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4, stadiumu Wilms-tumor szokatlan szovodményekkel

— esethemutatas
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Tumoara Wilms std. 4 asociat cu complicatii neasteptate
- prezentare de caz -

Tumora Wilms sau Nefroblastomul este cea mai frecventd
tumord a rinichilor la varstd pediatrica si constituie 6% dintre
cazurile de cancer la copii si adolescenti cu incidenta de aproxi-
mativ 8 cazuri/ 1 milion de copii sub 14 ani. Colaborarea multi-
disciplinard intre oncologi, chirurgi, patologi si radioterapeuti
a facut posibild imbunatatirea posibilitatilor de ingrijire, cu
obtinerea de supravietuire de 80-90%. Desi tumora Wilms
poate afecta ambii rinichi (tumora bilaterald), de obicei afec-
teaza numai unul dintre cele doud organe (tumora unilaterala).
In cazuri foarte rare, tumora apare inti pe un rinichi, apoi il
afecteazd si pe cel controlateral (cancer metacron). Pacientul
de 4,5 ani este internat prezentdnd paloare marcata, fatigabili-
tate, JACRS in antecedente, dureri intense abdominale cu masa
tumorala palpabila in hipocondrul dr si scidere ponderald de
aproximativ 3 kg intr-o luna. Analizele de laborator arata o
usoara leucocitoza si anemie iar ecografia abdominala descrie
o formatiune tumorala la nivelul RD. Se efectueazi CT toraco-
abdominal, care confirmi tumora abdominald cu metastaze
pulmonare. Se instituie tratament neoadjuvant conform proto-
colului SIOP Nefroblastoma 2001, iar dupa prima saptaméana
de tratament prezinta sngerare rectald masiva, neputand fi
determinat originea acesteia. Pe perioada tratamentului paci-
entul de casectizeaza treptat, avind PCR permanent peste 14.8
mg/dl (val maxima pand 29). Se trimite la Spitalul de Pediatrie
din Budapesta pentru operatie unde ni se dezvéluie enigma
stérii generale permanent influentate. Momentan este pe trata-
ment citostatic postoperator asociat cu radioterapie.

Cuvinte cheie: tumora Wilms, nefroblastom, copill.

A Wilms-tumor jellemzéen a gyermekkorban jelentkez
embrionalis vesedaganat, mely altalaban jol valaszol
kemo- és radioterapiara (5 éves tulélési arany 80-90%).

1899-ben Max Wilms irta le ezt a daganatot (addig
sarcomdanak ismerték az 9sszes vesetumort).
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Stage 4 Wilms tumor associated with unusual
complications - case report -

Wilms tumor is the most frecvent renal tumor in children
with an incidence of 6% of all cancer types (8 cases/1 million
children below 14 years). The multidisciplinary approach
between oncologist, surgent, pathologist and radioterapeut
made a 80-90% surviving rate posible.

The 4.5 year old patient was admitted for pallor, fatigabil-
ity, acute respiratory infections, intense abdominal pain
with a great abdominal mass and weight loss about 3 kg
in only 4 weeks.

The laboratory findings showeded leukocytosis, ane-
mia. The ultrasound describes the 12x70x80 cm right
renal mass and the toraco-abdominal CT confirmes it
with a right pulmonary metastasis. We started the SIOP
Nephroblastoma 2001 neo-adjuvant preoperatory chemo-
therapy, but only after the first dose he presents massive
rectal bleeding, the origin of the blood couldn’t be deter-
minated by the surgeon. After this incident we continued
the therapy, the patient is loosing permanently weight,
with constantly high inflamattory markers, but after all
we finished the preoperatory treatment and we sent him
to Budapest for surgery and radiotherapy. The operation
solved the enigma of the massive rectal bleeding and the
permanent weight loss.

Now the 4.5 years old patient is on postoperative chemo-
therapy associated with local radiotherapy.
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A gyermekkori daganatok 5-6 szazalékat teszi
ki, altalanos incidencidja 8 eset 1 millié gyermekre.
Leggyakrabban 1-5 év kozott jelentkezik, rendkiviil
ritka esetben ujsziilottkorban vagy 10 év folott. Nemi
vagy oldalbeli eloszlasi kiilonbségek nincsenek, kétoldali
szinkron vagy egymas utani veseérintettség ritka, 6,5%.

