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Giris

Wilms tiimorii (WT) ilk olarak 1814 yilinda Rance tarafindan bildirilmis olmasina ragmen,
Max Wilms adli cerrah nefroblastomanin {i¢ embiryolojik yapragin birlesiminden olustugunu
bildirerek bu tiimore adini vermistir(1,2). WT icin énemli bir 6zellik, tedavisinde ilk defa
multimodal tedavinin kullanilmas1 ve tedavideki dikkat g¢ekici basarmin diger tiimorlerin
tedavisinde de multimodal tedavi kullanimin1 giindeme getirmis olmasidir. Bu basarili tedavi
stratejisi ile ve ayrica Kuzey Amerika ve Avrupa’ da bu konuda cesitli caligma gruplarmin
olusturulmasi ile sag kalim orani 1930 ile 2000 yillar1 arasinda %30’ dan %90’ a ¢ikmustir.
ABD’ de WT insidansi 15 yasin altindaki ¢ocuklarda 7,6/1.000.000° dur ve yilda 500 yeni
olgu ortaya ¢ikmaktadir(3). WT, tim ¢ocukluk ¢agi malin tiimoérlerinin %5,9’ unu olusturur
(4) ve ¢ocukluk ¢aginda en sik goriilen renal tiimordiir. Avrupa iilkelerinde Asya tlkelerinin
iki misli oraninda goriiliirken, siyah irktaki orani beyaz irkin 2.5 mislidir(5,6). WT’ nin diger
iilkelerdeki insidanst ABD’ deki ile benzerdir. Tiirkiye’ de ise ¢ocukluk cagi renal tiimdrleri,
bu cagdaki tiim tiimdrlerin %7,1° ini olusturur(7).

WT en sik 1 ile 5 yas arasindaki ¢ocuklarda goriiliir ve pik yas1 3’tlir. Eriskin olgular
bildirilmis olsa da tiimdr 15 yasindan biiytliklerde oldukga nadir goriiliir(8). .Her iki cinste de
hemen hemen esit oranda goriiliir.

Genetik

WT’ de sik olarak goriilen iki genetik anomali WT1 ve WT2 gen delesyonlaridir. WT’ de ilk
tanimlanan gen olan WT1 genitoiiriner sistemin gelisiminden sorumlu, 11p13 {zerinde

lokalize olan bir tiimor supresor genidir ve bobrek, gonadlar, dalak ve mezotelyumda



bulunur. Bu gen, hiicre diizeyinde normal bobrek ve gonad gelisiminde, farklilagmasinda ve
apopitozisinde diizenleyici transkripsiyonel faktorii kodlamaktadir(9). Normal WT1 gen
ekspresyonu blastem hiicrelerinin matiirasyonu i¢in gereklidir ve azalmig WT1 ekspresyonu,
stroma baskin WT ile baglantilidir. WAGR sendromu bu genin kopyasinin tamamen
delesyonu sonucu olusur(6). Denys-Drash sendromu ve Frasier sendromu da WT1 genindeki
mutasyonlar sonucu olusur(10).
WT?2 geni ise 11p15 iizerinde lokalizedir ve Beckwith-Wiedemann sendromu ile ilgilidir(11).
Bu genin bazi fonksiyonlar1 embiryonel biiylime faktoriinii kodlayan insiilin benzeri biiylime
faktorii (IGF-2) ile baglantilidir.
IGF-2’ ye ek olarak H19 ve p57Kipz gibi genler bazi1 WT’li olgularda asir1 eksprese olur veya
mutasyona ugrar. p57Kipz siklin bagimli kinaz inhibitorlerini kodlar ve tiimor supresor olarak
kabul edilir(12,13).
B -Katenin, c-myc ve siklin D1’ in asir1 ekspresyonunu saglayan hiicresel bir adezyon kuvvet
molekiiliidiir. WT” 1i olgularin %15’inde katenin mutasyonu saptanmistir(14). WT1 geninin
azalmis ekspresyonu ile B-Katenin mutasyonu arasinda gii¢lii bir korelasyon vardir.
WT’li olgularin %1-2’ inde ailesel WT saptanmaktadir(15). Bu tiimér WT1 genine sahip olsa
da bazi ailesel tiimorlerin 17 q’da baglanti noktalar1 vardir ve bu bolge FWTI1 olarak
adlandirilir(12).
16 q ve 1p bolgelerinde heterozigositenin kaybinin tiimdriin evresinden ve histolojisinden
bagimsiz olarak kotii prognoz ile iliskili oldugu bilinmektedir(16).
Histopatoloji
WT’ nin berrak hiicreli sarkom ve bobregin malin rabdoid tiimoriinden ayirt edilmesi
onemlidir(17). WT’ de iki alt histopatolojik grup tanimlanmistir(18-21);

