
DERLEMELER 

WILMS TUMORUNDE GUNCEL TEDA Vl 
Current treatment policy of Wilms' tumor 

Ahmet Aykanatl , Eray Karahacwglu1 

Ozet: Wilms tiimorii b6bregin embriyonal kokenli 
ve yuksek derecede maligniteye sahip bir 
tiim6riidur. Wilms' tiimorii kadar uzw1 siireli ve 
etkili bir §ekilde klinik ara§flrmalara konu olan 
ba§ka tumor yoktur. Bu sayede be§ ytlltk sag kaltm 
oranlam1da onemli 6/~iide artt§ saglanmt§tlr. Bu 
makalede bu klinik ~alt§malar ve son tedavi 
yak/a;tmlan gozden ge~irilmi§tir. 

Anahtar Kelimeler: Wilms tiimoru , Guncel tedavi 

Epidemiyoloji ve patoloji 

15 ya~ alt1 ~ocuklarda 1985 A.B.D kay1Uanna gore 
Loplam 6550 yeni kanser vakasuun 410' unu (% 6) 
Wilms li.imori.i olu~turmal'1ad1r (14) (Tablo 1) (~e
kil 1) . Yine aym kay1tlara gore 5 y1lhk rolatif 
sagkahm Wilms ti.imori.inde % 76 bulunmu§lur 
(Tablo 2). 

Wilms ttimori.i bobregin yi.iksek derecede 
malinileye sahip embriyonal kokenli llimori.idi.ir. 
Metane frik blastemin bir derivesidir, mezoderm 
kokenlidir. Normal metanefrozalarda olmayan 
iskelet kas1, ktk1rdak, skuamoz epitel i~erebilir ( 1, 
12). American Ulusal Wilms Ti.imorii <;ah~ma 
Grubu (NWTS) sonu~lanna gore lezyon pratik 
olarak " favorable" (el veri~li) ve "unfavorable" 
(elveri~siz) diye iki gruba aynlarak ele ahnm1~11r 
(7). NWTS ' in 3. ~ah~ma grubu verilerine gore 
vakalann % 89.3 ' ii anaplastik olmayan klasik, 
blastema!, epitelyal ve stromal hiicreler i~eren 
hi slolojik pattern gos teren favrable (FH) 
histolojiye sahiptir. Unfavorable histolojik (UFH) 
lezyonlar ise ya anaplastik Ozellige sahip (% 4.4), 
ya da sarkomatoid , ~effaf hi.icreli (% 4) veya 
rabdoid (% 2.3) karakterlidirler. 

Wilms tiimorii diger baz1 konjcnital anomalilerle 
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Summary: Wilms' tumor is highly malignant 
embryonal tumor of the A:idney . There is no tumor 
that has been studied by clin ical trials as 
throughly and effectively as Wilms ' tumor. 
Because of that overall survival of Wilms' tumor 
raised 111 important rate. The clinical trials and 
current treatment policy had been overviewed in 
this publication. 

Key Words: Wilms' tumor, Current treatment 
policy 

birlikte bulunabilir (Tablo 3) . Klasik triad; aniridi , 
hemihipertrofi ve genitoi.iriner anomalilerdir (3 ). 
Bazt vakalarda 11. kromozomun k1sa kolunda 
spesifik defekt tespit edilm esi ve NWTS 
~ah~malarmda aym ailede birden ~ok ki~ide Wilms 
Liimori.ini.in bulundugunun gozlenmesi genetik ge-
9i§in olabilecegini kuvvetlendirmektedi..r. 

Klinik seyir 

Saghkh goriinen bir ~ocukta annesi veya aile 
doktoru tarafmdan rutin muayene Slfasmda karmda 
§i§lik tesbit edilir. Vakalarm % 25'inde gross 
hematiiri olabilir. <;ocukta hipertansiyon ya da 
rahatsiziik hissi veya bitkinlik gibi nonspesifik 
semptomlar olabilir. NWTS-2 sonu9lanna gore 
tam amnda % 11.4' ii metastaz yapmt§ (% 83'ii 
akcigere) olabilir. 

Aymc1 tamda eger norobalastom ekarte edilmek 
istenirse idrarda katekolamin tayini yapilmahdtr. 
Direkt grafilerde kalsifikasyon goriilmesi Wilms 
tm.de % 15 iken noroblastomda bu oran % 60-
70 'tir (1 3). 

