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Ozet

1978-1999 yllart arasinda klinigimizde tedavi giren top-
lam 108 Wilms tiimérlii olgu icerisindeki 6 (% 5.5) bilate-
ral Wilms olgusu retrospektif olarak degerlendirilmigtir.
Ortalama basvuru yaglart 3 (9 ay-6 yag) olan olgular "Na-
tional Wilms' Tumor Study Group (NWTS)" 2, 3 ve 4 pro-
tokollerine uygun olarak tedavi edilmislerdir. Iki olguda
kemoterapi ameliyat dncesinde de uygulanmig ve iki ol-
guda da ameliyat sonrasi radyoterapi kullandmigtir. Bu
olgularda uygulanan cerrahi girisimler; biyopsi (1), bi-
lateral parsiyel nefrektomi (3), bir tarafta nefrektomi karsi
tarafta parsiyel nefrektomi (1) veya tiimér entikleasyonu-
dur (1). Bir olguda kaval tiimér trombiisii nedeni ile agik
kalp ameliyati sartlariun saglanmas: gerekli olmugtur.
Amelivat sonrasi erken dinemde kaybedilen tek olguda
renal yetersizlik geligmigtir. Diger bir olgu da amelivat
sonrast 5. ayda sepsis nedent ile kaybedilmigtir. Yagayan 3
olgunun ikisi bes yilin ilizerinde sorunsuz olarak izlen-
mektedir.

Ozellikle bilateral ve yaygn tiimér varliginda ameliyat
dncesi kemoterapi uygulamas: sonrasinda bébregi ko-
ruyucu cerrahi givisim segkin bir tedavi alternatifi olarak
gdiziikmektedir. Son yillarda énerilen cagdas protokollerin
uygulanmasi ile bilateral Wilms tiimorlerinin cerrahi ve
onkolojik tedavi sonuglary yiz giildiiriicii olmaya bas-
lanugtir,
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nefroblastoma, cocuk

Summary
Bilateral Wilms' tumor

Six patients with bilateral Wilms' tumor presenting be-
tween 1978 and 1999, were analysed retrospectively.
These cases occurred among 108 patients of Wilms' tumor
giving an incidence of 5.5 9. The mean age of presenta-
tion was 3 years (range 9 months-6 years) and cases re-
ceived treatment according to "National Wilms' Tumor
Study Group (NWTS)" 2.3 and 4 protocoles. Two cases re-
ceived preoperative chemotheraphy and two received
postoperative radiotheraphy. The surgical modalities
were: biopsy (1), bilateral partial nephrectomy (3), uni-
lateral nephrectomy and contralateral partial neph-
rectomy (1) and tumor enuclation (1). The vena caval
thrombus extending into the right atrium was removed un-
der open heart surgery conditions. In the postoperative
period one patient died of renal insufficiency and another
case died of septicemia in the Sth postoperative month,
Among the 3 cases surviving, two are free of problems
over 5 years. Preoperative chemotheraphy is the key treat-
ment modality in providing kidney preserving surgery es-
pecially in bilateral involvement and disseminated tumors.
The surgical and oncological treatment results for bi-
lateral Wilms' tumor have improved over the years with
the application of current modalities.
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Giris

Ulkemizde Wilms tiimorii sikligr diger iilkelere ben-
zemcktedir (1419), Wilms tiimorlii olgularda bilateral
tutulum sikhign % 5, yasam olasihigy da % 70 olarak
bildirilir ). Bilateral olgularda klinik, tek tarafl
olanlardan bazi degisiklikler gosterir; olgular ge-
nellikle daha kiigiik yastadir ve yandas dogumsal
anomalilere sikca rastlanir 3. Klinigimizde tedavi
edilen bilateral Wilms tiimérlii olgular geriye doniik
irdelenerek klinik ve tedavi yoniinden karsilasilan
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ozellikler ortaya konmaya caligilmigtir.
Gerec ve Yontem

