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Amag: Wilms tiimoriiniin tedavisi son yillarda gerek NWTS gerekse
SIOP protokollerinin getirdigi yenilikler, bilgi birikimleri 1s1ginda
yiiksek basart oranlarina varmis bulunmaktadir. Bununla beraber,
iki tarafli Wilms tiimorleri, tiimor trombiisiiniin damar ve atrium
icine uzamimu, atnalt bobrekte gelisen Wilms tiimorleri, soliter bob-
rekte Wilms tiimorii, nefrojenik kalintilar, cerrahi uygulamada mi-
nimal invazif girisimler gibi konularda degisik goriisler bulunmak-
tadir. Bu ¢calisma, yukarida adr gegen konularla ilgili son goriisleri
derlemek ve bir egitim kliniginin bu konulardaki deneyimlerinden
ornekler vermek amact ile planlanmgtir.

Yontem ve Gerec: Bu nedenle belirtilen konularla ilgili olarak
ozellikle NWTS (COG) ve SIOP tarafindan gergeklestirilen calis-
malar incelenmis, Cerrahpasa Cocuk Urolojisi Bilim Dalinin ézel
Wilms tiimorii sorunlart ile ilgili deneyimleri geriye doniik olarak
ve dosya taramasi seklinde arastirilmigtir.

Sonug: Degisik yayinlarin 1siginda ve kendi deneyimlerimize de
dayanarak su saptamalart yapabiliriz:

-Cift tarafli Wilms tiimorleri icin, histolojik kotii risk faktorleri
olmadik¢a, konservatif cerrahi girisimlerin uygulanmasi, uzun
donem sagkalim oranlarint etkilememekte ama renal yetersizlik
risklerini azaltabilmektedir.

-Biiyiik damarlar ve atrium ici trombiis uzammlari, sagkalim oran-
larinda olumsuz etki yapmaz gibi goriinmekle beraber, cerrahi mor-
biditesi yiiksek ameliyatlara neden olabilmektedir. Ameliyat dncesi
uygulanan neoadjuvan kemoterapi hem tiimor trombiislerinin uzani-
munt hem de morbidite oranlarin olumlu yonde etkilemektedir.
-Atnali bobrekten gelisen Wilms tiimorleri icin, ameliyat oncesi
goriintiileme analizleri ve ozellikle anjiografik etiid ¢ok iyi yapil-
malidir. Atalr bobrekten geligen tiimorler icin, cogu kez, ameliyat
oncesi neoadjuvan kemoterapi, geride kalacak bobrek kitlesini art-
tirmak adina biiyiik yarar saglamaktadir.

-Minimal invazif girisimler ve konservatif bobrek rezeksiyonlar
son yillarda onem kazanmaya baglamigtir.

Cocuk onkolojik cerrahisinin diger konularinda oldugu gibi Wilms
tiimoriine dzgii dzel sorunlar da cerrahi, anestezi, patoloji ve ¢ocuk
onkolojisi, radyoterapi ekipleri arasinda siki ve siirekli is birligini
gerektirmektedir. Ozelliklik tagryan Wilms tiimérii sorunlarinin, bu
tiir yapulanmamn oldugu kurumlarda ¢oziimlenmesi, izlemlerinin
yapilmast hastalarin olaysiz sagkalim oranlart a¢isindan yasamsal
onem tasimaktadir
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Abstract

Special conditions in Wilms tumor: A review of literature and
presentation of clinical experience of a teaching institution

Aim: The aim of this study is to give the outlines of recent deve-
lopments in the treatment of special conditions such as: bilateral
Wilms’ tumor,vascular extension of Wilms’ tumor,horshoe kidney
and Wilms’ tumor and also to present the clinical experience of a
teaching institution in this field.

Material and Method: The recent publications of NWTS (COG)
and SIOP related with above mentioned subjects and our clinical
documents were retrospectively reviewed.

Results: -Recently nephrone sparing procedures became popular
in bilateral Wilms’ tumor. These conservative procedures did not
change the survival rates,but decreased the rates of kidney insuffi-
ciency percentages in long-term period.

-Vascular extension of tumor thrombi did not change the survival
rates. However there was a significant operative morbidity as far
as atrial thrombus are concerned. Therefore preoperative neoad-
Jjuvant chemotherapy should be used especially in thrombis which
are extending up to right atrium.

-For the Wilms’ tumors arising from horseshoe kidneys, preopera-
tive chemotherapy seems very effective to increase the percentage
of remnant of healthy kidney tissue. Besides preoperative imaging
techniques such as CT angiography seems very important since
thsee tumors may have various additional vascular branches.

In conclusion, these special conditions need close collaboration
among pediatric oncologists, surgeons, pathologists and pediatric
anesthesiologist. We think this special conditions has to be treated
in special units with pediatric oncologic council facilities and ex-
perienced staff.

Key words: Wilms’ tumor, bilateral Wilms’ tumor, vascular extensi-
on in Wilms’ tumor, horesshoe kidney
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Giris

Wilms tlimorii, pediatrik tiimorler icinde en iyi incele-
nen ve tedavideki bagar1 orani belirgin bicimde artan
bir tlimordiir. Yerli kaynaklarimizda, Wilms timori
nedeniyle ameliyat olan, ama metastazlar1 nedeni ile
yitirilen bir ¢ocuk ile ilgili ilk resimli bilgiye Akif Sa-
kir Sakar’in “Cocuk Cerrahisi ve Ortopedi Dersleri”
isimli kitabinda rastlamaktayiz (V (Resim 1).

Sekil: 697
8 yaginda sag bobrek tiimorlii bir cocuk. Sonradan metastaslarla vefat etmistir.

9 - Cocuk bobreklerinde biiyiiklerde oldugu gibi hematurie goriilmez.

Resim 1. Akif Sakir Sakar’in kitabmndan bir Wilms tiimorlii
cocuk resmi.

Bu caligmada, anabilim dalimiz Cocuk Urolojisi Bi-
lim Dalinda saptadigimiz, Wilms tiimdriine 6zgii 6zel
durumlar iizerinde durulacak; literatiir verilerine de
deginilerek tedavi yontemleri tartigilacak ve ¢ikardi-
gimiz dersler okuyucularla paylagilacaktir.

Wilms tiimérii ile ilgili 6zel sorunlar

a) Bilateral (¢ift taraflt) Wilms tiimorii sorunu:

Tiirk Pediatrik Onkoloji Grubu’nun 1998-2006 y1llar1
arasindaki verilerine gore, tiim Wilms olgulari i¢inde,
iki tarafli Wilms tiimorii %5,9 oraninda goriilmekte-

dir @.

Bu oran diinyada bildirilen rakamlara oldukc¢a yakin-
dir. Tek tarafl1 tiimorlerden farkli olarak, ¢ift tarafli
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Wilms ttimorleri, genellikle cok odakli olarak ¢ik-
malart, WAGR, Denys-Drash, Beckwith-Wiedemann
sendromu gibi tiimor olusumuna zemin saglayict du-
rumlara eslik etmeleri ve daha kiigiik yaslarda goz-
lenmeleri gibi 6zellikler tagir ©.

Children Oncology Group (COG) sonuglarma gore,
bobregin incelenmesinde perilober nefrojenik ka-
Iintilar bulunuyorsa, bu tiir olgularda Beckwith-
Wiedeman sendromu riski, 3 yas dolaylarinda esza-
manli (senkron) ¢ift taraflt Wilms tiimorii olasilig1 s6z
konusu olabilecektir (Resim 2).

Resim 2. Bobrek piyesinde bir biiyiik biiyiitme alaninda “peri-
lober nefrojenik kalint1”

Eger, histopatolojik incelemede intralober nefrojenik
kalintilar belirlenmigse Denys-Drash sendromu zemi-
ninde, farkli zamanda ortaya cikabilecek (metakron),
genellikle 1,5 yasindan da kiigiiklerde gozlenen bob-
rek tiimorleri ortaya ¢ikmaktadir ¢4,

Cift tarafli Wilms tiimoriinde tedavi, klasik tedaviye
oranla bazi onemli farkliliklar gostermektedir:

- Bu tiimorler eszamanli (senkron) ya da farkli za-
manlarda (metakron) ortaya ¢ikabilirler

- Iki tarafli gelisen tiimorlerde, hem nefron kaybinin
getirecegi ge¢ yetmezlik sorunlar1 hem de kiiciik-
lerdeki bobrek nakli ile ilgili sorunlar da goz Oniine
alinmalidir. Bu nedenle, nefron koruyucu girigimler
onem kazanir. “Nefron koruyucu girisim” ilkesinin
ilk uygulamalari iki tarafli Wilms tiimorlerinde basg-
latilmigkar.

- Ister SIOP ister COG protokolii uygulansin, iki
tarafli tlimorlerde ilk olarak kemoterapi ile kitleleri
kiigiiltmek ve saglikli bobrek dokusunu olabildigin-
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ce arttirmak, daha sonra da olabildigince konserva-
tif cerrahi girisimler uygulamak amactir. Cift tarafli
tiimorlerde, parsiyel nefrektomi, heminefrektomi gibi
nefron koruyucu cerrahi girisimler tercih edilmekte-
dir. Ozel kosullar icin, cok tercih edilen bir yontem
olmasa bile eniikleasyon da uygulanabilmektedir.

