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Wilms tiimorii cocukluk cagimin en sik bobrek kaynakl
tiimoriidiir. Amerika ve Avrupa’da yiiriitiilen ¢cok merkezli
uzun donem c¢alismalarda toplanan veriler, tedavi yakla-
stmlarmni belirlemis ve hem sagkalim oranlarimin artmasini
hem de tedaviye ikincil morbiditenin azalmasint saglamug-
tir. Erken evre hastalikta belirli kemoterapi rejimleri ve uy-
gun cerrahi ¢ctkarum ile kiir oranlart %95 in iizerinde olma-
sina ragmen, ileri evre hastalik, anaplazi, bilateral tutulum,
trombiis varliginda ve eglik eden sendromu olan olgularda
cerrahi yaklasim ve tedavi segcenekleri ile ilgili tartismalar
devam etmektedir. Uzun donem sagkalim saglanabilen ol-
gularda ise erigkin donemde bobrek iglevlerinin korunmasi,
verilen kemoterapi ve radyoterapinin olumsuz sonug¢larinin
azaltilmast hedeflenmektedir. Bu makalede, Wilms tiimorii-
niin tam ve tedavi asamalarinda dikkat edilmesi gereken
noktalar, cerrahi tedavide giincel yaklasimlar, uzun donem
sagkalim ve renal islevler hakkindaki verilerin giincel kay-
naklar 1s1ginda derlenmesi amaglanmistir.
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Abstract

Wilms’ tumor: Current approaches and therapeutic issues
Jfrom the perspective of pediatric surgeon

Wilms tumor is the most common renal tumor of childhood.
Data collected from multi-centered long-term studies con-
ducted in America and Europe have determined the treat-
ment approaches and also both increased survival and dec-
reased rates of morbidity secondary to treatments. Although
cure rates are above 95% in early stage disease with cer-
tain chemotherapy regimens and appropriate surgical exci-
sion, controversies still exist about surgical approach and
treatment modalities in cases with advanced-stage disease,
anaplasia, bilateral involvement, thrombus formation and
associated syndromes. Preservation of renal functions and
alleviation of adverse effects of chemotherapy and radiot-
herapy are targeted in long-term survivors. The purpose of
this article is to review the issues that should be given at-
tention during stages of diagnosis and treatment, long-term
survival and renal functions in patients with Wilms tumor in
the light of current literature.
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Giris

Wilms tlimérii, cocukluk ¢aginin en sik goriilen bob-
rek kaynakl tiimoriidiir . Giiniimiizde uygulanan ¢ok
birimli yaklagimla bu tiimoriin tedavisinde bagar1 orani
yiikselmis, diisiik evreli olgularda %95°e ulagmistir.
Cok merkezli genis serilerle yiiriitiilen caligmalar saye-
sinde kemoterapi (KT) rejimlerinde ve radyoterapi (RT)
uygulamalarinda degisikliklerle ve secilmis olgularda
bobrek koruyucu cerrahi ile bu hastalifin tedavisine
ikincil karmagalarin azaldig1 bir doneme erigilmigtir @.
Ancak tiim gelismelere kargin belli 6zellikleri bulunan
hasta gruplarinin tedavisinde giicliikler siirmekte ve
istenen sonuca ulagilamamaktadir. Bu makalede once-
likle temel bilgilerden soz etmek, giincel caligmalardan
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cikarilan sonuglar 1s1ginda Wilms tiimorii tedavisinde
cocuk cerrahmin rolii, karsilagilan giicliikler ve yeni
yaklagimlar: derlemek amaglanmistir.