Oroklédési hajlamot nem mutat, azonban bizonyos
genetikai rendellenességekkel Osszefiigg. A 11 kromo-
szoma rovid karjan talalhaté WT1 gén mutacidja bizo-
nyos esetekben azonosithato.
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o WAGR szindroma (Wilms tu, Aniridia, Genito-urinaris
malformdcidk, mentélis Retardacio).

o Beckwith-Wiedemann szindréma: viszceromegalia,
daganatos betegségekre vald hajlam.

o Deny-Drash szindréma: a férfi nemi szervek fejlédési
rendellenessége.

Az esetek 1-2%-ban azonositottak a Wilms-tumor
familiaris formajat (masodrendi rokonoknal). Vizsgaljak
a kiils6 hatasokat is a daganat kialakuldsara, de nem sike-
rilt konkrét okokat kimutatni. Leirjak, hogy a megjelenés
gyakoribb bizonyos etnikumoknal, ez is alatamasztja a
betegség genetikai alapjat [2].

Célkitiizések

Dolgozatunk célja a szakirodalom kiegészitése egy
Wilms-daganatos 4,5 éves kisfit esete kapcsan, kinél a
kezelés soran furcsa problémakkal talalkoztunk.

Esetbemutatas

0O.B 4,5 éves paciens 2014 novemberében jelentkezett kli-
nikankon er6s hasi f4jdalmakra és az utobbi 4 hétben 3 kg
sulyvesztésre panaszkodva.

A csaladi korelozményekb6l megtudtuk, hogy egy
els6foku unokatestvére 5 évvel ezeltt agyi daganattal volt
diagnosztizalva és kezelve.

A személyes korel6zményeibdl kitiinik, hogy kb. okto-
ber dta tobb felsé, majd utdlag also léguti fert6zése volt,
végiil pneumonia diagndzissal beutaltak a csikszeredai
Koérhaz Gyermekgydgydszati osztalyara. Itt a kivizsgala-
sok soran a hasi eco a jobb vesén 6ridsi daganatos képletet
mutat, mely teljesen roncsolja az érintett vese szerkezetét,
éppen ezért siirgésen tovabbiranyitottak osztalyunkra,
a marosvasarhelyi 2 sz. Gyermekgyogydszati Klinika
hemato-onkologiai részlegére.

