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11 yas 7 ay erkek hasta

» Yakinmasi:

v' Karin agrisi (yaygin)
v' Karinda sislik (sag tarafta,yeni )



Hikayesi:

3 glin 6nce sag lst kadranda agrisi olunca
ayhi bélgede sislik oldugunu farkedilmis.
Bu sikayetten 2-3 giin once idrarda kan
gormisler. Dis merkeze basvurmuslar.
Tetkik yapilan hasta batinda kitle
saptanmasi tzerine gocuk onkoloji
poliklinigine yonlendirilmis.



Ozgegmis
* Prenatal: Takipli,sorunsuz

* Natal:7 aylik, C/S, dogum agirhg ?

* Postnatal:

v YDYBU yatisi yok.

v’ Gelisimi yasitlari ile uyumlu.

v" Asllari takvime uygun

v' Bilinen Allerjik oykusu yok

v" Konjenital Hipotroidi nedeniyle 6 yil
Levetiroksin kullanmis. 3-4 senedir
kullanmiyor.



Soygegmis

Anne, 37 yas, sag-saglikl

Baba, 38 yas, sag-sagliki
Akrabalik var. Teyze ¢ocuklart
1. gocuk: 14 yas kiz, sag-saglikli
2. cocuk: Hastamiz



Vital Bulgular ve Oksikoloji

¢ Ates: 369 °C
e Nabiz: 98/dk ( 47-108 atim/dakika)
» Solunum sayisi: 21/dk (12-23/dk)

* Kan basinci; 100/60 mmHg (50 p:101/62
mmHG; 95 p:116/78 mmHg)

» Agirhk :30 kg(SDS: -1,8, Persentil: 3,59)
* Boy :141 cm(SDS: -1,23, Persentil: 10,93)



Fizik Muayene

-Genel durum: Iyi, bilinci agik

«Cilt: Turgor tonusu dogal. Odem, ikter, siyanoz, petesi, purpura, pigmantasyon
bozuklugu yok

‘Bas-boyun: Sag ve sagli deri dogal. Kafa yapisi simetrik.

Gozler: Isik refleksi bilateral mevcut. Pupiller izokorik. GGz kiirelerin her
yone hareketi dogal.

Kulak-burun- bogaz: Bilateral kulak zarlar: dogal. Burun tikanikligi, akintisi
yok. Orofarenks ve tonsiller dogal. Sag ist servikal zincirde 1 x 0,5 cm sert
fikse LAP; sag scm posteriorunda mm lik LAP; sol submandibular 1x1 cm
hareketli LAP:sol supraklavikular mm lik LAP mevcut

-Kardiyovaskiiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufiiriim yok. AFN her iki alt
ekstremitede aliniyor.



Fizik Muayene

Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Toraks
deformitesi yok. Retraksiyon yok. Dinlemekle ral, ronkdis, ekspiryum uzunlugu
yok.

Gastrointestinal sistem: Batinda sag alt kotlardan suprapubik bélgeye
uzanan ~ 14 x11 cm boyutlarinda sert fikse batin 6n duvarini bombelestiren
kitle. Barsak sesleri dogal. Palpasyonla tim batinda yaygin hassasiyet mevcut.
Dalak kot altinda 2 cm ele geliyor.

‘Genitolriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok.

‘Néromdiskiler sistem: Biling agik. Koopere, oryante, gevreyle ilgili.Ense
sertligi, kernig, brudzunski negatif. Babinski, klonus negatif. Kranial sinir
muayeneleri dogal. Derin tendon refleksleri aliniyor.

