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4 yasinda erkek hasta

* Yakinma: Karin agrisi



Hikaye (21.06.2017)

* 1 ay once karin sol kisminda uykudan uyandirici
tarzda siddetli karin agrisi, gece terlemesi, ates ve
kilo kaybi ile dis merkeze basvurmus.

e Batin USG ‘batin sol iist kadrandan baslayip inferior sol pelvik alana
uzanan sol bobregi deplase eden 8,5x9,5 cm hipoekoik solid lezyon'

e B. tomog rafisinde ‘sol bobregi inferiora deplase eden 11X12X15 cm
boyutlu lezyon. Akciger kavitelerinde blyiigi 8X10 mm saqg akciger alt lob

bazal segmentte bulunan bilateral nodiiler /ezyon' kitle OldUéU
soylenip Diyarbakir E.A.H.’ne yonlendirilmis.



* Ameliyatta sol bobrek kaynakli 15X15 cm kitle
cikarilip sol nefrektomi yapilmis. Patolojiye
gonderilen kitle sonucu ile hasta tarafimiz
cocuk onkoloji bélimune yonlendirilmis.



* Ozgecmis: Ozellik yok
* Soygecmis:
— Anne: 35 yasinda, sag, saglikli
— Baba: 40 yasinda, sag, saglhkl
* Anne baba arasinda akrabalik yok.
— 1.cocuk: 11 yasinda, erkek, sag, saghkl
— 2.cocuk: 9 yasinda, kiz, sag, saglkli
— 3.cocuk: 8 yasinda, erkek, sag, saglikli
— 4.cocuk: hastamiz




Fizik Baki

Genel durum: lyi

Cilt: Dogal, dokunti yok.

Bas-boyun: Dogal, lenfadenopati yok. Orofarenks dogal
Kardiyovaskiler: S1, S2 dogal. S3 yok. Ufirim yok.
Solunum sistemi: Dinlemekle ral, ronkus yok.

Gastrointestinal sistem: Batin rahat, defans rebound
yok. Hepatosplenomegali yok. Insizyon skari mevcut.

Genitouriner sistem: Haricen erkek,testisler dogal,
anomali yok.

Norolojik muayene: Dogal



Laboratuvar

Beyaz kire: 6099 /mm?3
Notrofil: 3349 /mm3

Hb: 11,3/mm?3
Trombosit: 402500/mm?3
CRP: 0,04 mg/dI
Sedimentasyon:5mm/h

Glu: 71 mg/dl
Ure: 27 mg/dI
Kre: 0,25 mg/dl
AST: 20 U/L
ALT: 11 U/L
LDH: 224 U/L
ALP: 144 U/L
T.pro: 6,4 g/dI
Alb: 4 g/dI
Na: 137 meq/!
K: 4,22 meqg/
Ca: 9,5 mg/dl
P:4,9mg/dI
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On taniniz nedir?

4 yas, E hasta

Karin agrisi, siskinlik

Gece terlemesi, kilo kaybi, ates
Batinda kitle



Patoloji: Trifazik morfolojide blastemal,
epidermal, stromal komponent iceren fokal
anaplazi odaklari iceren Wilms tumora
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Evre I: Bobrekte sinirl, timor tam cikarilmis, renal kapsul veya sinis
damarlarinda tutulum yok (intrarenal damar tutulum olabilir

Evre ll: Bobrek disina cikmis, renal kapsili ve/veya perirenal yag dokusunu
penetre etmis veya renal parankim disindaki renal sintis damarlarina
Invazyon yapmis ama tam rezeksiyon yapilmis

Evre lll: Ameliyat sonrasi gozle gorilir veya mikroskobik tiimor var (vital

apilara infiltrasyon nedeniyle tam rezek5|yondyapllamam|§, cerrahi sinirda
(UmMOr var, intraabdominal veya pelvik lenf nodu metastazi var, operasyon
oncesllnde v?ya sirasinda timor peritona yayilmis veya tumor trombusu
parcalanmis

Evre IV: Hematojen metastaz veya karin ve pelvis disinda lenf nodu metastazi

Evre V: Tani aninda her iki bobrekte Wilms tiumoru



e Evre IV Wilms timoru

 Kemoterapi (VAC+ICE) ve tum batin ile birlikte
akcigerlere radyoterapi verilmesi planlandi.



