blytk hacimlere ulastigi

ve fazla sayida dilate venéz kollateraller
nedeni ile renal artere yaklasim zor oldu-
gu icin bu olgulara transabdominal,
transperitoneal biytk bir insizyonla yak-
lasim yapilmaldir. Bu insizyon ayni za-
manda kontralateral bdbrek, karaciger
ve diger karinici organlarin inspeksiyon
ve palpasyonla degerlendirilmesine ola-
nak saglar.

BT ve MRI ile kontralateral lezyonlarin
buyldk kismini tespit etmek mamkdan ise
de, NWTSG kontralateral eksplorasyonu
savunmaya devam eder. Bu nedenle
kontralateral bébrekte herhangi bir stp-
heli lezyon var ise nefrektomi karari 6n-
cesi biyopsi alinmalidir.

Renal arter, renal ven ve vena kava in-
ferior trombus yoninden degerlendiril-
melidir. Eger timor intravaskuler ekstan-
siyon gosterirse bu ¢ocuklara preoperatif
kemoterapi verilmesi timoér trombus de-
recesini dusurerek, rezeksiyonu kolaylas-
tirabilir. Fakat genel komplikasyon orani
kemoterapi verilmeyenlerle benzerdir
(30).

Adrenal bezlerin durumu bilinmelidir.
Eger timor ile infiltre olmussa, cikariima-
lidir. MUmkunse cerrahi sirasinda posto-
peratif radyoterapi icin yol goésterici ol-
malari nedeniyle; rezidiel timorler, ad-
renal bezler ve stpheli alanlar titanyum
klipslerle isaretlenmelidir.

Postoperatif radyoterapiden kaginmak
icin, timor ekimi olmaksizin dikkatlice
komplet timor rezeksiyonu yapilmalidir.
Aksi halde bu olgularda lokal abdominal
relapsin 6 misli arttigi gosterilmistir (31).
Eger timor rezeke edilemezse supheli
yerlerden biyopsiler alinmalidir.

WT icin sinirh lenf nodu diseksiyonu
lenfatik metastazi ekarte etmek ve prog-
nozu belirlemek i¢in yapilmaldir (pozitif
lenf nodu varligi olgunun evre Ill oldugu-
nu gosterir). Formal lenf nodu diseksiyo-
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nu ise énerilmemektedir.

NWTSG; bilateral timér, soliter bdb-
rekte timér, renal yetmezlik ve ylUksek
insidensde nefrojenik restlerin varhginda
parsiyel nefrektomiyi tavsiye eder. WT'lU
olgularin %5’inde senkron bilateral has-
talik ve %1'inde metakrondz lezyonlar
gelisir (6).

Bilateral timoér varhginda son yakla-
sim; bilateral renal biyopsi, kemoterapi
ve takiben bilateral nefron koruyucu cer-
rahi yapilmasi seklindedir (17). Soliter
bobrekli veya bilateral hastaligi olan co-
cuklarda nefron koruyucu cerrahi ile
NWTS'nin diger olgulariyla esit sagkalim
strelerine ulasilmistir (17). SIOP protokol-
lerinde ise parsiyel nefrektomi icin 6zel
bir durum tarif edilmemistir.

Unilateral timérlt olgularda parsiyel
nefrektominin rolt tartismalidir. Bilate-
ral WT'nde ve adultlardaki unilateral re-
nal hucreli karsinomda uygulanan nef-
ron koruyucu cerrahide alinan iyi sonuc-
lar unilateral WT'Gnde de parsiyel nef-
rektomi fikrini akla getirmistir(32). Ancak
WT’lerinin pek cogu ilk géruldaginde
hacim olarak olduk¢a buyuktir. Bu ne-
denle baslangicta olgularin sadece %5'i
parsiyel nefrektomi icin uygundur (33).
Moorman-Voestermans ve arkadaslari 90
WT'lG olgunun retrospektif analizinde,
parsiyel nefrektomi yapilabilecek olgula-
rin %87'sinde preoperatif goérintileme
teknikleri ile karar verilebilecegini gos-
terdiler (34).

Desai ve arkadaslari renal fonksiyonu
korumak icin 3 olguda "exvivo” tUmor
disseksiyonu ve takiben ototransplantas-
yon yaparak, basarili sonug¢ almiglardir
(35).