1978-1999 willart arasinda bilateral Wilms tiimdrii
tamst alarak tedavi gdrmiis olgular geriye doniik
olarak degerlendirilmis; yas, cinsiyet, bagvuru ya-
kanmalar, eslik eden anomaliler, vapilan radyolojik
incelemelerin sonuglart, uygulanan tedavi yontemle-
ri, gelisen komplikasyonlar ve yasam siireleri kay-
dedilmigtir. Goriintiileme yontemi olarak, intravendz
piyelografi (IVP), ultrasonografi (USG), bilateral
tutulum ve komgu bdélgelere invazyonu ortaya koy-
mak icin bilgisayarli tomografi (BT) ve vena kava
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inferiorda tiimdr trombiisiiniin varligine gostermek
i¢in de doppler ultrasonografi yapumigtir. Olgulari-
mizin tiimiinde tedavi semalandirilmasi "National
Wilms' Tumor Study Group (NWTS)"un diizenledigi
2, 3 ve 4 protokollerine uygun sekilde diizenlendi.
Iki olguda ek olarak radyoterapi ve 1990 yili son-
rasinda bagvuran iki olguda da preoperatif kemo-
terapi uygulannugtir.

Bulgular

Ortalama basvuru yaslart 3 (9 ay-6 yas) olan ikisi
kiz, dordii erkek alti, olgu aym dénem igerisinde
bagvuran 108 Wilms tiimérli olgulann % 5.5'ini
olusturmaktadir. Bagvuru yakinmalarinin  sikhif
Tablo 1'de 6zetlenmistir. En sik bagvuru nedenleri
beklendigi gibi karinda kitle ve agr iken, bir olguda
gozlenen skrotal sislik ilging bir bulgu olarak géze
carpmaktadir. Tiimor yerlegimleri Sekil 1'de gos-
terilmistir, Olgulardan birinde ek olarak sag at-
riyuma kadar uzanan tiimor trombiisii saptand1. Yiik-
sekten diisme sonrasi hematiiri nedeni ile bagvuran
bir olgu ile anda yapilan USG ve BT incelemeleri
sonrast izleme alinmig, 6 ay sonra renal kaynakli
tiimor olduguna karar verilerek ameliyata alinmastir.

Dort olguda dnce cerrahi girisim ve sonrasinda ke-
moterapi (KT) uygulamast ile tedavi edilirken, 1990
yili sonrasinda basvuran iki olguda ameliyat 6n-
cesinde de KT verilmistir.

Hastalara uygulanan cerrahi girigimler Tablo II'de
belirtilmistir. Intrakardiyak uzammli vena kava
trombiisii olan hastada, bilateral parsiyel nefrektomi
girigimi sirasinda, acik kalp cerrahisi kosullar: al-
tinda trombiis baganli bir sekilde g¢ikarilmigtir. Bu
hastanin ameliyattan 6nce verilen preoperatif KT
sonrasi yapilan kontrol abdominal doppler USG'sin-
de, vena kava'dan sag atriuma uzanan timor trom-
biisiinde kiigiilme saptanmis ve ameliyat sirasinda da

Tablo 1. Serimizdeki bilateral Wilms tiimérli olgularin bag-
vuru nedenleri.

Sikayet Hasta sayisi

Karinda kitle
Karimn agrisi
Hematiiri

Sol skrotal giglik
Travma sonrasi hematiiri

——— R

A

Olgu 3

y

Sekil 1. Bilateral bibreklerin timoral tutulumunun sematik
goriiniimii (koyu alanlar tiimorlii bolgeleri gostermektedir).