1. Klasik nefroblastoma: Blastemal, epitelyal ve stromal komponentleri igerir. Bazan bir

veya iki komponent baskin olabilecegi gibi bazan da her komponent esit olarak



bulunabilir. Her komponentin esit olarak bulundugu tiimor sekline karigik tip veya
trifazik WT denilir.

2. Anaplastik WT: Eger tiimor hiicreleri diizensiz mitotik sekiller, hiperkromazi ve
boyutu artmus ¢ekirdek igeriyor ise bu tip, anaplastik WT olarak siniflandirilir ve tiim
olgularin %4-8 ini olusturur. Yaygin veya fokal formu olabilir; fokal anaplazili
olgular yaygin anaplazi gozlenenlere gore yogunlugu daha az olan protokollerle tedavi
edilebilecegi i¢cin bu smiflandirmanin  prognostik ©Onemi vardir. Anaplazi,
kemoterapi(KT)ye karsi diren¢ artisinin sorumlusu olabilir ise de tiimdr yayilimini
veya agresifligini etkileyip etkilemedigi bilinmemektedir(22). Evrel disindaki
anaplastik timorler karisik tipteki tiimorlere gére daha yogun protokoller ile tedavi
edilmelidirler(23). Tablo 1’ de SIOP (Société Internationale d’Oncologie Pédiatrique,

Avrupa) grubunun histopatolojik tipe gore olusturdugu risk gruplar1 goriilmektedir.

Nefrojenik kalintilar

Nefrojenik kalinti; bazan blastemal, stromal ve embiryonel nefroblastik doku gibi ¢esitli
yerlerden kaynak alan diger malin tiimdrler ile karigabilen WT’ nin prekiirsor lezyonudur.
Periferik yerlesimli ise perilober nefrojenik kalinti, renal lobda derinde yerlesmis ise
intralobar nefrojenik kalint1 olarak smiflandirilir. Nefrojenik kalintilar gerileyebilecegi gibi
aktivite gostermeden de kalabilirler(19).

Klinik

Olgularin ¢cogu 2-4 yaglar1 arasinda ve karinda asemptomatik kitle yakinmasi ile bagvururlar.
Olgularn %30’ u hematiiri, %25 1 ise hipertansiyon ile bagvururlar(24,25). Ek olarak
olgularda huzursuzluk, ates, kilo kaybi, anoreksi, veya bu semptomlarin kombinasyonu
olabilir. Tiimoriin spermatik korda yaptigi baski sonucu varikosel goriilebilir. WT’ de

eritropoetin ve ACTH gibi baz1 hormonlar salinabilir. Ayrica von Wilebrand faktoriin



azalmasina bagli olarak hiperkalsemi ve kanamalar goriilebilir(25). Olgularin %30’ undan az
bir kisminda ise hemihipertrofi, aniridi ve genitoliriner malformasyonlar gibi dogumsal
anomaliler gozlenebilir(26).

Goriintiilleme yontemleri

Ultrasonografi (USG) ve kontrasth abdominal bilgisayarli tomografi (BT); evrelemede ve
olgularin takibinde tiimér boyutunu, invazyon varligmi ve lenf nodu tutulumunu
gosterebildikleri i¢in ilk basamakta tan1 degeri yiiksek incelemelerdir. WT tanis1 6zellikle BT
ile yapilsa da, manyetik rezonans (MR) inceleme ile WT nin kendi tiimoral yapisi ile
nefrojenik artiklarin ayirimi miimkiindiir(27-29). MR yontemi ayrica renal fonksiyonlarin
korunmasinin 6zellikle 6nemli oldugu bilateral malinensinin ve nefroblastomatozisin KTye
cevabini degerlendirmede de dnemli olabilir. Doppler USG ise preoperatif tedavi stratejisine
karar verilmesinde énemli bir bulgu olan vena kava invazyonunu gdésterir(30).