‘Ekstremiteler: Kas kitlesi ve tonusu dogal. Eklem hareketleri dogal.Sag-
sol inguinal bélgede ikiser adet ~ 0,25-0,5 cm ¢aplarinda yumsak
hareketli LAP mevcut
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Laboratuar

BK;5900
ANS;3500
HGB;12.7
PLT:260 000

Crp; 4.8 mqg/I
Sedim; 48 mm/saat

AFP; 1.05 ug/|
B-HCG <0.2 TU/I
PTZ (inr) : 1.32
APTT:35

TIT: Normal
PY : Atipik hc yok
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AST; 15 U/L

ALT;7 U/L
Glukoz;88 mg/dl
Ure; 23 mg/dl
Kreatinin; 0,6 mg/dl
Urik asit ; 4.2 mg/dl
Total Bil; 0,2 mg/d|
D.Bil; 0,1 mg/dl

ALP : 200 U/L
T.protein;65 gr/I
Albumin;42 gr/I
Na;140 mmol/I

K: 4.3 mmol/I
Fosfor; 6 mg/dl
Mg:; 2.2 mg/dI

Ca; 8.8 mg /dI
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HBsAg; Negatif

Anti HBs ; 0.7 TU/L
Anti HAV ig M; Negatif
Anti HAV ig G ; Negatif
Anti Hev, Negatif



Patolojik Bulgular

* Ani farkedilen batinda sislik ve agri
 Splenomegali

 Sedimentasyon yuksekligi



On tanilar?

Ek tetkik?



Akciger P.A 09.12.21




Abdomen Renkli Doppler USG 9.12.21

v Batin sag tarafta muhtemel bébrek kaynakli olarak degerlendirilen
yaklasik 14x11x13cm boyutlu heterojen hipoekoik kitle lezyon

izlenmektedir.

izlenmektedir. IVK kitle etkisi nedeniyle basilidir. Renal ven kitle etkisi
nedeniyle basili veya tromboze gorinimde olabilir. Kesitsel gériintileme

ile tetkiki onerilir. US sinirlarinda sol bobekte kitle gorilmedi



MR Tim Batin 09.12.21




MR Tim Batin 09.12.21

paraaortik alanda ve paraailiak alanda LAP'lar, Karaciger komsulugunda toraks diizeyinde

ekstraaksiyel metastatik kitle lezyon; PET BT ve histopatolojik tani nerilir.



PET 14.12.21

v Mediastende; sag arteior diafragmatik alanda artmis metabolizma gosteren yumusak doku kitlesi
izlendi (LAP?).

v Abdominopelvik bdlgede; batin sag alt kesimde karaciger ile sinirlari net ayirt edilmeyen artmis
metabolizma gosteren kitle izlendi. Histopatolojik degerlendirme énerilir.

v Kitle inferior komsulugunda batin orta hat ve sol kesimde artmis metabolizma gosteren
kitleler, metastaz ile uyumlu degerlendirildi.

v Iskelet sisteminde; sag asetabulum (st kesimde fokal artmis metabolizma alani
izlendi (metastaz?).



SAG MEDIASTINAL KITLE,
TRU-CUT BIYOPSI 15.12.21

WTL! ile diffiiz kuvvetli niikleer boyanma izlenmistir PAX8 ile diffiiz kuvvetli niikleer
boyanma izlenmistir Sitokeratin-7 ile epitelyal alaninda kuvvetli sitoplazmik boyanma
izlenmistir. Vimentin ile diffiiz kuvvetli sitoplazmik boyanma izlenmistir. EMA ile epitelyal
alaninda kuvvetli sitoplazmik boyanma izlenmistir. Pansitokeratin ile negatif reaksiyon
izlenmigtir. Sitokeratin-20 ile negatif reaksiyon izlenmistir. Desmin ile negatif reaksiyon
izlenmigtir. TTF-1 ile negatif reaksiyon izlenmistir. p53 ile negatif reaksiyon izlenmistir.
p63 ile negatif reaksiyon izlenmistir. CD99 ile negatif reaksiyon izlenmistir. Ki67 ile

proliferasyon indeksi %50"dir. Morfolojik bulgular ve immiinohistokimyasal inceleme

sonuglari én planda bébrekte var oldugu digiinilen Wilms tiimord metastazi (EVRE IV)

lehine degerlendirildi.

TANI; KUCUK MAVI YUVARLAK HUCRELT TUMOR.



Klinik Seyir

Cocuk onkoloji servisine interne edildi. TML agisindan yakin
takip ve tedavi edildi.