- iki tarafl tiimorlerde kemoterapi, genellikle doku ta-
nis1 olmaksizin uygulanmaktadir. Cogu kez 6 haftalik
bir kiirden sonra cerrahi girigim i¢in uygun bir ortam
olugur. Yeterli yanitin olmamasi kosulunda 6 haftalik
bir ek kiir daha denenebilir. Yanit yine de yetersiz bu-
lunursa ya da bir tarafta yanit alinirken obiir tarafta tii-
mor biiylimesi devam ederse biyopsi kacinilmaz olur.

Zira boyle bir sorun gozleniyor ise: a) Iki bobrekte
farkli histolojik yapida tiimor bulunabilir; yanitsiz ki-
simdaki tiimor daha habis ve farkli tedavi gerektiren
bir yapida olabilir. Anaplastik tiimor sz konusu ola-
bilir. b) ki tarafli bobrek tiimorlerinde, berrak hiicreli
tiimor ya da rabdoid tiimor gibi daha habis tiimorlerin
saptanabilme olasilig1 vardir .

Cift tarafli Wilms tlimorlerinin %20 kadarinda, his-
topatolojik tani her iki bobrek icin ayni olmayabilir.
Bu nedenle biopsi gerektiginde her iki bobrektan ayri
ayr1 6rnek alinmasi zorunludur. Anaplazi kuskusu bu-
lundugunda, anaplastik odagi trucut biopsi ile yaka-
lamak her zaman olas1 degildir. Bu gibi kosullar icin
acik biopsi tercih edilmelidir.

Cift tarafli Wilms tiimorleri i¢in olugturulan kemo-
terapi ve cerrahi protokolleri ile sagkalim oranla-
1 6nemli Ol¢iide artmistir. Bu nedenle son yillarda,
yalnizca sagkalim oranlar1 degil, bobrek yetersizligi
gelisme olasiligr iizerinde de durulmaya baslanmis-
tir. Yapilan aragtirmalara gore c¢ift tarafli tiimorlerde
bu oran tek tarafl1 tiimorlere gore bir hayli yiiksektir
ve %10’a kars1 %0,7 gibidir. Bu oran direkt olarak
geride kalan bobrek dokusunun miktar: ve kalitesi ile
ilgili oldugu gibi, cerrahi sonras1 uygulanacak kemo-
terapinin yogunlugu ve siiresi ile de baglantilidir.

Ilgi cekici bir bagka durum da, farkli zamanlarda geli-
sen cift tarafli Wilms tiimorlerinde, 6rnegin ilk seans-
ta bir tarafa total nefrektomi ve sonraki aylarda kars1
bobrege nefron koruyucu cerrahi (NKC) uygulandi-
ginda risk oranlarinin, eszamanli gelisen ve iki tarafli
NKC uygulanan Wilms tiimorlerine gore 5 kat fazla
olmasidir ©7.

Genel olarak, 4 kiirliik ve 12 hafta kadar siirecek bir
neoadjuan kemoterapi tiim olgular icin yeterlidir.
Kemoterapi siiresinin uzamasi, sagkalima énemli bir
katki yapmamakta ama morbidite yiizdesini, renal ha-
sar oranlarini arttirabilmektedir.

Cerrahi girigim:

Ameliyat Oncesinde, goriintiileme yontemleri ile
NKC yapilip yapilmayacagi konusunda bir fikir edi-
nilebilir. Bununla beraber, kesin karar tam olarak, an-
cak cerrahi eksplorasyon sirasinda verilebilir.

NWTS ve COG protokoliinde, 0,5-1 cm’den kiigiik
olan karg1 bobrek kitlelerinin MR incelemesinde sap-
tanamama riskinin oldugu ve bu riskin Ritchey ve
ark. © gore %7 dolayinda bulundugu belirtilmekte-
dir. Buna karsin, yine de rutin karst bobrek eksplo-
rasyonuna gerek olmadigi belirtilmistir. Bu boyuttaki
kiiciik kitleler icin, karst bobrekteki tiimor nedeni ile
uygulanan kemoterapinin yeterli olabilecegi, bundan
dolay1, Gerato fasyasinin agilip kars1 bobregin mobi-
lize edilmesinin pratik bir yarar1 olmadig1 6ne siiriil-
mektedir.

NKC sirasinda damar klampaji, hipotermi, elle basi
uygulama gibi yontemler uygulanabilir. Timor eksiz-
yonu sirasinda tiimor ¢evresinde ince bir salim doku
olmasina ve geride yeterli nefron kitlesi kalmasina
onem verilir. Kuskulu hallerde cerrahi sirasinda ult-
rasonografiden yararlanilabilir.

NKC sonrasinda rezeksiyon sinirlarinda tiimor hiicre-
si kalma olasili§1 vardir. Bu gibi durumlarda cerrahi
sonrasi radyoterapi ile sorun kolayca ¢oziimlenebilir.
Ancak bu kosul yalnizca uygun histolojiler icin ge-
cerlidir. Anaplazi varli§inda, rezeksiyon sinirlarinda
timor (+) ise, artik total nefrektomiden kaginilamaz.
Zorunlu olmadik¢a eniikleasyon tiirii girisimlerden
kaginilmalidir; ¢iinkii bu yontem %25 oraninda bir
niiks riski tagtmaktadir. Parsiyel nefrektomi, heminef-
rektomi gibi yontemler tercih edilmelidir. Rezeksiyon
smirinda degisik doku yapistiricilari, fibrin iiriinleri
kullanilabilir -1V,

Scalabre ve ark. 1? tarafindan 2015’de ESPU’da su-
nulan bir calismaya gore, Fransa’da 1980-2013 yillar
arasinda SIOP protokoliine uygun olarak neoadjuvan
kemoterapi uygulamasi sonrasi nefron koruyucu cer-
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rahi uygulanan bilateral Wilms tiimorlii ve Beckwith-
Wiedemann sendromu veya hemihipertrofisi olan ol-
gularda 3 yillik olaysiz sag kalim oranlarinin %92’yi
asti81 belirtilmigtir.

Bu ¢aligma, kriterleri iyi belirlenen iki tarafli Wilms
tiimori olgulari icin nefron koruyucu cerrahinin etkili
ve yararli olabilecegini gostermektedir 2.

Yine 2015 yilinda Duarte ve ark. *¥ calismalarina
gore, 19 bilateral Wilms tiimorii olgusunda SIOP
protokoliine uygun olarak neoadjuvan kemoterapi
sonras1 nefron koruyucu cerrahi girisim (NKC) uygu-
lanmig ve 5 yillik izlem sonunuda GFR, kreatinin ve
mikroalbuminiiri/kreatinin indeksleri incelenmistir.
16/19 olgunun sag ve saglikli olduklari ve renal fonk-
siyonlarinda sorun olmadig bilidirilmisgtir.

- Nefron koruyucu girisimler, genellikle Denys-Drash
sendromu gibi hem tiimor gelisme oraninin hem de
renal yetersizlik yiizdesinin yliksek oldugu ¢ift tarafli
Wilms tlimorii olgulart icin 6zellikle biiyiik 6nem ta-
stmaktadir. iki tarafli tiimorlerde, Denys-Drash send-
romu birlikteliginin aragtirilmas: gelecekte olast bir
bobrek yetersizligi tablosunun 6nlenmesi acisindan
yasamsal oneme sahiptir.

Amerikan ve Avrupa protokollerinin verilerine bakil-
diginda, rezeksiyon oncesi neoadjuvan kemoterapi
yapilan grupla, rezeksiyon sonrasi adjuvan kemotera-
pi yapilan bilateral tiimorler agisindan sagkalim oran-
lar1 yoniinden onemli farklarin olmadigint belirten
veriler mevcuttur.

Buna karsin, geride kalacak saglam bobrek dokusu
hacmi kriter alindiginda, neoadjuvan kemoterapi alan-
larda, almayanlara oranla 6nemli bir avantajin ortaya
¢iktig1 ve bu durumun, gelecek icin, renal yetmezlik
riskini azaltma acisindan, 6nemli bir katki sayilabi-
lecegi belirtilmigtir. Leclair ve ark. " yine 2015°te
ESPU da sunduklar1 calismaya gore, ameliyat 6ncesi
uygulananan kemoterapi ile bobregin ortalama olarak
%63 kitlesinin korunabildigi ortaya konmustur.

Cerrahinin erken ve ge¢ komplikasyonlart:
iki tarafli Wilms tiimorlmerinde uygulanan NKC so-
nucunda idrar kacagi, tireteropelvik bilegske obstriik-

siyonu olusumu, piyelonefrit gelisimi, yetersiz timor
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rezeksiyonu, gec tiimor niiksii, renal yetmezlik gibi
sorun ve komplikasyonlarin goriilmesi olasidir. Idrar
kagaklarina yonelik olarak JJ kateter kullanimi, topla-
yici sistemlerde olusacak agikliklarin iyi kapatilmasi
ve olabiliyorsa ameliyat sirasinda kontrol edilmesi ile
sorunlarin 6nemli bir boliimii 6nlenebilmektedir.

