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Bir cocukta ekstrarenal Wilms tiimorii ile
ganglionoroblastom birlikteligi ve litaratiir taramasi
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Cocuklarda birden fazla habis tiimoriin eszamanli olarak
ortaya ¢tkmasi oldukca enderdir. Literatiirde Wilms tiimorii
ve periferal noroblastik tiimorlerin birlikte goriildiigii si-
nirlt sayida olgu bildirimi vardwr, ancak ekstrarenal Wilms
tiimorii ile siirrenal néroblastoma birlikteligi heniiz bildi-
rilmemigtir. Bu ¢alismada, sol inguinal kanal yerlesimli
ekstrarenal Wilms tiimorii ve sol siirrenal kokenli gangli-
onoroblastom birlikteligi olan bir olgu literatiir taramast
yapilarak klinik ozellikler ve tedavi secenekleri agisindan
tartisimistir.

Anahtar kelimeler: Ekstrarenal Wilms tiimorii, inguinal
kanal, Gangliondroblastom, senkronize tiimor

Abstract

Coexistence of Extrarenal Wilms tumor and ganglioneu-
roblastoma in a child and literature review

It is quite uncommon for multiple malignant tumors to ap-
pear simultaneously in children. There are only a few ca-
ses where Wilms tumor and peripheral neuroblastic tumors
coexist in the literature but no reports of extrarenal Wilms’
tumor with an adrenal neuroblastoma. We report a left
inguinal canal extrarenal Wilms tumor and a ganglioneu-
roblastoma of left adrenal origin with the clinical features,
treatment options and literature data.

Key words: Extrarenal Wilms tumor, inguinal canal, Gang-
lioneuroblastoma, synchronous tumors

Giris

Ektopik nefrojenik kalintilardan koken alan ve go-
giis boslugu ile skrotum arasinda herhangi bir alanda
yerlesen ekstrarenal Wilms tiimdrlerinin (ERWT) en
sik lokalizasyon yeri retroperitondur, inguinal kanal
yerlesimli ERWT ise ¢ok enderdir “?. Gangliono-
roblastomalar histolojik 6zellikleri, ganglionorom ve
noroblastom arasinda yer alan, diferansiye néroblast-
larin hakim oldugu kapsiillii olmasina ragmen, lokal
invazyon yapabilen periferik noroblastik tiimorlerden
(pNTs) biridir. Cocuklarda Wilms tiimorii ile birlikte
pNTs’in senkronize olarak ortaya ¢ikmasi cok en-
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derdir ve daha 6nce yaymlanmis yalnizca sekiz olgu
bildirimi mevcuttur ¢19, ERWT ve pNTs birlikteligi
ise heniiz bildirilmemistir. Bu ¢alismada, senkronize
olarak ortaya c¢ikmis, sol inguinal kanal yerlesimli
ERWT ve sol siirrenal kokenli gangliondroblastom
tanisi olan bir cocuk olgu ilgili literatiir egliginde su-
nulmustur.

