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Streszczenie

Utkanie histologiczne nerczaka jest, obok stopnia zaawansowania, najwazniejszym czynnikiem rokowniczym
u dzieci chorych na ten nowotwor. Wedtug klasyfikacji SIOP nerczaka torbielowatego czesciowo zréznicowanego
zalicza si¢ do grupy niskiego ryzyka, o bardzo korzystnym rokowaniu. Takie utkanie histologiczne guza nerki
u dziecka, zwlaszcza wczesnie rozpoznanego i bedacego w pierwszym stopniu zaawansowania miejscowego we-
dhug klasyfikacji SIOP, umozliwia odstapienie od pooperacyjnej chemioterapii i zaniechania stosowania leczenia
uzupelniajacego postepowanie chirurgiczne. Badania wieloosrodkowe potwierdzaja jednak, ze takie utkanie nowo-
tworu wystepuje bardzo rzadko, a ustalenie rozpoznania nowotworu w scianie pozornie prostej torbieli moze na-
streczac duze trudnosci. Autorzy przedstawiaja wlasne dos§wiadczenia w diagnostyce i leczeniu przypadku nercza-
ka wielotorbielowatego u 11-miesiecznego dziecka (Adv Clin Exp Med 2005, 14, 4, 849-852).

Stowa kluczowe: nerczak ptodowy torbielowaty czesciowo zréznicowany, dzieci.

Abstract

Histological structure of the nephroblastoma is a prognostic factor as important as staging of the tumor in children
suffer from this neoplasm. According to the SIOP classification the multicistic Wilms tumor partially differentiat-
ed is expected like a low risk tumor and very favorable outcome. The multicystic Wilms tumor recognized in early
stage according to the SIOP classification in a young child can be cured without postoperative chemotherapy and
other supported surgery procedures. Multicenter investigations suggested that this neoplasm is very rare, and cor-
rect diagnosis before treatment is extremely difficult. Authors present their own experiences in diagnosis and treat-
ment of Multicystic Wilms Tumor in 11-month-old child (Adv Clin Exp Med 2005, 14, 4, 849-852).
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Utkanie histologiczne nerczaka jest, obok
stopnia zaawansowania, najwazniejszym czynni-
kiem rokowniczym u dzieci chorych na ten nowo-
twor, co po raz pierwszy wykazano w badaniach
patologéw z National Wilms Tumor Study
(NWTS). Beckwith, Palmer et al. [1], oceniajac
utkanie nerczakow pochodzacych od dzieci zareje-
strowanych w pierwszym wieloosrodkowym ba-
daniu klinicznym przeprowadzonym w Stanach
Zjednoczonych przez NWTS w latach 1969-1972,

opisali szczegétowo rézne warianty utkania histo-
logicznego nerczakéw. Podzielono je na trzy
gtéwne grupy: o utkaniu tzw. korzystnym, posred-
nim i niekorzystnym [1-3].

W dalszych badaniach zespotowych prowa-
dzonych pod auspicjami NWTS, w drugim bada-
niu klinicznym NWTS-2 prowadzonym w latach
1974-1978 wykazano, ze nerczaki o tzw. utkaniu
korzystnym i posrednim dominujg wsréd zbada-
nych guzéw — odnotowano jedynie 12% guzéw
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niekorzystnych, tj. nerczakéw z zaznaczong roz-
siang anaplazjg i bardzo podobnych do migsaka.
Roéwnolegle przeprowadzone badania europejskie
przez patologéw zgrupowanych wokdét Migdzyna-
rodowego Towarzystwa Pediatréw Onkologéw
(Societe d’Ocologie Pediatrique — SIOP) zaowo-
cowaty opracowaniem w 1995 r. jednolitej klasy-
fikacji histologicznej nerczakdéw, ktérg poprawio-
no i zmodyfikowano w 2001 r. [4]. Zamiast okres-
lenia: ,typ utkania guza korzystny” (favorable)
uzywanego w pismiennictwie amerykanskim,
wprowadzono okreslenie: ,,nerczak niskiego, po-
Sredniego 1 wysokiego ryzyka” (low, intermediate
and high risk). Wedtug tej klasyfikacji nerczak tor-
bielowaty czesciowo zréznicowany zostat zaliczo-
ny do grupy niskiego ryzyka, o bardzo korzystnym
rokowaniu. Takie utkanie histologiczne guza nerki
u dziecka, zwlaszcza wczesnie rozpoznanego i be-
dacego w pierwszym stopniu zaawansowania
miejscowego wedlug klasyfikacji SIOP [4, 5],
umozliwia odstgpienie od pooperacyjnej chemio-
terapii u dzieci i zaniechanie leczenia uzupelniaja-
cego postgpowanie chirurgiczne. Badania wieloo-
srodkowe [6, 7] potwierdzaja jednak, ze takie
utkanie nowotworu wystepuje bardzo rzadko,
a ustalenie rozpoznania nowotworu w $cianie po-
zornie prostej torbieli moze nastreczaé¢ duze trud-
nosci [7, 8].