trombiisiin par¢alanmadan kolay ¢ikarilabildigi goz-
lenmigtir. Bu hasta sol skrotal sislik nedeniyle ilk
kez bir erigkin tirolojisi klinigine basvurdurulmusg ve
detayli bir inceleme yapilmaksizin sol varikosel ne-
deniyle ameliyat edilmistir. Bilateral ¢ift {ireteri olup
bir tarafin iist digerinin alt sisteminden tiimor ge-
lisen olgumuz ilgi gekicidir. Bu olguda tiimdr trom-
biisii pelvikalisiyel sistemden gecerek her iki tireter
alt ucuna kadar ulagmis ve tam akut obstriiksiyon
olusturmustu. Ureter obstriiksiyonu timéor trombiis-

lerinin ¢ikariimas: ile acilmigsa da akut renal yet-

mezlik tablosuna bagl: olarak gelisen komplikasyon-

“Tar 6nlenememigtir. Travma nedeniyle bagvuran has-

ta ise, sag bobrek iist polde saptanan kistik lezyonun
izlemi sirasinda BT'de degisim gostermesi iizerine
eksplore edilmigtir.Bu hastamin preoperatif evrede
BT'sinde kargi sol bobrekte bir patoloji saptanma-
mustir. Ameliyatta, kars: sol bobregin distan elle pal-
pasyonunda da kitle belirlenmemistir. Buna kargin,
Gerato fasyasimn agilip sol bobregin tam mobilizas-
yonundan sonra, alt pol arka yiizde 0.5x0.5 cm bo-
yutlarinda kitle belirlenmesi iizerine, bu kitle de
eniikleasyonla ¢ikartilmigtir. Bilateral parsiyel nef-
rekiomi uygulanmig olan bir hastaya tiimor rekiiren-
si nedeniyle primer ameliyattan 14 ay sonra sol nef-
roiireterektomi yapilmigtir. Postoperatif takip siire-
sinde bir hasta takipten ¢ikmus, bilateral olarak iire-
terlerinde tiimor trombusu olan hasta postoperatif 6.
giinde renal yetmezlikten, bir digeri de postoperatif
5. ayda KT'ye sekonder sepsis nedeniyle kaybedil-
mistir. Yasayan 3 hastanin 2 tanesine preoperatif KT
uygulanmistir. Bu hastalardan biri ameliyat sonrasi
6. yilda, intrakardiyak trombiisii olan digeri ise pos-
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Tablo I, Klinigimizde bilateral Wilms tiimori nedeniyle takip edilen hastalara yapilan girisimler ve sonuclari.

Hasta Preop KT Ameliat Postop tedavi Takip
1 yok Bilateral agik biyopsi yok Takipten ¢ikti
2 yok Sag nefrektomi+sol Gist parsiyel nefrektomi RT+KT Postop 5. ay sepsis nedeniyle dldi
3 yok Bilateral heminefrektomi+bilateral ¢ift iire- yok Postop 6. giin renal yetmezlikien
terlerden ve ana iireterden tiimor ¢ikarlmas oldi
4 Var BPN KT Postop 6. yilda saglikli
5 var BPN+kavatomi ile ve by-pass kosullarinda KT+RT Postop 14. ay tiimor gelismesi ne-
atriotomi ile trombiis cikarilmas: deni ile sol nefroureterektomi,
postop 5. yilda saghkh
.6 yok Travma sonrasi tani alan hasta. Saf ne- KT Postop 6. ayda saghkh

frektomi+sol babrekten kitle eniikleasyonu

BPN: Bilateral parsiyel nefrektomi, KT: kemoterapi, RT: radyoterapi

toperatif 5. yildadir. Travma sonrasi tam alan ticiin-
cli hasta ise su an ameliyat sonras: 6. aydadir ve KT
almaktadir. Sonuglar Tablo II'de 6zetlenmistir.

B Tértlgma

Cocuklardaki bilateral bobrek tiimorleri ilk olarak
1814'te Rance tarafindan tanimlanmstir . O ta-
rihten sonra bilateral Wilms tiiméri serilerini sunan
bircok yaym yapilmis ve hepsinde bu kansik ve zor
problem i¢in acilen optimal bir tedavi plam olus-
turulmas: gerektigi vurgulanmigtir. Wilms timorlii
hastalar arasinda c¢ift tarafi tutma oram: National
Wilms' Tumor Study (NWTS) dosyalarina gire %
4.4 olarak belirtilmistir ), Bizim serimizde bu oran
% 5.5 olarak saptanmustir.

