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Ekstrarenal teratoid Wilms tiimorii (ERTWT) ender goriilen
cocukluk donemi malignitesidir.

Akut karin on tamsiyla laparotomi yapilan 3 yasinda kiz
cocuk, islem sirasinda pelvik kitle saptanmast iizerine kli-
nigimize gonderildi. Bilgisayarli tomografide atnali bobrek
ve pelvik kitle izlendi. Laparotomide pelvik kitle total ¢ika-
rildr ve histopatolojisinde miisinoz epitel ve kikirdak doku
iceren matiir teratomatoz elemanlar, Wilms tiimoriiniin
trifazik komponentleri (blastemal, epitelyal ve stromal),
Wilms tiimor 1 (WI-1) gen pozitifligi, bobrekle iligkisinin
olmamasi nedeniyle ERTWT tanisi aldi. Takiplerinde me-
tastaz veya niiks saptanmayan ¢ocuk 18 aydir remisyonda
izlenmektedir.

ERTWT akut karinlarda ayirict tamida akla gelmelidir. Tii-
mor evresinin ve risk grubunun yiikselmemesi icin kitlenin
rezeksiyonu ertelenmemeli ve tam rezeksiyon hedeflenme-
lidir.

Anahtar kelimeler: cocukluk donemi, retroperiton, Wilms
tiimorii, teratom

Abstract

A rare tumour of childhood: Extrarenal retroperitoneal
teratoid Wilms’

Extrarenal teratoid Wilms’ tumor (ERTWT) is a rare malig-
nancy of childhood.

A three-year-old female girl was referred for suspected pel-
vic mass with the initial diagnosis of acute abdomen during
laparotomy. Computed tomography revealed a horseshoe
kidney and a pelvic mass. Mass was totally removed at la-
parotomy and histopathology revealed mature teratoma with
mucinous epithelium, cartilaginous tissue and triphasic com-
ponents (blastemal, epithelial and stromal) of Wilms’ tumour.
The diagnosis was ERTWT while having WI-1 gene positi-
vity and non- association with the horseshoe kidney. The pa-
tient was followed up for 18 months without any metastasis
or recurrence.

ERTWT should be considered in the differential diagnosis of
acute abdomen. The goal should be complete resection not
to lead to increase in the stage and the risk group of the tu-
mour.

Key words: childhood, retroperitoneal, Wilms tumour, te-
ratoma

Giris

Wilms tiimorii klasik olarak bobrekte yer almakta-
dir. Wilms tiiméoriintin morfolojik bulgularini iceren
timor lezyonlart bobrek disinda; retroperitoneal,
lumbar-sakrokoksigeal bolge, testis, vajen, over, me-
sane, uterus, inguinal kanal, prostat, kolon, adrenal
bez, cilt, gbgiis duvari ve mediastende yer aldig1 az
sayida olguda gosterilmigtir 9. Teratoid Wilms’
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klasik nefroblastomanin %50’sinden fazlasinin hete-
rolog elementler (yag dokusu, glanduler doku, glial
hiicreler, kas hiicreleri, kikirdak ya da kemik dokusu)
tarafindan olusturuldugu Variend ve ark. " tarafindan
1984 yilinda tanimlanan bir tipidir. Bazi teratomlarin
yogun nefroblastik komponent icermesi durumunda
teratoid Wilms tiimoriinden soz edilir ve tiim olgula-
rin %0,5-1’ini olugturmaktadir 13-, Teratoid Wilms
tiimorii lokal invazyon veya uzak metastaz ozelligi
olmayan tiimor olarak bilinir (", ancak bircok olguda
cerrahi sonrasinda kemoterapi ya da radyoterapi ge-
rekmektedir G781,
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(ERTWT) tanisi, genellikle kitlenin rezeksiyonundan
sonra histopatolojik degerlendirmede konulmaktadir
@, Akut karin ayirict tanisinda batin i¢i tiimorlerin de
olabilecegi, bunlarin arasinda ¢ok ender tiimorlerin
de goriilebilecegini vurgulamak amaciyla retroperito-
neal ERTWT olgunun sunulmasi amaglandi.

