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Ozet

Wilms' tiimériinde timor trombiisiiniin vena kava inferiora ve
daha az olarak ta sag atriyuma yayilimu literatiirde degisik ser-
ilerde bildirilmistir. Vena kava inferior ve sag atriyuma
yayilmig timor trombiisii olan Wilm’s tiimorlii hastalarda
onerilen yaklasim, oncelikle kitleden alinan biyopsi ve
komputerize tomografi ya da manyetik rezonans ile tam
koyarak evreleme, sonra preoperatif kemoterapi ve siklikla
kardiyopulmoner bypass gerektiren cerrahi rezeksiyondur.

Anahtar Kelimeler: Wilms tiimérii, inferior vena cava, sag
atriyum

Summary

It has been indicated in the literature that a tumoral thrombus
related to Wilms' tumor can extend to vena cava inferior and in
a small rate to right atrium. In such a case, first, a biopsy
specimen should be taken and than using computerize
tomography or magnetic resonance 1maging a diagnosis and
staging should be made. Later preoperative chemotherapy and
a surgical resection should be considered. Cardiopulmonary
bypass are usually the perefered technics.

Keywords: Wilms' Tumor, Inferior vena cava, right atrium

Giris

Willms (WT) ‘lii hastalarda tiimor trombiisiiniin Vena kava
inferiora (VCI) yayilimi hastalarin %5-10"unda rapor edilmis
olup sag atriyum tutulumu ise daha az sikliktadir [1]. Bu tiir
vakalarda geleneksel tedavi yaklagimi sternotomi ve
kardiyopulmoner bypass (KPB) gerektiren cerrahi
rezeksiyondur [2]. Ancak son zamanlarda preoperatif
kemotrapi ve cerrahi Onerilmektedir [1]. Preoperatif
kemoterapinin, intravaskiiler timor trombozunu azaltmada
etkili oldugu ve bazi vakalarda tamamen ortadan kaldirdigi
gosterilmistir, bu da sonraki cerrahi eksizyonu kolaylastirir
[1,3,4]. Bu yayinda VCI ve sa§ atriyal trombiisii olan, opere
WT* lii bir hasta sunulmaktadir.

Olgu

Baska bir hastaneden acil olarak Universite’miz Pediatri
Klinigi’ ne sevk edilen 2.5 yasindaki erkek hastanin ilk
sikayetleri 6 ay once kanli idrar yapma ile baglamig. Bu
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sikayeti 2 giinde kendiliginden gegmis. Iki ay sonra kabizlik ve
karinda sislik ortaya ¢ikmaya baslamis. Bu sikayetlerle gittigi
hastanede yatirtlan hastanin muayenesinde genel durum
bozuklugu, hemihipertrofi ve karinda ele gelen kitle saptanmus.
Batin ultrasonografisin (USG) 'de batin sol iist kadrandan
baslayip pelvise kadar uzanan retroperitoneal dev solid kitle
tespitedilmis (Resim 1).

Hastaya biyopsi amagli laparotomi yapilmis ve 15x10x8 cm
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Resim 1: Vena kava inferior ve sag atrium yayilimi olan wilms
timort

