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Öz

Ekstrarenal teratoid Wilms tümörü (ERTWT) ender görülen 
çocukluk dönemi malignitesidir.

Akut karın ön tanısıyla laparotomi yapılan 3 yaşında kız 
çocuk, işlem sırasında pelvik kitle saptanması üzerine kli-
niğimize gönderildi. Bilgisayarlı tomografide atnalı böbrek 
ve pelvik kitle izlendi. Laparotomide pelvik kitle total çıka-
rıldı ve histopatolojisinde müsinöz epitel ve kıkırdak doku 
içeren matür teratomatöz elemanlar, Wilms tümörünün 
trifazik komponentleri (blastemal, epitelyal ve stromal), 
Wilms tümör 1 (WT-1) gen pozitifliği, böbrekle ilişkisinin 
olmaması nedeniyle ERTWT tanısı aldı. Takiplerinde me-
tastaz veya nüks saptanmayan çocuk 18 aydır remisyonda 
izlenmektedir.

ERTWT akut karınlarda ayırıcı tanıda akla gelmelidir. Tü-
mör evresinin ve risk grubunun yükselmemesi için kitlenin 
rezeksiyonu ertelenmemeli ve tam rezeksiyon hedeflenme-
lidir.

Anahtar kelimeler: çocukluk dönemi, retroperiton, Wilms 
tümörü, 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 WT-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

Çocukluk çağında ender görülen ekstrarenal 
yerleşimli retroperitoneal teratoid Wilms tümörü

Gökhan Berktuğ Bahadır*, hakan Taşkınlar*, Yasemin YuYucu karaBuluT**, 
Çağlar ÇıTak***, Feramuz demİr apaYdın****, ali naYcı*
*Mersin Üniversitesi Tıp Fakültesi Hastanesi, Çocuk Cerrahisi Anabilim Dalı, Mersin
**Mersin Üniversitesi Tıp Fakültesi Hastanesi, Patoloji Anabilim Dalı, Mersin
***Mersin Üniversitesi Tıp Fakültesi Hastanesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Anabilim Dalı, Çocuk Onkoloji Bilim Dalı, Mersin
****Mersin Üniversitesi Tıp Fakültesi Hastanesi, Radyoloji Anabilim Dalı, Mersin

OlguÇocuk Cerrahisi Dergisi 30(1):23-26, 2016
doi:10.5222/JTAPS.2016.023

Giriş

Wilms tümörü klasik olarak böbrekte yer almakta-
dır. Wilms tümörünün morfolojik bulgularını içeren 
tümör lezyonları böbrek dışında; retroperitoneal, 
lumbar-sakrokoksigeal bölge, testis, vajen, over, me-
sane, uterus, inguinal kanal, prostat, kolon, adrenal 
bez, cilt, göğüs duvarı ve mediastende yer aldığı az 
sayıda olguda gösterilmiştir (1-10). Teratoid Wilms’ 

klasik nefroblastomanın %50’sinden fazlasının hete-
rolog elementler (yağ dokusu, glanduler doku, glial 
hücreler, kas hücreleri, kıkırdak ya da kemik dokusu) 
tarafından oluşturulduğu Variend ve ark. (11) tarafından 
1984 yılında tanımlanan bir tipidir. Bazı teratomların 
yoğun nefroblastik komponent içermesi durumunda 
teratoid Wilms tümöründen söz edilir ve tüm olgula-
rın %0,5-1’ini oluşturmaktadır (1,3-5). Teratoid Wilms 
tümörü lokal invazyon veya uzak metastaz özelliği 
olmayan tümör olarak bilinir (1), ancak birçok olguda 
cerrahi sonrasında kemoterapi ya da radyoterapi ge-
rekmektedir (3,7,8,13).
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(ERTWT) tanısı, genellikle kitlenin rezeksiyonundan 
sonra histopatolojik değerlendirmede konulmaktadır 
(2). Akut karın ayırıcı tanısında batın içi tümörlerin de 
olabileceği, bunların arasında çok ender tümörlerin 
de görülebileceğini vurgulamak amacıyla retroperito-
neal ERTWT olgunun sunulması amaçlandı.

