TURK PATOLOJI DERGISI (Sempozyum Ozel Sayisi » 10-2: 75-77 = 1994)

Wirms TiomMoRr0

Dr. Ozden VURAL (*), Dr. Alaaddin DILSIZ (**), Dr. Salim GUNGOR (***), Dr. Dilek BITIK (****), Dr. Hilal KORAL (****)

OZET: Wilms timéri gocuklarda riner sistemin en sik gorillen malign timériidir. Genellikle blastemal, epitelyal ve stromal komponentlerden olugan solid kapsiilldi bir kitle-
dir. Bu calismada, tek tarafli Wilms tiimdri olan 8 hastamin klinik ve histopatolojik bulgulan gozden gegirildi. Onemli prognostik faktorler aragtinidi.

ANAHTAR KELIMELER: Wiims tiimorii, babrek.

SUMMARY: Wilm's tumor is the most common malignancy of the urinary tract in children. It is usually a solitary encapsulated mass composed of blastemal, stromal and
epithelial components. In this study, the clinical and histopathological findings of 8 patient had unilateral Wilms tumor are reviewed. Important prognostic factors are

researched.
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GIRIS

Wilms timord, gocuklarda Grogenital sistemin en sik
rastlanan malign timaéril olup, bitin ¢ocukluk ¢agr maligni-
telerinin yaklasik % 8'ini olusturur (1,2). Olgularin % 901 10
yas altindaki cocuklarda gorilir. Erken genclikte ve erigkin
dénemde sporadik olgular bildiriimektedir. Hayatin 3. yilinda
en sik rastlanir (1,2,3,4).

Wilms timérinin klasik yerlesim yeri bobreklerdir. % 5-
10 olguda boébrekler bilateral tutulum gosterir (5,6). Retrop-
ritoneal bélgede, sakrokoksigeal bélgede, inguinal kanalda,
testiste ve mediastinumda yerlesen olgular bildirilmistir
(5,7,8,9).

Wilms timértnin biyolojik davranisi ile histopatolojik
patterni arasinda iligki oldugu bildiriimektedir {6). Bu calis-
mada 8 Wilms timéri olgusunun mikroskopik preparatlari
yeniden gdzden gegirilerek, histolojik tip ile prognoz arasin-
daki iligkileri incelemeyi amagladik.

GEREC VE YONTEM

Bu yazida, 1987-1993 yillan arasinda, hastanemizin pa-
toloji laboratuvarinda incelenerek Wilms timéri tanisi veril-
mis 8 olgu, tani koyulan yas, cinsiyet, klinik bulgu ve yakin-
malar, klinik evre, makroskopik ve histopatolojik bulgular
ve tedavi sekli gdzoéniine alinarak, bu parametrelerin pro-
gnoza etkisi tartisildi.

BULGULAR

Sekiz hastadan olusan bu seride, hastalarin yaslarn 2 ay
ile 21 yil arasinda degismekteydi. 21 yasindaki hasta dikka-
te alinmadan, ortalama yas 2.9'du. Tani sirasinda bir hasta
1 yas altinda, 2 hasta 1 ile 2 yas arasinda, 3 hasta 2 ile 3
yas arasinda ve bir hasta 10 yasinda idi. Sekiz hastanin 5'i
erkek, 3'l bayan olup, hepsinde ilk klinik belirti karinda kitle
idi.

Buna ek olarak hastalarin 5'inde mikroskopik hematdri,
4'inde anemi, 4'inde ates, 2'sinde agn ve 2'sinde kilo kay-
bi vardi. Higbirisinde genitoliriner anomali veya eslik eden
hastalik yoktu.

Makroskopik olarak timérler yumusak ve solid olup,
5'inde kanama, 3'iinde nekroz alanlari bulunuyordu. 3 timér
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kistik bogluklar icermekteydi. En kigik timor 8x6x5 cm,
en biylk timdr 22x22x20 cm boyutlarindaydi.

Mikroskopik incelemede biitin timorlerin blastematéz
alanlar ve bag dokusu stromadan olustugu, bir olguda stro-
mada diz kas alanlar bulundugu goérildid. 5 olguda tubuler
ve glomeruler diferansiyasyon, ii¢ olguda tubuler diferansi-
yasyon izlendi (Resim 1-2). Biitlin olgularda degisik oranlar-
da kanama ve nekroz alanlan dikkati gekmekteydi.

