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wilms’ tumor

Fra de danske bgrnekreeftafdelinger i Aalborg, Arhus, Odense og Kgbenhavn,
september 2011.

FOREKOMST

Wilms' tumor (nefroblastom) er en form for kreeft i nyren, som i 1899 blev
beskrevet af den tyske leege Marx Wilms. Sygdommen forekommer kun - eller
neesten kun - hos bgrn og findes oftest hos sma bern i alderen et til fem ar.
Svulsten optraeder lige hyppigt hos piger og drenge. I Danmark far otte til ti
bern hvert ar diagnosticeret Wilms' tumor.

Arsagen til, at svulsten udvikles, kendes ikke, men man ved, at visse medfadte
fejl optreeder pafaldende hyppigt hos bern med Wilms' tumor. Det drejer sig
for eksempel om misdannelser i nyrer og urinveje, i skelettet og/eller i gjnene.
I langt de fleste familier far kun et barn sygdommen.

Svulsten udvikles ofte i en nyre (90-95 procent) eller i begge nyrer (5-10
procent).
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SYGDOMSTEGN

De fleste barn med Wilms' tumor viser fra starten kun udvendige sygdoms-
tegniform af "stor mave" med synlig og/eller folelig svulstihajre eller venstre
side. Svulsten opdages ofte tilfeeldigt, for eksempel ved rutineundersagelse
hos laegen eller i forbindelse med, at barnet er i bad. Andre symptomer kan for
eksempel veere mavesmerter, opkastninger, feber og/eller blodig urin. Bgrne-
nes almentilstand er neesten altid god med normal appetit, aktivitetsniveau og
humer. Treethed og vaegttab er ikke typiske symptomer, men kan forekomme
hos enkelte barn.

Hos de fa bern, hvor svulsten har spredt sig uden for nyren pa diagnosetids-
punktet (metastasering), for eksempel til lunger, skelet eller lever, sker dette
i de fleste tilfeelde sa sent i sygdomsforlgbet, at metastaserne ikke vil give
symptomer, nar sygdommen opdages.

UNDERSO@GELSER

Diagnosen kan nzesten altid stilles ved hjaelp af rentgenundersegelser, for
eksempel CT-scanning af bughulen eller ved ultralydsscanning eller ved MR-
scanning. Disse undersggelser vil kunne fastsla svulstens tilstedeveerelse og
dens beliggenhed i bughulen. Undersagelserne vil ogsa kunne give oplysninger
om svulstens stagrrelse og tilknytning til nyrer og andre organer og vil kunne
bidrage til belysning af, om der er spredning af svulstceller i bughulen, for
eksempel til lymfeknuder eller lever.

Oftest anvendes bade CT-skanning/MR-scanning og ultralydsscanning af bug-
hulen i den diagnostiske udredning.

Diagnosen vil — om ngdvendigt — kunne sikres ved histologisk (mikroskopisk)
undersggelse af en veevsprove udtaget ved ultralydsvejledt punktur af svul-
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sten med en ganske tynd nal (finnalsbiopsi). En sddan undersggelse gennem-
fores i fuld bedgvelse. En sikker diagnose kan i de fleste tilfeelde stilles ved en
CT- eller MR-scanning, séledes at finnalshiopsi ikke er ngdvendig.

Pa diagnosetidspunktet underseges det, om sygdommen har spredt sig uden
for bughulen. Dette gores ved hjeelp af rentgenundersggelse og eventuel CT-
scanning af lunger, og muligvis af hovedet, og ved isotop-scanning af skelettet.
Andre undersggelser er sjeeldent ngdvendige.

STADIER

Afhzengig af sygdommens spredning defineres folgende stadier af Wilms'
tumor. Ofte kan det endelige sygdomsstadie dog ferst fastleegges efter, at
barnet er blevet opereret.

Stadium 01:  Hvor svulsten er lokaliseret inden for nyrens kapsel.

Stadium 02:  Hvor svulsten er vokset igennem nyrens kapsel med eller
uden spredning til de neermest liggende lymfeknuder.

Stadium 03:  Hvor svulstveev har spredt sig til lymfeknuder i
andre dele af bughulen, eller hvor der har vaeret brud pa

svulstkapslen under operation.

Stadium 04:  Hvor svulstceller har spredt sig med blodstrgmmen til
andre dele af kroppen (for eksempel lunger).

Stadium 05:  hvor begge nyrer er angrebet af svulstveev.
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BEHANDLING

Behandling af Wilms' tumor omfatter en kombination af kemoterapi,
operation og eventuelt straleterapi og gennemfares i et samarbejde mellem
bornekraeftlaeger, kirurger og stralelaeger.