Evreleme 

En yaygm evreleme sistemi NWTS'nin evrclemc 
sistemidir. llk iki grup NWTS daha degi§ik bir 
sis tem kullamyordu. Ye ni s istc min primer 
degi§ikligi , bolgesel Ienf nodlan pozitif olan 
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hastalan stage III kabul etmcsidir. Oysa bu faktor 
ge9mi~te gruplandumarim bir par9ast degildi ve 
lokal spilaj (yaytlun) ile (evre 2) diffiiz peritoneal 
kontaminasyon (evre 3) yeni sistemde birbirinden 
aynlmt~ttr (Tablo 5). 

Tablo 1. 1985 Ythnda A.B.D'de 15 ya§ alit r,:ocuklarda 
yeni kanser vaklarmm da~thnu 

Tam Vaka SaytSI % 

Losemiler 2000 (30) 
Santral sinir sistemi 1230 (19) 
Lenfomalar 780 (12) 
Noroblastomlar 525 (8) 
Yumu~ak doku sarkomlan 420 (6) 
Wilms ti.imoril 410 (6) 
Kemik tiimorleri 320 (5) 
Retinoblastom 200 (3) 
Diger 665 (10) 

Top lam 6550 (100) 

Tablo 2. A.B.D. 'de 15 ya~ altt r,:ocuklarda 1967-1973 ve 
1973-1981 ytllan arasmda r,:c§itli kanserlerde sag kalnn 

Rolatif 5 ytlhk 
sag kalun (% ) 

Ta111 1967-1973 1973-1981 

Noroblasatom 42 50 
Yumu~ak doku sark. 

- Rabdomiyosarkom 34 54 
- Di~erlcri 54 62 

Wilms tumbril 65 76 
Kcmik sarkomlart 

- Osteosarkom 26 43 
-Ewing's sarkom 23 46 

Tablo 3. 1969-1985 ytllan araslllda ba~vuran 3442 has
tadaki tesbit edilen konjenital anomaliler: (3) 

A no mali Vaka saytsJ 

Aniridi 26 
H emihipertrofi 112 
Kriptoqidizm 53 
Hipospodias 37 
Diger genital an. 24 

Prevalans (Binde) 

7.6 
32.6 
32.7 * 
32.8 * 

7.0 

* Oranlar sadece erkek hastalar i~indir. 
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Tablo 4. W ilms tiimoril §ilplenilen ve renal kitlesi o lan 
hasta1ar ir,:in NWTS-4 tedavi oncesi degerlendirme §emas1 
(13) 

Hikaye: 

Fizik : 
Muayene 

Daha onccki durumlar kaydedilir; ailevi 
kanser hikayesi vcya konjenital anomaliler 
gozden ger,:irilir. 

Kan basmc1, agtrhk. boy, kitle varhgt, ozel
likle gen itoilrincr o lmak tizcre hemihpertro
fi ve aniridi gibi konjenital anomalilcr. 

Laboratuar : Hemoglobin, beyaz kilre trombosit, idrar 
tahlilleri, BUN, serum kreatin in SGOT , 
SGPT , alkalen fosfataz. 

Rontgcnogram : Direkt arka-on ve yan akc. grafileri, IVP. 

Gcrekirsc: 
Y aptlacaklar 

Ultrasaund (Kar§t taraftaki bobrektc yer 
alan kilc;:tik odactklan gostermek ve vena 
kava tu tulumunun erken tesbiti), §effaf 
hticreli tipi ir,:in iskelct sintigrafileri; 
komptiterize batm ve akc. tomog rafileri 
(Rabdoid tm ir,:in bcyin CT eklenir ), 
anjiografi (he r ik i bobrekteki tm 
biiytikltigtinii gostermek ve bilateral oobrek 
ttimor iinde tedaviyi yonlendirmek 
maksadtyla). 
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~ekil 1. NWTS sonu~lanna gore 1969-1981 ytllan 
arasmda ba§ vuran has talann ya§ ve cinse gore 
dagthmlan (3) 
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Wilms tiimi:iriinde giinceltedavi 

Tablo S. Wilms tiimorii evrelemesi * (10) 

Evre - I : Tm bobrekle smrrh ve tamamen ~akan.lm!§. 
Renal kapsiiliin yiizeyi intakt. Tm 
c;:lkanlmadan once veya c;:tk:anlrrken riiptiir 
ohnami§. Eksizyon Sll11flllll1 otesinde tesbit 
edilebilen tUmor dokusu mcvcut de gil. 

Evre -IT : Tm bobrcgin dl§l11a ta§ml§ fakat yine de 
tamamen eksize edilebilmi§tir. Tiimoriin 
bolgesel yay!lum yak. Bobrek di§I 
damarlara tm infiltrasyonu veya t.m 
trombiis leri varhg1. Flanks ' ta sum II tm 
spilaj1. Veya biopsi ile perirenal gozenekli 
dokuda tm tesbiti. Cerrahi smrrlar intakt. 