Genel bilgiler

Wilms tiimorii, noroblastomdan sonra ¢ocukluk ca-
ginda goriilen en sik ikinci karm i¢i tiimordiir ve
goriilme siklig1 1/10000°dir. En sik tam yas1 36 ay
olmakla beraber, c¢ogunlukla 1-4 yaglar arasinda
goriiliir. Sendromik olgularda tani1 yasi biraz daha
kiictiktlir. Degisik serilerde bilateral tutulum orani
9%4-13 arasindadir. Hastalarin %10’unda dogumsal
anomaliler (inmemis testis, hipospadias, bobrek fiiz-
yon anomalileri) eslik eder. WAGR (Wilms tiimorii,
aniridi, genitoiiriner anomali, mental retardasyon) ve
Denys-Drash (DDS) sendromlarinda Wilms timorii
bir bilesendir. Beckwith-Wiedemann (BWS), Pearl-
man ve Simpson-Golabi-Behmel sendromlarinda ise
Wilms tiimorii gelisme riski artmugtir ©.
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Wilms tlimorii patogenezinde; WAGR ve DDS’1u ol-
gularda WT1 (11p13), BWS’lularda ise WT2 (11p15)
mutasyonlarinin rol oynadig1 gosterilmistir. Ayrica 1p
ve 16q’°da heterozigotluk kaybi kotii seyir ile iligkili-
dir. Kromozom 17’°de yerlesen TP53 geninin mutas-
yonu anaplastik tiimorlerin %75’ inde saptanmistir ve
bu mutasyonun klinik énemine yonelik arastirmalar
devam etmektedir @.

Hastalar cogunlukla karinda kitle yakinmast ile bas-
vurur. Karm agrisi, kanli idrar yapma ve ates diger
yakinmalardir. Timor parcalanmasina bagli akut ka-
rin bulgulart ile bagvuran olgular da bildirilmistir. Va-
rikosel, hepatomegali, asit, konjestif kalp yetmezligi
ise tlimoriin damar i¢i uzanimindan kaynaklanan bul-
gulardir. Olgularin %25’ inde hipertansiyon goriiliir .
Fiziksel incelemede karinda biiyiik, agrisiz, diizgiin
yiizeyli bir kitle ele gelebilir. Goriintiilemede ilk ba-
samak kistik/solid ayirimini da saglayan iiriner sistem
ultrasonografisidir (USG). Cerrahi planlama i¢in oral
ve intravenoz kontrastli bilgisayarli tomografi (BT)
ya da manyetik rezonans goriintiileme (MRG) yapilir
(Resim la,b) @. Intravaskiiler tiimor varligi Doppler
ultrasonografi (DUSG) ile ayirt edilemiyorsa MRG
yapilmalidir. Ekokardiyografi ile trombiisiin atriuma
uzanip uzanmadigr kontrol edilmelidir ©. Akciger
metastazi degerlendirilmesinde akciger radyogrami-
nin yerini toraks BT almigtir ©.

Anaplazi, biiyiik pleomorfik hiperkromatik ¢ekirdek-
li ve anormal multipolar mitotik figiirlii hiicre varlig:
demektir. Bu bulgularin bobrek parankimi iginde bir
bolgeye siirli oldugu duruma fokal; kapsiil disinda,
damarlarda, metastatik odaklarda, lenf diigimlerin-
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de ve rastgele alinan bobrek biyopsi Orneklerinde
saptandig1 forma ise difiiz anaplazi denir . Anap-
lazi, tiimoriin saldirgan davramigindan cok KT’ye
direngli olacagimin gostergesidir. Beg yag sonrasinda
anaplazi orani artar, 2 yasindan kiiciik olgularda ise
ender olarak goriiliir. Tiim Wilms tiimorlii olgularin
%5-10"unda vardir. National Wilms® Tumor Study
Group (NWTSG), anaplazi varligina gore tiimorleri
iyi (favorable) histolojili (IH) ve kotii (unfavorable)
histolojili (KH) olarak iki gruba ayirir. Kotii histoloji-
li olgular tiim Wilms tiimorlii olgularin %10°u kadar-
dir. Hastaliga bagh kaybedilen olgularin %50’sinde
anaplazi vardir ®,

