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STRESZCZENIE

Kompleksowe leczenie nerczaka ptodowego u dzieci rozpoczeto w Kielcach w listopadzie 2007 roku. Stato si¢ to mozliwe po spetnieniu

wszystkich warunkéw formalnych (udziat hematologéw-onkologow, chirurgéw, radioterapeutéw i patologa, po uzyskaniu zgody Ko-

misji Bioetycznej i uwzglednieniu bazy lokalowej i diagnostycznej).

Celem pracy jest przedstawienie mozliwosci leczenia, trudnosci terapeutycznych najmtodszego osrodka leczenia nerczaka w Polsce.

Material stanowi 4 dzieci, z ktorych u dwojga cate leczenie przebiegato w Kielcach. Dwoje pozostatych ze wzglgdu na trudnosci

w trakcie leczenia i skomplikowanie przypadkow przekazano do innych osrodkow. Jeden z tych pacjentdw po zabiegu operacyjnym

w Klinice Chirurgii i Urologii Dziecigcej we Wroctawiu miat kontynuowane leczenie w Kielcach.

Whioski:

1. Po odpowiednim przygotowaniu osrodka (wyksztalcenie zespotu lekarsko-pielegniarskiego, stworzeniu warunkow lokalowych, uzy-
skaniu zgody na leczenie) mozliwe jest wprowadzenie leczenia nerczaka ptodowego do osrodka nieklinicznego.

2. Zaawansowane klinicznie przypadki oraz brak odpowiedzi na leczenie, mimo postgpowania zgodnego z protokotem, wymagaja
skierowania dziecka do o$rodkow klinicznych.

Stowa kluczowe: guz Wilmsa, nephroblastoma, chirurgia, Kielce.

ABSTRACT

The complex treatment of Wilms’ tumor in children was started in Kielce in November 2007. This happened after the completion of all

formalities (the participation of hematology-oncologists, surgeons, radiotherapists and a pathologist, after the approval of the Bioethics

Committee and considering diagnostic and accommodation facilities).

The aim of the paper is to present the treatment options and the therapeutic difficulties in the youngest Wilms’ tumor treatment center

in Poland.

The material covers 4 children, of whom two had the entire treatment provided in Kielce. The other two because of difficulties in the

course of treatment and complications were transferred to other centers. One of these patients after surgery in the Department of Chil-

dren Surgery and Urology in Wroclaw had the treatment continued in Kielce.

Conclusions:

1. After the appropriate preparation of the center (medical and nursing staff qualifications, creation of proper living conditions, the
consent to treatment) Wilms’ tumor treatment can be introduced into the non-clinical center.

2. In the absence of experience, case complications and the lack of response to treatment in spite of compliance with the protocol a child
should be directed to clinical centers.

Key words: Wilms’ tumor, nephroblastoma, surgery, Kielce.

WSTEP nego, kontynuacji chemioterapii pooperacyjnej, ktora
w okreslonych przypadkach moze by¢ wspomagana

Leczenie nerczaka ptodowego (nephroblastoma) przez radioterapi¢. W Europie leczenie przebiega
polega na rozpoznaniu guza, zastosowaniu chemiote-  zgodnie z protokolem Migdzynarodowego Towarzy-
rapii przedoperacyjnej, wykonania zabiegu operacyj-  stwa Pediatréw Onkologow (SIOP) pod nazwa Neph-
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roblastoma December 2001. Stany Zjednoczone AP
nie stosuja chemioterapii przedoperacyjnej i rozpo-
czynaja leczenie od zabiegu operacyjnego.