Hastalarin biri evre Ill, digerleri |l olarak degerlendirildi.
Bitin hastalara nefrektomi uygulandi. Evre lll'teki hastaya
ek olarak strranelektomi ve mezenter lenfadenektomi ya-
pildi. Bu olguda timér operasyon sirasinda riptiire oldu. 7
aylik hasta operasyondan bir hafta sonra eksitus oldu. Ev-
re lll'teki hastaya operasyon diginda tedavi uygulanmadi. 8
aydir yagiyor. Bir hasta ile operasyondan sonra iligki kuru-
lamadi. Diger 5 hasta operasyona ek olarak radyoterapi ve
kemoterapi aldi. Bunlardan birinde operasyondan 4 ay son-
ra kemoterapi gorirken lokal nilks oldu. lkinci operasyon-
dan 4 ay sonra oldi. Diger 4 hasta hastalik belirtisi goster-
meden 2 ile 5 yildir hayattadir. Olgularin yaslari, klinik bul-
gulari, makroskopik ve histopatolojik bulgular, evre, tedavi
ve sagkalimlan Tablo 1'de gosterildi (Tablo 1).

TARTISMA

Wilms timérinin en sik rastlanan klinik bulgusu asemp-
tomatik abdominal kitledir (1,3,5). Bizim hastalarimizin hep-
sinde abdominal kitle ilk bulgudur. Ates, agri, mikroskopik
hematiri anemi ve kilo kaybi sik rastlanan diger bulgulardir
(1,3,5). Bizim hastalarimizin 4'inde ates, 2'sinde agn,
5'inde mikroskopik hematiri, 4'inde anemi, 2'sinde kilo
kaybi tespit edilmistir.

Farkh bir sikayetle hekime basvurup, rutin incelemeler
sirasinda mikroskopik hematiiri saptanan ¢ocuklarda, béb-
reklerin ultrason ve intravendz pyelografi ile incelenmesi,
Wilms timoriinin erken donemde taninmasini saglayacak-
tir. Bizim hastalanmizin timinde timér, palpe edilebilen kit-
le olusturduktan sonra taninmistir.

2 yas altindaki Wilms timaorli hastalarda metastaz bu-
lunma olasilidi azdir (5). Bizim hastalarimizin 5'i tani koyul-
dugunda 2 yas ve altinda idiler. Higbirinde metastaz yoktu.

Hastaligin klinik evrelendiriimesinde National Wilms tu-
mor Study Group (NWTSG) tarafindan olusturulan sistem-
ler kullanilmaktadir (10,11). Biz de NWTSG tarafindan éneri-
len evrelendirmeyi kullandik. Buna gore 7 hasta evre |l ve 1
hasta evre lll olarak degerlendirildi.

Klinik evre hastaligin tedavisinde énem tagir. Ancak tek
basina prognozu tayinde yeterli olmayip histopatolojik yapi-
nin prognozu etkiledigi vurgulanmaktadir (2,3,5,11).
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TABLO 1: 8 WILMS TUMORU OLGUSUNDA, YAS, CINSIYET, I(_I.IN]K BULGU, MAKROSKOPIK-MIKROSKOPIK BULGU:\
EVRE, OPERASYON SEKLI, TEDAVI VE SAGKALIM OZELLIKLERI
Olgu Yas Klinik Makroskopik Mikroskopik Evre | Operasyon Radyoterapi | Kemoterapi Sag
sayisi | cinsiyet | bulgu bulgu bulgu kalim

1 7ayK Karinda kitle 9x9x7 Blastematdz alanlar ] Nefrektomi = - - Bir hafta
ates, Anemi yumusak, solid, | tubuler ve glomeriler paraaortik sonra
mik. hematiri kanamali diferansiyasyon lenfadenektomi exitus

stromada diz kas ve
yag dokusu alanlar

2 18ayE | Karinda kitle 8x6x5 Blastematdz alanlar I Nefrektomi iliski kurulamadi
anemi Mik. yumusak, solid, | tubuler ve glomeruler
hematiri kanamal diferansiyasyon, bag

dokusu stroma
3 18ayK | Karnda kitle 10x9x7 blastemattz alanlar I Nefrektomi + + Yagiyor
: ates mik. yumusak, tubuler diferansiyasyon, Syl
hematiri solid-kistik bag dokusu stroma

4 2E Karinda kitle, 9x8x7 Blastematdz alanlar ] Nefrektomi + + 4 ay sonra

Mik. hematiri | yumusak, solid, | tubuler diferansiyasyon, lokal nilks
kanamal kanama alanlarn, bag exitus
dokusu stroma, nekroz

5 2E Karinda kitle, 12x10x7 Blastematdz alanlar ] Nefrektomi - + Yagiyor
ates, anemi yurnusak, solid, tubuler ve glomeruler 2yl

nekroziu diferansiyon, bag
dokusu stroma, nekroz

6 3E Karnnda kitle, 10x7x7 Blastematdz alanlar 1l Nefrektomi + + Yagiyor
Agn, kilo yumusak, solid, | tubuler diferansiyasyon, 4yl
kaybi Mik. kanamal kanama alanlan, bag
hematiri dokusu stroma