W artykule przedstawiono opis przebiegu cho-
roby u chtopca z nerczakiem torbielowatym leczo-
nym w Klinice Chirurgii i Urologii Dziecigcej AM
we Wroctawiu oraz w Klinice Nefrologii Dziecie-
cej AM we Wroctawiu.

Opis przypadku

11-miesigczny chiopiec z cigzy I, porodu I,
rozwigzanego cigciem cesarskim w 40 Hbd, uro-
dzony z masg ciata 3900 g, di. 54 cm, zostat skie-
rowany do Kliniki Nefrologii Pediatrycznej
z podejrzeniem dysplastycznej wielotorbielowatej
nerki prawej. Rodzice dziecka byli mtodzi, ojciec
cierpial na kamice moczowa. U chlopca w okresie
okotonoworodkowym obserwowano przedtuzajg-
cq si¢ zoltaczke oraz zakazenie drég moczowych.
W okresie wczesnoniemowlecym byt kilkakrotnie
hospitalizowany z objawami zakazenia drég mo-
czowych. Wykonana w trzecim miesigcu zycia
ureterocystografia mikcyjna wypadta prawidtowo.
Powodem zgloszenia si¢ do lekarza przed przyje-
ciem do Kliniki byt zauwazony przez matk¢ guz
uwypuklajacy sie przez powtoki jamy brzusznej. Przy
przyjeciu stan ogdlny chtopca byt dobry. Masa ciata
1 wzrost na poziomie 75 centyla, RR 70/50 mm Hg.
W badaniu przedmiotowym zwracat uwage duzy
brzuch, nadmiernie wysklepiony ponad poziom

klatki piersiowej. Badaniem palpacyjnym w obre-
bie prawej potowy jamy brzusznej stwierdzono
twardy, sprezysty, lity guz o gtadkiej powierzchni,
siggajacy od okolicy podzebrowej do talerza bio-
drowego (ryc. 1).
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Ryec. 1. Dziecko z widocznym przez powtoki guzem
prawej nerki

Fig. 1. Child with visible right kidney tumor

Wykonane badania laboratoryjne daly naste-
pujace wyniki: OB — 23/godz.; morfologia krwi:
Ht — 37,4%, Hb — 12,3 g/dl, erytrocyty — 4,58
M/ul, leukocyty — 8,2 K/ul, segmenty — 37%, lim-
focyty — 61%, eozynofile — 1%, monocyty — 1%,
ptytki krwi — 293 k/ul, mocznik — 28 mg/dl, krea-
tynina — 0,46 mg/dl, kwas moczowy — 4,5 mg/dl;
badanie ogdlne moczu: jasnozétty, klarowny, pH
7,0 cigzar gatunkowy 1.010, biatko nieobecne,
leukocyty pojedyncze w polu widzenia, erytrocyty
nieobecne, posiew moczu ponizej 100 kom./ml.

