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MeilensteineMeilensteine

1814: 1814: RanceRance: erstmals als : erstmals als renalerenale NeoplasieNeoplasie klassifiziertklassifiziert

1899: Max Wilms: 1899: Max Wilms: „„Die MischgeschwDie Mischgeschwüülste der Nierelste der Niere““

1950: 1950: GrossGross und Neuhauser: postoperative und Neuhauser: postoperative RadiatioRadiatio; multimodales Therapiekonzept; multimodales Therapiekonzept

1954: Start Chemotherapie: 1954: Start Chemotherapie: ActinomycinActinomycin DD

Seit 1970: Seit 1970: 

NWTS NWTS –– National Wilms Tumor National Wilms Tumor StudyStudy GroupGroup

SIOP/GPOH SIOP/GPOH –– International Society of Pediatric International Society of Pediatric OncologyOncology; ; 

Gesellschaft fGesellschaft füür Pr Päädiatrische Onkologie und diatrische Onkologie und 

HHäämatologiematologie



EpidemiologieEpidemiologie

66--9 / 1 000 000 Kinder pro Jahr9 / 1 000 000 Kinder pro Jahr

f:m = 1,1:1f:m = 1,1:1

Alter: 1Alter: 1--4 Jahre4 Jahre

bilaterales Auftreten: 7%bilaterales Auftreten: 7%

Multizentrisch: 12%Multizentrisch: 12%

familifamiliääre Hre Hääufung: 1%ufung: 1%



Assoziierte Fehlbildungen und SyndromeAssoziierte Fehlbildungen und Syndrome

AniridieAniridie: : 0,75%0,75%

HemihypertrophieHemihypertrophie: : 2,2% gesamt; davon 16% 2,2% gesamt; davon 16% bilatbilat

urogenitale Fehlbildungen: urogenitale Fehlbildungen: KryptorchismusKryptorchismus, Hypospadie, , Hypospadie, PseudohermaphroditismusPseudohermaphroditismus und und 

GonadendysgenesieGonadendysgenesie; 5%, davon 23% ; 5%, davon 23% bilatbilat..

WAGRWAGR-- SyndromSyndrom: : WWilmstumor, ilmstumor, AAniridieniridie, Uro, Uroggenitale Mienitale Mißßbildung, geistige bildung, geistige RRetardierungetardierung

BeckwithBeckwith-- Wiedemann SyndromWiedemann Syndrom: : HemihypertrophieHemihypertrophie, , OmphalozeleOmphalozele, , MakroglossieMakroglossie; bis 10%; bis 10%

DenysDenys--DrashDrash SyndromSyndrom: : MakrocephalusMakrocephalus, tief sitzende Augen und Ohren, Makrosomie und , tief sitzende Augen und Ohren, Makrosomie und 

OrganomegalieOrganomegalie

NeurofibromatoseNeurofibromatose RecklinghausenRecklinghausen



HistologieHistologie

RenalerRenaler Tumor; Tumor; mesodermalenmesodermalen UrsprungsUrsprungs

Entwickelt sich in der embryonalen NiereEntwickelt sich in der embryonalen Niere

Komponenten: Komponenten: blastemischblastemisch

epithelialepithelial

mesenchymalmesenchymal

AnaplasieAnaplasie( diffus/ ( diffus/ focalfocal) ist von klinischer Signifikanz) ist von klinischer Signifikanz

MalignitMalignitäät: niedrig/ intermedit: niedrig/ intermediäär/ hoch  r/ hoch  



Pathologie und Pathologie und OutcomeOutcome

GefGefäßäßinvasion: invasion: V.cavaV.cava inf. (4%); rechten Vorhofinf. (4%); rechten Vorhof

HHäämatogene matogene MetastasierungMetastasierung: Lunge (80%) : Lunge (80%) 

Leber( 20%)Leber( 20%)

SkelettSkelett

LymphogeneLymphogene Metastasen(25%): Metastasen(25%): pararenalpararenal

paraaortalparaaortal

Heilung gesamt: 85%Heilung gesamt: 85%



DifferentialdiagnosenDifferentialdiagnosen
NeuroblastomNeuroblastom
LymphomLymphom der Niereder Niere
NierenzellkarzinomNierenzellkarzinom
NephroblastomatoseNephroblastomatose
RhabdoidtumorRhabdoidtumor
TeratomTeratom
GanglioneuromGanglioneurom
zystischeszystisches NephromNephrom
HamartomHamartom
NierenzystenNierenzysten
HHäämatommatom
NierenabszeNierenabszeßß
xanthogranulomatxanthogranulomatöösese PyelonephritisPyelonephritis
AngiomyolipomAngiomyolipom
AdenomAdenom



Symptome ISymptome I

Gesundes Kind im VorschulalterGesundes Kind im Vorschulalter

Zunahme des BauchumfangesZunahme des Bauchumfanges

AsymptomatischerAsymptomatischer abdominaler Tumorabdominaler Tumor

Baden/Umziehen getastet; gesehenBaden/Umziehen getastet; gesehen

10% als Zufallsdiagnose bei Routineuntersuchungen (Schularzt, 10% als Zufallsdiagnose bei Routineuntersuchungen (Schularzt, 