22x22%20 Blastematéz alanlar ] Nefrektomi, - - Yagiyor

7 10E Kannda kitle, yumusak tubuler ve glomeruler slrrenalektomi, 8ay

ates, anemi solid-kistik diferansiyasyon, Mezenter
kanamali nekroz, bag dokusu lenfadenektomi
stroma (kitle operasyon
sirasinda
riptiire oldu)

8 21K Kannda kitle, 20x16x12 Blastematdz alanlar 1 Nefrektomi + + Yagiyor
Agn kilo yumugak solid, tubuler ve glomeruler 2yl
kaybi kistik nekroziu diferansiyasyon,

nekroz, kanama
alanlan, bag dokusu
stroma
\ 2 in cofrcusn degleiel o

Wilms timorinde mikroskopik olarak ¢ komponent bu-
lunur. Bunlar blastemal, epitelyal ve stromal komponentler-
dir. Tumérde genellikle her Gg komponentin degisik oranlar-
da birlikte bulundugu gérilir. ki komponentten olusan ve-
ya tek bir komponentin baskin oldugu timérlerde bulunur
(3,5). Prognozu iyi yonde etkileyen ve kéti yonde etkileyen
histopatolojik yapilar belirlenmistir. Blastematbz kompo-
nentin baskin oldugu, tubuler ve glomeruler diferansiyasyo-
nun bulundugu olgularda prognozun iyi oldugu bildirilirken,
fokal ya da diffiiz anaplazi, berrak hiicreli sarkom alanlan
iceren timorlerin prognozunun kéti oldugu bildiriimektedir
(2,3,5,11).

Prognozu kot etkileyen histopatolojik yapi bulunduran
Wilms timérleri % 12 oraninda gérilmektedir (2,3,10). Ber-
rak hiicreli sarkom igeren Wilms timérlerinin prognozunda,
doxorubicin kullanimi ile iyilesme saglanmigtir (10). Anapla-
zi prognozu kéti yonde etkilemekle birlikte, fokal anaplazi-
nin diffiz anaplaziye gére daha iyi seyirli oldugu gérilmus-
tar (10).

Histopatolojik prognozu iyi yonde etkileyen evre | ve
Il'deki olgularda operasyondan sonra kemoterapi uygulan-

masiyla 2 yillik sagkalim % 90'dir. Evre Ill'te operasyon ve
kemoterapiye radyoterapi de eklenirse 2 yillik sag kalim %
76 olarak bildirilmigtir (11). Prognozu kétii yonde etkileyen
histopatolojik yapidaki Wilms timéri olgularinda sonug iyi
degildir (10).

Son zamanlarda yapilan bir galigmada, Delahunt ve ar-
kadaglari 177 Wilms timorii olgusunun prognostik analizini
yapmisglar ve hastanin yaginin, timoriin klinik evresinin, ya-
pilan tedavinin sagkalimdan bagimsiz oldugunu, prognozu
belirleyen en 6nemli parametrenin histopatolojik yapi oldu-
gunu belitmiglerdir (12).

Bu serideki hastalarnn timinde histopatolojik bulgular
prognozu iyi ydonde etkileyen tiptedir. 7 hasta evre Il, 1 has-
ta evre lll'tedir. 7 aylk olan hasta operasyondan bir hafta
sonra dlmuasgtar. Evre |ll'teki hasta operasyondan sonra
radyoterapi ve kemoterapi almamistir. Hastalardan biri ile
operasyondan sonra iligki kurulamamistir. Diger 5 hasta,
histopatolojik yapi, evre ve tedavi agisindan benzer 6zellik-
ler tagimaktadir. Bunlann 4'G 3 ile 5 yildir hastalik bulgusu
olmaksizin hayattadir. Bir hastada ise operasyondan 4 ay
sonra kemoterapi yapilirken lokal niiks olmustur. Bu hasta-
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Kesim 1: Wilms tumdriinde blastematoz alan igerisinde tubuler
diferansiyasyon (HEx175)

nin ikinci operasyondan sonra alinarak incelenen tamér do-
kusunda prognozu kétilestirecek herhangi bir histopatolo-
jik bulguya rastlanmamistir. ilk operasyon materyalinde iyi
ornekleme yapilamamig olabilecegi, belki de fokal bir anap-
lazi odaginin atlanmig olabilecegi Gizerinde durulmustur. Di-
ger yandan evre llI'te olmasina ve operasyon disinda bas-
ka tedavi almamasina karsin bir olgu € avdir hayattadir. Bu
da histopatolojik bulgularin dnemini vurgulamaktadir.
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Resim 2: Wilms tiimorinde tubuler ve glomeruler diferansiyasyon
(HEx110).
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