W Polsce leczeniem nerczaka ptodowego zajmuje
si¢ 13 osrodkow onkologii dziecigcej, 12 sposrod nich
to kliniki uniwersytetow i akademii medycznych. Je-
dynym osrodkiem nieklinicznym, ktéory ma mozli-
wos$¢ 1 zgode na leczenie tego schorzenia sa Kielce
(zgoda koordynatora z ramienia SIOP prof. Krystyny
Sawicz-Birkowskiej oraz Komisji Bioetycznej przy
Swigtokrzyskiej Izbie Lekarskiej). Na bazie Woje-
wodzkiego Specjalistycznego Szpitala Dziecigcego
im. W. Buszkowskiego i Swictokrzyskiego Centrum
Onkologii stworzono zespot pielegniarsko-lekarski
prowadzacy dzieci z ta choroba nowotworowa. Za le-
czenie na Oddziale Hematologiczno-Onkologicznym
WSSD odpowiada lekarz Grazyna Karolczyk, na Od-
dziale Chirurgii, Urologii i Traumatologii Dziecigcej
lekarz Piotr Stepien, lekarz Maria Kusinska oraz dr
Przemystaw Wolak, ktory jest jednoczesnie koordy-
natorem catego leczenia, odpowiedzialnym za kon-
takty z o$rodkiem nadrz¢dnym na Polsk¢ z ramienia
SIOP. Za radioterapi¢ dzieci z nerczakiem plodowym
odpowiedzialna jest lekarz Renata Borycka z Dziatu
Radioterapii Swigtokrzyskiego Centrum Onkologii.
Badania patologiczne wykonuje Zaklad Patologii
Insytutu Pomnika Centrum Zdrowia Dziecka w War-
szawie kierowany przez prof. Macieja Pronickiego.
Bez rzeszy tych ludzi, ale takze radiologéw, ane-
stezjologdw oraz pan pielegniarek, fizjoterapeutéw
i psychologow, wprowadzenie mozliwosci leczenia
dzieci z tym schorzeniem bytoby niemozliwe.

Celem pracy jest przedstawienie mozliwosci le-
czenia, trudnosci terapeutycznych najmlodszego
osrodka leczenia nerczaka ptodowego w Polsce.

OPIS PRZYPADKOW

Pierwszy pacjent. Dziewczynka 23-miesigczna
od 2 miesiecy leczona w rejonie zamieszkania z po-
wodu zapar¢, matka zauwazala powigkszenie ob-
wodu brzucha oraz zmniejszenie taknienia u dziecka.
W wykonanych badaniach obrazowych stwierdzono
guz zajmujacy cata lewa polowe jamy brzusznej
— niejednorodna zmiana guzowata 13,5x10x7 cm,
obj. 600 ml, od strony przysrodkowej pasmo hipo-
echogenne 55x25 mm — pakiet weztdw chlonnych.
Tuz powyzej przepony dwa lite obszary dlugosci 18
i 13 mm, sugerujace mozliwos¢ przerzutow do ptuc.
(fot. 1). Zostaly one potwierdzone w klasycznym
badaniu radiologicznym (fot. 2). W tomografii kom-
puterowej klatki piersiowej wykazano obecnos¢ 16
przerzutow do ptuc, a w tomografii jamy brzusznej
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potwierdzono lokalizacje guza wywodzacego sig¢
z nerki lewej. Badania laboratoryjne (enolaza neu-
rospecyficzna i kwas wanilinomigdatlowy) pomogty
zrdznicowac guz z nerwiakiem zarodkowym (neuro-
blastoma). Zdodnie z procedura SIOP bez pobrania
jakiegokolwiek badania histopatologicznego zakwali-
fikowano dziecko do chemioterapii przedoperacyjnej
trwajacej 6 tygodni, opartej na Actynomycynie, Vin-
crystynie i Doxorubicynie. Obserowano gwaltowne
»stapianie si¢” guza (co $wiadczylo o prawidlowym
postawieniu rozpoznania guza nerki). Przed lecze-
niem operacyjnym ustgpily réwniez przerzuty do ptuc
(fot. 4), a guz nerki z IV stopnia zaawansowania za-
klasyfikowany zostat jako guz w I stopniu zaawanso-
wania wedtug SIOP. Leczenie chirurgiczne polegato
na nefrektomii wraz z usunieciem weztdw chtonnych
wneki nerki i przypecherzowym moczowodu lewego
(fot. 5). W przebiegu pooperacyjnym, po uzyskaniu
wyniku histopatologicznego — ,,Nephroblastoma typ
regresyjny (niemal cata masa guza ulegta martwicy),
wsrod tkanek martwych widoczne mikroskopowe
ogniska »zywego« nowotworu sktadajacego si¢ z bal-
stemy z ogniskowq anaplazja, guz miesci si¢ w ka-
tegorii 0 posrednim ryzyku wg SIOP” — stosowano
27-tygodniowg chemioterapi¢ ramieniem A. Obecnie
dziecko jest w catkowitej remisji pod kontrola Po-
radni Hematologiczno-Onkologiczne;.