Beutalaskor egy sapadt, 15 kg-os, laztalan, erds jobb
bordaiv alatti hasi fajdalmakra panaszkodé kisfiut lat-
tunk, utana laboratériumi és imagisztikai kivizsgalasokat
végeztiink. Felmértiik a beteg altaldnos allapotat vérkép-
pel (Leu: 11000/mm’, Hgb: 8.3 g/dl, Tr: 576000/mm’),
periférias kenettel (balra tolt kenet, hipocrom, microciter
anemia), majfunkcio, vesefunkcio, gyulladasos faktorok
(PCR 20- NE 0.5 ig) segitségével. Az LDH eredetileg
676 U/l, utélag 1200 U/l-ig emelkedett. A vérnyomasa
normalis. Nem invaziv imagisztikai vizsgalatok: hasi ult-
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rahang, mely igazolta a jobb vese szintjén a kb. 12x8x7 cm
tumort, CT hasi és tiid6 tdjékon szintén leirja a dagana-
tos képletet a vese szintjén és egy jobb oldali tiid6attétet
(1, 2 dbra). Altatasban csontvelSaspiratumot vettiink 4
pontbdl, ez csontveldmetasztazisokat mutat ki. A neuro-,
illetve a nefroblasztoma elkiilonitése érdekében kivizsga-
lasainkat kiegészitettiik a kovetkezokkel: neuron-speci-
fikus enolase: 45.7 ng/ml (VN: < 16.3), cromogranin A:
13.25 ug/l (VN:<100), vanil-mandul sav 24 6ras vizeletb6l
0,67 mg/24 h (NE < 6,6 mg/24 h). Mivel a paraklinikai
eredmények eltérok voltak, kikértiik a budapesti
gyermekonkologusok véleményet, akik egyelére a szo-
vettani eredmények hidnyaban 4. stddiumu Wilms-tumor
jobb oldali tiidé4ttét diagnozisa mellett dontottek.
November 26-an megkezdtiik a neoadjuvans kemo-
terdpiat a SIOP nephroblastoma 2001 protokoll sze-
rint. Az els6 adag Vincristin utdn 2 nappal massziv
gastrointestinalis vérzése volt (meléna és friss vér a
székletben), amely utan a Hg szint 4 g/dl-re csokkent.
Gyereksebészi konziliumot kértiink tgyeletben, mely
kizarta az akut has gyandjat, de a nagymennyiségu friss
vérzés forrasat nem tudtdk megallapitani. Feltételezték,
hogy a kemoterapia mellékhatasaként jelentkezett, azon-
ban tapasztalatunkban nincs ilyen mellékhatas, és az élta-
lunk ujra atolvasott szakirodalom sem emlit hasonlét. A
benniink felmeriilé gyant: MECKEL DIVERTIKULUM
tarsulasa Wilms-tumorral??? A hematoldgiai paramétere-
inek korrigaldsa utan erythrocyta koncentratumot és fris-
sen fagyasztott plazmat, Nexiumot kapott, utdna a vérzés
nem ismétlédott. Folytattuk az el6kezelést, folyamatosan
kovetve a gyermek allapotat laboratériumi vizsgalatokkal
és hasi ultrahanggal. December 4-t6] magas laz jelent-
kezett, amire antibiotikumokat kapott (hemocultura,
urocultura, széklet negativak voltak, PCR magas).
Etvagytalan, aluszékony, hipoproteinémias, folyamatos
sulyvesztést észleliink, és a CRP értéke novekvd ten-
dencidt mutat, legmagasabb értéke 29.6 (NE: 0,5-ig).
Bevezettiik a Meronemet, de nem talalunk evidens fer-
tdzési gocot, gyanitottuk, hogy a nekrotizal6 tumorsejtek
okozzak ezt az dllapotot, azonban a gyermek étvagytalan,
kedvetlen, folyamatosan fogy, mar a 4. héten Gsszesen
4 kg sulyvesztésnél tartunk. 14 napos Meronem kezelés
soran a CRP értéke 8-ig esett, néhany nap utin azonban
visszaugrott 14-re, majd ismét 20 {6l6tti értékekre.
Id6kozben befejeztiik a neoadjuvans kemoterapiat, és
az elOzetes terveknek megfelelden a beteget a budapesti
Tazolté utcai Gyermekgyogyaszati Klinika Onkolédgia
Osztélyara iranyitjuk mutétre és utélagos sugarterapiara.
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1.abra. Hasi CTvizsgdlat. A jobb mellékvesébdl kiinduld térfoglalé folyamat, 86/124 mm méretd, intrarenalis kiterjedéssel,
ami elhatdrolédik a mdj parenchymatdl, a kép neuroblastomanak felel meg. Nem mutathaté ki retroperitonealis
nyirokcsomo. A maj ép. A bal vese normal szerkezet.

ORBAN BEMNCE £ 1111372014
5100407190431

Series: 5 Img: 4

mm

132014

SP: XY-47 0mm = = 6:31:04 PM
ST. 1.3mm BrightSpeed S
W 400 C: 40 TRANSILVANIA IMAGISTIC. ..

2. dbra. Mellkasi CT vizsgaélat. A bal alsé tiid6lebeny apicalis részén egy 19 mm nagyséagu, iodophil 1ézié lathato, ami
metastasisra utal.