Evreleme

WT tedavisinde iki biiyiik grup s6z sahibidir: NWTSG (National Wilms’ Tumor Study Group,
Kuzey Amerika) ve SIOP. Bu iki grup bazi mindr farkhiliklar disinda aymi sayilabilecek
evreleme sistemini kullanirlar. SIOP, preoperatif kemoterapi (KT) uygulanmasini savunur,
preoperatif tedavi ve cerrahi sonrasinda evreleme yapar. NWTSG ise cerrahi girisimi savunur
ve cerrahi sonrast evreleme yapar. Her iki grubun evreleme sistemi Tablo 2° de
goriilmektedir(31,32).

Tedavi

Giliniimlizde tedavi hastaligin evresine gore yapilmaktadir ve RT uygulansin veya
uygulanmasin KT ve cerrahi kombinasyonunu igermektedir.

Cerrahi



Cerrahi, tedavinin kose tasidir. Flank insizyonu uygun olmadig: i¢in transperitoneal yaklagim
tercih edilir. Cerrahi sirasinda prognoz iizerine negatif etkisi olan tiimor ekiminin ve kapsiil
perforasyonun olmamasina 6zellikle dikkat edilmelidir.

Tek tarafli ve rezektabl WT i¢in yapilacak nefrektominin zamanlamasi konusunda halen
tartigmalar vardir(33). NWTSG, tiim primer ¢ikarilabilir timdrlerde nefrektomi yapilmasim
ve takiben KT ile beraber metastaz bolgelerine ve rezidii hastaliga RT uygulanmasim
onermektedir. SIOP grubunun c¢alismalarinda ise cerrahi Oncesi birka¢c hafta KT
uygulanmaktadir. Operasyon sirasinda tiimor ekim riskinin azaltilmasi agisindan neoadjuvan
tedavi uygulanmasi tiimor boyutunu azaltarak diisiik spontan riiptiir riski olusturmasi
nedeniyle avantajli goriilebilir(26). Ancak yine de her iki yaklasimin sonuglari benzer
goriinmektedir.

UKCCSG (United Kingdom Children Cancer Study Group) tani asamasinda perkiitan igne
biyopsisinin etkinligini aragtirmistir ve alinan 6rneklerin %85’inin WT tanisin1 dogruladigin
gostermislerdir. Genis serili ¢alismalarinda yazarlar minimal komplikasyonlar gozlemisler ve
lokal rekiirens veya evre atlama olmadigini belirterek, tan1 asamasinda igne biyopsisini
onermisledir(34).

Cozzi ve ark, evrel olgularda nefron koruyucu cerrahinin sonuglarini arastirmislar ve bu
teknigin baz1 selektif olgularda kullanimini 6nermislerdir(35). Ancak nefron koruyucu
cerrahinin diger olgu tiplerindeki rolii net olarak bilinmemektedir.

Kemoterapi

Nefrektomi oncesi KT uygulamasinin teorik agidan birgok riskleri vardir. Bunlar; benin
hastalig1 olan bir olguya KT kombinasyonu uygulanmasi, farkli histolojik tipte malin timori
olan olguya KT uygulanmasi, tiimor histolojisinin modifikasyonu ve evreleme bilgisinde

olusabilecek kayiplardir. Neoadjuvan KT icin kesin endikasyonlar; vena kava inferiorun



yaygin tutulumu, bilateral timor (evre5) varligi, soliter bobrek varligi seklinde siralanabilir.
Retroperitoneal riiptiirlii olgular da ayrica preoperatif KT’ den fayda gérebilmektedirler.
NWTSG

NWTSG, 5 degisik protokolii aragtirmistir.

NWTSG 1 (1969-1975)’ de evre 1 olgularda 15 aylik Aktinomisin D (Act) ve RT denendi.
Evre 2-3 olgularda ise RT ile beraber 15 ay Act veya Vinkristin (Vcr) veya da Ver+Act
kombinasyonu uygulandi. Evre2 ve 3 olgularda Ver+Act kombinasyonunun sadece tek ilag
uygulamasina gore daha iistiin oldugu gozlendi. Ayrica bu ¢alismada diisiik riskli olgulara
postoperatif lokal radyoterapi uygulanmasina gerek olmadigi, iyi ve kotii seyirli olgularin
belirlenmesi gerektigi belirtilmistir(36).

