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Mellensteine

1814; Rance: erstmals als renale Neeplasie klassiiiziert
1899: Max Wilms: ,Die Mischgeschwiilste der Niere*
1950: Gross und Neuhauser: postoperative Radiatio; multimodales; Therapiekenzept
1954; Start Chemotherapie: Actinemycin D
Seit 1970:
NW'S — National Wilms Tumor: Study Group

SIOP/GIPOH! — International Seciety. of Pediatric Oncology;
Gesellschait fur Padiatrische Onkelogie und

Hamatelogie
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Epidemiolegie

6-9/ 1 000 000 Kinder pro Jahr
fm=11:1

Alter: 1-4" Jahre

pilaterales Auftreten: 7%
Multizentrsehi 12%

ramiliare Haufiung: 1%
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Assoziierte Eehlbildungen und Syndrome

Aniridie: 0,75%
Hemihypertrophie: 2,2%, gesamt; daven 16% lhilat

urogenitale Eehilbildungen: Krypterchismus; Hypospadie, Pseudehermaphreditismus, und

Goenadendysgenesie; 5%, daven 23% bilat.
WAGR- Syndram: Wilmstumer, Aniridie, Uregenitale Milshildung, geistige' Retardierung
Beckwith-Wiedemann Syndrom: Hemihypertrephie, Omphalozele, Makroglossie; bis 10%

Denys-Drash Syndrom: Makrecephalus, tief sitzende Augen und Ohren, Makresomie und

Organomegalie

Neurofibromatose Recklinghausen
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HiStolegie

Renaler Tumoer; mesodermalen Ursprungs
Entwickelt sichin der embryenalen Niere
Kompoenenten: blastemiseh

epithelhal

mesenchymal
Anaplasie( diffus/ fecal)iist von kiiischer Signifikanz

Malignitat: niedrng/ Intermeadiar/ hoech
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Pathoelegie unad Outcome

Gefalsinvasion: V.cava inf. (4%)j rechient\Voriofi
IHamategene Metastasierung: Lunge (60%)
LLelen(’ 20%)
Skelett
Lymphoegene Metastasen(25%,): pararenal
paraaorial

Hellung gesamt: 85%
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Diifferentialdiagnesen

INeurehblastem
Lymphoemder Niere
Nierenzellkanzinem
INephroklasiomalose
Rhalbdeidiumor
Jleratem
Ganglieneurom
zystisches Nephraem
Hamartom
Nierenzysten
Hamatom
Nierenahszels
xanthoegranulomatese: Pyelonephritis
Angiemyaolipem
Adenom
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symptome |

Gesundes Kind in Vorschulalter
Zunahme des Bauchumianges
Asympiomatischer alhdeminaler Trumor
Baden/Umziehen getastet; gesenen

10% als Zuiallsdiagnese bel'Routineuntersuchungen (Sehularzt,

[Hausarzt)
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Symptome ||

Eieber, Bauchschmerzen, Anamie: Blutung, Tumoriekrose
Hamaturie: Betelligungldes Nierenbheckens und Ureters
Hyperienie

akutes Abdomen: - Ruptur
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Klinische Untersuchung

JES reicht wenniemer drickt.
Tjastbarer flumor: feste, glattie Oherilache
nicht verschieblich
unterhalld des Rippenbegens

uberschreltet im Noermaliall nicht die: Mittellinie
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Klinische Untersuchung

Gefalsaushreitung: Aszites
IHepatesplenemegalie
prominente Venen der Abdominalwand

\/arikozele

Uregenitaler Eenibildungen
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Pratherapeutische Diagnostik |

Senoegraphie des Abdemens
LUngenronigen p.a. Und seitiich
VIRI-SARAOMEN

CT- Thorax

[Lalberuntersuchungen: Allgemeinstatus( Bluthild, Senkung,

Nierenparameter, Leberparameter, Gennnung)
EKG, Echekardiographie( voer Adrmamyecin Galhe)

Keine Feinnadelbopsien
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Pratherapeutische Diagnestik 11

Ultraschall: sehr gute Beurtenbarkelt der Gefalsinvasion
MR/ CT: Beurtellung der kontralateralen Niere
Preblemialli Lasionen zwisclhien 1-3cmiim: DiVi

CIi Thorax: hehe Sensiivitat, gernge Spezifitat

Proklemiall: C/P neg; CI Therax: pos.
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Pratherapeutische Diagnostik 1

Praeperatve Zysteskopie: bel Hamatupe empiehlen
Angiographie: selien
Urinanalysen: Katecholaminmetaboliten (MMA; H\/A)

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

MIBG Scan: °°MTic
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Therapie

SIOP Und GPOH: Keine Histelogie vor Therapieleginn

neoadjuvante Chemetherapie (Actinemyecin B tnd \Vincristin/

[DEXeruUBICIN)
[Doewnstaging ven Staditma =1
Redukiion ven intracperatven Tumoerrupturen (16%:-6%)

Reduktion der Radiotherapien und damit Bestrahlungsielgen
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Take heme message....

Klinik' und Bildgebung haben grel3en Siellenwert infder Diagnese

IR EUrepa keine Bieopsien
Unterschiedliche Ansichitensin der Netwendigkelt einer pracperativen
Chemotherapie

Ausgezeichnete Prognose

Bitte nicht drucken!
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