Tiimor niiksii konusunda pek cok otorite, total nef-
rektomi yapilmaksizin ikincil hatta ti¢iinctil tiimor re-
zeksiyonlar1 yapilmasini dnermektedirler. Buna gére
%?22 olguda bagarili ikincil girisimlerin yapilabildigi
belirtilmistir. Bu tiir girisimlerle, rezeksiyon sini-
rinda tiimor kalma olasilig1 3 kat fazla olsa bile, bu
sorun destek tedavilerle giderilebilmektedir. Ancak,
blastemal hiicre iistlinliigii ve anaplazinin saptandi-
81 durumlarinda NKC’den kac¢iilmalidir. Yinelenen
rezeksiyonlarda renal yetmezlik olasilig1 artmamak-
tadir. Yinelenen rezeksiyonlarda %25 oraninda gozle-
nebilecek hipertansiyon sorununun da tek ilagla kont-
rol altina alinabilecegi belirtilmektedir (.

Bizimle ilgili deneyimler:

Klinigimiz uygulamasinda bizler, her Wilms tiimorii
ameliyatinda karst bobregi en azindan palpasyonla
yoklamanin yararli oldugunu diisiinerek hareket et-
mekteyiz. Bu tutumumuz, MR analizlerinin rutine
girmesinden onceki bir aligkanligin devamidir. Buna
karsin, MR’1n devreye girmesinden sonraki yillarda
da MR ile saptanamayan ve boyutlari 1 cm’e kadar
olan bazi kiigiik kars1 bobrek kitleleri bu basit ma-
nevra ile yakalanmig ve bizce onemli bir yarar sag-
lanmagtir.

Cerrahpasa grubunun bu konu ile ilgili deneyimleri
8 olgu ile sinirhidir. 2000 yilina kadar saptadigimiz 6
olgu sematik olarak Resim 3’te goriilmektedir.

Bilateral tiimorler cift toplayict sistemi olan bobrek-
lerde de goriilebilmektedir. Boyle bir olgu, akut renal
yetmezlik bulgular1 ile bagvurdurulmugtu. Bilateral
olarak cift toplayici sistemi bulunan hastada, sagda
tist sistemden, solda ise alt sistemden mengey alan
timor mevcuttu ve tiimor her iki tarafta da pelvis ve
tireter liimeni icine uzanim gostererek tam obstriiksi-
yona ve akut renal yetmezlige neden olmustu ©. Bila-
teral heminefrektomi (sagda iist, solda alt sistem) ve
tireter ici trombektomi uygulanan ve iireterlere kate-
ter yerlestirilen bu olgu ameliyat sonrasi ge¢ donem-
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de renal yetersizlik nedeni ile kaybedilmigtir. Ayrica
neoadjuvan kemoterapi baglanan ve her iki bobregin
tamamina yakini tomorle kapli olan bir olgu da ame-
liyat edilemeden yitirilmigti (Resim 4).

Resim 3. 2000 y1ili 6ncesi 6 bilateral Wilms tiimoriiniin sematik
goriintiileri

- Ust sirada en sondaki olguda, iki tarafl ¢ift sistem, alt ve iist
sistemlerden cikan ve bilateral iireter obstriiksiyonu+renal
yetmezlik yapan Wilms tiimorii

- Alt sirada en ortadaki olgu iki tarafli Wilms tiimérii+atriuma
uzantili tiimor trombiisii yoniinden ilging bir ornektir.

Resim 4. Resim 3’te iist sirada en bastaki olguda, iki tarafli tiim
bobregi tutan Wilms tiimoriiniin goriiniimii. (Bu olgu ameliyat
oncesi kemoterapi sirasinda kaybedilmigtir.)

Bilateral NKC olarak parsiyel nefrektomi uygulanan
bir diger hastamiz da ameliyat sonrast ge¢ donemde
niiks nedeni ile kaybedilmigtir. Kaybettigimiz olgu-
lar, 1990 o6ncesi doneme aitti ve tedavi protokolleri-
nin hatta goriintiileme yontemlerinin yeterli diizeye
gelmedigi zamana aittiler.

Buna kargin, 2000 sonrasinda hem protokollerin uy-
gulanmasindaki sorunlarin ortadan kalkmas: hem de
destek tedavi kosullarinin diizelmesi nedeni ile daha
yiiz giildiiriicii sonuglar alinmaya baglamigtir. Orne-
gin, iki tarafli Wilms tiimoriine ek olarak sag atrium

uzanimli trombiisii olan hastamiz ilk seansta iki taraf-
It NKC ve kalp-akciger pompasi kosullarinda trom-
bektomi yapilarak, ikinci seansta ise sag tarafa total
nefrektomi uygulanarak 10 yili agkin bir sagkalim
siiresi saglanabilmistir (Resim 5a,5b).

Resim 5. Bilateral Wilms tiimorii+sag atriuma uzanmim goste-
ren trombiislii bir olgu

a) MR incelemesinde bilateral Wilms tiimorii goriilityor

b) intraoperatif alinan resimde sag renal ven ve alt vena kava-
nin genisligi ve trombiis varhg:
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Son yillarda, basari ile tedavi edilen iki ayr1 olgumu-
zun da 6zellikleri Tablo 1°de sunulmaktadir.

Bu olgularda dikkati ceken en dnemli 6zellik, girisim
oncesi neoadjuvan kemoterapi yapilarak iki tarafli
kitlesi kiiciiltiilerek nefron koruyucu cerrahi girisimin
basari ile uygulanabilmis olmasidir. Bir bagka 6zel-
lik, kiiciik kitlelerde bile sadece eniikleasyonun de-
nenmemesi, kitlenin bir miktar uzagindan, timorsiiz
bolgeden gecgen rezeksiyon hatti ile parsiyel eksiz-
yonun yani “parsiyel nefrektominin” uygulanmasidir.
Sonug olarak, Tablo 1’de gozlenen ve ilk seansta, bir
taraftaki kiictik kitle nedeniyle eniikleasyon uygula-
nan ilk olguda, ge¢c donemde olugan lokal niiks, ikinci
girisimde parsiyel nefrektomi uygulanarak halledile-
bilmistir.

Tablo 1. Bilateral Wilms tiimorlii son iki olgunun durumu.

H.D, 3 yas, kiz C.E, 10 aylik, kiz
Bagvuru 2010 — Sol bobregin -~ 2013 — Solda
34’ tinti 10X9X10 cm, sagda

+Sag bobregin tistiinde 1X1 cm’lik Wilms tm
4X4cm kismini tutan

Wilms
Resim.6a,6b,6c
Ameliyat 6ncesi 6 kiir kemoterapi Ameliyat 6ncesi
tedavi kemoterapi(-)
Sagdaki kitle

ameliyatta saptand1

Cerrahi Sol total nefrektomi Sol total
+sag eniikleasyon nefrektomi + saga dilim
(sol anaplastik; tarzda (wedge)
kapsiil, LN negatif eksizyon
Anaplazi, kapsiil
tutulumu, LN(-)

Cerrahi sonras1 20 kiir Kemoterapi Ameliyat sonrasi

Sag niiks — Parsiel TPOG protokolii ile
nefrektomi kemoterapi
Resim.3

2016 Niiks sorunu
yok+hipertansiyon
nedeni ile ilag
kullaniyor

Renal fonksiyon—
normal

2016 — Sorunsuz
Renal fonksiyonlar tam

Son durum

b) Wilms tiimoriinde damar uzanimi

Wilms tiimoriinde damar i¢i uzanim renal ven, alt
vena, kava, hepitik diizeyler, hatta sag atrium diizeyine
degin goriilebilmektedir. Bu sorun korkutucu gibi go6-
ziikse de, uygun tedavi ve cerrahi girigsim yapilabilir ve
trombiis tam ¢ikarilabilirse, sagkalim oranlarini degis-
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meyecegi cesitli aragtirmacilarca bildirilmistir. Buna
karsin, ameliyatin zorlugu nedeni ile cerrahi morbidite
ve komplikasyon oranlar artabilmektedir 2.

Trombiisiin uzanimu ile ilgili olarak Daum ve ark.’nin
U9 belirledigi siniflamaya gore 4 evre mevcuttur. Re-
nal ven i¢i trombiis 1. evre sayilirken renal venden
sag atriuma kadar ilerleyen bir trombiis 4. evre olarak
kabul edilmektedir.

Bununla beraber Capetown grubundan Abdullah ve
ark. 17 tiimoriin sag atriumdan sag ventrikiile de
gecebildigini ve bu kosullarda tedavinin belirgin
bicimde zorlasabilecegini belirterek, bir evre daha
tanimlamislardir ve bu da evre-5 olarak isimlendi-
rilmektedir.

Tiimdriin trombiisiiniin biiylik damarlara veya bobre-
gin toplayici sistemine, iiretere ilerlemesi yaklasik 9
olgudan birinde gozlenebilen bir durumdur.

NWTS-IV ve COG verilerine gore Wilms tiimorle-
rinde damar uzanimi konusunda su kanitlar ortaya
konmustur: a) Tiimor trombiislerinin hepatik diizeyi
agsmadig1 durumlarda, lokal kosullarda da uygun ise
neoadjuvan kemoterapi uygulanmaksizin bile trom-
bektomi uygulanabilir. Yani islem oncesi ya da son-
rast kemoterapi uygulamak ag¢isindan 6nemli fark bu-
lunmadig: 6ne siiriilmiistiir. b) Buna karsin trombiis
uzaniminin hepatik venler ya atrium diizeyine ulag-
masi s6z konusu oldugunda, neoadjuvan kemoterapi-
nin 6nem ve etkisi artmaktadir. Cesitli komplikasyon
oranlart atriuma kadar uzanim gosteren trombiisler
icin %36,7 iken, alt vena kava uzaniminda bu oran
9%17,3’e kadar diismektedir. Bu oranlar girisim 6nce-
si kemoterapi uygulananlarda ortalama olarak %13,2
iken, neoadjuvan kemoterapi uygulanmaksizin ger-
ceklestirilen girisimlerde %26’ya kadar ¢ikmaktadir.