Olgu sunumu

Dokuz aylik kiz hastanin 3 ay once sol kasikta sislik
yakinmasit baglamig ve sol inguinal herni nedeniy-
le operasyon Onerilmis, ancak aile beklemeyi tercih
etmis. Son 15 giindiir ise kitle boyutlarinda hizli bir
artis olmus. Yapilan ultrasonografide (US) sol kasik
kanalinda yaklagik 4x2,5 cm’lik semi-solid, diizgiin
sinirli, kanlanmasi azalmig kitle saptanmig ve sol over
ayirt edilememis. Yapilan fizik muayenede sol kasikta
rediikte edilemeyen, sert ve diizgiin sinirh kitle var-
di. Hasta over sliding inguinal herni ya da inguinal
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bir kitle olabilecegi diisiiniilerek operasyona alindi.
Eksplorasyonda dis ringin distalinde yaklasik 5x4x6
cm ebatlarinda solid karakterde, sinirlari diizgiin, iyi
sinirli ve kapsiillli, yiizeyel vaskiilarizasyonu artmig
kitle ile kargilasild1. Kitle inguinal kanal proksimalin-
den eksize edildi ve herni kesesine yiiksek ligasyon
uygulandi (Resim 1A). Kitlenin patolojik inceleme
sonucunda tiimoriin sap kisminin nefroblastomatozis
alanlarindan, tamama yakininin ise blastemal kompo-
nentten olustugu saptanirken, anaplastik degisiklik-
lere rastlanmadi (Resim 1C). Immunohistokimyasal
olarak tiimor hiicreleri WT 1 ile zay1f pozitif, CK 7 ile
negatif bulundu. Postoperatif donemde yapilan bilgi-
sayarli tomografi (BT) incelemesinde karin {ist bolge
kesitlerinde sol siirrenalde 2,5x1,5 cm’lik bir ek kitle
ve yaninda 1-2 adet milimetrik boyutlarda lenf nodu
gozlendi. Yapilan eksplorasyonda, bobrekten ayri,
siirrenalin ortasinda yer alan ve BT’de tanimlanan
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boyutlara uygun yuvarlak, sinirlart belirgin ve cev-
re dokulardan ayirdedilebilir 6zellikte kitle saptandi.
Hastaya sol total siirrenalektomi ile birlikte kitle ek-
sizyonu uygulandi (Resim 1B). Sigmoid kolon mezo-
sunda cikan iki adet 2-3 mm’lik lenfadenopati disinda
patoloji yoktu ve sol over ve ¢evresi normal olarak
gozlendi. Siirrenal kitlenin patolojik inceleme sonu-
cu evre I ganglionoroblastom, lenf nodlari ise reaktif
lenf nodlar1 olarak degerlendirildi (Resim 1D). Bu
bulgular 15181nda hastada inguinal kitlenin birka¢ kez
muayenesi ve hatta kasik fitig1 icinde over diisiiniile-
rek birkac kez rediiksiyon denenmis olmasi olasilig1
g6z oOniine alinarak NWTS evre-I tedavisi uygulan-
mast kararlastirildi. Evre-I gangliondroblastmanin
ise goriintiileme yontemleri ve tiimor belirtecleri ile
izlenmesi uygun bulundu. Kemoterapisi tamamlanan
hastanin alt1 aylik izleminde sorun olmadi.

Resim 1A. Kitlenin herni kesesi ve overle olan iligkisi, 1B. Siirrenal kokenli ganglionoroblastom kitlesinin genel goriiniimii, 1C. Blas-
temal histolojide tiimor dokusu (HE, x100), 1D. Siirrenal kokenli ganglionoroblastom Kkitlesinde ganglion hiicreleri ve blastik hiicreler

yamsira schwanian stromal 6zellikler.
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Tartisma

Intrarenal Wilms’ tiimérleri persistant metanefrik
blastemalardan kaynaklanir, fakat ERWT histogene-
zisi daha az bilinmektedir. Genel olarak ERWT nin
intrarenal olanlarla parelel olarak heterotopik mezo-
nefrik blastemalardan kaynaklandigina inanilmakta-
dir M9, Ancak bu tiimorlerin olusumunda persistant
mezonefrik kanal ya da Connheim’in hiicre kalintisi
teorileri de hilen tartisitlmaktadir 9. Kizlarda, Gard-
ner kanali mezonefrozdan koken almaktadir. Normal-
de mezonefroz ise gestasyonun 16. haftasinda dejene-
re olur, ancak jukstagonadal mezonefrik glomeriiller
21.haftaya kadar gecikebilir '?. Bu dokulardan kéken
alan ektopik nefrojenik kalintilardan, olgumuzda da
goriildiigii gibi, inguinal bolge yerlesimli ERWT’in
olusmus olabilecegi iddia edilmektedir .

Kasik kanalinda sislik cocuklarda oldukga sik rastla-
nan bir durumdur ve en sik tani ise inguinal herni-
dir. Ancak ender de olsa lenfadenitler, ektopik gonad
ya da entrapped over, apse, lipom, hemanjiom ya da

malign lezyonlar da ayirici tanida diisiiniilmelidir.
Inguinal yerlesimli ERWT ise bu grupta yer alan ve
son derece ender goriilen cocukluk cagi tlimoriidiir
U2 Timor ¢ogu zaman tesadiifen saptanir ve kesin
tan1 biyopsi ya da rezeksiyonu takiben yapilan pato-
lojik inceleme ile konmaktadir ®. Olgumuz, ii¢ aylik
bir oykiiyle ve baglangi¢ yakinmasi kasik kanalinda
siglik olan, inguinal herni tanis1 almig bir hastaydi.
Kitlenin boyutlarinda son giinlerde artig olmustu, bu
nedenle hastanin over sliding inguinal herni ya da in-
guinal kitle olabilecegi diisiiniildii.