Evre - lll : Abdomende smrrh non hematojen rezidii tm 
varhg1. Alt gruplan ise §U §ekildedir: 

A-) Biopside hilusta, periaortik zincirde veya 
daha uzatgmda lenf nodu invazyonu. 

B-) Tiimoriin direkt yay1lunla veya cerrahi 
oncesi/s1rasmda spilaj yoluyla diffiiz 
peritoneal kontaminasyonu. 

C-) Peritoneal yiizeyde implantlar. 
D-) Tm cerrahi smrrlan mikroskopik veya gross 

olarak a§ml§. 
E-) Vital organlann lokal tutulumu nedeniyle 

tm tam amen rezeke edilememi§. 

Evre-IV : Hematogen metastaz (Akc .. kemik yapliar 
veya beyin) 

Evre -V: Bilateral bObrek tiimorii. Bu durumda 
yukardaki kriterlerc gore herbir taraf ic;:in 
yay!lma oram saptanmahdlf. 

* Klinik evreye cerrah tarafmdan ameliyat odasmda 
karar verilir ve patolog tarafiT/dan histoloji 
kesinle§tirilir. Ayn.t zamcmda histolojinin FH veya UFH 
oldugu da belirtilmelidir. 

Prognostik Faktorler 

En onemli prognostik fakt6r histolojinin FH veya 
UFH olmasidtr. Bir diger faktor isc evredir (2, 6, 
7). NWTS-2'ye gore lenf nodu tutulumu olmayan 
326 ·hastada iki yilhk sUrvi % 88 iken, lenf nodu 
tutulumu olan 67 hastada iki yilhk stirvi% 56'du. 

NWTS <;ah~ma Sonw;lan 

A) 1. Grup l;ahpna sonttl;lan (1969-1974) 

1) Evre 1, 2 FH gruba post-op radyoterapiye gerck 
yoktur. 
2) Evre 1, 2 FH grubunda ve Evre 1 anaplastik 
tiptc aktinomisin-D ve vincristin kombinasyonu bu 
ilac,:lann tek tek kullamlmasma gore daha etkindir 
(2, 5). 

B) 2. Grup l;«lt$tna sonul;lart (1974-1979) 

1) Aktinomisin-D ve vinkristine bir de adriamisin 
ilavc edilmesi evre 3-4 FH ttimorlerde daha iyi 
sonuc,:lar vermi~tir. 
2) Evre 1 hastalarda aktinomisin-D ve vinkrisitin 
kombinasyonunu 6 ay kullanmakla NWTS-1 de 
oldugu gibi daha uzun stireyle vermek m:asmda 
fark bulunmamJ~tir (6). 

C) 3. Grup fall$ma sonuflart (1979-1985) 

1) Evre 2 FH post-op mdyoterapi gerekmez 
2) Evre 3 FH Gy ile elde edilen sonuc,:lar ile 20 Gy 
le elde edilen sonu~lar aymdtr. 
3) Evre 1 hastalarda 10 haftahk aktinomisin-D ve 
vinkiristin kombinasyonu NWTS -2 deki 6 ayhk 
tedaviyle aym etkinlikte bulunmu§tur (8). 

D) 4. Grup l;alt$11UI sonul;lart (1986 da ba§lami~ 
olup halen siirmektedir.) 

Bu grupta da Evre 3-4 FH ile Evre 1 UFH hari~ 
biitiin evrelerindeki UFH gruplanna radioterapi 
uygulanmaktad1r. Yalntz kemoterapi (KT) 
~emalannda degi~iklik yapilm•~t1r. Aktinomisin-D 
yi intansif/pulse vermeylc 5 gUn devamh vermek 
arasmda bir kiyaslama yapilmi§ttr. Preliminer 
sonuc,:la.ra gore intansif/pulse rejimlerde karaciger 
toksisitesi rapor edilmi~tir (13). 
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Tablo 6. NWTS-3 Randomize yah~ma sonuylan (8) 

Evre Tedavi Rej imi Hasta sayiSI 4 Y t!hk hastahks1z 
sag kahm (%) 

Evre 1 FH AMD+VCR 10 hafta ilc 6 ay 607 
Evre 2FH AMD+VCR+ADR ile AMD+VCR 278 
Evre 2FH 20 Gy ile Radiotedapi yapt!mayan 278 
Evre 3 FH AMD+VCR+ADR ile AMD+VCR 275 
Evre 3 FH 20 Gy ile 10 Gy 275 
Evre 3 FH AMD+VCR+ADD ile AMD+VCR+ADR+CPM 120 
Bi.iti.in 
Evreler (UFH) AMD+ VCR+AMD ile AMD+ VCR +ADR +CPM 159 