Yine, tiimor trombiisiiniin boyut ve uzanimina gére
kemoterapinin etkisi de degismektedir. Alt vena kava
trombiislerinin %86,5 oraninda, atrial trambiislerinin
de %58.3 oraninda, neoadjuvan kemoterapi sonrasi
gerileyecegi, boyutun kisalabilecegi bildirilmigtir. Bu
durum kardiopulmoner bypas oranlarini 6nemli 6l¢ii-
de azaltabilme acisindan cok 6nemlidir.

Trombiis bazi kosullarda v.kavanin duvarim infiltre
edebilir. Bu gibi durumlarda, eger neoadjuvan kemo-
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C

Resim 6. Bilateral Wilms tiimorlii bir olgu

a) Sagda kiiciik solda bobregin biiyiik kismini tutan Wilms tiimoriiniin sematik goriiniimii
b) 6 kiir kemoterapi sonrasi ameliyat 6ncesi (sol total nefrektomi+sag eniikleasyon) goriiniim
c¢) Eniikleasyon olan tarafta tiimor niiksii (nedeniyle parsiyel refektomi uygulanmistir)

terapi ile bu sorun giderilememigse, karotis endarte-
rektomisinde oldugu gibi kava duvarina kiiretaj uy-
gulanip trombiisii almak denenebilir. Bu yontemin de
bagar1 saglamadigi kosullarda, anjiografik bulgular ve
eksplorasyon verileri iyice degerlendirilmek sureti ile
kavektomi iglemi uygulanabilir 82D,

Damar uzamnminda énemli olan konular goylece
swralamak olasidir:

- Girigim Oncesi trombiis varliginin ultrasonografi ve
ekokardiografi ile arastirilmas: onemlidir. Trombiis
varliginmi aragtirmaksizin, hazirliksiz girilen olgular-
da, kava i¢inde bulunan trombiisiin nefrektomi son-
rasi1 atrium yoOniine gitmesi ile, ameliyat sirasinda ani
Sliimlerin belirebilecegi bildirilmigtir @24,
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- Children Oncology Group (COG) onerilerine gore,
girisim sirasinda, olabiliyorsa tiimor ve trombiisiin
“en-bloc” yani tek parga halinde ¢ikarilmasi, yayilimi
oOnlemek acgisindan onemlidir.

Ulkemizde, ultrasonun tani araci olarak heniiz
kullanilmadig1 bir donemde, intraoperatif olarak
saptanan trombiisiin, atrium yoniine kagmasi ile
olusan komplikasyonun, basari ile sonlanan teda-
visi ilk kez Prof. Aydin Ayta¢ ve ark. @ tarafindan
bildirilmigtir.

Bu deneyim, Tiirk ¢cocuk cerrahlarinin Wilms timo-
rii ameliyatlarindan 6nce goriintiileme yontemlerine
daha da 6nem vermeleri ve her olgu i¢in ameliyat 6n-
cesi Doppler USG/ekokardiografi ile vaskiiler invaz-
yon durumunu aragtirmalar1 yoniinden biiyiik yararlar
getirmistir.

Kendi deneyimimize gore ¥, 6zellikle hepatik venler
ya da sag atrium diizeyine kadar uzanan tiimor trom-
biisleri i¢in, neoadjuvan kemoterapinin, trombiislerin
damar i¢i yapisikliklarin1 agmada ve trombiisii kivam-
11, sert-elastik bir kivama getirip kolay ¢ikarilmasini
saglamada onemli yararlar sagladigi diislintiyoruz
(Resim 7).

Resim 7. Kemoterapi sonrasi kavo-atrial trombiisiin solid ve
nisbeten elastik bir hal almasi (bu nedenle trombektomi kolay
olmugstur).

Buna karsin, neoadjuvan kemoterapi, trombiis bo-
yutlarint ve smirlarini kiigiiltmesine ragmen, kivami
sertlestirmede her zaman yeterli olmamaktadir. Bu
gibi durumlarda, trombiis kitlesi jeloz, yumusak bir
ozellik gostermekte ve ancak maniiel olarak ve aspire
edilerek cikarilabilmektedir (Resim 8a,b.c).
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Resim 8.

a) Kavatomi ve trombiis aspirasyonu

b) Cikartilan yumusak trombiis parcalar:

¢) Tek parca halinde ve daha solid yapida bir trombiis
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Serimizde, kalp cerrahisi ekibi ile girilen ve kalp-
akciger pompasi kosullarinda girisim yapilan iki
olgu mevcuttur. Bunlardan biri bilateral Wilms
tiimorii+sag atriuma degin uzanan trombiis olan olgu-
dur. Digeri ise Wilms tiimorii olmayan ama kemo ve
radyoresistan 25X20X20 cm boyutlarinda, tedaviye
yanitsiz bir renal hiicreli karsinom olgusuydu (Tablo
2). Bu olguda sag bobrek tiimoriinden ¢ikan trombus
sag renal veni, alt vena kava ve hepatik venleri tika-
y1p atriuma degin uzanim gostermekteydi. Trombiis
sol renal veni de tikayimnca hastaya dializ baglanmig
ama trombiis tibbi tedaviye yanit vermeyince cerra-
hi girisim yapilmisti.Ameliyat oncesi ¢ekilen BT de
akciger lezyonu olmamasina karsin, ekokardiografide

pulmoner konus aortadan daha genis olarak belirlen-
misti. Bu olguda, tiimor, kava ici trombiis ve kalp i¢i
timor uzanimi kalp cerrahisi ile birlikte esgiidiimlii
olarak cikarilmigsa da ameliyat sonras: donemde has-
ta yitirilmigstir. Bu olguda kalbin ag¢ik oldugu sirada
sag ventrikiil ve pulmoner yataktan da aspiratorle
trombiis artiklar1 ¢ekilmistir (Resim 9a,b,c.d). Bu ol-
gudan elde edilen ders, bu gibi kosullarda pulmoner
konusun agir1 genis olmasinin, ameliyat dncesi kiiciik
trombiis parcalarinin akcigere kacmis olmasi anla-
mina geldigini gostermektedir. Bu bulgu belki de bir
inoperabilite gostergesi olarak ele alinabilir.

Yitirilen bir diger olgu bagka merkezde sag Wilms tii-

b

d

Resim 9. Kemo ve radyoresistan bir dev sag renal-cell Ca olgusunda her iki renal veni tikayan, atriuma uzanan bir trombiis

a) Kitlenin MR goriiniimii
b) Kitlenin eksizyonu
¢) Bypas kosullarinda atriuma giris

d) Atriumdan ve kisman pulmoner arterden aspire edilen trombiis parcalari
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Tablo 2.
Olgu Tam Goriintiilleme Tedavi izlem
1 yas, erkek Bilateral Wilms tm Bilateral yaygin Wilms Preop KT Cerrahi 6ncesi exitus
Cerrahi (-)
3 yas, erkek Bilateral Wilms tm Bilateral Wilms tm+Sag renal V+alt V Preop KT Sag lokal niiks-
+sol varikosel kava+atrium tromb Sag heminefr. >Total nefrektomi
Sol parsiel nefrekt.
CV bypas+kavatomi
+atriotomi Postop 10 y1l sorunsuz
+trombektomi
3 yas, erkek Sag Wilms tm Sagin tamamina yakinini tutan Wilms KT+Nefroiireterk. Postop 5 yi1l sorunsuz
tm+VCI tromb. +kavatomi
+trombektomi
7 yas, kiz Sag Wilms tm Sagmn tamama yakini Wilms tm+sol renal KT+en block sag Izlemde
ven tromb. nefrotireterektomi
+trombektomi
3,5 yag,erkek  Sag Wilms tm Sagmn tamama yakini Wilms +sag renal ven  ST+en block sag Izlemde

ve kava tromb.

nefrektomi+trombektomi

5 yas, kiz Sag Wilms tm Sagin tamama yakinit Wilms tm+renal ven KT+en block Izlemde
(Anaplastik) tromb. nefrotireterekt.
+trombektomi
6 yas, kiz Sol Wilms tm Sol bobregin tamamina yakin Wilms+soliter ~ KT+sol en blok Izlemde
3x4 cm akciger met+sol renal ven trombiisii  nefroiireterekt.
+trombektomi
6 yas, erkek Opere sag Wilms tm  Tiimor yataginda biiyiik lokal niiks KT (etkisiz) Postop exitus
(D1s merkez) +karaciger tm+ alt vena kava bloke Kitle eksizyon.
+sag hepatek.
+Kavektomi
4 yag,erkek  Iri sol Wilms tm Iri sol Wilms+miiltipl akciger met+sol KT+en blok Izlemde
renal trombus Sol nefrotireterkt.
+trombektomi
15 yas, kiz Tiim sag kadrani Kemo ve radyorezistan kitle+bilateral Kitle eksizyonu Erken postop exitus

kaplayan rena cell ca  renal ven+kava+atrial trombiis+dializde

+kardiyovaskiiler bypas
+kava ve atriyumdan
trombektomi

morii nedeni ile ameliyat edilen ama ¢ikarilan bobrek
lojunda, lokal tiimér niiksii, yaygin karaciger infilt-
rasyon ve kavanin tam tikali-bloke olmasi ile bagvur-
durulan ve kemo-radyo resistan bir tiimor olgusuydu.
Tiimor eksizyonu+karaciger rezeksiyonu ve kavekto-
mi gerceklesen bu olgu ge¢ ameliyat sonrasi1 donem-
de kaybedilmigtir. Cerrahpasa’da damar i¢i uzaniml
Wilms tiimorii trombiisleri ile ilgili tiim deneyim Tab-
lo 2’de izlenmektedir. Buna gore diger 7 olgunun sag
ve saglikli olduklart izlenmektedir.

