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ABSTRACT

Introduction: Although Wilms’ tumor (WT) is the most common renal tumor in children, in adults it is
exceptionally rare. We reviewed our experience regarding adult patients with WT to assess their clinical
characteristics and treatment guidelines according to stage.

Materials and Methods: A total of 4 adult patients were enrolled in this study between 1998 and 2004.
Clinical data were obtained by reviewing patient charts. In preoperative period all patients were evaluated
with physical examination, abdominal ultrasonography (USG), abdomino-pelvic computerized tomography
(CT), chest-x ray or CT scan of the chest. The patients were staged according to the National Wilms’ Tumor
Study Group 4 (NWTS) staging system.

Results: The median patient age at the time of diagnosis was 21.3 years. There were two patients with
stage II disease and two patients with stage III disease. None of the patients had stage I disease. All patients
underwent radical nephrectomy. The lymph node sampling was performed in all patients. Two patients with
stage II disease received adjuvant chemotheraphy. These patients received a two drug regimen and no
radiotheraphy and two patients with stage III disease received a three drug chemotheraphy regimen and
radiotheraphy to the hemiabdomen. There was no recurrence and progression in a 28 months follow-up
period. All tumors had favorable histology.

Conclusion: Compared with children, adults with WT are reported to have a worse prognosis. It usually
cannot be differentiated from other renal masses preoperatively. Because of the rarity of this disease, adults
with WT are at a risk of either undertreatment or incorrect treatment. We believe that early diagnosis and
treatment can improve the prognosis of adult WT.
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OZET

Wilms tiimérii (WT) ¢ocuklarda en sik goriilen bobrek tiimorii olmasia karsin erigkinlerde oldukc¢a ender
goriiliir. Bu calismada eriskin WT’nin klinik 6zelliklerini ve evresine gore tedavi protokolii degerlendirdik.

Bu calismaya 1998 ve 2004 yillar1 arasinda 4 eriskin WT olan hasta alindi. Ameliyat dncesi tiim hastalara
fiziksel inceleme, abdominal ultrasonografi (USG), abdomino-pelvik bilgisayarli tomografi (BT), akciger grafisi
ve/veya toraks CT yapildi. Hastalarin evrelendirilmesi National Wilms Tumor Study-4 (NWTS) evrelendirme
sistemine gore yapildi.

Hastalarm teshis kondugu andaki ortalama yaslar1 21,3 idi. iki hastada evre II, diger 2 hasta ise evre III hastalik
mevcuttu. Higbir hasta evre I degildi. Tiim hastalara radikal nefrektomi yapildi ve hastalardan lenf nodu 6rneklemesi
cikarildi. Evre II olan 2 hastaya ikili kemoterapi verildi. Evre III olan 2 hastaya ise {iglii kemoterapi ve radyoterapi
verildi. Hastalarin hi¢birinde 28 aylik takip siirecinde bir ilerleme veya niiks gozlenmedi. Tiimérlerin hepsi iyi bir
histolojiye sahipti.

Erigskin WT’si, cocuklarla karsilagtirildiginda hastalik seyri olarak daha kétii oldugu bildirilmistir. Genellikle
ameliyat oncesi diger kitlelerden ayirt edilemez. Halen kesin bir tedavi protokolii yoktur. Cocukluk ¢agt WT
hastalarindaki gibi uygun tedavi, erken teshis ile erigkin hastalarda da WT’de 6nemli ilerlemeler kaydedilecegine
inanmaktay1z.

Anahtar kelimeler: Wilms tiimérii, Erigskin, Bobrek

GIRIS 300’tin tzerinde eriskin WT bildirilmis olmasima
Wilms tiimoérii (WT) ¢ocuklarda sinir sistemi  karsin tedavi protokoliinde halen tam bir goriis bir-
timorleri, lenfoma, néroblastoma ve yumusak do-  ligi yoktur. Eriskin WT’nin teshis kondugundaki
ku sarkomlarindan sonra en sik goriilen primer ma-  tiimor evresi ve klinik seyri ¢ocukluk c¢agindaki
lin bobrek tiimériidir'. WT’nin sadece %1-2’si ~ WT ile karsilastirildiginda daha agresif oldugu bil-
teshis kondugunda 15 yas iizeridir. Yaymlarda dirilmistir’. Bununla birlikte son yillarda kombine
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tedavilerle daha iyi bir sagkalim ve ¢cocuklardakine
benzer sonuglar alinmaya baslamistir. Biz bu calis-
mada, eriskin WT nin klinik karakterlerini ve evre-
sine gore tedavi protokolii degerlendirdik.