1986-1994 yillari arasinda WT'lU 3335
cocukta yapilan NWTSG c¢alismasinda pri-
mer nefrektomide %12.7 olguda cerrahi
komplikasyon gértlmusttir. Bunlar; intes-
tinal obstruksiyon (%5.1), asiri kanama
(%1.9), yara infeksiyonu (%1.9) ve damar
yaralanmasi (%1.5) seklindedir. Ayni ¢a-
lismada 10 cm’den buyik capli timérler-
de cerrahi komplikasyon riskinin daha
fazla oldugu ve ayrica genel cerrahlar ta-
rafindan yapilan nefrektomilerdeki
komplikasyon riskinin Urologlar tarafin-
dan yapilanlara goére daha fazla oldugu
bulunmustur (36).

Godzinski, SIOP-9 calismasinda preope-
ratif kemoterapi alan 598 olguda cerrahi
komplikasyonlari analiz ederek, kompli-
kasyon oranini %8 bulmus ve en sik
komplikasyonlarin intestinal obstruksi-
yon (%3.7) ile tUmor ruptura (%2.8) ol-
dugunu bildirmistir (37). Cerrahi kompli-
kasyon artisina sebep olan risk faktorleri;
timoér evresinin yuksekligi, intravaskuler
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ekstansiyon, diger visseral organlarin re-
zeksiyon gerekliligi ve yanhs preoperatif
tani seklinde sayilabilir.

Unilateral WT'de nefrektomi sonrasi
kalan bobrekte metakron6z timér gelis-
mesi (%2-3) ve kemoterapi sonrasi renal
fonksiyonun azalmasi seklinde iki potan-
siyel risk vardir (34). Ancak renal yetmez-
lik riski (%0.25) dustktdr (38). Bununla
beraber, tedavinin ge¢ etkilerini deger-
lendirmek igin uzun sudreli takip gerekir.
Bilateral WT’lUlerde ise renal yetmezlik
oldukca 6nemlidir.Tedavi sonrasi 15 yil
icinde %15'e yaklasan son dénem renal
hastalik insidensi vardir (39).

Di Tullio ve arkadaslari unilateral
WT'de nefrektomi sonrasi kemoterapi
veya radyoterapi uygulanirsa hipertansi-
yon, proteiniri, glomerulosklerozis ve re-
nal yetmezlik gelisme riskinde artis oldu-
gunu 6ne surmuslerdir (40).

Horwitz ve arkadaslari parsiyel nefrek-
tomi ve enikleasyon seklinde nefron ko-
ruyucu tedavi uygulanan 98 bilateral tu-
tulum goésteren olguyu inceleyerek, tu-
mor yatadi veya kalan bobrekte lokal re-
kdrrens riskini parsiyel nefrektomi icin %
8.2, enukleasyon icin % 14 olarak bulmus-
lardir (6).

Antikanser tedavisi alan ¢ocuklar bayu-
me caginda oldugu icin bu tedavinin or-
ganlar Gzerindeki ge¢ sekelleri konusun-
da klinisyenler dikkatli olmaldir. Erken
dénem NWTSG calismalarinda radyotera-
pi alan ¢ocuklarda kas-iskelet sistemi so-
runlari (6rnegin; skolyoz) buyuk sorun-
dur (41). Gonadal irradyasyon, hipogona-
dizm veya gegici azospermiye neden ola-
bilir ve hasarin derecesi radyasyon dozu
ile iliskilidir (42). Abdominal radyoterapi
alan kiz cocuklarinda %12 insidenste
ovaryen yetmezlik bulunmus ve bunlarda
riskli gebelik oranlari da artmistir (43,44).

Son yillarda doksorubisin gibi antrasik-
linlerle tedavi edilen cocuklarda konjestif
kalp yetmezligi riskinin arttigi gérilmas-
tar. Akut kardiyotoksisiteye ek olarak te-
daviden yillar sonra kardiyak yetmezlik
gelisebilir (45). Baslangi¢ kemoterapi reji-
minde doksorubisin alan ¢cocuklar arasin-
da konjestif kalp yetmezligi orani %4.4
olarak bulunmustur ve tim akcigere ve-
ya sol flank bélgeye radyoterapi uygula-
nan olgularda bu riskin arttigi géralmus-
tUr (46).

Sonuc olarak; son yillarda Wilms timéo-
ri tedavisinde énemli gelismeler olmus-
tur. Bu gelisme; tedavide standardizas-
yon, evre ve histolojiye uygun bir tedavi,
cerrahi tecriibe ve perioperatif bakimda-
ki gelismeler gibi bircok faktére baglidir.
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