boyutlarindaki kitleden biyopsi alinmis. Operasyondan 3 saat
sonra bosluga konulan drenden fazla miktarda kanama olmusg
ve kanama durmayinca hasta tekrar operasyona alinarak kitle
acil sartlarda tamamen ¢ikarilmis. Peroperatif tiim mezenter ve
paraaortik lenf bezlerinde tutulum oldugu saptanmis. Postoper-
atif donemde hastanin genel durumunun ileri derecede bozuk
olmasi nedeniyle s1v1 ve kan replasmani yapilarak acilen has-
tanemiz pediatri klinigine sevk edilmis. Hastanemizde
yapilan acil batn USG’ nde VCI de parsiyel tromboz oldugu
goriilmiis ve sol renal venin oniinde yaklagik 3 cm capinda
kistik komponenti izlenen, c¢evresinde solid alanlar saptanan
lezyon, rezidii tiimor yoniinden anlamli bulunmustur. Yapilan
ekoardiyografik incelemede sol ventrikiil belirgin hipertrofik,
septum kalin, sag atriyum icinde 25x29 mm ebadlarinda
yuvarlak kitle tespit edilmistir. Bu kitle interatriyal septuma
yapisik, sag atriyumun biiyiik ¢ogunlugunu doldurmakta ve
VCI agzindan yaklagik 9-10 cm. asagiya uzanmakta idi. Has-
tadan cikarilan kitleden gonderilen biyopsi sonucu Wilms'
timorii  olarak rapor edildi. Hastanemize gelisinin tigiincii
giinii hastanin genel durumunda diizelme goriilmeye baglandi.
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Evre-IV Wilm’s tiimérii tanistyla vincristine ve actinomycin-
D kombinasyonundan olusan kemoterapi protokolii baslandi
ve 5 giin kemoterapi verildi. Kemoterapi sonrast 15. giin
yapilan ekokardiyografisinde sag atriyamdaki timor trom-
biistiniin boyutlarinin 25x29 mm den 15x17 mm ye geriledigi
goriildii. Hasta pediatrik kardiyoloji ve pediatrik kalp cerrahisi
konseyinde tiimor trombiisiiniin ¢ikarilmasi karar {iizerine
6/9/1999 tarihinde operasyona alindi. Median sternotomi
yapilarak mediastene ulasildi. Timik yapilar eksize edildi.
Perikard agi1ld1. Sag stiperior pulmoner venin VCS'e yakin bir
yerlesimde sag atriyuma agildig1 goriilerek parsiyel pulmoner
venoz doniis anomalisi olabilecegi diisiiniildii. Aort kaniilii
yerlestirildi. Daha 6nce yapilan ekokardiyografilerinde VCI'iin
tamamen tromboze oldugu ve buradan sag atriyuma akim
olmadig1 rapor edildigi igin VCS ve VCI doniilerek askiya
alindiktan sonra sadece VCS kaniilize edilerek CPB baslatildi.
Hasta 30 dereceye kadar sogutuldu. Sag atriyum acildi. VCI'-
den akim yoktu. Trombiis sag atriyum septumuna kadar
uzantyordu. Bu arada siniis venozus tip ASD oldugu saptandi.
Septumdan baglayarak trombiis temizlenmeye baslandi.
Endokardiyuma ¢ok yapisik degildi ve bir spatiil araciligiyla
nazik maniiplasyonlarla septumdan baglayarak VCi'e kadar
trombiis ¢ikarildi. Sonra pargalanmadan VCI igine dogru
damar duvarindan yine spatiil araciligiyla cepecevre ¢ok
dikkatli bir sekilde ayrilmasina ¢alisild1 ve sag atriyamdan VCI
icine dogru yaklasik olarak 2 cm kadar inildikten sonra trom-
biis damar duvarindan tamamen ayrildi. Trombiis ¢iktiktan
sonra VCI den kuvvetli kan akimi bagladi.Daha énce damar
teybiyle askiya alinmig olan VCI asilarak kanama engellendi,
kaniil yerlestirildi ve sinerlendi. Atriyal septumdaki defekt
perikard yama kullanilarak kapatildi. Bundan sonra kademeli
olarak CPB sonlandirildi ve hasta dekaniilize edildi. Postoper-
atif donemde hastada bir komplikasyon gelismedi ve 5. giin
pediatri klinigine devredildi. Postoperatif 10. giinde yapilan
EKO sonucunda VCI ve sag atriyal trombiis izlenmedigi ve
VCI de akim oldugu belirtildi (Resim 2).

Postoperatif 36. giinde yapilan batin USG normal olarak deger-
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Resim 2: Vena kava inferior ve sag atriyuma yayilimi olan wilm’s
timort

lendirildi.