Danske behandlingscentre deltager sammen med andre afdelinger fra en
reekke europeeiske lande i et samarbejde, som har til formal at forbedre
behandlingen af barn med Wilms' tumor. Dette samarbejde har fungeret i en
lang arreekke, og den behandling, som i dag tilbydes barnene, er baseret pa et
mangearigt erfaringsgrundlag fra tidligere behandlinger.

Vived derfor, at:

01. Kemoterapi forud for operation hos langt de fleste barn bevirker,
at svulsten skrumper. Herved mindskes risikoen for, at svulstens
kapsel gar i stykker under operationen, og kreeftcellerne spredes
ud i bughulen.

02. Kemoterapi forud for operation medfarer en sddan haeemning af
svulstens veekst og tendens til spredning i bughulen, at mange barn,
som har faet fire ugers behandling far operationen, kan helbredes med
en relativt mild kemoterapi og helt undga at fa stralebehandling
efter operationen.

03. Kemoterapi efter operation er ngdvendig hos de fleste barn.

04. Stralebehandling kan undveeres hos de fleste barn.
I dag indledes behandlingen af naesten alle bgrn med Wilms' tumor
derfor med fire til seks ugers kemoterapi efterfulgt af operation.
Kemoterapien bestar af to eller tre stoffer givet en dag ugentligt
fgr operationen.
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Hos barn med ensidig Wilms' tumor fjernes hele den angrebne nyre. Endvidere
tages veevsprover fra de neermest liggende lymfeknuder. Under operationen
gennemgar kirurgerne den raske nyre og alle bughulens @vrige organer. Hvis
der er mistanke om spredning af svulstveevet, udtages vaevspraver (biopsier)
fra de misteenkte omrader.

Alt udtaget veev sendes til histologisk undersggelse(mikroskopi). P& basis
af svulstveevets struktur (bedemt enten ved en finnalshiopsi for start pa
behandling eller efter mikroskopi af den fjernede svulst) opdeles svulsterne i
forskellige undertyper, der klassificerer tumorerne som lavrisiko, intermedi-
arrisiko eller hgjrisiko tumorer. Resultatet af disse undersggelser vil sammen
med sygdommens stadium veere afgerende for planleegningen af den efter-
folgende behandling. I de tilfeelde, hvor svulsten er uden spredning og mikro-
skopisk klassificeret som en "lavrisiko” tumor, vil behandlingen efter opera-
tionen omfatte lav-intensiv kemoterapi i en kort periode, og stralebehandling
vil ikke veere nadvendig.

T enkelte tilfeelde er kemoterapibehandling efter operationen ikke ngdvendig.
Men i de fleste tilfeelde skal der gives mellem fire og 34 ugers kemoterapi-
behandling efter operationen. For visse af svulsttyperne skal der ogsa under
kemoterapibehandlingen gives stralebehandling ind mod omréadet, hvor svul-
sten sad, for at hindre, at den vender tilbage. Strébehandlingen varer som
regel ca. tre uger med daglige behandlinger pa ugens hverdage. Barn under
syv ar skal som regel have en kortvarig bedgvelse under stralebehandlingen
for at kunne ligge helt stille.

Born med svulst i begge nyrer kreever individuel behandling sédvel med hensyn
til kemoterapi som med hensyn til operation og eventuel stralebehandling.
Det tilstreebes at bevare sa meget funktionsdygtigt nyreveev som muligt. I de
tilfeelde, hvor det ikke er muligt at bevare tilstraekkeligt nyreveey, vil langtids-
dialyse og efterfglgende nyretransplantation veere ngdvendig.
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AMBULANT OPF@LGNING

Efter endt kemoterapibehandling foretages statusundersggelser, hvor man
ved rgntgenundersggelser og scanninger kontrollerer, at sygdommen er for-
svundet fra alle de steder, hvor den sad pa diagnosetidspunktet. Derefter
folges barnets tilstand i afdelingens ambulatorium med jeevne mellemrum.
Hyppigheden er afheengig af sygdommens udbredning pa diagnosetids-
punktet. Hyppigst hver tredje maned de ferste to ar, derefter med leengere
mellemrum indtil der er gaet fem ar efter endt behandling.

PROGNOSE

Prognosen er god for de fleste barn med Wilms' tumor, som er en af de
kraeftformer, hvor moderne behandling har givet de bedste resultater. I dag
vil sdledes langt de fleste bgrn med Wilms' tumor kunne opné helbredelse.
Chancerne for helbredelse afheenger af sygdommens stadium og af svulst-
veevets struktur. Bedst er prognosen hos bgrn med sygdom uden spredning og
"lavrisiko” tumor struktur. Men selv ved hgjrisiko svulster helbredes langt de
fleste.
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