Wilms timérlii olgular en sik karinda kitle ve karn

agrist yakinmalariyla bagvurdurulsalar da, bazi ol-
gularda kannla ilgisiz farkli klinik yakinmalar ola-
bilir (11.12), Vena kava inferiordan sag atriuma tii-
mor trombiisii uzanimi olan bir olgumuzda ilk klinik
yakinma, sol skrotal sislik olmustur. Burada anato-
mik olarak, sol testikiiler venin vena kavadaki trom-
biis uzanimiyla okliizyonu sonucu testiste konjesyon
ve Odem gelismistir. Bir diger hastamiz ise, yik-
sekten diisme sikayeti ile acil klinige basvurmus, tet-
kiklerinde mikroskopik hematiiri saptanmasi iizerine
yapilan USG ve BT'de sag bobrekte icine kanama
olmus kistik bir yap1 saptanarak takibe alinmistir. 3
ay sonra yapilan USG'de organize olan hematom le-
hine tani gelince takibe devam edilmis ancak 6. ayda
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yapilan BT'de sag bobrek iist polde renal timér le-
hine tani gelmesi {izerine hasta operasyona alinmig-
tir. Yapilan biitiin tetkiklerinde sol bobregin normal
oldugunun sdylenmesine ragmen operasyon sirasin-
da Gerato fasyasi acilarak yapilan kontralateral cks-
plorasyonda diger tarafta da kiiciik kitle saptanmig
ve gikarilmigtir. Blute ve arkadaslarimin 145 hastay
iceren ¢aligmalarinda, biitiin tani yontemlerine kar-
sin, kontrlateral lezyonun oldugu hastalarin tigte iki-
sinden biraz azimin (% 64) belirlenebildigi, bu yiiz-
den siipheli bobregin cikarlmasindan Once diger
tarafin Gerota fasyas: acilarak biitiin yiizeylerin ins-
peksiyon ve palpasyonla muayenesinin dnemine de-
ginilmistir ®). Ayrnca Ritchey ve arkadaslarinin,
kontralateral tutulumu arastirmak icin US, BT ve
magnetik rezonans (MR) inceleme ydntemlerinin
giivenirligini degerlendirdikleri 122 olguda, 9 has--
tada (% 7) bilateral tutulumun gézden kactig1 ve bu
olgulardan 5'inde lezyonun 1 cm.den kiiciik oldugu
belirlenmistir (9. Bu bulgular 1s18inda Tiirk Pe-
diatrik Onkoloji Grubu da (TPOG), tiim Wilms tii-
morlii hastalarda operasyon sirasinda kontrlateral
bobregin mobilize edilerek incelenmesi gerektigini
protokollerinde belirtmislerdir (13,