 Kemoterapi (8 kiir) ve radyoterapi alan hasta 12.02.2018
tarihinde sol testiste sislik ve agri sikayeti ile ¢c.onkoloji
poliklinigine basvurdu.

e Skrotal USG:

Sag testis inguinal kanalda izZlenmektedir. Minimal akim
mevcuttur. Sol testis boyutlari belirgin artmis olup
parankimi heterojendir ve doppler US de vasktilarizasyonu
yoktur. Bulgular testis torsiyonu ile uyumludur. Ayrica
epididim basi forma edilemedi. Bu lokalizasyonda lokule
sivi ve ekojenik alan izlenmekte olup ayirici tanida
hemoraji veya enfektif stirecler diistindilebilir. Belirgin herni
izlenmedi.







On taniniz nedir?

* 5yas, erkek hasta
* Wilms timor tanisiyla takipli
e Sol testiste agri ve sislik



e Hasta torsiyon 6n tanisiyla cocuk cerrahisi tarafindan
acil operasyona alindi.

* Trans-skrotal yaklasimin uygulandigl operasyonda
testis damar yapilarinda torsiyon goézlenmemis olup
testis dokusu canliligini yitirmis, ice kanamal kitle
saptandi.

* Patolojiye gdonderilen kitle sonucu ‘Wilm’s timoru
metastaz!’ ile uyumlu geldi.



Wilms TUmoru

Wilms tumor 2-year survival

e Wilms timori cocukluk caginda '™
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Epidemiyolojik ve Genetik Ozellikler

* Wilms timori tim cocukluk ¢cagi malign timorleri
icinde %6 siklikla géralur.

* Olgularin %98’i 7 yasin altinda olup hastalik en sik 3-4
yasta ortaya cikar



Wilms Tumoru Biyolojisi

Cogu hasta karyotipik olarak normaldir.
% 2-4’G sendromlara eslik eder,

11. Kromozomun kisa kolunda 2 tane delesyon
saptanir: del11p13 (WAGR ve Dennys Drash S.)

dell1p15 (Beckwidth Wiedemann S.)

11.Kr’un kisa kolundaki bu gen bir timor supressor
gen olup kaybi etiyolojiden sorumlu tutulmaktadir



Wilms Tuimori embriyonal bir tiimordiir.

Primitif metanefrik blastemden gelisir.
Metanefrik duktuslarin normal stimilasyonu yoktur.

8-

Metanefrik blastem; differansiye tubduller ve
glomerdulleri olusturmak icin anormal prolifere olur.

8-

Persistan blastem (immatur renal parankim htcreleri),
Displastik tibuller, Mezankim, Stroma vardir

(Trifazik Tumor ;Blastem,Epitel,Stroma)



Tumor infiltratif paternde degil, iyi kapsullGdur, iyi
sinirhdir (Diger bobrek timaorlerinin aksine).
Heterojen karakterde olup kistik, nekrotik ve
hemorajik icerige sahiptir.

Kalsifikasyon YOKTUR (Noroblastomadan onemli fark)
Yumusak ve frajildir (Tanida veya ameliyatta rupture

olup lokal yayilabilir, bu durum hastaligin seyrini
degistirir)



Birlikte Gorulebilen Anomaliler

* Aniridi

* Hemi-hipertrofi
* At nali bobrek
* Inmemis testis
* Hipospadias

Anomalisi olan cocuklarin periyodik olarak ilk 6 yil 3 ayda
bir, daha sonra vicut gelisimi tamamlanana dek yilda bir
karin ultrasonografisiyle izlenmesi 6nerilir. Bu ydontemle,
gelisebilecek bir timorin erken evrede tani almasi mumkin
olacaktir.