Badaniem USG nerek stwierdzono w rzucie
nerki prawej wielotorbielowaty twér o wymiarach
9 x 7,5 x 6 cm i objetosci 250 ml. Miedzy przegro-
dami torbieli znajdowaty si¢ elementy tkanki litej,
a nerka lewa byta prawidlowa. W badaniu urogra-
ficznym obie nerki wydzielaly mocz cieniujacy.
Zarys nerki prawej byl niewidoczny, uktad zbior-
czy tej nerki poszerzony i znieksztalcony, stabo
zakontrastowal si¢ gérny odcinek moczowodu.
Zaleganie moczu cieniujacego w ukladzie zbior-
czym nerki prawej utrzymywato si¢ po 7 godzi-
nach od podania kontrastu. W badaniu TK jamy
brzusznej w obregbie prawie catej nerki prawej
uwidoczniono twor torbielowaty dobrze odgrani-
czony od otoczenia o wielkosci 8 x 8 x 9 cm, skta-
dajacy si¢ z wielu nieregularnych przestrzeni pty-
nowych o gestosci wody, niewzmacniajacych sie
po podaniu kontrastu. Na obwodzie byt obecny
szczatkowy migzsz nerki. W obszarze badania nie
stwierdzono powigkszonych weztéw chtonnych
Renoscyntygrafia za pomocg 99m TcMSA uwi-
docznita obie nerki réwnomiernie wysycone
znacznikiem, obecny w rzucie nerki prawej twor
owalny nie modelowat w istotny sposéb narzadu.
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Czynnos¢ tej nerki w wydzielaniu byta wyraznie
uposledzona. Na podstawie wywiadu i obrazu gu-
za w badaniu przedmiotowym nie stwierdzono ty-
powych cech nerki wielotorbielowatej. Na podsta-
wie wynikow badarn obrazowych (USG i TK) wy-
sunigto podejrzenie guza torbielowatego nerki pra-
wej 1 zakwalifikowano chlopca do zabiegu opera-
cyjnego. Podczas zabiegu potwierdzono obecnosé
tworu torbielowatego w nerce prawej. Dobrze oto-
rebkowany, elastyczny twor, wyraZznie odgrani-
czony od otoczenia, o Srednicy okoto 14 cm, wy-
chodzit z przedniocentralnej czgsci nerki i nie uci-
skat okolicznych tkanek. Na tylnej powierzchni
zmiany byl widoczny znieksztalcony, ucisniety,
zanikowy migazsz nerki. Nie stwierdzono powigk-
szonych weztow chlonnych wzdluz aorty i zyly
czczej dolnej. Guz usunigto wraz z nerkg i moczo-
wodem, odcigtym nad pecherzem moczowym.
W pierwszym badaniu histopatologicznym guza,
rozpoznano nerczaka wielotorbielowatego nerki
(nephroma cysticum multioculare). Dodatkowo
przeprowadzona ocena badania histopatologiczne-
go w dwdch innych osrodkach onkologicznych
pozwolita na rozpoznanie nerczaka wysokozrézni-
cowanego, torbielowatego z obecnymi ogniskami
nefroblastomatozy korowej. U chtopca zastosowa-
no uzupelniajacg 4-tygodniowg chemioterapi¢
(winkrystyna i aktynomycyna), ktérg zniést do-
brze. Uzyskano catkowitg 3-letnig remisj¢ choro-
by, co u dziecka z nerczakiem uwaza si¢ za wyle-
czenie nowotworu. Dalsza 2-letnia obserwacja po-
twierdza dobry rozwdj psychofizyczny chtopca.

Omowienie

Na podstawie badania klinicznego i badan
obrazowych nie mozna wyciagnag¢ wniosku
o utkaniu histopatologicznym torbieli ani guzéw
torbielowatych wykrytych w nerce u dziecka. Dla-
tego do ustalenia wlasciwego rozpoznania nie-
zbedny jest dostgp operacyjny i pobranie materia-
tu ze Sciany wycietego guza do badania tkankowe-
go. Okreslenie torbielowaty guz nerki jest wspot-
czesnie uzywane do dwoch makroskopowo
podobnych, ale histologicznie catkowicie r6znych
guzéw: torbielowatego nerczaka i torbielowatego
czgsciowo zréznicowanego nerczaka ptodowego.
Joshi i Beckwith [8] na podstawie wynikéw prze-
gladu wielu preparatéw guzéw nerek przez NWTS
Pathology Center [3] zaproponowali, aby obie ww.
jednostki chorobowe nazwaé ogdlnie wielokomo-
rowymi guzami nerek. Zaproponowali réwniez,
aby te guzy uszeregowa¢ w zaleznosci od ztosli-
wosci: nerczaka torbielowatego, jako guza tagod-
nego, a czgsciowo zréznicowanego nerczaka pto-
dowego jako potencjalnie bardziej agresywnego,