c) At nali bobrek

At nal1 bobrek, nadir olarak, toplumun 1/400 kadarin-
da gozlenen bir anomalidir.
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NWTS deneyimlerine gore, gelismis tan1 yontemle-
rine karsin “at nali” varlig1 olgularin 1/3 kadarinda
ancak cerrahi girisim sirasinda saptanabilmektedir.
Demografik veriler Wilms tiimoriiniin at nali bobrek
olgularinda iki kat daha sik gozlendigini ve kizlarda-
ki oranin daha yiiksek oldugunu kanitlamaktadir. At
nali bobrek, anatomik 6zellikleri ve 6zellikle damar
yapisi itibariyle cocuk cerrahlarinin énemle {stiinde
durmasi gereken bir anomalidir. Bu nedenle, cerra-
hi oncesi BT anjio yapilmasi kitlenin yanisira damar
anatomisi hakkinda bizlere 6nemli ve gerekli bilgileri
verebilir. At nali bobrekler, normalde oldugu gibi her
iki yanda tek bir renal arterden kanlanacaklar1 gibi,
olgularin 1/3 kadarinda, 2 ya da 3 renal arterden de
beslenebilirler. Isthmus ise renal arterden, direkt aor-
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tadan, inferior mezenterik arterden, hatta ilik arterler-
den kanlanabilir. Bu durum isthmus rezeksiyonlarin-
da 6nem tagir (18:1926:29),

Atnal1 bobrek tiimorlerindeki cerrahi ilkeler bilate-
ral Wilms tiimoriindekine benzemektedir. Genellikle
ameliyat oncesi kemoterapi, tercih nedeni olmalidir.

b

Resim 10. Bir atnali bobrekte Wilms tiimorii

a) Tam aninda goriiniim

b) Kemoterapi sonrasi tiimoriin durumu

¢) Ameliyat sirasinda tiimérlii atnah bobrek

d) Rezeksiyon sonrasi kalan saglam bobrek Kkitlesi

Atnal1 bobrekten ¢cikan Wilms tiimorii olgularinda, il-
kesel olarak tiimoriin ¢iktigi tarafin tamami+isthmus
ve o taraf {ireteri tam ¢ikarilmalidir.

Neville ve ark.’nin @® 2002 yilinda NWTS kapsamin-
da yaptiklar1 taramada 41 adet atnali bobrekten ¢ik-
mis Wilms tiimorii saptamiglardir. Bunlardan tigiinde,
timortin  bilateral yerlesimli oldugu belirtilmistir.
Kirk bir olgunun 26’sina, tan1 yontemlerindeki sorun-
lar nedeni ile primer cerrahi uygulanmistir. Bu uygu-
lamalarin 23 tanesi tek tarafli total, 3’ii ise parsiyel
nefrektomi seklinde gergeklesmisgtir. Kirk bir olgunun
15’inde ameliyat oncesi tan1 konarak biyopsi de ya-
pilmis, neoadjuvan kemoterapi ve sonrasinda cerrahi
rezeksiyon uygulanmistir. Bu yontem olduk¢a olum-
Iu sonug vermis ve hastalarin %75 kadarinda, saglikli
bobrek parenkiminin korunabildigi bildirilmistir.
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Literatiir verileri, at nal1 bobrekte timor cerrahisi ile
ilgili olarak, cerrahi komplikasyon oranlarinin ¢ok da
diistik olmadigini, %14,5 dolayinda oldugunu goster-
mektedir. Idrar kagagi, iireter tikaniklig1 ve yaralan-
masi belirtilen komplikasyonlardir. Bu nedenle de JJ
kateter uygulamasini zorunlu gormekteyiz.

Atnali bobreklerde evre-IV Wilms tiimorii sik degildir.

Onemli bir sorun, bagvurdurulan olgularin 1/3’den bi-
raz fazlasinda ilk geliste tlimdriin cerrahi sinirlari astyor
olmasidir. Neoadjuvan kemoterapi ile bu giicliigiin ¢o-
gunlukla agilabildigi ve bundan dolay1 da at nali bob-
rekteki sag kalim oranlarinin normal tek tarafli Wilms
tiimorlerinden farkli olmadigi anlagilmaktadir 42,

Grubumuzun deneyimi ile ilgili olarak son iki olguda-
ki gozlem ve sonuglart kisaca belirtmek isteriz:

Olgu-1

I.K, 6 yaginda kiz cocuk. Goriintiileme yontemleri ile
bobregin sag bollimiiniin 6n alt tarafi, isthmus ve sol
tarafin alt boliimiinde tiimoral kitle saptandr (Resim
10a). Ameliyat 6ncesi 6 kiir kemoterapiyi (V-Act) ta-
kiben sol parsiel nefrektomi+sag 2/3 parsiel ve istmus
eksizyonu uygulandi. Iki tarafl1 JJ kateter konmustu.
Ameliyat sonras1 TPOG protokoliine uygun kemote-
rapiyi takiben hasta, olaysiz olarak 3. yilin1 tamamla-
migstir (Resim 10b,c,d).

Olgu-II1

A K, 3 yasinda kiz. Goriintileme yontemleri ile
isthmus+sol bobrek yarisinda 7X8X8 cm boyutla-
rinda kitle saptanmasina karsin, yerlesiminin ozel-
ligi nedeni ile kusku duyularak dig merkezde trucut
biyopsi uygulanmig ve blastemal tistiinliik gosterdi-
§i belirtilen Wilms tlimérii tanisi ile 8 kiir ameliyat
oncesi kemoterapi uygulanmigtir. Kitle boyutlarinin
5X7X7 cm diizeyine gerilemesi nedeni ile sol alt
heminefreiireterktomi+istmus rezeksiyonu+JJ kateter
yerlestirilmesi iglemi gergeklestirilmistir. Patolojik in-
celeme rezeksiyon sinirlarinin temiz oldugunu ve anap-
lazi goriilmedigini belirterek, miiltifokal geligsim+canli
hiicre varhigi+blastemal {Ustiinliikli trifazik Wilms
tm sonucunu vermistir. Ameliyat sonrasi etaposid-
adriamisin kombinasyonu 4 kiir uygulanmigtir. Hasta
3. yilda sorunsuz durumdadir (Resim 11a.b).
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b

Resim 11. Bir baska atnali bobrekte Wilms tiimorii
a) Tiimoriin kemoterapi dncesi
b) Kemoterapi sonrasi goriiniimii

Literatiirde belirtilen kiz ¢ocuk sikligina uyan bir bi-
cimde bu iki olgunun da kiz oldugunu animsatmak
isteriz. Ayrica sonuglar: da diger serilerdeki gibi olay-
s1z sagkalim bigiminde, 3 yildir iyi seyretmektedir.

d) Ekstrarenal Wilms tiimorii:

Bobrek disinda gozlenen Wilms tiimorlerinin teda-
vi ilkeleri cerrahi eksizyon+kemoterapi seklindedir,
yani klasik tedavi semasma uygundur. Ekstrarenal
yerlesimin en sik gozlendigi bolgeler: kasik kanali,
retroperitoneal bolge, skrotum ve vajinadir. Daha na-
dir olarak mediastende, uterus, over, serviks uteri ve
sakrum Oniinde Wilms tiimorii goriilebilir 0=V,

Cocuklarda, kasik kanalinda yerlesen atipik gorii-
niimlii kitlelerde bu konuyu akilda tutmak 6nemlidir.
Son yillarda goriilen iki olgudan kisaca soz etmek is-
teriz:
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I. Karaca ve ark.’min @V tedavi ettigi bir ekstrarenal
Wilms tiimorii, 9 yasinda kiz cocukta saptanmigti. Tii-
mor sol inguinal bolgede fitik kesesine bagl olarak or-
taya cikmusti. Cocuk cerrahisi dig1 kliniklerde bir siire
kasik fitig1 gibi ele alinmis ve sonunda kitle, belirtilen
ekip tarafindan tedavi edilmistir ve 2 yila yakin bir sii-
redir sorunsuz seyretmektedir. Bu olgu, elinizdeki sa-

yida ayr1 bir makale olarak sunulmaktadir.