Histoloji ve prognozda onemli faktorler

1.Hucrelerde anaplazi gorilmesi (major gosterge)

(Belirgin mitotik figlirler, cekirdek blyuklGgu, cekirdek hiperkromazisi)
Cok kuiclik bir odakta bile anaplazi gortlmesi kotl prognozu gosterir.
Anaplazi varliginda saptanamayan mikrometastazlarin var olma sansi

yuksektir

2.Blastemal komponenti baskin olan timorler ¢cok agresif seyreder

Tedavi planini etkileyen faktorlerdir.



Prognoz

1.Hastaligin evresi
2.Histopatolojik bulgular (anaplazi ve mutasyon varligi)

3.Metastaz varligi

Diger Faktorler

1.Yas (2 Yas ustunde relaps riski daha yuksek)
2.Renal ven ve VCl'da trombus olmasi
3.Karaciger metastazi (akciger metastazina gore)

Vakalarin %85’i iyi, %15 kotu prognoz seklinde seyreder.



Klinik

* Hastalarin ¢cogu rutin doktor muayenesi sirasinda, banyo
vaptirilirken veya giydirilirken tesadifen farkedilen kitle
veya karin sisligi ile getirilir.

e Karin agrisi, gozle gorullir hematuri, yuksek ates, kabizlik
veya kilo kaybi eslik eden diger bulgulardir.(Karin
agrisinin nedenleri: Lokal distansiyon, spontan
intralezyonal hemoraji, periton bosluguna riptdr)

* Fizik muayenede kitle dlizensiz, agrisiz, fiksedir. Batinda
genellikle tek taraftadir, fakat orta hatta ulasmis hatta
karsi tarafa gecmis olabilir.



Klinik

* Hipertansiyon (renin yuksekligi) %25
* Varikosel

 Kanama (edinilmis Von Willebrand faktor
eksikligine bagl )



Laboratuvar

Tam Idrar tetkiki: Hematiiri Proteiniiri

Tam Kan Say|m| Bobrek ve Karaciger Fonksiyon Testleri Ure Kreatin
AST ALT ALP Kalsiyum

iki Yonli Akciger Grafisi (akciger metastazi)

VP (tdmorin lokalizasyonu,parankimin durumu-stizme, kaliksler,
Ureterler)

Batin UItrasonografisi (ayirici tanida, timor boyutlari, VClI'da
trombis, metastaz, LAP)

Bilgisayarli Tomografi(Abdomen,Toraks BT): «itle, Lenf
nodlari, Komsu organlar, karsi bobrek

Manyetik Rezonans Goruntileme(MRG)



Ayiricl Tani

1.Noroblastom

— Karinda kitle yapan ve en cok karisan timor

— Klinik :Cocuk daha hasta gorinumde, ates,kilo kaybi, ishal vb.
— Idrar VMA Yiksek

— Kitlede kalsifikasyon(+)

— Pelvikalisyel distorsiyon yapmaz

2.Bobregin benign lezyonlari

— Multikistik bobrek, Hematom

3.Bobregin diger timorleri

— Rabdoid tumor, Renal hicreli karsinom, Mezoblastik
nefroma, Bobregin berrak hcli sarkomu

4 .Batinda orta hat tumorleri
— Lenfoma, Teratoma



Tedavi

* ‘National Wilms’ Tumor Study (NWTS)’ 6nce primer
nefrektomi, ardindan adjuvan kemoterapi ve radyoterapi
verilmesini onerirken,

* ‘International Society of Pediatric Oncology (SIOP)’" grubu
preoperatif kemoterapi verilmesini, daha sonra nefrektomi
yapilarak postoperatif histolojik tani ve evrelendirme ile
kemoterapinin planlanmasini dnerir.