VAC (vinkristine-Aktinomisin-Siklofosfamid) KT 3. kiir tedavisi
aldr.

09/02/22 tarihinde tedaviye yanitini degerlendirilmek lzere
kontrol MR batin ¢ekildi.

Primer kitle boyutlarinda belirgin kiigiilme, metastatik lezyon
boyutunda kiigiilmesi lizere 10/03/22 tarihinde cerrahisi
planlandi



Klinik Seyir

04/03/22 Akciger P.A. 04/03/22 MR batin




Wilms Timor (Nefroblastoma )

v Metanefrik blastemin anormal
proliferasyonu sonucu meydana
gelir.

v' Cocuklarda uriner traktin en sik
gorilen malign timaoriddr

dokusu



Wilms Timér (Nefroblastoma )

Epidemiyoloji:
v Tani 0-5 yas arasinda konulmakta (7%80)

v Kiz/erkek ~ 1/1

v" Eriskinde nadir ancak eriskinde proghozu
daha kot



Wilms Timor (Nefroblastoma )

Biyoloji ve eslik eden anomaliler:

v WTI (11p13) ve WT2
(11p15) tlimaor supressor
genlerde hasar

Ll dibaiial

e WTIT (11p13) e W12 (11p15)

v' 169 ve 1p kromozomlarda Denys-Drash syndrome BeckW|th Wiedemann
heterozigot kaybi = kotii WAGR syndrome syndrome |
prognoz = yogun KT ® /P53 (17p13) * Loss of heterozygosity

* FWTI (17q12) at 16q, 1p

gereksinimi

v" Kromozom 19q13.3-q13.4 de
hasar = Familyal Wilms ;? I\TJ&’;
Tlmerd ? e

« FWT2 (19q13.3)




Wilms Timér (Nefroblastoma )

Biyoloji ve eslik eden anomaliler:

v

Gentolriner anomali (hipospadias, kriptoorsidizm,

renal fizyon anomaliler - at nali bobrek)

v

v

Akkiz Von Willebrand hastalig

Danys-Drash sendromu (wilms timord,genital ambiguite,progressif
glomerulopati)

WAGR sendromu (wilms,aniridi,genital anomali,retardasyon)

Beckwith-Wiedemann sendromu
(visseromegali,hemihipertrofi,omfalosel, mikrosefali,makroglossi)



Wilms Timor (Nefroblastoma )

Patoloji:

v' Epitelyal, blastemal ve stromal yapida trifazik patern
gosterir.

v' En onemli tanisal 6zellik stromal hiicrelerin icinde
tubuloglomeriiler paterndeki helezonvari nefrojenik
hiicrelerdir.

v' Hemoraji ve nekroz sik rastlanan bulgulardir. WT
spesimeninde blastem oraninin yuksek oldugu olgular
genellikle metastaztatik olgulardir

v" Anaplazi=unfavorable histoloji= nefron koruycu cerrahi
kontraendike



Wilms Timor (Nefroblastoma )
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Wilms Timor (Nefroblastoma )

Tani-klinik:
v' Wilms timérinin klasik semptom triadi;
» palpasyonda abdominal kitle (%90)

> agrl Common symptoms
> mikr'ohemaﬂ.ir‘i Malaise -
N\ \ ] -
i R ematuria
v Basi veya invazyohu sohucu 8 }.5
‘/ G*|p|k bUIgUIGr': Hypertension : /
> varikosel \ 7
I Palpable "ay /
> he.paTomegall 1l:(}ln]m|ml nnss/ /\
> ClSI'l' F(VG‘I

> konjestif kalp yetmezligi

v Tlimorin Urettigi biyoaktif maddelerle ilgili semptomlar;
» Hipertansiyon (renin artisi)



Wilms Timor (Nefroblastoma )

Tani-klinik:
Aniridi
Hemihipertrofi
Makroglossi
Genitolriner
malformasyon
Varikosel
Abdominal duvardaki
vendz dilatasyon
v Alt ekstermitedeki
sislikler

NN XX

AN




Wilms Timér (Nefroblastoma )

Tani-Laboratuar:

Hemogram (polisitemi)

BFT

KCFT

Elektrolitler

LDH

TIT (Hematiri)

Koagiilasyon testleri ( Akkiz vVWF hastaligr)

D N N NI N N NN



Wilms Timér (Nefroblastoma )

Tani-Gorintileme:

v Abdominal-pelvik USG

v BT abdominal kontrastl

v' MR ,abdominal kontrastl

v' Akciger grafi P.A, Oblik (AC metastaz?)

v' BT, toraks kontrastli ( AC metastaz?)