Yine, Bahadir ve ark. tarafindan tedavi edilen eks-
trarenal yerlesimli retroperitoneal teratoid ozellikli
Wilms tiimorii olgusu bu sayida Cocuk Cerrahisi Der-
gisi, 30(1), 2016 bilgilerinize sunulmaktadir.

e

Resim 12. Bir kistik Wilms tiimorii

a) Ameliyat oncesi goriiniim

b) Ameliyat sirasinda bobregin iist boliimiinii tutan kistik kitle
(alt bobrek yaris1 normal goriiniimde)

¢) Heminefrektomi ile ¢ikarilan Kistik kitle

d) Kitlenin niiksii

e) Niiks tiimorlii bobregin operasyon sirasindaki goriiniimii
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e) Kistik Wilms tiimorii, kistik kismen farklilagsmig
nefroblastoma (kistik nefroma)

Kistik tiimorlerde ultrasonografi ve MR incelemele-
rinde septali, kistik bir yap1 gozlenir. Bu septalarin
arasinda, onkolojik acidan onemi olan solid dokular
bulunabilir ve bu solid yapidaki dokularin histolojik
incelemesinde Wilms tiimorii saptanabilir. Bu risk ne-
deni ile genelde, kistik bobrek tiimorlerinde parsiel
rezeksiyonlar sorun yaratabilir. Polar tipte olan kistik
tiimorlerde parsiyel rezeksiyonlar denenmistir.

Buna kargin kitlenin total ¢ikarilmasinin daha gecerli
ve garantili bir yontem oldugunu sdyleyebiliriz ¢

Cerrahpasa deneyimleri i¢inde, son zamanlarda sap-
tadigimiz bu tip bir olguyu 6rnek gosterebiliriz. Int-
raoperatif yapilan frozen section incelemesinde kistik
bir kitle ve tamamen selim bir yapi bildirilmesi sonu-
cu persiyel nefrektomi uygulanmig ama kisa bir siire
sonra niiks sorunu yaganmisti.

Olgu, I.K dokuz aylik kiz bebek

Karnin sol yarisint isgal eden 9X9X10 cm’lik kistik
kitle nedeni ile bagvurdurulan hastada yapilan MR
incelemesinde, sol bobrek iist polden mensey alan,
kistik ve septal: kitle saptandi. Yakin aile fertlerinde
kistik, displastik bobrek sorunlari nedeni ile nefrek-
tomi yapilanlar mevcuttu. Operatif olarak, koruyucu
onlemler altinda yapilan frozen section incelemesin-
de, selim kistik olusum sonucu geldi ve bu nedenle
nefron koruyucu sol parsiel nefrektomi + JJ kateter
takilmasi iglemi uyguland: (Resim 12a,b,c). Patolojik
incelemede, parsiyel diferansiye kistik nefroblastom
tanis1 geldi. Rezeksiyon sinirlart temizdi ve kitlenin
selim gidisli olacagi 6n bilgisi verildi. Olgu diizen-
li araliklarla izlendi. Ameliyat sonrasi 10. ayda, sol
bobrek {iist kutupta 2,5X2,5 cm’lik benzer kistik sep-
tal1 bir yeni kitle saptanmas iizerine sol total nefroii-
reterektomi uygulandi (Resim 12d,e). Hasta, 3 yilda
hastaliksiz olarak yagam siirmektedir.

f) Soliter bobrekte ortaya ¢ikan tiimorlerde ve iist ya
da alt bobrek kutbuna sinirl tiimorlerde cerrahi tedavi

(Nefron Koruyucu Cerrahi) NKC

Risk faktorleri ve sendromik 6zellikleri olmayan tek
tarafli Wilms tiimorii nedeni ile yapilan nefrektomi
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sonrasinda, GFR normalin %20-25 kadar altina iner,
kreatinin klirens normalin %75’ine diiser. Ama, bii-
tiin bunlara kargin ge¢ donem renal yetmezlik olasili-
81 %1’in altindadir.

Ancak, Beckwith-Wiedemann, WAGR sendromu,
hemihipertrofi gibi risk faktorlerinin de bulunma-
s1 halinde, kalan bobrek kitlesinin de riskli olmasi
g6z Oniine alarak (nefron koruyucu cerrahi) NKC
uygulanabilmektedir. Zira WAGR ve Denys-Drash
sendromunun eslik ettigi olgular i¢in, ge¢ donemde,
%383 ile %62 4 oranlarinda renal yetersizlik olasili-
&1 bulunmaktadir .

Bu uygulamada, alt ya da ist kutupta lokalize sinir-
I1 tiimdrler, toplayict sistem ve hiler damarlara uzak
olan lezyonlar tercih nedenidir. Ozellikle 4 haftalik
bir neoadjuvan kemoterapi uygulanmasi gerekliligi
vardir. Biitiin bu uygulamalara karsin, SIOP ve COG
caligmalarina gore ancak olgularin %3-9 kadarinda
basarili bir NKC uygulama olasilig1 goriilmiistiir. Bu
tiir bir uygulamanin olaysiz yagsam oranlar1 ve siire-
leri radikal nefrektomi yapilanlarla aynidir ama uzun
donemde renal yetmezlik, hipertansiyon riskleri daha
az bulunmugtur ©3539,

Biitiin bu deneyimler 1s181inda tek tarafli tiimorlerde

NKC’ye uygunluk kriterlerini bir liste halinde belirt-
mek gerekir (Tablo 3).

Tablo 3. Nefron koruyucu cerrahi icin olmazsa olmaz Kkriterler.

a) Soliter bobrekler, Bilateral Wilms tm ve Deny-Drash send-
romlu olgularda,

b) <2 yas, <550 g tiimorler

¢) Evre-1 tiimorler

d) Polar tiimorler

e) Renal vende tumor infiltrasyonu (-)

f) Toplayici sistemde timor (-)

¢) Hilusa yakin olmamali

h) Rezeksiyon sonras en az %50 bobrek kitlesi kalmig olmali

i) Mutlaka preoperative kemoterapi yaptimali

j) Eniikleasyon degil parsiel rezeksiyon yapilmali (Niiks riski
eniikleasyon icin %14, parsiel nefrektomi i¢in %7.,5 olarak
bildirilmistir.

k) Rezeksiyon sonrasi tiimorsiiz sinirlar kalmalt

Bu tablonun belirttigi kriterlere gore esas, sinirlt bo-
yuttaki tiimorlerde, cerrahi dncesi kemoterapi uygu-
lamak kosulu ve smirlari tiimorsiiz bicimde bir ek-
sizyon gerceklestirmek kosulu ile parsiel rezeksiyon
uygulanabilir.
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Eniikleasyon ¢ok 6zel kosullar disinda kaginilmasi
gereken bir girigimdir “%'2. Parsiyel rezeksiyonlar-
da tiimor kitlesinin 0,5 cm kadar uzagindan gecen ve
kenarlarinda tiimor hiicresi olmayan bir rezeksiyon
siirt yeterli olabilir 1419,

Parsiyel rezeksiyona ¢ok uygun tiimorler icin lapa-
roskopik ya da robotik cerrahi ile eksizyon da denen-
mektedir. Buna karsin ortak goriis minimal invazif
cerrahi girisimlerin ancak ¢ok secilmis olgularda ve
tim tiimorlerin ancak %11-14 kadarinda miimkiin
olabildigini gostermektedir.

Wilms tiimérlerinin yaklasik 1/5 kadarinda tiimoriin
miiltifokal olarak basladigi, nefron koruyucu cerrahi
diisiiniilen durumlarda akildan ¢ikarilmamalidir (Re-
sim 13).

I R
I R B ) e

Resim 13. Wilms tiimoriinde multifokal tiimor odaklari.

Romao ve ark. ¥ 2016 yilinda yayinladiklar1 genis
serileri ele alan makalelerinde, Wilms tiimorii nede-
ni ile cerrahi girisim gereken olgularda, uzun dénem
bobrek fonksiyonlar: géz oniine alindiginda, agresif
biyolojik davranis gostermeyen ve sendromik olarak
renal yetersizlik egilim durumunun bulundugu (6rne-
gin, Denys-Drash sendromu gibi) olgular i¢in kemo-
terapi ya da kemoterapi/radyoterapi destegi altinda
“nefron koruyucu cerrahi” alternatifinin ciddi olarak
diisiiniilmesi gerektigini vurgulamiglardir.

g) Neonatal Wilms tm

Bu grupta konjenital mesoblastik nefroma en bagta
olmak {iizere, Wilms tm, malign rabdoid tiimér, ber-
rak hiicreli sarkoma gibi lezyonlara rastlanabilir. Go-
riintiileme yontemleri bu tiimdér gruplarini birbirinden
ayirdetmede kesinlikle yeterli degildir.

Genellikle bu tiir timérler, bobregin tamama yakinini
tuttuklarindan dolay1 nefron koruyucu cerrahi giivenli
sayllmamaktadir. Cerrahpasa grubunun 90’11 yillarin
baslarinda yaptig1 bir calismada, yenidogan donemin-
de, Wilms tiimorlerinin mesoblastik nefromadan daha
az siklikta olmadigini gosteriyordu. Bu seride, yeni-
doganda saptadigimiz ve c¢ok kotii gidisli bir rabdoid
tiimoriin de bulunmugtu 7,

Yenidogan donemi icinde 3 ayin altinda en sik gozle-
nen bobrek tiimorii mezoblastik nefromlardir. Cogu
selim seyirlidir ve tedavi i¢in, genelde total nefroiire-
terektomi ve izlem yeterli olmaktadir.