Drugi pacjent. Dziewczynka 11-miesigczna,
u ktérej matka zaobserwowata powigkszajacy sie
obwdd brzucha i zaburzenia taknienia. W usg jamy
brzusznej stwierdzono po stronie prawej masg¢ gu-
zowata wielkosci 100x105x130 mm, obj. okotlo
700 ml, potwierdzona tomografiag komputerowa jamy
brzusznej. Nie wykazano obecnosci przerzutow od-
legtych (fot. 6). Przy braku podwyzszenia markerow
charakterystycznych dla nerwiaka zarodkowego
wlaczono chemioterapi¢ przedoperacyjna zaplano-
wang w tym stopniu zaawansowania na 4 tygodnie.
W 3 tygodniu chemioterapii guz zaczatl gwaltownie
rosng¢, osiagajac objetos¢ 1100 ml. Ze wzgledu na
brak poprawy i mozliwo$¢ neuroblastomy niewy-
dzielajacej, dziecko przekazano do Kliniki Hemato-
logii i Onkologii Dziecigcej we Wroctawiu. Dokon-
czono chemioterapi¢ przedoperacyjng i zoperowano
pacjentke w Klinice Chirurgii i Urologii Dziecigcej
we Wroctawiu. Usunigto nerk¢ prawa, nie udato sie
oddzieli¢ torebki guza od wnegki watroby. W badaniu
histopatologicznym stwierdzono: ,,Non anaplastic
nephroblastoma stromal predominant with important
rhabdomyomatosus differentiatum”. Dziecko pod-
dano zgodnie z protokotem leczenia 27-tygodniowej
chemioterapii pooperacyjnej, uzyskujac catkowita re-
misj¢. Leczenie pooperacyjne kontynuowano w Kiel-
cach na Oddziale Hematologiczno-Onkologicznym
WSSD.



KOMPLEKSOWE LECZENIE NERCZAKA PtODOWEGO 29




30

Fot. 7

Fot. 8

Fot. 9
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Trzeci pacjent. Chlopiec 3-letni skierowany
z rozpoznaniem zespotu nerczycowego. W wywiadzie
podno gorsze taknienie, zaparcia. Dodatkowo stwier-
dzano zaburzenia elektrolitowe (poziomy sodu w su-
rowicy krwi: 129 mmol/l, 132 mmol/l, 125 mmol/l,
121 mmol/l, 122 mmol/l; poziomy potasu w surowicy
krwi: 2,44 mmol/l, 3,25 mmol/l, 2,85 mmol/l, 3,26
mmol/l, 2,85 mmol/l) oraz nadcis$nienie t¢tnicze (RR:
150/102, 143/103, 144/100, 155/113). W badaniu usg
stwierdzono obecnos¢ guza w gdrnym biegunie nerki
lewej (63x56x60 mm). Potwierdzito to badanie to-
mografii komputerowej jamy brzusznej (zmiana gu-
zowata lita z cechami rozpadu bez zwapnien w czgsci
gornogrzbietowe] nerki lewej (68x54x67mm obj.
128ml). Wyréwnywano zaburzenia wodno-elektroli-
towe oraz wlaczono leczenie przeciwnadcisnieniowe.
Badania laboratoryjne wykluczyly mozliwos¢ guza
czynnego typu neuroblastoma. Przed wlaczeniem
chemioterapii wszczepiono port centralny do dtugo-
trwatego leczenia przeciwnowotworowego. Po za-
biegu operacyjnym pacjent po kilku godzinach prze-
niesiony zostal z powodu przetomu nadcisnieniowego
i uogdlnionych drgawek na Oddzial Anestezjologii
i Intensywnej Terapii. Wskutek niemoznos$ci usta-
bilizowania cis$nienia tgtniczego i braku mozliwosci
wyrownania zaburzen w gospodarce elektrolitowe;j
dziecka zrezygnowano z chemioterapii przedopera-
cyjnej. Dziecko przekazano do Kliniki Hematologii
Uniwersyteckiego Szpitala Dziecigcego w Krakowie,
gdzie zostal zoperowany przed wlaczenia chemiote-
rapii. Po usunigciu nerki zaburzenia ustapily i dziecko
z rozpoznaniem histopatologicznym nerczaka pod-
dano chemioterapii pooperacyjnej. Okresowa kon-
trola nie wykazata wznowy procesu nowotworowego.