Tartisma

Intrakaval yayilimla komplike hale gelen WT’lii hastalarin
tedavisi ciddi bir cerrahi sorundur. WT’nde intrakaval yayilim
%10 sag atriyum tutulumu ise daha az olarak bildirilmistir
[2]. Bu yayilim primer tiimoriin morbiditesinde anlamli bir
artmaya neden olabilir. Bu tiir vakalarda geleneksel tedavi yak-

lasim1  trombiisiin primer cerrahi eksizyonudur. Ancak bu
islemin  komplikasyonu NWTS (National Wilms' Tumor
Study) verilerine gore %43 oraninda olup en g¢ok goriilen
komplikasyon masif kanama, ikinci siklikla goriilen
komplikasyon ise kardiyak dekompansasyon veya arrest
ile sonuglanan tiimor embolizasyonudur [5]. Boyle bir
komplikasyon, tiimér trombiisii VCI duvarina yapisik degilse,
maniiplasyon sonrasi daha sik olusur [2]. Preoperatif donemde
bu komplikasyonlarin olabileceginin bilinmesi insidansi
azaltmasina ragmen, intrakaval tutulumda primer cerrahi
rezeksiyonun morbiditesi belirgindir. Buna ragmen, bazi
yazarlar primer cerrahi eksizyonu 6nermekte, giivenli ve etkili
oldugunu iddia etmektedirler [5,6]. Preoperatif kemoterapi
kulanilmas1 eksizyonu kolayastirir ve komplikasyon hizini
azalur  [1].  Ancak preoperatif kemoterapinin de
immiinosupresyon ve ona bagl septik komplikasyonlar ve
trombiistin damar duvarina yapigmasinin artmasi gibi riskleri
vardir [2]. Agik ve perkiitan biyopsi riskleri tiimoriin yayil-
masina neden oldugu icin , Uluslararas1 Pediatrik Onkoloji Bir-
ligi'nin  gegerli protokoliine gore preoperatif kemoterapi,
timor biyopsisi yapilan vakalarda verilmez.

Tan, olgularin %95'inde radyolojik goriintiilemeye gore konur
[1]. Bu yazida sunulan hastada intravaskiiler yayilim batin
USG de tesadiifen tespit edilmistir. Caligmalarda intravaskiiler
yayilimin degerlendirilmesinde c¢ogunlukla USG, inferior
vena kavagrafi, CT ve son donemlerde MRI kullanilmaktadir.
USG relatif olarak noninvaziv olmasi nedeniyle avantajlidir.
Fakat verdigi bilgiler radyologun deneyimine ¢ok bagimlidir
[1]. CT nodal tutulum, bilateral hastalik ve primer lezyonun
invazyonu gibi ek bilgiler saglar. Radyolojik bulgular
tedavinin planlanmasinda ve evreleme i¢in gereklidir. Cushing
ve arkadaglar1 46 vakalik bir seride VCI'un durumunu deger-
lendirmede, USG’nin CT ye gore daha iistiin oldugunu
bildirmiglerdir [1]. Burada sunulan olguda VCI ve sag atriyum
yaytlimi USG ile tespit edilmis olup CT ve biyopsi sonuglarty-
la evreleme yapilmistir.

VClI igindeki tiimériin iist st klasifikasyonda temel noktadir
[7]. Buna gore; Diizey-I de tiimor suprarenal kava icersinde,
fakat infrahepatiktir. Diizey-1I de tiimor retrohepatik inferior
vena kavaya uzanir, hepatik ven orifislerini tikar veya tikamaz.
Evre-III de ise timdr sag atriyuma uzanir. VCI tutulumu, malin
tiimoriin vaskiiler bir invazyonu olmayip tiimor Kkitlesinin
intravaskiiler uzammdir [7]. Tki biiyiik kanser merkezinin
raporlarina gore, uzak metastazlarin survi oranlarina biiyiik bir
etkisi olmadig1, bolgesel lenf nodlarina ve periferik dokulara
lokal yayilimin survi iizerine daha etkili oldugu ileri
stiriilmiistiir [8]. Uzun siireli siirvi elde edebilmek igin
nefrektomi ile birlikte tiimér, VCI den tamamen ¢ikariimahdir.
Sosa ve arkadaglarina gore [9] sadece nefrektomi yapilan ve
VCI de tiimér trombiisii birakilan olgularda survi hig bir
olguda bir yildan fazla olmamustir ve buna gore VCI invazyonu
varsa, uzak metastaz olsun olmasin, agresif yaklagim
onerilmektedir.

