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STRESZCZENIE

Nerczak ptodowy (nephroblastoma), okreslany réwniez jako guz Wilmsa, jest najczestszym
nowotworem ztosliwym wychodzacym z nerek. Aktualne postepowanie diagnostyczno-
-terapeutyczne guza Wilmsa w Polsce od 2002r. jest oparte na protokole grupy europejskiej
SIOP-2001. Aktualnie trwajg prace nad nowym protokotem terapeutycznym UMBRELLA,
ktérego wprowadzenie jest planowane w 2019 r. Inne rzadkie guzy nerek to: migsak jasno-
komorkowy nerki, rak nerkokomadrkowy, ztosliwy guz rabdoidalny nerki oraz wrodzona
nefroblastoma nerki. Rozpoznanie guza nerki opiera sie na stwierdzeniu w badaniu obra-
zowym nowotworu wychodzacego z tego narzadu (badanie USG, TK lub MRI). Konieczne
jest rowniez badanie obrazowe klatki piersiowej w celu wykluczenia postaci rozsianej guza.
Badanie histologiczne nalezy zweryfikowac¢ u krajowego koordynatora dla guzéw nerek.
Wedtug zalecen SIOP-RTSG, do petnego rozpoznania histopatologicznego oprécz badania
mikroskopowego konieczne s3 réwniez inne badania histologiczne oraz molekularne.

Stowa kluczowe: nerczak ptodowy, guz Wilmsa, guz nerki, diagnostyka, diagnostyka
molekularna, leczenie, dzieci

ABSTRACT

Nephroblastoma or Wilms tumor is the most frequent malignancy of kidney in children.
Current diagnostic and therapeutic management of Wilms tumor in Poland from 2002
is based on the European Protocol SIOP-2001. New therapeutic protocol UMBRELLA is
planned to be introduced in 2019. Other rare kidney tumors in children include clear cell
sarcoma of kidney, renal cell carcinoma, malignant rhabdoid tumor of kidney, and congen-
ital mesoblastic nephroma. Diagnosis of kidney tumor is based on imaging of kidneys (ul-
trasonography, CT or magnetic resonance). Additionally, thorax imaging is necessary in
order to exclude disseminated stage of the disease. Histological examination should be
verified centrally at the national level. According to SIOP-RTSG guidelines, histopatological
diagnosis should be based on microscopic examination, additional histological staining and
molecular diagnostics.

Key words: nephroblastoma, Wilms tumor, kidney tumor, diagnostics, molecular
diagnostics, treatment, children
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WPROWADZENIE

Nerczak plodowy (zarodkowy), fac. nephroblastoma,
okreslany réwniez jako guz Wilmsa, jest najczest-
szym nowotworem zlosliwym wychodzacym z ne-
rek, a takze drugim po nerwiaku zarodkowym po-
zaczaszkowym guzem litym u dzieci. Nalezy on do
najczestszych nowotworéw zlosliwych u dzieci i wy-
stepuje przede wszystkim w wieku przedszkolnym.
Czestos¢ pojawiania sie szacowana jest na 7 przypad-
kow na 1 mln dzieci ponizej 16. r.z. i stanowi 7-10%
wszystkich nowotworéw wieku dziecigcego. Od po-
nad 40 lat leczenie jest prowadzone wg rekomenda-
cji dwoch gléwnych grup prowadzacych badania nad
guzami nerek. Jedna z nich to amerykanska Children
Oncology Group (COGQ), ktora jest kontynuatorem
The National Wilms Tumor Study Group (NWTS),
oraz europejska The International Society of Paedia-
tric Oncology — Renal Tumors Study Group (SIOP-
-RTSG) [1]. Gltéwna réznica w leczeniu guzéw nerek
w obydwu grupach opiera si¢ na momencie zabiegu
usuniecia guza. Grupa europejska preferuje (po ob-
razowym stwierdzeniu guza nerki) wstepne lecze-
nie chemioterapia przedoperacyjna, ktéra ma na celu
zmniejszenie masy guza oraz ewentualnie obnizenie
stadium klinicznego, natomiast grupa amerykanska
preferuje zabieg jako pierwszy etap terapii. Leczenie
guza Wilmsa sktada si¢ z zabiegu operacyjnego ma-
jacego na celu usuniecie guza wraz z nerka lub jezeli
jest to technicznie mozliwe — samego guza z oszcze-
dzeniem nerki, tzw. NSS (nephron sparing surgery),
chemioterapii oraz w niektérych przypadkach radio-
terapii. Wyniki leczenia obu grup przedstawiajg si¢
podobnie.

Dotychczasowe leczenie oparte jest na protoko-
le grupy europejskiej SIOP-2001 wprowadzonym
w Polsce w 2002 r. z akceptacja Polskiej Pediatrycz-
nej Grupy ds. Leczenia Guzéw Litych [2-3]. Aktu-
alnie trwajg prace nad nowym protokolem terapeu-
tycznym UMBRELLA, ktérego wprowadzenie jest
planowane w 2019 r. [4].