Czwarty pacjent. Chilopiec 15-miesigczny,
u ktorego przypadkowo znaleziono w usg guz nerki.
Potwierdzony w tomografii komputerowej jamy
brzusznej (W 2/3 gérnych lewej nerki zmiana lita
70x48%x56 mm, V-100 ml) (fot. 7, 8) Podano 4-tygo-
dniowa chemioterapi¢ przedoperacyjna, uzyskujac
prawie catkowita regresje guza. Operowany — usu-
ni¢to lewa nerke (fot. 9). W badaniu histopatolo-
gicznym — Nephroblastoma z niemal catkowitg re-
gresja zmiany nowotworowej. Podano 4-tygodniowa
chemioterapi¢ pooperacyjna. Kontrola hematologow-
-onkologéw dziecigcych nie wykazata u chtopca cech
choroby nowotworowe;j.

OMOWIENIE

W krajach Unii Europejskiej obowiazujacym
schematem postgpowania u dzieci z guzem Wilmsa
(nerczakiem plodowym — nephroblastoma) jest
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przedoperacyjna chemioterapia [1] (protokét SIOP
December 2001). Diagnostyka oparta jest na ba-
daniu usg jamy brzusznej i tomografii komputerowej
jamy brzusznej uzupetnionej klasycznym zdjgciem
radiologicznym ptuc [2]. W przypadku podejrzenia
przerzutdéw do tkanki ptucnej obowiazuje wyko-
nanie tomografii komputerowej klatki piersiowej [3,
4]. Celem roznicowania z innym nowotworem za-
rodkowym (neuroblastoma — nerwiak zarodkowy)
o podobnej lokalizacji oznacza si¢ wydalanie amin
katecholowych w moczu oraz enolazg neurospecy-
ficzng w surowicy krwi. Na tej podstawie okres$la si¢
stadium rozwoju nowotworu. Nie pobiera si¢ mate-
riatu histopatologicznego (biopsja cienkoigtowa guza
dozwolona jest tylko w przypadkach nietypowych,
ale jednoczesnie przesuwa pacjenta do stadium III
rozwoju nowotworu). Po zakonczonej diagnostyce
wlacza sie chemioterapig trojlekowa (Actynomycyna,
Vincrystyna, Doxorubicyna) na okres 4 tygodni lub
6 tygodni w razie przerzutéw do ptuc —tzw. chemiote-
rapia przedoperacyjna. Po leczeniu wstgpnym wyko-
nuje si¢ zabieg operacyjny usuniecia nerki. W $cisle
okreslonych przypadkach mozliwe jest wyciecie
segmentowe nerki, tzw. nephro-sparring-surgery. Po
otrzymaniu wyniku histopatologicznego guza w za-
leznosci od zréznicowania guza stosuje si¢ chemiote-
rapi¢ pooperacyjng. Trwate wyleczenie w zaleznosci
od stadium zaawansowania wynosi 76—100% przy-
padkéw [5, 6]. Zupetnie inne podejscie do leczenia
nerczaka ptodowego reprezentuja Amerykanie (pro-
tokot NWTS — National Wilms’ Tumor Study). Uwa-
zaja oni, ze nie mozna w ciemno tylko na podstawie
badan obrazowych i laboratoryjnych rozpoznac i le-
czy¢ dzieci. Pierwszym etapem leczenia w USA jest
usunigcie nerki lub, gdy jest to niemozliwe, pobranie
wycinka z guza i dopiero po uzyskaniu wyniku histo-
patologicznego wlaczenie chemioterapii [7].
Pierwsza pacjentka leczona przez nas miata ol-
brzymi guz brzucha z przerzutami nowotworowymi