Olgu

Akut karin 6n tanistyla dig merkezde laparotomi yapi-
lan 3 yagindaki kiz ¢cocugu islem sirasinda pelvik kit-
le fark edilmesi iizerine klinigimize yonlendirilmis.
Fizik incelemede sag tarafta ele gelen dolgunluk ve
Mc Burney kesisi mevcuttu. Cal25 75,5 (0-35U/ml),
AFP>1.3 (0-11.3 IU/ml), BhCG 0 (mIU/1) saptandi.
Bilgisayarli tomografik incelemede atnali bobrek ve
komgulugunda pelvik bolgede 5,5x6 cm boyutlarinda
papiller projeksiyon benzeri solid alanlar igeren kistik
yapida kitle goriildii. Lezyon overyan malign tiimor
olarak yorumlandi.

Pfannenstiel insizyon ile batina girildiginde her iki
overin dogal oldugu, orta hat retroperitonda 5-cm ca-
pinda, ylizeyi diizgiin, kapsiillii, beyaz-sar1 renkli kis-
tik lezyon saptandi. Kitlenin ¢cevre dokulara invazyon
gostermedigi, bobrek, iireter ya da biiylik damarlarla
iligkisi olmadigi izlendi (Resim la-b). Ameliyat sira-
sinda gonderilen frozen incelemede “kii¢iik yuvarlak
mavi hiicreli tiimor” olarak raporlandi. Hasta ameli-
yat sonrast 5. giin taburcu edildi.

Resim 1a. Atnal bobrek goriintiisii, b. Kistik lezyonu ok, kistik
lezyon icerisindeki papiller cikintilar: yildizh ok gostermekte-
dir.

Histopatolojik degerlendirmede; trabekiiller ve ada-
lar olusturan dar eozinofilik sitoplazmali ince dagi-
nik kromatinli, kismen monoton goriiniimde, yer yer
niikleer sinir diizensizligi gosterebilen primitif tiibiil
yapilar1 ve glomeriil yapilar olusturan blastoid hiicre
adalari izlendi (Resim 2a-d). Tanimlanan adalar ¢ev-
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resinde gevsek stroma alanlari, bir kismi konjesyone
dilate vaskiiler yapilar goriildii. Kesitlerde kolonik
miisinoz epitelle doseli kist duvari ve fokal bir odak-
ta kikirdak dokusu saptandi. Immiinohistokimyasal
degerlendirmede; WT-1 ile tiimor hiicrelerinde fokal
soluk niikleer boyanma izlendi. NSE ile tiimor hiic-
relerinde fokal soluk sitoplazmik boyanma goriildii
(Resim 3). EMA ve panck ile epitelyal komponentte
yaygin kuvvetli sitoplazmik boyanma izlendi. CD99,
LCA, S-100 ve sinaptofizin negatif bulundu. Ki-67
ile proliferayon indeksi %30 oraninda belirlendi (Re-
sim 4).

Resim 2a-d. Genis alanlarda trabekiiller ve adalar olusturan
dar eozinofilik sitoplazmal ince daginik kromatinli, monoton
goriiniimde, primitif tiibiil yapilar olusturabilen blastoid hiic-
relerin olusturdugu tiimor adalar (blastamel komponent), epi-
telyal komponent (kalin ok) ve stromal komponent (ince ok)
goriilmektedir (2a.H&Ex400, 2b, 2d H&Ex200, 2c. H&Ex100).
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Resim 3. Tiimor hiicrelerinde soluk sitoplazmik NSE boyan-
masi1 (NSEx200).

Hasta geg¢irilmis ameliyat oykiisii nedeni ile perito-
neal ekim olabilecegi diistiniilerek SIOP-2001 Wilms
timor protokolii kapsaminda intermediate risk ve
evre 3 kabul edildi, tedavi aktinomisin D, vinkristin,
doksorubisin olarak planlandi. Takiplerinde metastaz
ya da niiks saptanmadi. Olgu 18 aydir remisyonda
olarak izlenmektedir.



G.B. Bahadir ve ark., Cocukluk ¢caginda ender goriilen ekstrarenal yerlesimli retroperitoneal teratoid Wilms tiimérii

Resim 4. Epitelyal komponentte kuvvetli sitoplazmik ve memb-
ranoz sitokeratin boyanmasi (PANCK x200).