TEDAVI PROTOKOLLERI

Amerika Birlesik Devletleri ve Kanada’da 1969 yi-
linda baglayan ve 2002 yilinda besincisi tamamlanan
NWTSG caligmalariyla, Wilms tiimorlii olgularin te-
davilerini ve sonuclarini genis hasta serileri ile incele-
yip hastaligin seyrinde belirgin iyilesmeye ve hastali-
&in anlasilmasina katkida bulunulmugtur. Gilintimiizde
ise Children’s Oncology Group (COG) adi altinda
calismalar devam etmektedir. Avrupa’da ise SIOP
(Société Internationale d’Oncologie Pédiatrique)
benzer caligmalar yiiriitmektedir ®. Her iki grubun da
temel amaci iyilesme oranlarini arttirirken morbidi-
teyi azaltmak olmakla birlikte, aralarinda bazi temel
yaklagim farkliliklar1 vardir. S6zgelimi, NWTSG nef-
rektomi sonrasi evreleme ve ardindan KT Onerirken,
SIOP cerrahi 6ncesi KT yi yeglemektedir. Tiirk Pedi-
atrik Onkoloji Grubu (TPOG) 1997°de kurulusundan
sonra pediatrik onkologlarin, pediatrik cerrahlarin,
radyologlarin, patologlarin ve radyasyon onkologla-

Resim 1. Tam1 anindaki MRG’da; sag bobrek kaynakl, kapsiil devamliligi bozulmus Wilms tiimérii (a ve b) (*: biitiinliigiinii yitirmis

kapsiil bolgesi).
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Tablo 1. Children’s Oncology Group (COG), Société Internationale d’Oncologie Pédiatrique (SIOP) ve Tiirk Pediatrik Onkoloji

Grubu’na (TPOG) gore Wilms tiimorii evreleri.

Evre COG

SIOP

TPOG

1

Tamamen ¢ikartilan bobrekte sinirlt
hastalik

Tam ¢ikartilan bobrekte sinirli hastalik
(Kapsiile uzanabilir ama agmaz, liretere
uzanabilir ama duvara invaze olmaz.)

Tamamen ¢ikartilan bobrekte sinirlt
hastalik

2 Kapsiilii asan tiimor varliginda tam Tam ¢ikartilan timor varliginda bobrek 2A: Tam ¢ikartim ve bobrek digina invaze
¢ikartim, kapsiil ya da renal siniis disina yayilimi olan tiimor: kapsiil, bolgesel  tiimor: Kapsiil, perirenal yumusak doku,
damarlarina invazyon lenf diigiimii, bobrek digindaki damarlarda, renal siniis tutulumu ve ince igne biyopsisi

iireter, komsu organlar, vena kava 2B: Bobrek hilusunda lenf diigiimii
infiltrasyonu. tutulumu varligy, artik timor olmamast,
Cerrahi ya da kemoterapi dncesi kama tru-cut biyopsi

biyopsi alinmig olmast

3 Cerrahi sonras1 mikroskopik/makroskopik ~ Cerrahi sonrasi mikroskopik/makroskopik Tam olmayan cikartim ve kapsiil digina
kalint1 timor, inoperable tiimor, cerrahi kalintr timor: invazyon: Biyopsi, par¢calanma, peritoneal
sinir pozitifligi, timor yayilan yiizey, Cerrahi sirasinda ya da 6ncesinde par¢alanma, metastaz, paraaortik lenf diigtimii tutulumu,
bolgesel tiimor tutulumu olan lenf diigiimii, peritoneal tutulum, herhangi bir lenf IVK’da trombiis, agik biyopsi
pozitif peritoneal sitoloji, kesilen timor diigiimii tutulumu, ¢ikartim sirasinda timor
trombiisii trombiisii varligi, tiimoriin lireterden ya da

damardan parcalar halinde ¢ikarilmasi

4 Kan yoluyla metastaz ya da uzak lenf Kan yoluyla metastaz ya da uzak lenf Kan yoluyla yayilim
diigiimlerine metastaz diigiimlerine metastaz