NWTSG 2 (1975-1979)’ de evrel olgularda Vcr+Act kombinasyonu 6 ve 15 aylik siirelerde
uygulandi. Diger evrelerde ise 15 aylik Ver+Act veya Ver+Act+Doksorubisin kombinasyonu
uygulandi. 6 ve 15 aylik tedavi siirelerinin etkinliginin evrel olgularda esit oldugu goézlendi.
Bu gozlem sonucunda tedavi siiresi Ozellikle diisiik risk grubu olgularda azaltildi. KT
protokollerine ise doksorubisinin eklenmesi ile WT’ li olgularda sagkalim oranlariin arttig
gbzlendi(37). Bir yasin altindaki olgularda KT dozunun %50 azaltilmas1 ve yeni evreleme
sistemi ile lenf nodu metastazi varlig1 ile hastaligin evre2’ den evre3’e c¢ikarilmasi giindeme
geldi(38).

NWTSG 3 (1979-1986)’ de evrel’deki olgular Ver+Act ikili ilag rejimi ile 18 hafta ila 6 ay
tedavi edildiler(39). Evre2’ deki olgulara ise RT+Act+Vcr+Doksorubisin veya RT+yogun
Actt+Ver tedavileri uygulandi. RT wuygulanan ile RT uygulanmayan protokoller ve
doksorubisin uygulanmayan protokoller arasinda anlamli bir fark bulunamadi. Evre3 te farkli
RT dozlarimin da (10,8 Gy ile 20 Gy) sagkalim {izerine etkilerinin olmadig1 gozlendi. Evre4
olgular 3’lii tedavi rejimine (Act+Vcr+Doksorubisin) siklofosfamidin (CPM) eklenmesinden

bir fayda saglamadilar.



NWTSG 4 (1986-1995)’ de ek yogun Act (tek enjeksiyon, 45 pg/kg)’ nin uzun dénem
enjeksiyon dozu (5 giin boyunca 15 pg/kg) kadar potent oldugu goriildii(40). Evre3 ve 4
yaygin anaplazili olgularda CPM eklenmesinin sagkalim iizerine yararli etkisinin oldugu
gbzlendi(41).

NWTSG 5 (1995-2002), evrel olgularin aslinda KT’ den fayda goriip goérmedigini
aragtirmistir. Bu ¢alismada KT uygulanmadigi zaman 2 yillik sagkalim %100 iken relapssiz
sagkalim %86 olarak bulunmustur. NWTSG 5 protokolii ayrica kromozom 11p, 14q, 16q, 1p
deki heterozigosite kaybinin tan1 yas1 ve prekiirsor lezyonlar, bilateralite varligi ve dogumsal
anomaliler yoniinden incelenmesini amaglamistir. Evrel ve 2 1iyi seyirli grubda 1p veya 16q
tiimor spesifik heterozigositenin kaybi tedavi sonuglarini kotii yonde etkilerken, Evre3 ve 4
1yi seyirli grubda 1p ve 16q nun ikisinin kayb1 halinde sonuglarin kotii etkilendigi gozlendi.
Ayrica baslangigta 2 yas alt1 Evrel iyi seyirli 550 gr den diisiik agirlikli tiimorlerde ek bir
tedavi gerekmedigi sdylenir ise de ¢alismanin bu kolunda fazla relaps goriildiigii i¢in 2001
yilinda ¢alisma durdurulmustur(42).

SIOP calismalart

SIOP-1 (1971-1974) ° de preoperatif RT’ nin rolii ve postoperatif donemde uygulanacak KT
stiresi arastirilmistir. Preoperatif tedavinin timor riiptiiriinii azalttigi gozlenmistir. Ayrica
preoperatif RT uygulanan olgular ile sadece acil cerrahi girisim yapilan olgular
karsilastirilmis ve her iki kolda da ayni sagkalim oranlar1 goriilmiistiir(43,44). Nefrektomi
sonrasi uzun siireli uygulanacak Act’ nin ise hastaliksiz yasam siiresi ve toplam yasam
stiresine etkisinin olmadig1 gosterilmistir(45).