Wilms Timér (Nefroblastoma )

Tani-Gorintileme:

Gorintilemedeki ana hedefler:
» Kitlenin kaynagini lokalize etmek
» V.kava inferiora timér ekstansiyonunu ekarte
etmek
» Fonksiyonel kontralateral bobrek varligini
gostermek
> GUS anomalisini gostermek



Wilms Timor (Nefroblastoma )
Evreleme- NWTSG (National WT study group)

| .BObrege sinirli

||.BObrek disina genisler fakat tam olarak rezeke
edilebilir

[ll.Karina sinirl tumor. Peritoneal implantlar ve LAP
olabilir. Hematojen metastaz yoktur

|V.Karin 6tesine hematojen metastazlar
V.Her Iki bébrekte tumor



Wilms Timor (Nefroblastoma )
Tedavi-NWTSG

v ABD ve Kanada'da NWTSG tarafindan gelistirilen klinik
calismalara gore tedavi edilir

v Timorin ve etkilenen bobregin erken cerrahi
rezeksiyonunu ve timor histolojisi ve klinikopatolojik
evreye bagli olarak olguya adjuvan kemoterapi/irradyasyon
tedavisi uygulanmasini savunur, ¢linki sadece gérintileme
¢alismalariyla dogru evreleme yapilamayabilir

v'Onemli bagarisi tiim evreler icin %80'in lizerinde sagkalim
oranina ulasarak, radyoterapi ve kemoterapinin
toksisitesini minimale indirmis olmasidir



Wilms Timér (Nefroblastoma )
Tedavi-NWTSG

v'Primer cerrahi yerine bazi istisnai durumlarda preoperatif
kemoterapiyi Gnerir

* Bilateral timor varhg:

« Hepatik venler tzerindeki vena kavaya yayilim

« Cerrahi eksplorasyonda timorin inoperable olusu
« Soliter bobregi tutan timor varligi

v’ Preoperatif tedavi timor hacminde dramatik bir kigllme
olusturdugu igin cerrahi eksizyon kolaylasir



Wilms Timor (Nefroblastoma )
Tedavi-STOP

v' Avrupada ise pek ¢ok gocuk "International Society of
Pediatric Oncology"” (SIOP) tarafindan dizayn edilen te-
rapotik calismalara gore takip edilir

v'Radyolojik degerlendirme ve biyopsi(Tru-cut %75
sensitive) sonucu konulan taninin cerrahi 6ncesi kemoterapi
secenegi igin yeterli oldugunu savunur ve preoperatif
kemoterapi uygulanmasini temel almigtir.



Wilms Timor (Nefroblastoma )

Ayirict tani

Neuroblastoma

Associated with opsoclonus-myoclonus
syndrome

May CROSS the midline
Usually fixed and immobile

Constitutional symptoms ARE common

Wilms Tumour

Associated with WAGR syndrome and
Beckwith-Wiedemann syndrome

Usually does cross the midline
May be DISPLACED

Constitutional symptoms common

Neuroblastoma vs Wilms tumour
Neuroblastoma Wilms tumour

Calcification
conpmon Calcification uncommon

Arises from kidney

Lifts vessels JHERY o "\ Claw sign’
away from § 0. & I \
vertebrae £ E g .4 .

, | —=]

Crosses

Extends into
venous system

Irregular contour as

it has no capsule
Encases vasculature Smooth contour due to

capsule
EYaE



Sabirla dinlediginiz igin tesekkiir ederiz