Mushtaq ve arkadaslarina [1] gore intraatriyal ekstansiyonu
veya hepatik ven obstriiksiiyonu olan hastalar kardiyopul-
moner bypass ve primer cerrahi gerektirebilir. Martinez-
Ibanez'e [10] gore eger trombiis kolay ¢ikarilabiliyorsa komple
rezeke edilmesi, bununla birlikte atriyal trombiisii olan
hastalarda ve ozellikle trombiisiin intimaya yayildig1 hastalar-
da trombiise preoperatif ve postoperatif kemoterapi ile sorun
¢oziimleninceye kadar dokunulmamalidir. Intrakardiyak
yaytlimi olan Wilms' tiimorlii hastalarin  tedavisinde
multidisipliner bir yaklasim zorunludur ve bu durumdaki
cocuklarda agresif cerrahi yaklasim ve takiben multiajan
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kemoterapi destegi uygulanmalidir [11].

Literatiir ve bu vakadaki sonuglar gozoniine alindiginda, vena
kava inferior ve sag atriyal yayilimi olan WT’lii olgularda dnce
biyopsi yapilmasi ve hastalifin evrelendirilmesi, sonra
preoperatif kemoterapiyi takiben cerrahi olarak tiimoriin
eksizyonu gereklidir. Atrial yayilimi olan tiimoriin
eksizyonunda kardiopulmoner bypass kullanilmalidir. Derin
hipotermi kullanimi yararl olabilir.

Kaynaklar

1. Musthaq I, Carachi R, Roy G, et al: Childhood renal
tumors with intravascular extension. British J Urol 1996,
78:772-6.

2. Crombleholme TM, Jacir NN, Rosenfield CG, et al:
Preoperative chemotherapy in the manage of intracaval
extension of Wilms’ tumour. J Pediatr Surg 1994, 29:229-31.

3. Oberholzer HF, Falkson G, DelJager LC: Successful
management of inferior vena cava and right atrial
nephroblastoma tumor thrombus with preoperative
chemotherapy. Med Pediatr Oncol 1992, 20: 61-3.

4. Kogan SJ, Marans H, Santorineau K, et al: Successful
treatment of renal vein and vena caval extension by
nephroblastoma by preoperative chemotherapy. J Urol
1986, 136:312-9.

5. Ritchey ML, Kelalis PP, Breslow N, et al: Intracaval and
atrial involvement with nephroblastoma: review of
National Wilms’ tumor study 3. J Urol 1988, 140: 1113-8.

6. Clayman RV, Sheldon CA, Gonzalez RA: Wilms’ tumor:
an approach to vena cava intrusion: Prog Pediatr Surg
1980, 15: 285-9.

7. Babu SC, Mianoni T, Shah PM, et al: Malignant Real
Tumor with Extension to the Inferior Vena Cava. Am J
Surg 1998, 176:137-9.

8. Tongaonkar HB, Dandekar NP, Dalal AV, et al: Renal cell
carcinoma extending to the renal vena cava: results of
surgical treatment and prognostic factors. J Surg Oncol.
1995, 59:94-100.

9. Sosa ER, Muecke EC, Vaughan DE Jr, et al: Renal cell
Carcinoma Extending into the Inferior Vena Cava ; The
Prognostic Significance of the Level of Vena Caval
Involvement. J Urol. 1984, 132:1097-100.

10. Martinez-Ibanez V, Sanchez De Toledo J, De Diego M,
et al: Wilms' tumours with intracaval involvement. Med
Pediatr Oncol 1996, 26: 268-71.

11. Pannek J, Goepel M, Kremens B, et al: Surgical
management of Wilms' tumour with intracardiac
neoplastic extension ; Thorac Cardiovasc Surg 1994, 42:
108-11.

TGKDCD 1999; 7:6, 483-5