Giintimiizde ERWT i¢in kabul edilmis bir evreleme
sistemi yoktur, ancak intrarenal Wilms tiimorleri i¢in
olan NWTS’nin TNM evrelemesi ERWT tedavisi
icin klavuz olarak kullanilabilir > Daha 6nce
yapilmis caligmalara gére ERWT i¢in prognozda
intrarenal Wilms tiimorlerine benzer 1319 Biz de
hastamizi TNM kalsifikasyonuna gére Evre I olarak
degerlendirdik ve rezeksiyonu takiben Aktinomisin
ve Vinkristin kemoterapisi uyguladik.

Tablo 1. Su ana kadar ingilizce literatiirde yaymlanmms Wilms tiimorii ve pNTs birlikteligi olan olgularmn klinik dzellikleri.

Yazar Yil Yas, cinsiyet Tiimoriin histolojisi ve

lokalizasyonu

Ek anomali Tedavi ve sonu¢

Steward VW, et al. 1© 1979 Yenidogan, E WT: Sol bobrek

Noroblastom: Posterior
mediasten, Th 2 sempatetik

gangliondan kaynakl

Sokolova IN © 1989 8ay,E WT: Sag bobrek

Noroblastom: Sol bobrek

Sirinelli D, et al. ® 1989 3ay,E WT: Sol bobrek

Noroblastom: Torasik

Ito F,etal. © 1997 2yas,E WT: Sag bobrek
Ganglionoroblastom:
Sag adrenal

Bissig H, et al. @ 2002 2 ay,E WT: Sag bobrek

Noroblastom: Sol adrenal

Berrebi D, et al. @ 2006 11 ay,E WT: Sol bobrek

Noroblastom: Bilateral adrenal VACTERL sendromu

Multiple anomaliler (Yiiz, deri, Otopsi
govde, ekstremite, tirogenital vb.)

yok Eksizyon
Beckwith-Wiedemann Eksizyon
sendromu

Von Recklinghausen’s Eksizyon
neurofibromatosis

Fanconi anemisi Biyopsi, ex

Fanconi anemisi ve Adrenal glanda biyopsi ve

parsiyel nefrektomi, ex

Moran C, et al. 2010  4yas,K  WT: Sag bobrek yok Sag nefrektomi ve lumbar
Ganglionérom: paraspinal kitle kitleye parsiyel rezeksiyon
ve sag adrenal gland uygulanmig

Cecen E, etal. ® 2011 3yas, K WT: Sol bobrek yok Eksizyon ve kemoterapi
Noroblastom:

Sag adrenal gland
Olgumuz 2014 9ay,K WT: Sol inguinal kitle (ERWT) yok Eksizyon ve kemoterapi

Gangliontroblastom:
Sag adrenal gland
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Cocukluk caginda senkronize tiimérler oldukca ender
goriilse de, WT ve pNTs birlikteliginin genetik yat-
kinlik olmasa bile birlikteligi olasidir (Tablo 1). Bildi-
gimiz kadariyla, bu ¢aligma altta herhangi bir kansere
yatkinlik sendromunu diisiindiirecek fiziksel bulgusu
olmayan bir cocukta ERWT ve gangliondroblastom
birlikteligi olan ilk rapordur. Ayni hastada embriyonel
kokenli iki tiimoriin goriilmesi belki tesadiifi olabilir,
ancak hem hastamiza hem de yaptigimiz literatiir ta-
ramasindaki diger hastalara ait klinik 6zelliklerin, iki
timor arasindaki iligkinin aydinlatilmasinda ve ge-
lecekteki hastalarin tani ve tedavisinde yol gosterici
olacagini diiglinliyoruz.
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