GEREC ve YONTEM

Bu caligmaya 1998 ve 2004 yillar1 arasinda
radikal nefrektomi yapilan 4 WT olan hasta alindu.
Klinik veriler hastalarin dosyalarindan elde edildi.
Ameliyat Oncesi tiim hastalara fiziksel inceleme,
abdominal ultrasonografi (USG), abdomino-pelvik
bilgisayarli tomografi (BT), akciger grafisi ve/veya
toraks BT yapildi. Hastalarin evrelendirilmesi Na-
tional Wilms Tumor Study-4 (NWTS) evrelendir-
me sistemine gore yapildi.

Tiim hastalara radikal nefrektomi yapildi. Ay-
rica ameliyat sirasinda bobrek tiimoriiniin goriintii-
stinden ileri evre olabilecegini diislindiigiimiiz ve
lenf bezlerinde bir biiyiime saptadigimiz icin lenf
nodu érneklemesi ¢ikarildi.

Hastalarin tedavileri NWTS-4 ve Internatio-
nal Society of Paediatric Oncology (SIOP)’ye gore
yapildi.

T

Resim 1. Bobregin radyolojik degerlendirilmesi

BULGULAR

Hastalara teshis kondugunda hepsi 15 yas
iizerinde olup, ortalama yaslar1 21,3 idi. Ilk klinik
bulgu 3 hastada agr iken, 1 hastada makroskobik

hematiiri idi (Tablo 1). Idrar analizinde tiim hasta-
larin mikroskobik hematiirisi mevcuttu. Radyolojik
degerlendirmede hastalarda tek tarafli bobrek kitle-
si disinda herhangi bir metastaz veya retroperiton-
da lenf nodu tutulumu gézlenmedi (Resim 1).

Tiimorlerin hepsi iyi bir histolojiye sahip
olup, bobregin i¢cinden dogmus goriiniimde biiyiik
hacimli tiimdrlerdi. Histolojik olarak blastemat6z
hiicreler baskindi. Herhangi bir anaplastik odak,
niiklear hiperkromatism ve multipolar mitotik se-
killer hicbir olguda gézlenmedi (Resim 2). Déort ol-
guda da klasik histolojik patern (blastemal, stromal
ve epitelyal yapilar) gézlendi.

Resim 2. Bobregin his_tolojik degerlendirilmesi‘

iki hastada evre 1I, diger 2 hasta ise evre III
hastalik mevcuttu. Hicbir hasta evre I degildi. Has-
talarin teshisleri nefrektomi sonrasi kondu. Evre II
olan 2 hastaya ikili kemoterapi (haftalik vincristine
2 mg/m’ ve actinomycin D Img/m?) 6 ay verildi.
Evre III olan 2 hastaya ise ti¢lii kemoterapi (hafta-
lik vincristine 2 mg/m? ve actinomycin D 1mg/m?
ve doxorubicin 40 mg/m®) verildi. ilaveten 3300
centigrays radiyoterapi verildi.

Hastalarin 6zellikleri Tablo 1°de gériinmekte-
dir. Yirmi sekiz aylik takip siirecinde higbir hasta-
da niiks goriilmemis olup, tiim hastalar hayatta idi.

Tablo 1. Hastalarin 6zellikleri (E: Erkek, K: Kadin, NY: Niiks yok)

Hastalar | Yas | Cins | Ik bulgu Ameliyat Evre | Takip siiresi | Sonu¢
1 17 E Agrn Sag radikal nefrektomi 11 18 ay NY
2 21 E Agrn Sag radikal nefrektomi I 27 ay NY
3 27 E Hematiiri Sag radikal nefrektomi I 32 ay NY
4 31 K Agn Sol radikal nefrektomi I 34 ay NY
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TARTISMA

WT metanefrik blastemin totipotansiyel hiic-
relerinden gelisen bobregin malin embriyonik tii-
moridiir. Erigkinlerde ender goriilmesine karsin
cocuklarda bobrek tiimorleri arasinda en sik gorii-
len tiimordiir. Eriskinlerde ortalama 30 yaglarinda
gorildigi bildirilmisse de, 85 yasinda olgu bildi-
rilmistir. Sag ve sol bobrek tutulumu, bayan ve er-
kek hasta oranlar1 arasinda fark bulunmamustir.
Hastalarimizin ortalama yagslar 21,3 idi. Tiimor 3
olgu sag bobrekte, 1 olgu sol bobrekte saptandi. 4
olgunun 3’1 erkekti.