5 iki tarafli tutulum iki tarafl1 tutulum iki tarafli tutulum

(ayrica her 2 bobrek icin yerel evreleme)

(ayrica her 2 bobrek icin yerel evreleme)

(ayrica her 2 bobrek icin yerel evreleme)

rinin katilimiyla ulusal bir program baslatmistir. Bu
program ile iilke ¢capinda Wilms tiimorii tanist ve te-
davisinde ortak yaklagimin saglanmasi ve olusturulan
protokol ile tedavi edilen hastalarin sonuglarinin de-
gerlendirilmesi amaglanmistir. (Tablo 1) ©.

TPOG protokoliine gore giincel tedavi yaklasimi
Evre 1-2 [H, Evre 1 KH: Aktinomisin D ve vinkristin
6 ay.

Evre 2B: Aktinomisin D ve vinkristin 1 yil ve RT.
Evre 3: Aktinomisin D, vinkristin ve doksorubisin 1
yil ve RT.

Evre 4: Aktinomisin D, vinkristin ve doksorubisin 1
yil ve tiimor yatagina ve metastatik bolgeye RT.

Evre 2-4 KH: Aktinomisin D, vinkristin, doksorubi-
sin ve etoposid 18 ay ve RT ©.

Tiim olgular, evreden bagimsiz olarak, ilk bagvuru
aninda cerrahi ¢ikartim agisindan degerlendirilir. in-
ferior vena kavada trombiisii olanlar, cerrahi c¢ikari-
min ¢ok riskli ya da cerrahi ekip tarafindan olanaklt
goriilmedigi durumlarda oncelikle KT verilir. Preo-
peratif KT, 4 hafta vinkristin ve ilk hafta 5 giin veri-
len aktinomisin D’den olusur, bu tedavi sonrast hasta
cerrahi agisindan yine degerlendirilir. Alt1 ayliktan

kiiciik bebeklerde preoperatif KT verilmez ©.
CERRAHI TEDAVI iLKELERI

Tek taraflt Wilms tiimorlerinde yerlesik cerrahi yakla-
sim transperitoneal radikal nefroiireterektomidir. Ye-
terli uzunlukta subkostal kesi uygun olmakla birlikte,
cok biiyiik boyutlu ve diyaframa uzanan kitlelerde 8.
ve 9. kostalar iizerinden torakoabdominal kesi de ya-
pilabilir. Laparotomi sirasinda karaciger metastazi ve
peritoneal ekim arastirilmalidir. Klasik bilgi nefrekto-
mi Oncesi karg1 bobregin gozden gecirilmesi yoniin-
dedir. NWTSG-5’e gore ince kesit alan multidetek-
torlii helikal BT ya da MRG yapilmigsa kargt bobrek
eksplorasyonuna gerek yoktur 9. Eger ameliyat 6n-
cesi goriintiileme bulgulart siipheli ise eksplorasyona
once stipheli lezyon bulunan bobrekten baslanmalidir
(b Karg1 bobrekte cerrahi sirasinda fark edilen lez-
yonlarin yalnizca eksizyonel biyopsi ile tedavi edile-
bilecegi ve onemli bir kisminin hiperplastik nefroje-
nik artik oldugu belirtilmistir ©.