* Preoperatif tedavi ile diisuk riskli hastalarda cerrahi
sirasinda tumor rupturd olasiligi dusurilerek morbiditenin
azaldigini ve sagkalim oraninin disuk oldugu yuksek riskli
secilmis bazi hastalarda cok intensif tedavilerden
kacinilabildigini ayni zamanda tumorin kemoterapiye yaniti
da degerlendirilebilmektedir



ECLINICAL AND LABORATORY OBSERVATIONS

Paratesticular Metastasis From Wilms Tumor:
The Possible Routs of Metastasis and Literature Review

Abdol-Mohammad Kajbafzadeh, MD, Niloufar Javan-farazmand, MD,
Arash Baghayee, MD, and Zeinab Hedayat, MD

Summary: Testicular or paratesticular metastasis from Wilms
tumor (WT) is extremely rare. We report a S-vear-old boy with
WT of right kidney presented with metastasis to the ipsilateral
spermatic cord. The patient underwent a hiph inguinal right
orchiectomy. Histopathological examination revealed infiltration
of WT to spemmatic cord but the testis and epididvmis were not
involved. The patient received the standard chemotherapy regimen
but the response to treatment was poor with 2 tumor recurrences
within the follow-up period. Among the mechanisms of metastasis
to scrotal region, retrograde venous and the patent processus
vaginalis seem to be more common and also preventable.

Key Words: children, Wilms tumor, testicular or paratesticular
metastasis

(J Pediatr Hematol Oneol 201 1:33:2347—2349)

esticular or paratesticular metastasis from Wilms tumor

{(WT) particularly as the first site of metastasis is
extremely rare. The exact mechanism of metastasis is not
clear and requires more investigations. We report a 5-year-
old boy with WT of right kidney who presented with
metastasis to the ipsilateral spermatic cord, few months
after his nephrectomy. Moreover, we discuss the possible
routs of metastasis to scrotal region and propose preven-
tion strategics.

FIGURE 1. Right scrotal mass.

Physical examination revealed no abnormality except for his right
scrotal mass. Scrotal ultrasonography revealed a hypoechoic
hetercgeneous lesion measunng 4 = 1 cm swrounding the spermatic
cord. Additional radiologic and labomtory studies excluded
residual tumor in abdominal cavity and metastasis to other organs.
The patient underwent a right inpguinal exploration and intra-
operative frozen sections confirmed metastasis of WT. A high
inguinal rieht orchiectomy was performed. Histopathological



TABLE 1. Reported Cases of Wilms Tumaor With Testicular (Paratesticular Metastases

Title of Time of Tumaoral Maost Likely Routes
Date the Article Kidney Testis Age Metastasis Involvements of Metastasis™
1928 Sarcomatous Left Left  27-month-old 6mo after left Testis, the Direct intravascular spread
tumors of the boy nephrectomy epididymis, the  along the left spermatic
testicle spermatic cord,  vein
and spermatic
vein
1977 Wilms tumor Left Left  %-month-old 3 mo after left Only the Lefr spermatic vein/patent
with left cord infant nephrectomy spermatic cord/  processus vaginalis
metastasis the spermatic
vein was not
involved
1988  Intrascrotal Right Left 3S-year-old Tmo after initial The left Lefft patent processus
metastasis from child diagnosis epididymis,/the vag inalis
Wilms tumor spermatic vein
was spared
196 Wilms tumor Left Left  13-month-old 1wk after radical Testis, the Left spermatic vein/as an
with metastasis boy left nephrectomy spermatic cord,  altemative explanation,
to the left testis veins metastases rather than
direct extension to the
testis
1992 Cancerof the kidney Right Right 3-year-old Testis and Very extensive retrograde
revealed by boy paratesticular invasion of the night
massive tuwmoral tissues testis
invasiveness of the
testis. Apropos of
a case in a child
2002 Wilms tumor Right Right 3-year-old Eleven months after Testis, Right scrotal hydrocele
metastasis to the boy completion of intravascular
testis: Long-term treatment tumor spread
survival
2006  Paratesticular Left Right 3-vear-old Six months later recurrent Tunica vaginalis, Direct tumor spread from
metastasis from boy mass in the left renal tunica the abdomen along the
Wilms tumor regionfafter 2 cycles of albuginea processus vaginalis.
associated with a chemotherapy and Intra-abdominal
hydrocele before the start of multiple metastases,
radiation therapy, a which developed soon,
rght scrotal swelling support the
transcoelomic way of
metastases
Present Right Right 3-year-old #mo after right Spemmatic cord  Paienr processus vaginalis
case boy nephrectomy