SIOP-2 (1974-1976) c¢alismast bir anlamda randomize olmayan SIOP-1 bulgularim
dogrulama ¢alismasidir. Bu ¢alismada preoperatif tedavinin  tiimor riiptliriinii azalttigi
bulunmustur.  Operasyon sonrast ikili ilag tedavisine 9 aydan fazla gerek olmadigi

bildirilmistir(30).



SIOP-5 (1977-1979) calismasinda, preoperatif KT ve RT karsilastirilmis ve preoperatif KT’
nin preoperatif RT kadar etkin oldugu ve ge¢ yan etkilerinin RT’ den daha az oldugu
gosterilmistir(46).

SIOP-6 (1980-1987) calismasinda; evrel de KT (VcrtAct) siiresi, lenf nodu metastaz
olmayan evre2 olgularda RT ihtiyact ve lenf nodu metastazi olan evre2 ve evre3 olgularda
doksorubisin ihtiyact arastirilmistir. Evrel olgularda 18 haftalik kemoterapinin 38 haftalik
tedavi kadar etkili oldugu gosterilmistir. RT uygulanmayan lenf nodu negatif evre2 olgularda
relaps riski arttif1 icin bu protokol birakilmigtir. Bu grup olgularda epirubisin eklenmesi
planlanmistir. Ayrica RT dozlar1 30Gy den 15Gy e azaltilmistir. Evre2 lenf nodu pozitif
olgulardave evre3 olgularda ek doksorubisinin daha etkin oldugu gosterilmistir(47).

SIOP-9 (1987-1991) ¢alismasinda preoperatif 4 haftalik Ver+Act kombinasyonunun timor
rlptiirii ve yasam siiresi bakimindan preoperatif 8 haftalik kemoterapi kadar etkin oldugu
gosterilmistir(48).

SIOP 93-01 (1993-2000) calismalarinda orta riskli evrel olgular ile anaplazi varliginda KT
stiresi aragtirildi. Bu ¢alismalarda amag tedavi siiresinin kisaltilmasi idi. Evrel’ deki olgulara
postoperatif 4 hafta tedavi uygulanirken, diger evredeki olgulara postoperatif 27 hafta tedavi
uygulandi. Bu randomize ¢alismada hastaliksiz sagkalim agisindan anlamli bir fark olmasa da
preoperatif KT uygulamasi sirasinda ilerlemis hastaligi olanlarda digerlerinden daha koti
sagkalim oranlar1 oldugu goriildii(49). Histolojik tiplere gore; diisiik riskli grupta preoperatif
uygulanan KT sonrasi tam nekroz, orta riskli grupta %90 iizerinde nekroz ve ileri riskli grupta
%90 altinda nekroz gozlenmistir. Secilmis bazi evrel olgularda ise postoperatif donemde KT’
ye gerek olmayabilecegi belirtilmistir(50).

SIOP-2001 ¢alismasinda; evre2 ve 3 orta riskli olgulardan 1.gruba Vcr+Act+Doksorubisin

uygulanirken, 2.gruba Ver+Act uygulanmistir. Evre2 ve 3 yiiksek riskli grubda CPM +



doksorubisint+etoposid+karboplatin tedavisi onerilir iken Evre3 orta ve Evre2 ve 3 yiiksek
risk grubunda 3 haftalik radyoterapi eklenmesi 6nerilmektedir.

Metastatik olgularda Ver+Act+Doksorubisin tedavisini takiben 7 hafta iginde cerrahi
uygulanir. Eger olgu Rejim A grubunda ise yani metastaz yok ise veya timor tamamen
cikarilmis ise 2 hafta i¢inde Vcr+Act+Doksorubisin ve ilk 3 hafta i¢in birlikte RT uygulanr.
Eger olgu Rejim B grubunda ise ( inoperabl , metastatik, inkomplet rezeksiyon veya yliksek
riskli hastalik varlig1 ) 2 hafta i¢cinde Etoposid+Karboplatin+tCPM+Doksorubisin kemoterapisi
ile beraber ilk 3 hafta RT uygulamalar1 6nerilmistir. Bu protokoliin uygulama semasi ise iki
yil 2-3 ayda bir, daha sonra 1-2 yil 3-6 ayda bir, daha sonrada her 6-12 ayda bir seklinde

Onerilmistir.

UKCCSG protokolleri

Bu grupta olgular, NWTSG grubu tarafindan kullanilan postoperatif KT rejimleri ile tedavi
edilmislerdir.