w przegrodach ktérego znajduje si¢ ptodowa tkan-
ka nerkotwdrcza. Guz ten nie jest jednoznacznie
tak ztosliwy jak guz Wilmsa i wystgpuje bardzo
rzadko [8]. Najczgsciej zostaje wykryty przypad-
kowo przez matke lub przez lekarza w czasie ruty-
nowego badania dziecka. Guz szybko powieksza
swoje wymiary. Objawy kliniczne, takie jak: bol,
guz, krwinkomocz, sg nieswoiste. Nie wykryto jak
dotad zadnych markeréw serologicznych ww. gu-
z6w. W badaniu radiologicznym torbielowate,
wielokomorowe guzy nerek sg opisywane jako
mnogie, bezechowe obszary, przedzielone cienki-
mi przegrodami, jednak wigzka ultradzwigkow
moze odbija¢ si¢ od guzéw z mniejszymi komora-
mi, dlatego ich obraz bywa podobny do wystepu-
jacych w guzach litych. Wyzej wymienione guzy
nalezy w badaniu patologicznym odr6zni¢ od gu-
za Wilmsa, w ktérym mogg powstac torbiele jako
nastgpstwo wylewéw krwawych lub martwicy li-
tej tkanki guza. Wyniki badan USG i TK pozwoli-
ty na wykluczenie dysplazji wielotorbielowate;j
jednej nerki, ktéra z wygladu moze przypominaé
torbielowaty wielokomorowy guz nerki. W przeci-
wienstwie jednak do torbielowatych wielokomo-
rowych guzéw nerki w nerce dysplastycznej r6z-
nej wielkosci przestrzenie ptynowe wypelniajg ca-
ty narzad bez obecnosci czynnego migzszu nerko-
wego. Migdzy torbielami istniejg ogniska dyspla-
zji zbudowane z tkanki obcej, np. chrzgstnej, thu-
szczowej. Zmianom tym moze towarzyszy¢ nie-
wyksztalcenie lub zarosnigcie moczowodu. Po-
nadto zwyrodnienie wielotorbielowate obserwuje
si¢ w badaniu USG juz w okresie ptodowym lub
noworodkowym. Dzieje si¢ tak dlatego, ze sg to
zmiany, ktére powstajg juz w okresie wczesnopto-
dowym. W opisywanym przypadku chtopca na-
wracajace zakazenia uktadu moczowego juz od
okresu noworodkowego mogly nasuwac podejrze-
nie dysplazji wielotorbielowatej segmentalnej,
ktéra wigze si¢ z utrudnieniem odptywu moczu,
najczesciej z goérnego zdwojonego ukladu kieli-
chowo-miedniczkowego na skutek zwezonego
moczowodu badZz obecnego ureterocoele. Wyko-
nane badania obrazowe wykluczyly te nieprawi-
dlowos¢, a guz obserwowano w 11. miesigcu zycia
dziecka. Réznicowanie miedzy dysplazjg wielo-
torbielowatg a nerczakiem torbielowatym lub au-
tosomalnie recesywng lub dominujacg wielotor-
bielowatg chorobg zwyrodnieniowg nerek stato si¢
szczegOlnie wazne od czasu odstgpowania od ope-
racyjnego leczenia tej wady w pierwszych dwoéch
latach zycia.

Jak wynika z piSmiennictwa [7-9], wieloko-
morowe torbielowate guzy nerek najczgsciej,
podobnie jak w obserwowanym przez nas przy-
padku, wystepuja gléwnie u matych dzieci,
zwlaszcza u chlopcéw i maja dobre rokowanie.
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W badaniach obrazowych dwéch typéw guzéw
mozna dostrzec guz w calosci utworzony przez
komory wypetnione ptynem i oddzielone cienkimi
przegrodami. Uwidocznienie w tym badaniu ele-
mentéw litych w strukturze guza wskazuje na po-
tencjalnie bardziej agresywny rozrost guza, co
zmusza zespot leczgcy dziecko do poszerzenia

czaka, a po rozpoznaniu nerczaka torbielowatego
czesciowo zréznicowanego — do zastosowania le-
czenia odpowiedniego do stopnia zaawansowania
nowotworu. Poniewaz guz taki jest potencjalnie
ztosliwy, wskazana jest Scista i dobrze zaplanowa-
na obserwacja chorego po wycigciu guza zaréwno
kliniczna, jak i z uzyciem badari obrazowych.

diagnostyki mikroskopowej w celu wykrycia ner-
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