Erigkin WT’nin tanisin1 radyolojik olarak di-
ger bobrek kanserlerinden ayirt edecek patogno-
monik bir bulgu yoktur®. Eriskinlerdeki WT abdo-
minal kitle palpasyonu, ultrasonografi veya tomog-
rafi ile rastlantisal saptanabildigi gibi, ilk bulgu he-
matiiri ve/veya agri olabilir. Bunun disindaki kilo
kaybi, halsizlik, ates gibi sistemik bulgular ileri
hastaligin belirtileridir.

WT’de bobrek tiimorlerinde goriilen matiir
glandiiler yapilar goriilmez. Ozellikle blastem, st-
roma ve epitelyumun birlikte goriilmesi taniy1 ko-
laylastirir®’. Eriskin WT’nin teshisini saglayacak
bazi kriterler vardir. Bunlar: 1- primer bobrek tii-
morii, 2- primitif blastem veya kiiresel hiicre kom-
ponenti, 3- glomeriiloid yapilar, 4- histolojik bul-
gular (blastemal, stromal ve epitelyal), 5- 15 yas
iizerinde olmak. Cogu WT’si histolojik olarak 3
komponent igerse de, tek komponent igeren ve
ozellikle epitelyal differansiyasyonu 6n plana c¢i-
kan tiimoérlerde yanlislikla bobrek hiicreli kanser
teshisi konabilir. Bobrek hiicreli kanserden farkli
olarak WT’de epitelyal yapilar embriyonik gorii-
niim gosterirler.

Babanian ve arkadaslarina gore erigskin ve ¢o-
cuklardaki WT’nin tedavisinde bir fark yoktur®.
Yetiskin WT’leri ¢ocuk hastalarla karsilastirildi-
ginda yiiksek klinik evrede tespit edilmekte ve da-
ha kotii hastalik seyrine sahip olmaktadirlar. Pres-
tidge ve Donaldson eriskin WT saptanan hastalar-
da 3 y1l hastaliksiz sagkalim oranlarmni %20 olarak
belirtmis ve bu oranin ¢ocuklarda %80 oldugunu
gostermistir’. Eriskinlerin hemen hemen %50’si
evre III ve evre IV hastalik olarak ortaya cikar.
Yaklasik %20’si ise tani sirasinda metastaz yap-
mistir ve en sik metastaz yeri akcigerdir. Diger
metastaz yerleri; karaciger, kemik, lenf nodu, deri,

mesane, sigmoid kolon, beyin, spinal kord ve kars1
taraf bobrektir.

Eriskin WT saptanan bir hastada cerrahin kar-
silastig1 en dnemli problem hastaligin ender goriil-
mesi nedeniyle belirlenmis tedavi protokoliiniin
azligidir. Basta Dawson ve ark, daha sonra Arrigo
ve ark. cerrahi, kemoterapi ve radyoterapi ile kom-
bine tedavi se¢imlerini kullanarak tam remisyonlar
elde etmeyi basarmuslardir’®.

Terenziani ve ark. Evre II hastalik i¢in radyo-
terapi olmadan 2’li kemoterapi, evre III hastalik
icin radyoterapi ve 3’lii kemoterapi Gnermistir’. Bu
3 ilag rejimi NWTS ve SIOP tarafindan da ilerle-
mis histolojik tipli hastalikta dnerilen rejimdir. Bu
protokollere gore kemoterapi ve radyoterapi gerek-
liligi timoriin evresine gore belirlenmistir. Evre 11
olan hastalarda sagkalim siiresinde radyoterapi
alanlarla almayanlar arasinda anlaml bir fark bu-
lunmamuistir. Bu hastalarin tedavisinde Daktinomi-
sin ve Vinkristin tedavisi standart tedavi olarak be-
lirlenmistir. Biz evre II hastalig1 olan hastalarimiza
ameliyat sonrasi radyoterapi uygulamaksizin 6 ay
2’li kemoterapi verdik. Evre III olan hastalarimiza
ise 3°1ii kemoterapi ve radyoterapi uygulandi.

Yeni tedavi segenekleri denenmektedir. Niiks
eden eriskin WT olgusunda Interferon kullanimi
buna 6rnektir'®. Uzun dénem takiplerle bu tedavi
secenekleri daha iyi anlasilacaktir.

SONUC

28 aylik takip siirecinde hicbir hastamizda
niikks goriilmemis olup, tim hastalarimiz hayatta
idi. Sonug olarak, ¢cocukluk ¢ag1t WT hastalarindaki
gibi uygun tedavi, erken teshis ile eriskin hastalar-
da da WT’de 6nemli ilerlemeler kaydedilecegine
inanmaktayiz.
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