MRC (Medical Research Council) 1 (1970-1974) ¢alismasinda nefrektomi+RT+KT (Vcr, Act
veya her ikisi) kombinasyonunun olgularin %70’ininden fazlasinda 3 yildan daha uzun siiren
sagkalima neden oldugu gozlenerek KTnin prognozu iyi yonde etkiledigi sonucuna
varilmistir(51).

MRC 2 (1974-1978) calismasinda; nefrektomi ve RT’ yi takiben Evrel olgularda yogun ve
kisa donem Vcr tedavisi ile 2 senelik Ver tedavileri karsilastirilmis ve iki tedavi arasinda fark
olmadig1 goriilmiistiir Evre2 ve 3 olgularda ii¢ yillik yasam siiresi agisindan da Ver + Act
kombinasyonunun Vcr+Act+Doksorubisin protokoliinden farkli olmadig1 gézlenmistir.
UKCCSG - UKWI (1980 - 1986) ¢alismasinda; evrel iyi seyirli olgularda tek ajan Vcr.nin

yeterli oldugu ve RT’ ye gerek olmadigi anlagilmistir. Ayrica fraksiyone Act uygulamasinin



gereksiz oldugu sonucuna varilmistir. Ancak UKW 1 protokolii evre 4 hastalik i¢in yetersizdir
(52).

UKCCSG — UKW2 (1986 - 1991) ¢alismasinda Evrel’ deki patolojisi iyi olan olgularda 10
hafta Ver kullaniminin 6 aylik kullanim kadar etkin oldugu gosterilmistir. Evre2 iyi patolojisi
olan olgularda Vcr+Act kombinasyonunun yeterli oldugu, RT ve doksorubisinin tedaviye ek
bir katkilariin  olmadigi gozlenmis ve Evre3 iyi patolojisi olan olgularda
Ver+Act+Doksorubisin ve karmin yarisina uygulanacak 20 Gy RT’ nin yeterli oldugu
sonucuna varilmistir. Ayrica berrak hiicreli sarkomun prognozunun iyi patoloji ile benzer
oldugu, anaplastik ve rabdoid tiimoriin ise kotli prognoz gosterdigi bildirilmistir(53).
UKCCSG — UKW3 (1991 - 2001) ¢alismasinda preoperatif KT uygulamasi ile evre I Evrel

hastalikta % 10 artma ve Evre3 hastalikta % 20 azalma gozlenmistir(54).

Radyoterapi

Gegmis yillarda tiim Evrel ve 2 olgular flank bolgesine uygulanan RT ile, Evre3 ve 4’ tekiler
de abdominal RT ile tedavi edildiler. 1975 ten beri, olumlu histolojik paterni olan evre
Evrel’ 1i olgular RT almamaktadirlar. Evre3 ve 4 olgular ile evrel ve 2’ deki olgulara tiim
karin bolgesi yerine flank bolgesine RT uygulanmaktadir. Dozajlar 6nce 2700 cGy’ diizeyine,
takiben histoloji ve evreye bagli olarak 1000 cGy’ ye diisiiriilmiistiir(55,56). 1990 dan beri
Evre3 ve 4 olgulara timor yatagma 10 Gy RT uygulanmaktadir. Akcigere uygulanacak RT
sadece indiiksiyon KTsi sonrasi rezidii veya direngli hastaligi olan olgular icin
uygulanmaktadir.

Anaplastik WT’nin tedavisi

Evrel disindaki olgularin  hepsi yogun KT ve RT ile tedavi edilmelidirler.
Ver+Act+DoksorubisintCPM tedavisi bu tip tiimorlerde uygulanmaktadir(57). Son NWTSG

caligmasinda evrel’ deki olgular Vcr+Act kombinasyonu ile 18 hafta tedavi edilmisler ve iyi
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sonuglar gostermislerdir.Yaygin anaplastik evre2-4’lii olgular ise Ver+CPM+Act+Etoposid
ile 24 hafta boyunca tedavi edilmisler ancak bu grubdaki sonuglar tatmin edici olmamuigtir.
Yazarlar karboplatin gibi yeni ilaglarin anaplastik WT’ li olgularda denenmesi gerektigini
belirtmislerdir.