Tartisma

ERTWT; klasik Wilms tiimorii gibi siklikla ¢ocuk-
larda kiz ve erkek farki olmaksizin rastlanir, ancak
erigkinlerde de rapor edilmigtir 7910119 - Ameliyat
oncesi tani koyabilecek karakteristik goriintiileme
yontemi ya da tetkik yoktur ¢7. Tiimor tanisi genel-
likle kitlenin rezeksiyonundan sonra histopatolojik
degerlendirmede konulur *'9. Teratoid Wilms tii-
morii, yaridan fazlasinda teratoid komponent igeren,
nefroblastomun ender goriilen varyantidir ®. ERTWT
icin 3 kriter gerekir: 1-Bobrek disinda yerlesmis ol-
mas1 (radyolojik ve peroperatif gosterilmelidir).
2-Histopatolojik olarak Wilms tiimériiniin trifazik
karakterini icermesi (blastemal, epitelyal, primitif
stromal) 3-Tiimoriin tamaminda teratom ya da re-
nal karsinomun diglanmig olmast (241019 "WT-1’in
niikleer reaktivitesi Wilms tiimérii tanisin1 koymada
yardimcidir, ancak bazi Wilms tiimorlerinde reaktif
olmayabilir V.

Olgunun histopatolojik incelemesinde miisin6z epitel
ve kikirdak doku ile temsil edilen matiir teratomatoz
elemanlar ve Wilms tiimoriiniin trifazik karakterleri
olan blastemal, epitelyal ve stromal yap1 igermesi;
WT-1 pozitifligi sergilemesi ve atnali bobrekle iligki-
sinin olmamasi nedeniyle ERTWT olarak tani ald1.

ERTWT’iin embriyonik ya da neoplastik kaynakli
oldugu konusunda tartismalar devam etmektedir,
ancak yaygin goriis embriyonik kalintilardan kay-
naklanan bir tiimoér oldugu yoniindedir @¢71%19_ Bir
grup arastirmact “Connheims’ cell-rest” teorisine
atifta bulunarak malign transformasyonla persistan

embriyonel potansiyel hiicrelerden kaynaklandigini
diisiinmektedir @,

Literatiirde yalnizca bir olguda atnali bdbrek ve
ERTWT birlikteligi gosterilmistir ©. Pelvik yerle-
sim nedeniyle germ hiicreli tiimor, rabdomyosarkom,
PNET ayirici tanida diigiintilmelidir 419,

Intrarenal Wilms tiimoriinde kullanilan evreleme ve
tedavi yonetimi ekstrarenal yerlesimli Wilms tiimorii
icin de uygulanmaktadir @19 Teratoid Wilms timo-
rii siklikla favorable histolojiye sahip iken, olgularin
%3 ,6’sinda anaplazi goriildiigii bildirilmistir. Ayrica
bilateral renal tutulumun teratoid Wilms’lerde diger
Wilms tiimorlerine gore daha sik oldugu bildirilmis-
tir (%28,6) ©. Evre 1 teratoid Wilms tiimorlerinde
cerrahi sonrast kemoterapi ya da radyoterapi gerek-
memektedir. Ancak, cerrahi smirlar1 temiz olmadigi
diisiiniilen ya da ileri evre tiimorlerde timor rezek-
siyonu ile birlikte kemoterapi ve radyoterapinin de
yer aldig1 tedavi kombinasyonlari uygulanmaktadir
L1319 Bu olguda SIOP-2001 Wilms tiimor protoko-
lii intermediate risk ve evre 3 kabul edildi ve tedavi
buna uygun yapildi.

Olgunun bir yillik takibinde niiks ya da metastaz iz-
lenmedi.

Sonug

ERTWT ve atnali bobrek birlikteligi ender goriilen
bir olgudur. Ancak intrapelvik kitlelerde veya bu ¢o-
cukta oldugu gibi akut karinda ayirici tanida akla gel-
melidir. Akut karn ile bagvuran hastalarin oykii, fizik
inceleme, laboratuvar ve radyolojik tetkikleri dikkat-
le planlanmalidir. Akut karin i¢in yapilan laparotomi
kesilerinde bu olasilik her zaman akilda tutulmali ve
beklenmedik sekilde karsimiza ciktiginda timor ev-
resinin ve risk grubunun yiikselmemesi i¢in kitlenin
rezeksiyonu ertelenmemeli ve tam rezeksiyon hedef-
lenmelidir.
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