do ptuc. Chemioterapia przedoperacyjna pozwolita
nam zmniejszy¢ objeto$¢ guza i znacznie ulatwita
usunigcie nerki bez mozliwosci peknigcia guza, co
byloby bardzo prawdopodobne przy pierwotnej ope-
racji wykonanej wedlug protokolu NWTS. Jedno-
czesnie po podaniu chemioterapii przedoperacyjnej
w badaniach obrazowych nie wykazali§my obecnosci
przerzutéw do phluc. U drugiej pacjentki, mimo po-
stgpowania zgodnie z europejskim protokotem SIOP
December 2001 i podawanej chemioterapii, guz nie
zmniejszat si¢, co moglo §wiadczy¢, ze mimo zacho-
wania wszystkich dostgpnych procedur moglismy le-
czy¢ inny rodzaj nowotworu, ktory nie byt wrazliwy na
podana chemioterapi¢. Budzito to nasz niepokdj. Jed-
noczesnie przerwanie podawania leczenia przedope-
racyjnego lub wykonanie biopsji przesungloby nasza
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pacjentke ze stadium I/II zaawansowania nowotworu
do stadium III, co wigzaloby si¢ ze zmniejszeniem
szans na trwate wyleczenie dziecka i konieczno$¢
wdrozenia jeszcze bardziej agresywnego leczenia
chemicznego i ewentualnej radioterapii. Dlatego tez,
leczenie przedoperacyjne dokonczono w osrodku
referencyjnym i tam zoperowano pacjentke. Nasze
obawy okazaty si¢ nieuzasadnione, badanie histo-
patologiczne potwierdzito obecnos$¢ nerczaka i wia-
Sciwe postgpowanie. Trzeci pacjent z niewielkim
guzem po zakonczeniu diagnostyki, w czasie zabiegu
operacyjnego wszczepienia portu naczyniowego
rozwinat przetom nadcisnieniowy z poglebieniem
zaburzen elektrolitowych [8]. Niemozliwe bylo roz-
poczecie chemioterapii przedoperacyjnej. Nalezato
wykona¢ nefrektomig, co jednak jest niezgodne z pro-
tokotem obowiazujacym w Polsce i dlatego pacjenta
przekazano do osrodka klinicznego. Czwarty pacjent
z niewielkim guzem wykrytym przypadkowo, po le-
czeniu wstepnym, ktoére spowodowato zmniejszenie
rozmiaréw nowotworu na tyle, ze mozna bylo mysle¢
o operacji oszczgdzajacej nerke (NSS). Jednak lokali-
zacja blisko wneki nerki wykluczata taka mozliwos¢.
Po nefrektomii dziecko otrzymato 4-tygodniowa che-
mioterapi¢ pooperacyjng i po takim postepowaniu
w osrodkach stosujacych protokét SIOP December
2001 nie odnotowano zgonu po zakonczeniu leczenia
z powodu wznowy nowotworu.

WNIOSKI:

1. Po odpowiednim przygotowaniu osrodka (wyksztat-
ceniu zespotu lekarsko-pielggniarskiego, stwo-
rzeniu warunkéw lokalowych, uzyskaniu zgody na
leczenie) mozliwe jest wprowadzenie leczenia ner-
czaka ptodowego do osrodka nieklinicznego.

2. Zaawansowane Kklinicznie przypadki oraz brak
odpowiedzi na leczenie, mimo postgpowania
zgodnego z protokotem, wymagaja skierowania
dziecka do osrodkéw klinicznych.
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