Hausarzt)Hausarzt)



Symptome IISymptome II

Fieber, Bauchschmerzen, AnFieber, Bauchschmerzen, Anäämie: Blutung,  mie: Blutung,  TumornekroseTumornekrose

HHäämaturiematurie: Beteiligung des Nierenbeckens und Ureters : Beteiligung des Nierenbeckens und Ureters 

HypertonieHypertonie

akutes Abdomen akutes Abdomen -- RupturRuptur



Klinische UntersuchungKlinische Untersuchung

„„Es reicht wenn einer drEs reicht wenn einer drüückt.ckt.““

Tastbarer Tumor: feste, glatte OberflTastbarer Tumor: feste, glatte Oberfläächeche

nicht nicht verschieblichverschieblich

unterhalb des Rippenbogensunterhalb des Rippenbogens

üüberschreitet im Normalfall nicht die Mittellinieberschreitet im Normalfall nicht die Mittellinie



Klinische UntersuchungKlinische Untersuchung

GefGefäßäßausbreitung: Aszites                  ausbreitung: Aszites                  

HepatosplenomegalieHepatosplenomegalie

prominente Venen der prominente Venen der AbdominalwandAbdominalwand

VarikozeleVarikozele

Urogenitale FehlbildungenUrogenitale Fehlbildungen



PrPräätherapeutischetherapeutische Diagnostik IDiagnostik I

Sonographie des AbdomensSonographie des Abdomens

LungenrLungenrööntgen p.a. und seitlichntgen p.a. und seitlich

MRTMRT-- AbdomenAbdomen

CTCT-- Thorax Thorax 

Laboruntersuchungen: Allgemeinstatus( Blutbild, Senkung, Laboruntersuchungen: Allgemeinstatus( Blutbild, Senkung, 

Nierenparameter, Leberparameter, Gerinnung) Nierenparameter, Leberparameter, Gerinnung) 

EKG, Echokardiographie( vor EKG, Echokardiographie( vor AdriamycinAdriamycin Gabe) Gabe) 

Keine Keine FeinnadelbopsienFeinnadelbopsien



PrPräätherapeutischetherapeutische Diagnostik IIDiagnostik II

Ultraschall: sehr gute Ultraschall: sehr gute BeurteilbarkeitBeurteilbarkeit der Gefder Gefäßäßinvasioninvasion

MRT/ CT: Beurteilung der MRT/ CT: Beurteilung der kontralateralenkontralateralen NiereNiere

Problemfall: LProblemfall: Lääsionen zwischen 1sionen zwischen 1--3cm im DM3cm im DM

CT Thorax: hohe SensitivitCT Thorax: hohe Sensitivitäät, geringe t, geringe SpezifitSpezifitäätt

Problemfall: C/P Problemfall: C/P negneg; CT Thorax: pos.; CT Thorax: pos.



PrPräätherapeutischetherapeutische Diagnostik IIIDiagnostik III

PrPrääoperativeoperative ZystoskopieZystoskopie bei bei HHäämaturiematurie empfohlenempfohlen

AngiographieAngiographie: selten: selten

Urinanalysen: Urinanalysen: KatecholaminmetabolitenKatecholaminmetaboliten (VMA, HVA)(VMA, HVA)

NSE( 15ng/ml), NSE( 15ng/ml), FerritinFerritin( 75 ng/ml), LDH( unter 1500 ( 75 ng/ml), LDH( unter 1500 

IU/ml)IU/ml)

MIBG MIBG ScanScan: : 99m99mTcTc



TherapieTherapie

SIOP und GPOH: Keine Histologie vor TherapiebeginnSIOP und GPOH: Keine Histologie vor Therapiebeginn

neoadjuvanteneoadjuvante Chemotherapie (Chemotherapie (ActinomycinActinomycin D und D und VincristinVincristin/ / 

DoxorubicinDoxorubicin))

DownstagingDownstaging von Stadium IIIvon Stadium III-- II II 

Reduktion von Reduktion von intraoperativenintraoperativen TumorrupturenTumorrupturen (16%(16%--6%) 6%) 

Reduktion der Radiotherapien und damit BestrahlungsfolgenReduktion der Radiotherapien und damit Bestrahlungsfolgen



Take Take homehome messagemessage……..

Klinik und Klinik und BildgebungBildgebung haben grohaben großßen Stellenwert in der Diagnoseen Stellenwert in der Diagnose

In Europa keine BiopsienIn Europa keine Biopsien

Unterschiedliche Ansichten in der Notwendigkeit einer Unterschiedliche Ansichten in der Notwendigkeit einer prprääoperativenoperativen

ChemotherapieChemotherapie

Ausgezeichnete PrognoseAusgezeichnete Prognose

Bitte nicht drBitte nicht drüücken!cken!

__
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