Wilms tiimorii néroblastomun aksine gevre organla-

ra invaze olmaz, yalnizca onlar: iterek yerlerini de-
gistirir. Bu nedenle eger kitle ¢ikartilamiyorsa organ
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kayb1 ile sonuglanacak yaklagimlar yerine biyopsi
almip KT sonrasi ¢ikartim denenmesi 6nerilmektedir
(Resim 2a,b). Alt kutupta yerlesimli tiimorlerde adre-
nal bez korunabilirken iist kutba yakin olanlarda ad-
renalektomi de gerekli olabilir . Wilms tiimorii ¢ok
kanlanan bir tiimor olmasi ve yaygin nekroz alanlari
icermesi nedeniyle serbestlestirme sirasinda parca-
lanma ve kanama riski yiiksektir. Perioperatif parca-
lanma oranlar1 %9 civarindadir ve cogunlukla ¢ap1 15
cm’den biiyiik kitlelerde goriiliir V. Tiimér parcalan-
masi yerel yineleme olasiligini arttiran etmenlerden
biridir. A¢ik biyopsi yapilmig olmast da parcalanma
olarak kabul edilir. Tiimor yataginda hematom bulun-
masi retroperitoneal ekim anlamina gelir ve sinirlari
titanyum klipslerle isaretlenmelidir. Tiimor bobrek
kapsiiliinii asip peritoneal yiizeylere yapigmigsa ya
da tlimor yatagindan uzakta nodiiler lezyonlar varsa
ekim var demektir 2. Bu bulgular ameliyat notlarm-
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da ayrintili olarak belirtilmelidir. Gozle goriilen he-
matiirisi bulunan olgularda sistoskopi yapilabilir.

Nefrektomi sirasinda once renal pedikiiliin baglan-
masi Onerilir (Resim 3a,b). Ancak bu durum tehlike
yaratacaksa once kitle serbestlestirilmelidir. Renal
ven, baglanmadan once askiya alimnip tiimor ya da du-
var kalinlagmasi agisindan elle denetlenmelidir. Re-
nal vende saptanan trombiis vena kavaya uzaniyorsa
damar duvarini tutup tutmadigi saptanmalidir. Urete-
rin de tiimor uzanimi yoniinden denetlenmesi yerinde
olacaktir (Resim 4a,b).

Nefroiireterektomi sonrast dogru evreleme i¢in mut-
laka parakaval/paraaortik ve renal hilustan lenf dii-
giimii orneklemesi yapilmasi onerilmektedir. Radyo-
lojik olarak ya da inspeksiyon ile lenf diigiimlerinin
normal goriiniiyor olmasinin duyarliliginin ¢ok diisiik

Nefroiireterektomi ornegi (*: bobrek, T: tiimor dokusu).

Resim 2. a. KT sonras1 BT’de sag bobrek kaynakli, solid-kistik alanlar1 ve kapsiil altina kanama odagi bulunan dev Wilms tiimérii, b.

Resim 3. a. Hilus serbestlestirilmesi (*: iireter, **: renal ven), b. Nefroiireterektomi drnegi.
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oldugu gosterilmistir. Ideal say1 bilinmemekle birlik-
te, en az 7 adet lenf diigiimii 6rneklemesi yapildigin-
da metastatik tutulum yakalama oraninin daha fazla
oldugu tespit edilmigtir V. Lenf diigiimii tutulumu
timor evresinin 3 oldugu anlamina gelir. Lenf dii-
giimii 6rneklemesi yapilmayan olgularda evreleme
yanlig olabilir ve bu olgularda yerel yineleme orani-
nin yiiksek ve hastaligin seyrinin daha kotii oldugu
belirtilmigtir .

Resim 4. a. Gozle goriiliir hematiirili olgunun BT’sinde sag
bobrek renal siniisiinii dolduran kitle (*), b. Aym: olgunun nef-
roiireterektomi ornegi, bobrek orta-iist bolge kaynakhi Wilms
tiimorii ve iist kutup iireterini dolduran tiimor uzanm (**).

At nal1 bobrekte gelisen Wilms tiimorii tek tarafli has-
talik gibi degerlendirilmelidir. Bu olgularda anatomik
varyasyonlarin sik goriilmesi nedeniyle ameliyat 6n-
cesi bobrek ve iireterlerin damarlanmasi goriintiile-
me yontemleri ile net bir bicimde ortaya konmalidir.
Cerrahi sirasinda toplayici sistem yaralanmast ve bir-
den fazla sayida renal arter varlig1 agisindan dikkatli
olunmalidir. Bu olgularda tiimér iceren taraftaki bob-
rek, iireter ve istmusun c¢ikarilmas: yerlesik cerrahi
tedavidir 2.