Nadas, 1914 ile 1966 yillari arasinda Boston Cocuk
Hastanesinde yaptifi 11000 otopsinin sadece 3 tane-
sinde intrakardiyak uzanimh Wilms tiimérii oldugu-
nu bulmustur (7, Daha sonra yapilan ¢alismalarda
Wilms tiimoriiniin vena kavaya uzamminin % 4.1
oraninda goriildiigi, sag atriuma ulasmasinin ise %
0.7 oraninda oldugu rapor edilmistir ®), Nefroblas-
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tom tedavisinde timorin intrakaval uzammnmn ol-
mas1 morbidite ve mortaliteyi ciddi sekilde arttir-
maktadir. Nakayama ve arkadaslarn intrakardiyak
uzamm bulundugu durumlardaki komplikasyon ora-
min1 % 73 olarak bildirmislerdir ®). Supradiafragma-
tik vena kavaya ve atriuma uzanan trombiis durum-
larinda siklikla insizyonun median sternotomiye uza-
tilmas: ve kardiyopulmoner bypass kosullarinin ge-
rekecegi akilda tutulmahdir (1. Biz de kendi olgu-
muzda dncelikle bu kosullarn saglayarak cerrahi gi-
risimde bulunduk. Ayrica bu durumlarda preoperatif
intrakardiyak yayilimin belirlenmesi ve preoperatif
KT ile tiimér boyutlarinin azaltilarak operasyonu ra-
hatlatilmasinin komplikasyon oranini azaltacafina
dair yaymlar mevcuttur ). Bizim olgumuzda da,
trombiisiiniin uzamm doppler USG ile 6nceden fark
edilmis ve preoperatif KT uygulanmstir. Cerrahi gi-
rigim swrasinda ise trombiisiin vena kavadan par-
calanmadan kolaylikla c¢ikarlabildigi gozlenmistir.
Doppler sonuglar ve operatif izlenimimiz, preopera-
tit KT'nin tiimor trombiistinii kii¢tilttiigi ve frajilite-
si az, yari-elastik ve sert bir kivama getirdigidir.Bu
da by-pass kosullarinda ¢ikarilan trombiisten kiiciik
pargalarin kopup sisteme kagmasim engelleyen,gok
onemli bir gelismedir. Hasta su an postoperatif 3. se-
nesi igerisinde ve saghkhdir.

Bilateral Wilms tiimérlii hastalanimizin incelenmesi
sonucunda ¢ikardigimiz sonuclari soylece siralaya-
biliriz: 1) Bilateral Wilms tiimorlii olgular karmagik
bulgularla bagvurabilirler (venéz obstriiksiyonlara
bagh skrotal sislik ve varikosel goriiniimii; ek do-
gumsal anomaliler, mindr travmalara sekonder he-
matiiriler). 2) Wilms tiimoriinde cerrahi mutlaka la-
paratomi yoluyla yapilmali ve kontrlateral bdbrek
mutlaka eksplore edilmelidir. Clinkii goriintiileme
yontemleriyle saptanamayan kiiclik tiimorler ancak
eksplorasyon yoluyla saptanabilirler. 6 no'lu olgu-
muz bu duruma bir drnek olusturmaktadir. Erigkin
tirolojisi ile ilgili kliniklerin bazilarinda halen lom-
botomi ile tiimor ¢ikarildig: diisiiniiliirse bu konunun
énemi daha da ortaya ¢ikmaktadir. 3) Intrakaval ve
atrial tutulum olan durumlarda tiimér ¢ikarilmasi an-
cak kardiyopulmoner bypass kogullarinin bulundugu
ortamlarda yapilmalidir. 4) Bilateral Wilms timori-
niin tibbi ve cerrahi tedavisi tek tarafli Wilms tiimo-
riine oranla bazi 6nemli farkliliklar gostermektedir,
Ik tedavide konservatif cerrahi yontemler uygulan-
masi ya da biyopsi ile kemoterapinin seckin yontem

olarak benimsenmesi morbidite ve mortaliteyi azalt-
maktadir. Preoperatif KT, bobrek koruyucu cerrahi
girisimlere olanak saglamakta ve intrakaval trombiis
uzammi olan olgularda trombiisii kiigiilterek daha
kolay cikarilabilmesini saglamaktadir. 4 ve 5 no Iu
olgularda, kemoterapi ile tiimér kitlesinin basarn ile
kiigtiltiilmesi, cerrahi simrlan daraltmis ve iyi bir
sagkalim saglamistir. Radikal girigimler olabildigin-
ce sona saklanmalidir. 1990 ve sonrasindaki dene-
yimlerimiz bu goriisii dogrular niteliktedir. 5) Bu
hastaligin gerck tibbi gerekse cerrahi tedavisi bu
konu ile ilgili pediatrik onkoloji gruplarinin bu-
lundugu merkezlerde ele alinmalidur.
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