Olgu

Akut karın ön tanısıyla dış merkezde laparotomi yapı-
lan 3 yaşındaki kız çocuğu işlem sırasında pelvik kit-
le fark edilmesi üzerine kliniğimize yönlendirilmiş. 
Fizik incelemede sağ tarafta ele gelen dolgunluk ve 
Mc Burney kesisi mevcuttu. Ca125 75,5 (0-35U/ml), 
AFP>1.3 (0-11.3 IU/ml), βhCG 0 (mIU/l) saptandı. 
Bilgisayarlı tomografik incelemede atnalı böbrek ve 
komşuluğunda pelvik bölgede 5,5x6 cm boyutlarında 
papiller projeksiyon benzeri solid alanlar içeren kistik 
yapıda kitle görüldü. Lezyon overyan malign tümör 
olarak yorumlandı.

Pfannenstiel insizyon ile batına girildiğinde her iki 
overin doğal olduğu, orta hat retroperitonda 5-cm ça-
pında, yüzeyi düzgün, kapsüllü, beyaz-sarı renkli kis-
tik lezyon saptandı. Kitlenin çevre dokulara invazyon 
göstermediği, böbrek, üreter ya da büyük damarlarla 
ilişkisi olmadığı izlendi (Resim 1a-b). Ameliyat sıra-
sında gönderilen frozen incelemede “küçük yuvarlak 
mavi hücreli tümör” olarak raporlandı. Hasta ameli-
yat sonrası 5. gün taburcu edildi.

Histopatolojik değerlendirmede; trabeküller ve ada-
lar oluşturan dar eozinofilik sitoplazmalı ince dağı-
nık kromatinli, kısmen monoton görünümde, yer yer 
nükleer sınır düzensizliği gösterebilen primitif tübül 
yapıları ve glomerül yapılar oluşturan blastoid hücre 
adaları izlendi (Resim 2a-d). Tanımlanan adalar çev-

resinde gevşek stroma alanları, bir kısmı konjesyone 
dilate vasküler yapılar görüldü. Kesitlerde kolonik 
müsinöz epitelle döşeli kist duvarı ve fokal bir odak-
ta kıkırdak dokusu saptandı. İmmünohistokimyasal 
değerlendirmede; WT-1 ile tümör hücrelerinde fokal 
soluk nükleer boyanma izlendi. NSE ile tümör hüc-
relerinde fokal soluk sitoplazmik boyanma görüldü 
(Resim 3). EMA ve panck ile epitelyal komponentte 
yaygın kuvvetli sitoplazmik boyanma izlendi. CD99, 
LCA, S-100 ve sinaptofizin negatif bulundu. Ki-67 
ile proliferayon indeksi %30 oranında belirlendi (Re-
sim 4).

Hasta geçirilmiş ameliyat öyküsü nedeni ile perito-
neal ekim olabileceği düşünülerek SIOP-2001 Wilms 
tümör protokolü kapsamında intermediate risk ve 
evre 3 kabul edildi, tedavi aktinomisin D, vinkristin, 
doksorubisin olarak planlandı. Takiplerinde metastaz 
ya da nüks saptanmadı. Olgu 18 aydır remisyonda 
olarak izlenmektedir. 

resim 1a. atnalı böbrek görüntüsü, b. kistik lezyonu ok, kistik 
lezyon içerisindeki papiller çıkıntıları yıldızlı ok göstermekte-
dir.

resim 2a-d. Geniş alanlarda trabeküller ve adalar oluşturan 
dar eozinofilik sitoplazmalı ince dağınık kromatinli, monoton 
görünümde, primitif tübül yapıları oluşturabilen blastoid hüc-
relerin oluşturduğu tümör adaları (blastamel komponent), epi-
telyal komponent (kalın ok) ve stromal komponent (ince ok) 
görülmektedir (2a.h&ex400, 2b, 2d.h&ex200, 2c.h&ex100).

resim 3. Tümör hücrelerinde soluk sitoplazmik nSe boyan-
ması (nSex200).
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Tartışma