Cerrahi karmasa oranini arttiran etmenler; yiiksek
evreli tiimor, damar icine uzanim, 10 cm’den biiyiik
timor, flank/paramedian kesi, komsu organ rezek-
siyonu ve preoperatif yanlis tan: olmasidir. Birincil
nefrektomi oneren NWTSG caligmasinda cerrahi
karmaga oran1 %9,8’ken, KT sonrast nefrektomi ya-
pilan SIOP c¢alismasinda oran %6 4’tiir 4. Cerrahi
sirasinda olabilecek karmasalar, masif kanama, organ
ve biiylik damar yaralanmalaridir. Cerrahi sonrasi en
sik karsilagilan sorun %5 oraninda goriilen bagirsak

tikanikligidir. Ender olarak siloz asit gelisebilir. Yerel
yineleme i¢in risk faktorleri KH, artik tlimor kalmast,
timor ekiminin olmasi ve lenf diigiimii 6rneklemesi
yapilmamig olmasi nedeniyle evrelemenin yanlis ya-
pilmasidir @,

Tiimor trombiisii olan olgularda yaklasim

Olgularin %]11’inde renal vende, %5’inde inferi-
or vena kava (IVK) ya da atriumda tiimor vardir ©.
Intravendz opakli BT’ de dolum defekti olmasi ya da
renal venin hastanin yasina gore kalin olmasi duru-
munda trombiisten siiphelenmek gerekir (Resim 5).
Timor trombiislerinin KT ye iyi yanit verip kiigiil-
diigii bilinmektedir, bu sayede preoperatif donemde
verilen tedavi ile morbidite ve mortalitede azalma
saglanmaktadir 1.

Resim 5. Sol bobrek kaynakhh Wilms tiimorlii olgunun kont-
rasth BT’sinde vena kava inferior icinde dolma defektine yol
acan trombiis (ok).

Trombiisiin ¢ikartilmasinda uygulanacak cerrahi yon-
temi, trombiisiin diizeyi belirler. Hinman diizey 1
infrahepatik trombiislii olgularda, renal venle birlikte
trombiisiin tizerindeki ve altindaki kava kontrol alti-
na alarak, trombiisiin ve gerekirse kava duvarmin
bir boliimiiniin birlikte ¢ikarilmasi yeterli olur. Fazla
kanama ve iskemi olmadan damar onarimi yapilabi-
lir, amag¢ vena kava biitlinliigiinii ve akimi saglamak
olmalidir. Hinman diizey 2 ve 3 trombiiste ise tedavi
daha karmasiktir. Kavanin suprahepatik diizeyde as-
kiya alinmasi hipotansiyona, kismi hepatik iskemiye,
bagirsaklarda venodz gollenmeye ve renal ven tikanik-
ligina yol agar. Ayrica bu diizeyde damar onariminda
cogunlukla damar yamasina gereksinim duyulur. An-
cak vena kava klempliyken hemodinaminin bozulma-
dig1 hastalarda kollateral dolagimin gelismis oldugu
diistiniiliir ve vendz rekonstriiksiyon gerekli olma-
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yabilir /¥, Ugiincii diizey trombiiste ise kardiyopul-
moner bypas gerekir. Trombiis cogunlukla damardan
sagilarak cikarilabilir ancak intimaya invazyon varli-
ginda venotomi yapmak da gerekebilir. Boyle durum-
larda tiimor damar duvarindan kiirete edilip ana kitle
ile biitiinlik halinde ¢ikarilmalidir V. Kardiyopul-
moner bypas yapilacaksa heparinizasyon dncesinde
kitle ¢ikarilip sonrasinda atrium agilmali ve emboli
engellenecek bicimde tiimoriin kalp ve damarlar i¢in-
deki uzanimi eszamanli olarak temizlenmelidir 19,