Misja nowego protokotu s3: zwigkszanie wyle-
czalnosci, zmniejszenie toksycznosci leczenia (w tym
zmniejszenie dawki napromienienia z 15 do 10,7 Gy),
a takze standaryzacja w diagnozie i leczeniu w zalez-
nosci od typu nowotworu oraz mozliwosci socjalno-
-ekonomicznych zaleznie od rejonu geograficznego.

Guzy nerek u dzieci to w ponad 90% guz Wilmsa.
Zdarzajq sie rzadkie inne nowotwory, w tym: miesak
jasnokomoérkowy nerki (clear cell sarcoma of kidney —
CCSK), rak nerkokomoérkowy (renal cell carcino-
ma — RCC), ztosliwy guz rabdoidalny nerki (mali-
gnant rhabdoid tumor of kidney - MRTK), wrodzona
nefroblastoma nerki (congenital mesoblastic nephro-
ma - CMN) oraz inne w pojedynczych przypadkach.
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Tabela I. Dodatkowe badania histologiczne i moleku-
larne w diagnostyce guzéw nerek u dzieci

Table I. Suggested additional histological and molecular
tests in the diagnosis of renal tumors in children

WT-1, Ki-67, Multicytokeratyna (najlepiej AE1/AE3),
EMA, Vimentyna, SMA, Beta-katenina, INI-1, TLE-1,
CD99 (Mic-2), CD34, Cyclin D1, Desmin, MyoD1, My-
ogenin, S-100, Factor VIII

Nephroblasoma (WT)

Mesoblastic nephroma
(CMN)

Synovial sarcoma
Clear cell sarcoma (CCSK)

Renal cell carcinoma
(RCC)
Rhabdoid tumor

LOH 1p/16q; TP53 mutations
t(12;15) (ETV6-NTRK3)

Translokacja t(X;18)
t(10;17)(q22;p13)
t(X;17); t(X;1); t(6;11)

Mutacja hSNF5/INI1;
SMARCB1, SMARCA4

DIAGNOSTYKA

Rozpoznanie guza nerki opiera si¢ na stwierdzeniu
w badaniu obrazowym guza wychodzacego z nerki
(badanie USG, TK lub MRI), a takze badaniu obra-
zowym klatki piersiowej (RTG klatki piersiowej jako
minimum) dla wykluczenia jego postaci rozsiane;j.
W momencie ustalania rozpoznania konieczne jest
podanie 3 wymiaréw guza w celu okreslenia jego
wyjsciowej objetosci wg wzoru: A x B x C x 0,523j
[cm3]. Jednoczesnie aby wykluczy¢ nowotwodr wy-
chodzacy z rdzenia nadnerczy, zaleca si¢ wykonania
stezenia NSE (enolazy neurospecyficznej) oraz meta-
bolitow katecholamin w moczu.

Badanie histologiczne pobranego materiatu nalezy
wykona¢ w o$rodku macierzystym oraz zweryfiko-
wac u krajowego koordynatora dla guzéw nerek (ak-
tualnie prof. Jozef Kobos). Do pelnego rozpoznania
histopatologicznego oprdcz badania mikroskopowe-
go konieczne s3 wg zalecent SIOP-RTSG badania wy-
mienione w tabeli I.

TERAPIA

Chemioterapia przedoperacyjna sklada si¢ z poda-
nia 4 dawek winkrystyny oraz jednej dawki aktyno-
mycyny D w odstepach tygodniowych w przypadku
guzoéw zlokalizowanych oraz podobnej chemiotera-
pii 6-tygodniowej z dodatkowa dawka doksorubicy-
ny w przypadkach rozsianych.
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Przed zabiegiem operacyjnym konieczne jest wy-
konanie kontrolnego badania obrazowego z okresle-
niem objetosci guza.

Zabieg operacyjny, ktory nastepuje po wstepnej che-
mioterapii, polega na usunieciu nerki wraz z guzem.
W przypadkach gdy jest to technicznie mozliwe (guz
nie nacieka wneki), mozna wykona¢ usuniecie guza
z zachowaniem cze$ci zdrowej nerki, tzw. NSS (ne-
phron sparing surgery). Rekomenduje si¢ wykonanie
takiego zabiegu przez bardzo doswiadczonego chi-
rurga (krajowy koordynator: prof. Jan Godzinski).

Leczenie pooperacyjne jest uzaleznione od rozpo-
znania histologicznego istadium klinicznego i po-
lega na kontynuowaniu chemioterapii i ewentualnie

radioterapii, ktora trawa od 0 do 38 tygodni. Glow-
nymi lekami s3: winkrystyna, aktynomycyna D,
doksorubicyna. W bardziej zaawansowanych przy-
padkach dochodza: ifosfamid, cyklofosfamid, kar-
boplatyna i etopozyd.

W przypadkach bardziej skomplikowanych, przy
wznowach sugeruje si¢ chemioterapie¢ wysokodaw-
kowa z przeszczepieniem autologicznych komoérek
krwiotworczych chorego pobranych w trakcie lecze-
nia.

Protokét UMBRELLA sugeruje weryfikacje hi-
stologiczng iradiologiczng kazdego przypadku na
szczeblu europejskim. Zaklada réwniez pobieranie
materiatu biologicznego od pacjentéw (w tym: mro-
zone fragmenty guza, krew i mocz) [4].
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