Bilateral WT tedavisi

Senkronize bilateral WT, tiim olgularin yaklasik %5’ inde goriilmektedir. Bilateral WT esas
tedavisi Oncelikle biiyiik olan tiimoriin preoperatif tedaviyi takiben veya hemen
nefrektomidir(58,59). Bilateral WT iin esas tedavisi Oncelikle biiyiik olan tiimorlerde
preoperatif tedaviyi takiben veya aksi hallerde preoperatif tedavi yapilmaksizin hemen
nefrektomi yapilmasidir. Tiimorlerin yaklasik %40’ min boyutu KT ile %50 oraninda
azalmaktadir(60). Indiiksiyon KT’ si sonrasi kiigiilen tiimorler igin segilecek cerrahi yontem

parsiyel nefrektomi olmalidir.

Prognoz

WT’ i olgularin prognozu tiim solid tiimoérler iginde en olumlu olanmidir ve tiim olgularda
%85’ lik bir sagkalim oranina ulagsmistir. Genel olarak kotii prognostik faktorler; kromozom
16q ve 1p heterozigosite kaybi, yiiksek telomeraz aktivitesi, anaploidi ve vaskiiler endotelyal
biiyiime faktorii varligi seklinde siralanabilir.

Evrel ve 2’ deki olgularda sagkalim oran1 %95, evre3 olgularda %75-80, Evre4 olgularda ise
%65-75" tir. Iyi histolojik paterni olan olgularin sadece %15  inde rekiiren hastalik
goriiliirken, bu oran anaplastik histolojik yapist olanlarda %50’ ye ¢ikmaktadir. Rekiirensin en
cok gorildiigi bolgeler; akcigerler, plevra, timor yatagi ve karacigerdir. Tiim WT’ li olgular
g0z Oniline alindiginda karaciger tutulumu olan olgularin prognozu akciger metastazi olanlara

gore daha kotidir (61,62).
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Tablo 1. SIOP’ un ¢ocukluk ¢agi renal tlimorleri i¢in diizeltilmis siniflandirmast (63)
a. Disiik riskli tiimorler
- Mezoblastik nefroma
- Kistik parsiyel diferansiye olmus nefroblastoma
- Komplet nekrotik nefroblastoma
b. Orta riskli timdrler
- Nefroblastoma- epitelyal tip
- Nefroblastoma- stromal tip
- Nefroblastoma- karisik tip
- Nefroblastoma- regresif tip
- Nefroblastoma- fokal anaplazi
c. Yiiksek riskli tiimorler
- Nefroblastoma- blastemal tip
- Nefroblastoma- yaygin anaplazi
- Bobregin berrak hiicreli sarkomu

- Bobregin rabdoid tiimorii
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Tablo 2. WT i¢in evreleme sistemleri

Evre NWTS SIOP
| - Timor bobrege siirhdir. - Timor bobrege siirhdir.
- Total olarak eksize edilmistir. - Cerrahi smirda tiimor hiicresi
- Cerrahi smirda tiimoér tutulumu yoktur.
yoktur. - Renal siniis damarlari
- Renal siniis damarlar1 tutulmamistir.  tutulmamustir.
- Tiimériin ¢ikarilmasi sirasinda veya - Intrarenal damarlar tutulmus
oncesinde riiptiir olmamas. olabilir.
11 - Tiimor bobrek disindadir. - Tiimor bobrek disina uzanir.
- Total olarak ¢ikarilmistir. - Total olarak rezeke edilmis ancak
- Lokal ekilim ve intrarenal damarlar kapsiil, komsu dokular, renal siniis
tutulmustur. ve renal damarlar tutulmustur.
111 - Karin i¢i timor - Inkomplet rezeksiyon
- Renal hilus ve abdominal lenf - Karin i¢i lenf nodu tutulumu
nodlar1 tutulmustur. ancak renal hilus lenf nodu
- Yaygin ekilim pozitifligi evre2 yapar.
- Periton tutulumu - Ureteral, peritoneal ve kaval
- Vena kavada trombiis tutulum
- Pre veya perioperatif biyopsi
veya ruptir
- Periton metastazi
v - Hematojen veya uzak lenf nodu - Hematojen veya karimn dis1 lenf
metastazi nodu metastazi
\Y% Bilateral renal timorler Bilateral renal timorler
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