Bilateral Wilms tiimorii

Bilateral Wilms tiimérlii olgularda tani1 yasi daha er-
kendir. Eglik eden sendromlar, ¢ok odakli yineleyen
tiimorler daha sik goriiliir ve bobrek yetmezligi geli-
simi riski daha ytiksektir. Bobrek yetmezligi gelisme
olasilig1 geride birakilan nefron miktarina, verilen
KT ve RT’yle degisebilen doku niteligi ile iligkilidir.
Farkli zamanlarda bilateral tiimor gelisimi, eszamanl
olgulara gore bobrek yetmezligi agisindan 5 kat daha
risklidir. Giincel tedavi yaklagimi 12 hafta neoadju-
van tedavi, sonrasinda cerrahidir. Cerrahi tedavi ilke-
leri tek tarafli olgularinkiyle aynidir ve yerel evreleme
icin kesinlikle lenf diiglimii 6rneklemesi de yapilma-
lidir. Parsiyel nefrektomi yapmakta yardimci cerrahi
yontemler vardir, ancak ¢cocukluk ¢caginda bobrek bo-
yutlarinin kiiclik olmasi nedeniyle kanama denetimi
daha kolay yapilabildiginden klasik yontemlerle de
diisiik karmasa oraniyla basar1 saglanabilir. Cerrahi
siirin negatif olmadig1 durumlarda eZer anaplazi de
yoksa RT tamamlayici tedavi olabilir @811,

AKkciger metastazlarma yaklasim

Toraks BT sayesinde akciger radyograminda goriil-
meyen kii¢lik nodiillerin saptanmas ile bu nodiillere
yaklagim konusunda caligmalar yapilmistir. Giincel
yaklagim yamt odakldir. iki ajanli KT rejimi bas-
lanip 6 hafta sonra yeniden goriintiileme ile yanita
bakilir, metastatik odak halen devam ediyorsa tedavi
yogunlagtirilir ve RT eklenir. Akciger metastazinda
cerrahinin rolii KT sonrasi kaybolmayan lezyonun
histolojisinin belirlenmesi ve KT ve RT’ye direncli
lezyonlarin tedavi amacl ¢ikarilmasidir. Cogu nodiil
periferik ve yiizeysel yerlesimlidir ve torakoskopik
yaklagimla cikarilabilir ®19,
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PROGNOZ ve UZUN DONEM SONUCLARI
Uzun donem sagkalim oranlari

Wilms tiimorii tedavisinde basarmin artmasi ile gii-
niimiizde uzun donem sagkalim sonuglarini incele-
yen arastirmalar yapilmaktadir. En 6nemlileri histo-
loji ve evre olmakla beraber, yas, tiimoriin agirligs,
tedaviye yanit, 1p ve 16q’daki heterozigotluk kaybi
prognoza etki eden etmenlerdir ®. Armstrong ve
ark.’nin ®, 2016 yilinda yaymladigi cocukluk cagi
kanserlerinden sag kalan hastalari inceleyen calis-
mada, 1970-1990 yillar arasinda tedavi edilen 3055
Wilms tiimorli olgunun %94,9’unun sag oldugu, 157
hastanin ise kaybedildigi belirtilmistir. Hastalar, tani
aldiklart zamana gore 5 yillik donemlere ayrilmiglar
ve toplamda 15 yillik siiredeki 6liim oranlarindaki
degisiklikler incelenmisgtir. Tiim 6liim nedenleri goz
Oniine alindiginda 1970-74 ile 1990-1994 yillarinda
tedavi goren gruplar arasinda istatistiksel olarak an-
lamli fark bulunamamistir. Ancak, ikincil kanserlere
baglt 6liim hizlar ilk grupta %1.,9 iken 1985 yilin-
dan itibaren bu oran sifira inmistir. Bu bulgu, verilen
tedavilerin yogunlugundaki azalmayla kosutluk gos-
termektedir. KT ve RT protokollerinde azaltict yonde
yapilan degisikliklerle gec morbidite ve mortaliteden
kaginilabilecegi ongoriilmektedir.