117



Orvostudomanyi Ertesité

Az ottani kivizsgalasok soran diagndzisunkat meg-
erdsitik: JOBB OLDALI 4 STD WILMS TUMOR 2
TUDOATTETTEL. A soron kévetkezé miitét vélaszt ad
kérdéseinkre:

1. A jobb vesét roncsolé daganat Nefroblasztoma.

2. Az els6 héten jelentkezd massziv vérzés oka a vastag-
bél betorése a daganatba, és nem az altalunk gyanitott
Meckel divertikulum.

3. A szeptikus éllapot a folyamatosan magas gyulladasos
faktorokkal és a gyermek kasektizalodasa a faeces/
nekrotikus tumorsejtek tartalmd abcesszus miatt
kovetkezett be.

A tenyésztések soran kideriilt E. Coli szepszis, melyet
hosszasan kezeltek antibiotikummal, majd utdna meg-
kezdték a sugarkezelést és a postoperator kemoterapiat,
jelenleg varjuk vissza a beteget klinikdnkra a kezelés foly-
tatasa érdekében.

Megbeszélés

A Wilms-tumorok biologiaja

A nefroblasztoma klasszikus szovettani formdja tul-
nyomdan 3 sejttipusbol all: blasztematdzus, epitelialis
és stromalis, ezek kiilonbozé aranyban jelentkeznek.
Altalaban egyetlen tumorként jelentkezik, mely a vese bar-
mely pontjabdl indulhat. Az irodalom nagyon ritkan leir
extrarendlis lokalizaciot is (kismedence, inghinalis, mell-
kasi). A Wilms-tumorok jol koriilhataroltak, leginkabb kor
alakuak. Terjedelmében érinti a v.renalis-t, esetleg a v.cava
inferior-t, ritkdn betorhet a jobb szivkamraba is [1,2].

A Wilms-tumorok klinikai és paraklinikai jellegze-
tességei

A tiinettanban leirjak az erds hasi fajdalmat, meteoriz-
must, tapinthaté hasi tumort, véres vizeletet, fogyast,
fokozatos anemizalodast, magas vérnyomast, lazat, fara-
dékonysagot. Meg kell figyelniink a genetikai stigmakat,
az esetleges malformaciokat. A kivizsgdldsok magukban
foglaljak a vérképet, kenetet, maj- és vesefunkcios vizs-
galatokat, vizeletvizsgalatokat, illetve a differencidl diag-
noézishoz sziikséges Vanil-mandulsav, kromogranin és
NSE meghatarozosokat. Az imagisztikai kivizsgalasok
magukban foglaljak a hasi ultrahangot, hasi- mellkasi
CT-t és MRI-t, echocardiografiat, scintigrafiat. A végle-
ges diagnosis a miitétet kovetd szovettan soran allithato
fel (5,7).
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A nefroblastoma kezelési lehetdségei és eredményessége
A lehetd leghelyesebben torténd stadializalds utan azon-
nal meg kell kezdeni a preoperator kemoterapiat, melyet
a totalis mutéti eltavolitas, majd a radio- és postoperator
kemoterapia kovet. Ezaltal mara mar kozel 80%-os 5 éves
talélési aranyt tapasztalunk. A technikai problémak kivé-
désére tunelizalt vagy port szisztémas centralis katétert
tltetiink be, melyen keresztiil adjuk a citosztatikumokat.
A protokollban felsorakoztatott kemoterdpias sze-
rek: actimonicin D, vincristin, adriamicina, etoposid,
ifosfamid és carboplatin. Figyelembe véve ezek kozeli,
illetve tavoli mellékhatdsait, a kezelés eredményes a fen-
nebb leirt sikerrataval [3,4, 6].

Kovetkeztetés

A Wilms-tumorok jé gydgyhajlammal rendelkeznek,
altalaban kisgyermekkorban jelentkeznek. Alapos kivizs-
galasok utan a helyesen felallitott diagnoézist kovetSen
neoadjuvans kemoterapia, a daganat sebészi eltavolitasa
és postoperativ radio- es kemoterapia soran a prognozis
kedvezd, azonban szem el6tt kell tartani a citosztatikus
kezelés soran fellép6 csontveld aplaziat is, mely a kemote-
rapias blokkok kozott szupportiv kezelést igényel.
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