Resim 14a,b’de 8 aylik kiz bebek C.O de, sag bobrekte
saptanan ve orta hatti gececek boyutta (10X10X9 cm)
mezoblastik nefromanin koronal ve sagital kesitleri
izlenmektedir. Bu olguda total sag nefroiireterektomi
uygulanmis ve adjuvan kemoterapi gerekmemistir.

b

Resim 14a,b. Mezoblastik nefromada sagital ve koronal gorii-
niimler.
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h) Travma ve Wilms tiimorii iligkisi

Wilms tiimorii ile renal travmalar arasinda iki 6nemli
iligki bulunmaktadar:

a) Wilms tiimorlii ¢ocuklarda, tiimor kitlesinin asirt
akigkanlgi ve kirilganligi nedeniyle, kiiciik ivmeli
travmalarla bile riiptiir, kanama, periton i¢i yayilim
gibi sorunlar ortaya ¢ikabilir;

b) Kiint karin travmalar1 nedeniyle BT ya da MR
incelemesi yapilan kiiciik cocuklarda saptanan renal
hematomlarmn bir biiliimii Wilms tiimori ile ilintili
olabilir ve bu olgular, hematom boyutu ve goriiniimii
kiiciilmesi acisindan yakinen izlenmelidir.

Cerrahpasa deneyiminde yine son yillarda saptadi-
§imiz bu tiir iki olgu bulunmaktadir. Bu olgulardan
birinde, travma sonrasi yapilan aragtirmada solda kii-
clik bir hematom; digerinde ise, yine sol tarafta, daha
biiyiik bir renal hematom kitlesi diye saptanmusti.

Resim 15a’da 9 yasinda bir olguda erken dénemde
saptanan lezyonu ve bundan 3 ay kadar sonra kitlenin
durumunu (Resim 15b) izlemektesiniz. Bu olguda to-
tal sol nefrotireterektomi ile olaysiz bir sagkalim sag-
lanmistt (Resim 15c¢). Bu 6rnegin bize kazandirdig:
deneyime gore, yasi biiylik, Wilms tiimorii riskinin az
oldugu c¢ocuklarda bile, travma sonrasi renal hema-
tom izleminin dikkatle ve sebatla yapilmasi gerekti-
gini vurgulamak isteriz.

i) Nefroblastomatosis varligr ve Wilms tiimorii

Nefrojenik kalintilar perilobar ya da intralobar yerle-
simli olmaktadir (Resim 2). Perilober kalintilar, cer-
rahi girigim sirasinda elle muayene ve gozlem ile sap-
tanabilirler. Intralobar olanlarin girisim sirasinda elle
muayene ile saptanmasi olasilig1 pek yoktur. Ancak
MR ile belirlenebilirler ve bunlar, saptandiklarinda,
tiimor Onclisii gibi kabul edilmelidirler.

Metanefrik donemden gelen intralobar ya da perilobar
yerlesimli bu nefrojenik kalintilar, son yillarda biiyiik
onem kazanmis durumdadir. Bu kalintilar tek tarafli
Wilms tm de %41, cift tarafli olgularda ise %100’e
yakin oranlarda gozlenebilmektedir.

Eger, tek tarafli olarak ¢ikarilmig bir Wilms timorii
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Resim 15a,b,c. Travma sonrasi izlenen renal helatom benzeri
goriiniimiin (a), bilyiimesi (b) ve cikarilan piyes (c)

piyesinde nefrojenik kalintilar mevcutsa, bu nodiil-
lerin miiltifokal ve ¢ok sayida oldugu durumlarda
nefroblastomatosis sorunu mevcut demektir. Bu tiir
hastalarin metakron (farkli zamanlarda gelisen) bila-
teral Wilms tm riski acisindan sik araliklarla izlemleri
gerekir. Lezyon boyutlarindaki degisimler US ya da
BT, MR analizleri ile degerlendirilmelidir ?®.
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J) Wilms tiimoriinde iireter icine uzanim

Wilms tiimoriiniin damar i¢ine oldugu gibi, toplayici
sisteme ve oradan da liretre uzanim gosterebildigi be-
lirlenmigtir. Bu ender gozlenen bir haldir ve tiimorlii
olgularin %0,5 kadarinda saptanabilir ¢

Ritchey ve ark. ®® bu tiir durumlarin ¢ogu kez cerra-
hi girigim sirasinda saptanabildigini belirlemislerdir.
Bu gibi durumlarda, eger total nefroiireterektomi
yapilacaksa, iireterin, kesinlikle trombiisiin bittigi
yerin daha altindan baglanip kesilmesi biiylik onem
tasir. Eger nefron koruyucu cerrahi girisim yapila-
caksa Ornegin, parsiel bir nefrektomi gergeklesti-
rilecekse girisim sirasinda, trombiistin sinirlarini
iyice belirlemek agisindan iireteroskopiden ya da
intraoperatif ultrason yontemlerinden yararlanila-
bilir. Olast olan durumlarda iireter i¢indeki uzanim
styrilarak ¢ikarilabilir. Tablo 1’de de gozlendigi gibi
bizim bilateral Wilms tiimorii olan ve bilateral in-
komplet duplex sistemi+bilateral obstriiktif iireter
i¢i trombiis uzanimi olan bir olgumuzda, bilateral
parsiel nefrektomiye ek olarak iireter i¢cindeki trom-
biisiin bilateral olarak Fogarty katteri ile embolek-
tomi tarzinda ¢ikarilmasi+JJ kateter yerlestirilmesi
islemi uygulanmustir.

k) Wilms tiimoriinde minimal invazif cerrahi

Bundan 10 yil 6nce diizenlenen kongrelerde, mini-
mal invazif cerrahi uygulamalarinin Wilms timori
cerrahisinde nisbeten risk getirebilecegi ve ameliyat
strasinda riiptiire bagli Evre-1II’e donme sorunlarinin
ortaya c¢ikabilecegi sunulurdu.

Ancak, minimal invazif cerrahi ile ilgili sistemlerin
gosterdigi gelismeler ve ozellikle robotik cerrahinin
getirdigi deneyimlere gore, Evre-I ve kiiciik capl tii-
morlerin endobag kullanimi ile sorunsuz olarak cika-
rilabildigi bilinmektedir.

Buna ek olarak, nefron koruyucu cerrahi girisimlerin
(parsiyel nefrektomi gibi) dahi basart ile yapldig1 yo-
lunda bildiriler bulunmaktadir ©®.

Yakin bir gelecekte, robotik cerrahi deneyimlerinin
artmasi ile bu sayilarin daha da ¢ok artabilecegini
sOyleyebiliriz.

Sonuc¢

Wilms ttimérii, yillardir cocuk onkologlari, ¢ocuk
cerrahlari, cocuk patologlar: ve radyasyon onkologla-
11 arasinda gerceklestirilen biiyiik is birligi nedeni ile
yiizgiildiiriicii sonuglara ulagsmig bulunmaktadir.

Buna karsin Wilms tiimorleri ile ilgili 6zel sorunlar-
da, bu is birliginin daha da ileri gétiiriilmesi ve timor
konseyi caligmalarinin aksatmadan yapilmasi biiyiik
Onem tagimaktadir.

Bu caligmada, 6zellikli Wilms tiimorii sorunlari nede-
ni ile ilgili olarak giincel bilgilere yer verilmeye ¢ali-
stlmig ve bir egitim kurumunun edindigi deneyimler
yansitilmigtir.

Bilgilerimizin giincel olmasi, deneyimlerimizin ye-
terli diizeye gelmesi bu hastalar icin onem tagimak-
tadir.

“Wilms tlimoriine 6zgii 6zel sorunlarin”, mesane eks-
trofisi, safra yollari atrezileri uygulamalarinda oldugu
gibi, ozellesmis ve deneyim sahibi kliniklerde teda-
vi edilmesi, basarili ve uzun soluklu sonuclarin elde
edilmesi agisindan énemlidir.

Resim 16, bir kii¢iik tiimor hastasinin, son donemdeki
sorunlari kargisinda yakarigini ve Tanri’nin el uzat-
masl istegini yansitmaktadir.

Onlara, bu agama 6ncesinde yeterli destek ve giiveni
vermek biz ¢cocuk cerrahlarinin en 6nemli gorevlerin-
den biri olmalidir.

Resim 16. Caresiz bir cocugun tanriya yakarisi ve yardim is-
teyisi.

47



Kaynaklar

1.

11.

13.

48

Sakar AS, Sarpyener MA. Cocuk Cerrahisi ve Ortopedi
Klinigi Dersleri, Vol-II, 2™ ed., Kader basimevi, Istan-
bul, 1958. Bobregin Habis Urlart $:920-3.

Akyiiz C, Yal¢in B, Yildiz I et al. Treatment of Wilms tu-
mor: A report from the Turkish Pediatric Oncology Gro-
up (TPOG). Pediatr Hematol Oncol 2010;27(3):161-
78.

http://dx.doi.org/10.3109/08880010903447375
Breslow N, Olshan A, Beckwith JB, et al. Epidemio-
logy of Wilms tumor. Med Pediatr Oncol 1993;21:172-
81.

http://dx.doi.org/10.1002/mp0.2950210305
Shamberger RC. Renal Tumors. In: HolcombIIl GW,
Murphy P (Eds): Ashcraft’s Pediatric Surgery, 5" edn,
Saunders Elsevier, Philadelphia 2010, pp:853-71.
http://dx.doi.org/10.1016/B978-1-4160-6127-4.00067-7
Topuzlu Tekant G, Eroglu E, Yildiz I, et al. Bi-
lateral Wilms timorii. Pediatrik Cerrahi Dergisi
2000;14(1):16-19.

