Wilmsuav tumor

Wilmsav tumor neboli nefroblastom (WT, OMIM: 194070 (https://omim.
org/entry/194070)) je relativné ¢asty solidni tumor détského véku.
Konkrétné jde o zhoubny nador ledviny (unilaterdini ¢i bilateraini) AE IO S

charakterizovany shluky bunék embryonalniho nefrogenniho blastému. 8960/3 (http://codes.iarc.fr/code/

3494)
Tvori asi 5-6 % nadorl détského véku a jedna se o $esty nejé¢astéjsi =
nador u déti. Typicky postihuje déti predskolniho véku, maximum
vyskytu ma mezi 2. a 3. rokem Zivota. Asi v 7 % pripadd postihuje obé
ledviny. 2]

Velmi ¢asto byva sdruzen s kongenitalnimi vadami. Patri sem vady
urogenitalniho traktu, aniridie, pseudohermafroditismus, makroglosie.

Etiopatogeneze

Jen priblizné 1 % pripadd ma hereditarni pri¢inu, naprosta vétsina pripadl
vznika sporadicky. Hereditarni forma je spojena predevsim s mutaci
WTI genu na 11. chromosomu (11p13). Vzacné se mohou uplatiovat i

mutace dalsich gend (WT2-WT5). WTI tumor-supresorovy gen kéduje MRI snimek zachycujici
transkrip¢ni faktor (typu zinc finger) zd¢astnény v diferenciaci nefroblastom levé ledviny u
urogenitalniho traktu. Hereditarni syndrom se nékdy vyskytuje v asociaci Sestileté pacientky

se sporadickou aniridii (chybéni duhovky), nékdy téz v asociaci s Lokalizace ledvina

neurofibromatézou typu 1, mutaci BRCAI genu ¢i Bloomovym

syndromem. Mezi vrozené syndromy, které maji vysoké riziko vzniku WT Incidence 1:10000

patri syndrom BeckwithGv-Wiedemann(v - hemihypertrofie koncetin a v CR
Drash(v. Déti s témito syndromy musi byt minimalné prvnich 6 let Zivota Prognéza u lokalizovanych
sledovany onkologem. 112! forem se dafi vylécit
90% déti
Klicova WTI gen (11p13)
Klinicky obraz R
Soucast hematurie
= NejcastéjSim projevem je nebolestivéa rezistence v briSe; rodice si syndromu

nékdy mohou vsimnout nardstu obvodu briska ("tésné kalhoty");
= nespecifické obtize - nechutenstvi, zacpa, zvraceni, teploty;
= asi u 20 % déti je prvnim projevem hematuriel?! nebo bolest bficha.

Metastazy

= Hematogenni cestou - hlavné plice, dale jatra, mozek. Vzacné do kosti;
= Lymfogenné - do regiondlnich lymfatickych uzlin (hilové, paraaortéini).

Diagnostika

ultrazvukové vysetreni bricha;

CT vysetreni bricha;

RTG a CT plic k vylou¢eni metastaz;

definitivni diagndza je histologicka (chirurgické fedeni obvykle nésleduje aZ po chemoterapii)l?;
hereditarni formu je mozné potvrdit cilenym molekuladrné genetickym vysetfenim (v CR je dostupné).

Lécba

Obvykle neoadjuvantni chemoterapie - 4 tydny;

chirurgické odstranéni celé ledviny s nddorem a regionalnimi uzlinami;

chemoterapie - aktinomycin D, vinkristin, cyklofosfamid..;

event. radioterapie!?);

vysokodavkova chemoterapie s naslednou transplantaci kostni drené - |é¢ba recidiv po dosazeni 2. nebo 3.
remise.

Specialni pfistup vyZzaduje lé&eni bilateralnich nadora:
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= indikuje se nefrektomie vice postizené ledviny a ¢astecnd nefrektomie na strané druhé;
= oboustranna nefrektomie s transplantaci ledviny.

Progndza

= Dari se vylécit 90 % déti, pokud je nddor uvnitr ledviny;
= pokud je nddor oboustranné nebo rozsifen i mimo ledvinu, preziva 60 % déti.l!
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Video v anglic¢tiné, definice, patogeneze, priznaky, komplikace, 1é¢ba.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Hereditarni nddorové syndromy
= Neurofibromatéza
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