Nefrektomi sonras1 uzun donem bobrek islevleri
ve nefron koruyucu cerrahi

Klinik ve deneysel ¢aligmalar tek tarafli nefrektomi-
den sonra kalan nefronlarda hiperfiltrasyon zararlan-
mas1 oldugunu kanitlamigtir. Baz1 olgularda posto-
peratif donemde proteiniiri ve kreatinin klerensinde
azalma saptanmigtir . RT ve bazi olgularda kulla-
nilan nefrotoksik ajanlar kalan bdbrekte hasara yol
acabilir. Ancak NWTSG’un 2005 yilinda yayiladig:
calismaya gore, 20 yillik takipte tek tarafli nefrektomi
yapilmis, sendromlu olmayan 5347 olgunun yalnizca
%0,7’sinde bobrek yetmezligi gelismistir. Ayni ¢a-
lismada son donem bobrek yetmezligi oranlart WT1
mutasyonu ile iligkili DDS’da %74, WAGR’da %36,
genitoliriner sistem anomalisi olan ¢ocuklarda ise
%7’ dir . Wilms tiimorii gelisme olasiligi bulunan bu
gibi olgularin tarama programina alinmasi ile lezyon-
lar heniiz kiictikken yakalanip nefron koruyucu cer-
rahi ile tedavi edilebilirler. Bunlarda preoperatif KT
verilmesi onerilir. Bazi klinisyenler daha fazla nefron
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korunmas: agisindan eniikleasyonu da 6nermektedir
(Resim 6a,b,c). Ancak anaplazi olmadigindan emin
olunamayan hastalarda eniikleasyon yapilmamalidir.
Parsiyel nefrektomi ve eniikleasyon sirasinda timor-
lii cerrahi sinir ve sonrasinda yerel yineleme olasiligt
g6z oniinde bulundurulmalidir ®. Gliniimiizde bilate-
ral olgularda kullanilan nefron koruyucu cerrahi uy-
gulamalarinin yayginlagmasi ile bu yaklagim tek taraf-
It olgular icin de tartistlmaya baslanmistir. Ferrer ve
ark. @Y sendromik olmayan 2 yasindan kiiciik, diisiik
risk grubundaki 60 olguyu nefron koruyucu cerrahiye
uygunluk acisindan BT ile degerlendirdikleri calis-

Resim 6. Bilateral dev Wilms tiimorii nedeniyle KT ve RT son-
rasi sag nefroiireterektomi yapilabilen, sol bobrekte orta ve iist
bolgelerde tiimorii bulunan olgunun renal arter (a) ve renal
ven (b) anatomisini gosteren BT-anjiyo goriintiileri (kisa ok:
renal arter, uzun ok: renal ven).

Resim 6¢. Resim 6a,b’deki olguda, tiimor eniikleasyonu sonra-
s1 kalan bobrek dokusu (a: renal arter, v: renal ven, *: Gerota
fasyasi kullamlarak yapilan onarim cizgisi).

mada, olgularin yalnizca %8’inin bu tiir bir cerrahiye
aday olabilecegini belirlemislerdir. O nedenle, bu tiir
olgularda nefron koruyucu cerrahiye karar verirken
kisitlt sayida uygun olgu bulundugu gergegi, hastali-
gin yineleme riski, anaplazi olasilig1 ve geride tiimor
kalmasi riskleri dikkatli bir bicimde tartilmalidir. Gii-
niimiizde tek tarafli Wilms tiimorii olgularinda nefron
koruyucu cerrahinin kullanimi i¢in saglam gerekgeler
ve giivenle yaygin kullanimina olanak verecek yeterli
veri bulunmamaktadir.
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