ERTWT; klasik Wilms tümörü gibi sıklıkla çocuk-
larda kız ve erkek farkı olmaksızın rastlanır, ancak 
erişkinlerde de rapor edilmiştir (1,7,9-10,12-13). Ameliyat 
öncesi tanı koyabilecek karakteristik görüntüleme 
yöntemi ya da tetkik yoktur (3,7). Tümör tanısı genel-
likle kitlenin rezeksiyonundan sonra histopatolojik 
değerlendirmede konulur (2,13). Teratoid Wilms tü-
mörü, yarıdan fazlasında teratoid komponent içeren, 
nefroblastomun ender görülen varyantıdır (8). ERTWT 
için 3 kriter gerekir: 1-Böbrek dışında yerleşmiş ol-
ması (radyolojik ve peroperatif gösterilmelidir). 
2-Histopatolojik olarak Wilms tümörünün trifazik 
karakterini içermesi (blastemal, epitelyal, primitif 
stromal) 3-Tümörün tamamında teratom ya da re-
nal karsinomun dışlanmış olması (1-2,4,10,13). WT-1’in 
nükleer reaktivitesi Wilms tümörü tanısını koymada 
yardımcıdır, ancak bazı Wilms tümörlerinde reaktif 
olmayabilir (1).

Olgunun histopatolojik incelemesinde müsinöz epitel 
ve kıkırdak doku ile temsil edilen matür teratomatöz 
elemanlar ve Wilms tümörünün trifazik karakterleri 
olan blastemal, epitelyal ve stromal yapı içermesi; 
WT-1 pozitifliği sergilemesi ve atnalı böbrekle ilişki-
sinin olmaması nedeniyle ERTWT olarak tanı aldı.
 
ERTWT’ün embriyonik ya da neoplastik kaynaklı 
olduğu konusunda tartışmalar devam etmektedir, 
ancak yaygın görüş embriyonik kalıntılardan kay-
naklanan bir tümör olduğu yönündedir (2,6-7,10,13). Bir 
grup araştırmacı “Connheims’ cell-rest” teorisine 
atıfta bulunarak malign transformasyonla persistan 

embriyonel potansiyel hücrelerden kaynaklandığını 
düşünmektedir (2).

Literatürde yalnızca bir olguda atnalı böbrek ve 
ERTWT birlikteliği gösterilmiştir (6). Pelvik yerle-
şim nedeniyle germ hücreli tümör, rabdomyosarkom, 
PNET ayırıcı tanıda düşünülmelidir (1,12-13).

İntrarenal Wilms tümöründe kullanılan evreleme ve 
tedavi yönetimi ekstrarenal yerleşimli Wilms tümörü 
için de uygulanmaktadır (2,6,13). Teratoid Wilms tümö-
rü sıklıkla favorable histolojiye sahip iken, olguların 
%3,6’sında anaplazi görüldüğü bildirilmiştir. Ayrıca 
bilateral renal tutulumun teratoid Wilms’lerde diğer 
Wilms tümörlerine göre daha sık olduğu bildirilmiş-
tir (%28,6) (5). Evre 1 teratoid Wilms tümörlerinde 
cerrahi sonrası kemoterapi ya da radyoterapi gerek-
memektedir. Ancak, cerrahi sınırları temiz olmadığı 
düşünülen ya da ileri evre tümörlerde tümör rezek-
siyonu ile birlikte kemoterapi ve radyoterapinin de 
yer aldığı tedavi kombinasyonları uygulanmaktadır 
(1,13,14). Bu olguda SIOP-2001 Wilms tümör protoko-
lü intermediate risk ve evre 3 kabul edildi ve tedavi 
buna uygun yapıldı. 

Olgunun bir yıllık takibinde nüks ya da metastaz iz-
lenmedi. 

Sonuç

ERTWT ve atnalı böbrek birlikteliği ender görülen 
bir olgudur. Ancak intrapelvik kitlelerde veya bu ço-
cukta olduğu gibi akut karında ayırıcı tanıda akla gel-
melidir. Akut karın ile başvuran hastaların öykü, fizik 
inceleme, laboratuvar ve radyolojik tetkikleri dikkat-
le planlanmalıdır. Akut karın için yapılan laparotomi 
kesilerinde bu olasılık her zaman akılda tutulmalı ve 
beklenmedik şekilde karşımıza çıktığında tümör ev-
resinin ve risk grubunun yükselmemesi için kitlenin 
rezeksiyonu ertelenmemeli ve tam rezeksiyon hedef-
lenmelidir. 
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