Ritchey ML, Green DM, Thomas PR, et al. Renal fai-
lure in Wilms’ tumor patients: a report from the Nati-
onal Wilms” Tumor Study Group. Med Pediatr Oncol
1996;26:75-80.
http://dx.doi.org/10.1002/(SICI)1096-911X(199602)
26:2<75::AID-MPO1>3.0.CO;2-R

Breslow NE, Collins AJ, Ritchey ML, et al. End stage
renal disease in patients with Wilms tumor: results from
the National Wilms Tumor Study Group and the United
States Renal Data System. J Urol 2005;174:1972-5.
http://dx.doi.org/10.1097/01 .ju.0000176800.00994 .3a
Hamilton TE, Ritchey ML, Haase G, et al. The mana-
gement of synchronous bilateral Wilms tumor: a report
from the National Wilms Tumor Study Group. Ann
Surg 2011;253:1004-10.
http://dx.doi.org/10.1097/SLA.0b013e31821266a0
Cozzi DA, Zani A. Nephron-sparing surgery in child-
ren with primary renal tumor: indications and results.
Semin Pediatr Surg 2006;15:3-9.
http://dx.doi.org/10.1053/j.sempedsurg.2005.11.002

. Kieran K, Williams MA, McGregor LM, et al. Repe-

at nephron-sparing surgery for children with bilateral
Wilms tumor. J Pediatr Surg 2014;49:149-53.
http://dx.doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2013.09.048
Horwitz JR, Ricthey MI, Moksness J et al. Renal sal-
vage procedures in patients with synchronous bilateral
Wilms’ tumors A report from the NWTSG. J Pediatr
Surg 1996;31:1020-5.
http://dx.doi.org/10.1016/S0022-3468(96)90077-9

. Scalabre A, Bergeron C, Brioude F et al. Is neph-

ron sparing surgery in Wilms tumor with Beckwith-
Wiedemann syndrome or isolated hemi-hypertrophy-
ESPU 2015 Meeting, October, Prague. Czech Republic,
Abstract Book, 11-2.

Duarte R, Cristofan L, Denes F et al. Long-term renal
function preservation in children treated for bilateral
Wilms tumor. ESPU 2015 Meeting, October, Prague.
Czech Republic, Abstract Book, 11-4.

. Leclair MD, Fioret A, Pellier I et al. Nephron-sparing

surgery for unilateral unscreened wilms tumor: How of-
ten is feasible? ESPU 2015 Meeting, October, Prague.
Czech Republic, Abstract Book, 11-3.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

217.

28.

29.

30.

Cocuk Cerrahisi Dergisi 30(1):31-49, 2016

Biiyiikiinal SNC, Senyiiz OF, Alim A, et al. Intracaval
and atrial thrombus in pediatric tumors. 11" European
Congress of Pediatric Surgery, June 2-5, Berne, 2010.
Abstract book: P-266 (Poster no 268).

Daum R, Roth H, Zachariou Z. Tumor infiltration of
the vena cava in nephroblastoma. Eur J Pediatr Surg
1994:4(1):16-20.
http://dx.doi.org/10.1055/s-2008-1066059

Abdullah Y, Karpelowsky J, Davidson A, et al. Mana-
gement of nine cases of Wilms’ tumour with intracar-
diac extension - a single centre experience. Journal of
Pediatric Surgery 2013;48:394-399.
http://dx.doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2012.11.024
Shamberger RC, Ritchey ML, Haase G, et al. Intravascu-
lar extension of Wilms tumor. Ann Surg 2001;234:116-
21.
http://dx.doi.org/10.1097/00000658-200107000-00017
Shamberger RC. Renal tumors In: Carachi R, Grosfeld
JL, Azmy AF (eds): The Surgery of Child Tumors, 2"
edn, Springer, Berlin 2008, pp:171-197.
http://dx.doi.org/10.1007/978-3-540-29734-5_10
Renaud EJ, Liu D, Pipe SW et al. Inferior vena cavec-
tomy for nonexcisable Wilms tumor thrombus. Journal
of Pediatric Surgery 2001;36(3):526-529.
http://dx.doi.org/10.1053/jpsu.2001.21626

Ribeiro RC, Schettini ST, Abib SC et al. Cavectomy for
the treatment of Wilms tumor with vascular extension.
The Journal of Urology 2006;176:279-284.
http://dx.doi.org/10.1016/S0022-5347(06)00561-1
Davidoff AM. Nephroblastoma (Wilms Tumor) In: Zi-
egler MM, Azizkhan RG, Allmen D, Weber TR: Ope-
rative Pediatric Surgery, McGraw Hill, NewYork 2014,
pp-1177-86.

Lall A, Pritchard-Jones K, Walker J et al. Wilms’ tu-
mor with intratrial thrombus in the UK Children Can-
cer Study Study Group UKW3 Trial. J Pediatr Surg
2006;41:382-7.
http://dx.doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2005.11.016
Erginel B, Ugurlucan M, Bagaran M et al. Management
of a Wilms’ tumor with intracardiac extension using
extracorporeal circulation and deep hypothermic circu-
latory arrest: Case report and review of the literature.
Pediatric Hematology and Oncology 2016;22:1-7.
http://dx.doi.org/10.3109/08880018.2015.1129566
Aytac A, Tuncali T, Tinaztepe K et al. Metastatic Wilms
tumor in the right atrium propagated through the inferi-
or vena cava. Vascular Surgery 1976;10(5):268-74.
http://dx.doi.org/10.1177/153857447601000503
Neville H, Ritchey ML, Shamberger RC, et al. The
occurrence of Wilms tumor in horseshoe kidneys: a
report from the National Wilms Tumor Study Group
(NWTSG). J Pediatr Surg 2002;37:1134-7.
http://dx.doi.org/10.1053/jpsu.2002.34458

Huang EY, Mascarenhas L, Mahour GH. Wilms’ tumor
and horseshoe kidneys: A case report and review of the
literature. J Pediatr Surg 2004;39:207-212.

Lee SH, Bae MH, Choi SH, Jin Seok et al. Wilms’ tu-
mor in a horseshoe kidney. Korean J Urol 2012;53:577-
580.

http://dx.doi.org/10.4111/kju.2012.53.8.577

Kolln CP, Boatman DL, Schmidt JD, Flocks RH.
Horseshoe kidney: A review of 105 patients. J Urol
1972;107:203-4.

Andreas PE, Kelalis PP, Haase GM. Extrarenal



R. Ozcan ve ark., Wilms timoriinde ézel sorunlara bir bakis ve bir egitim kliniginin deneyimleri

31.

32.

33.

34.

Wilms’ tumor: Results of the NWTSG. J Pediatr Surg
1992;27:1181-4.
http://dx.doi.org/10.1016/0022-3468(92)90782-3
Karaca I, Tiirk E, Eroglu E, et al. Bir cocukta ekstra-
renal Wilms tm ile ganglionroblastomanin birlikteligi
ve literatiir taramasi. XXXII. Ulusal TCCD Kongresi,
17-20 Eyliil, Trabzon, 2014. Cocuk Cerrahisi Dergisi
Kongre Ozel say1st 28:113.

Coppes MJ, Wilson PC, Weitzman S. Extrarenal Wilms’
tumor: staging, treatment, and prognosis. J Clin Oncol
1991:9:167-74.

Ritchey M, Daley S, Shamberger RC, et al. Ureteral
extension in Wilms’ tumor: a report from the National
Wilms’ Tumor Study Group (NWTSG). J Pediatr Surg
2008:;43:1625-9.
http://dx.doi.org/10.1016/j.jpedsurg.2008.01.067
Romao RLP, Lorenzo AJ. Renal function in patients
with Wilms tumor. Urologic Oncology 2016;34:33-41.
http://dx.doi.org/10.1016/j.urolonc.2015.07.002

35.

36.

37.

38.

Cost NG, Sawicz-Birkowska K, Kajbahzadeh AM
et al. A comparison of renal function outcomes af-
ter nephron-sparing surgery and radical nephrectomy
for nonsyndromic unilateral wilms tumor. Urology
2014;83(6):1383-93.
http://dx.doi.org/10.1016/j.urology.2014.01.051

Ferrer FA, Rosen N, Herbst K, et al. Image based fea-
sibility of renal sparing surgery for very low risk unila-
teral Wilms tumors: a report from the Children’s Onco-
logy Group. J Urol 2013;190:1846-51.
http://dx.doi.org/10.1016/j.juro.2013.05.060

Yeker D, Biiyiikiinal C, Erdogan E, et al. Wilms’ tumor
in the neonate. Berkarda B, Kummerle HP (eds): Prog-
ress in Chemotherapy, vol:3, Munich-Tokyo-Shanghai,
1987, pp:646-647.

Leclair MD, Floret A, Pellier I et al. How many Wilms
tumors are amaneble to safe laparoscopic total neph-
rectomy? ESPU 2015 Meeting, October, Prague. Czech
Republic, Abstract Book, 11-7.

49