AMD: Daklinomisin; ADR; Doksorubisin CMP: Siklofo~famid; VCR: Vinkrislin, k§.' karjl 

Tablo 7. NWTS- G grubunun devam eden protokolu (13) 

Evre Tedavi ~emas1 

Evre 1 FH 
Evre 1 Anaplastik Cerrahi 

Evre 2FH Cerra hi 

AMD+VCR 24 hafta. 
AMD+VCR 24 hafla 
AMD+VCR 22 hafta 
AMD+VCR 65 hafta 

P II AMD+ VCR 18 hafta 
P/l AMD+ VCR 60 hafta 
AMD+VCR+DXB 24 hafta 
AMD+VCR+DXB 65 hafta 

89 k§ 92 
87 k~ 89 
89 k~ 88 
84G74 
81 k§ 77 
64 k~ 60 

64k§ 60 

Evre 3 FH Cerrahi+ 1080 cGy RT P/l AMD+VCR+DXB 24HAFTA 

Evre 3 Yi.iksek risk* Cerrahi+RT* 

Evre 4-4 Anaplastik Cerrahi + RT 

*High riskli grup Clear cell sarkoma grubudur veya Evre 4 FH' dir. 

P/IAMD+VCR+DXB 65 hafta 
AMD+VCR+DXB 65 hafta 

AMD+ VCR+CPM+DXB 65 hafta 

AMD: Aktinomisin-D, VCR: Vinkristin + ADR: Adriblastin, CPM: Siklofosfamit DXB : Doksorubicin. P!I:Pulse 
intensive. 

Erciyes Ttp Dergisi 15 ( 1) 92-97, 1993 95 



Wilms tiimoriinde giinceltedavi 

Talllo 8. Onerilen radyoterapi doz ve alanlan **(13) 

Evre Doz 

Evre'l ve 2 FH 
Evre 3 FH, Evre 2, 3 CCSK 

Evre 4 FH, Evre 4 CCSK 

Anaplastik 

CCSK: !jeffqf' ltiicreli sarkom 

Radyoterapi gerekmez 
10 Gy flank veya tum abdomene Gross rezidi.i hastahga 10 
Gy boost* 
Eger operatif abdominal stage 1 ve 2 ise tUm abdominal RT 
gerekmez. 10 Gy flank veya tUm abdomene, eger abdominal 
evre 3 ise 10 Gy boost. 12 Gy (1.5 Gy'lik frak:siyonlarla) tlim 
akcigere. 
Stage 1 di§llldaki RT §cmasi §by1edir: 

fuii!y2 
0-12 
13-18 
19-30 
31-40 
41 ve Us!U 

Doz 
12-18 Gy 
21 Gy 
27Gy 
33 Gy 
38 Gy 

* RT Cerra.ltiyi takip eden 10 giin ir;inde ba.§lar. T:.i!l'r gross re~idii.J'c•riron(''" .lpi/,,i ,·n,, imf!lanl.l. prcof!Craruar 
anterior riiptiir veya dijfii:;; abdominal operari(spilai ,·arsa tiim ahclomen ~~·trdamr. 

** f§lnlama salta/an ~·ekil 2 ''e 3'tc goriilmckr<',fir. 

Sekil 2. Total abdomen I§llllama sahast 

~ekil 3. Flank bolgcsi (tUmor yatagt) I§ll1lama sahas1 
(medialde tUm vertebra korpusu skolyozu onlemek ic,:in 
saha ic,:ine ahmr) 
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Tablo 9. Sadece akc. de relaps goriilen hastalarda siirvi 
(11) 

Tedavi rejimi 

RT+KT 
Cerrahi RT+KT 

H. saytsi 

17 
13 

Onerilen radyoterapi 

4 ythk sag kalun 

%76 
%77 

RT, FR grubuna evrc 3, ve 4 te, UFH grubuna ise 
2, 3 vc 4. evre1erde oneri1mektedir. FH grubuna 
NWTS-4 iin onerdigi doz, 5 fraksiyonda 10 Gy 
veya 6 fraksiyonda 10.8 Gy 'dir. Eger cerrahidcn 
sonra gross kille1er kalm1~sa 10 Gy boost 
oneri1mektedir (13). Akcigerin metastatik 
hastaltgmda tum akciger 10-12 Gy t§mlalllr. 
Aynca gross kitleye boost yapilr (gerekirse). 
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Jezyonlan rezeke etmenin radyoterapi ya da 
kemoterapiye iistiinliigii yoktur ( 11) (Tablo 9). 
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