Wilms Tumoru
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Wilms timori (WT) gocuklarda en sik gorilen
abdominal timor olup gocukluk ¢cagi timorleri-
nin %5'ini olusturur. Genellikle 5 yas altinda tan
alir. Bobregin medullasindan ya da korteksinden
koken alabilmektedir. Parankim genellikle salim
olarak gozlenir(1). Bilateral WT genellikle 3 yas
alti gibi daha kiguk yaslarda tani almaktadir ve
WT vakalarinin %5 kadarini olusturmaktadir(2).

WT'li coguklarin yaklasik %5'inde bu hasta-
ligin olusmasina zemin hazirlayan genetik ne-
denler saptanmistir. Bunlardan en baslicalar
WT-1(WT1) geninde yapisal mutasyonlar ve de
kromozom 11p15te saptanan epigenetik ha-
sarlanmalardir. Son bir kag dekatta bu konuda
strdurdlegelen galismalar sonucunda WT olu-
sumundan somatik abnormalitelerin sorumlu
oldugu gordlmustdr. En onemli 5 lokasyonda
saptanan mutasyonlar WTT1, CTNNBT, WTX,
TP53ve de 11p15 kromozomunun H79/IGF2
lokusunda konuslanmis epigenetik hasarlan-
malardir. Bu mutasyonlarin birbirleri ile belirgin
derecede iliskileri oldugu saptanmistir. Ve de
11p15 hasarinin, WT olusumunda %50-75 oran

ile en fazla saptanan anomali oldugu gosteril-
mistir(3). National Wilms Tumor Study Group
(NWTS)-5 galismasinda kromozom 16’nin uzun
kolunda (16q) ve kromozom 7'in kisa kolunda
(1p) heterozigosite kaybinin (Loss of Heteroz-
ygosity-LOH) daha kot prognoza isaret ettigi
200'den fazla gocuk Uzerinde degerlendirilmis
ve evre Tve 2 'de bu kromozomlardan herhangi
birinde LOH varliginin evre 3-4 hastalara kiyasla
ylUksek hastalik relaps orani ile direkt iliskili ol-
dugu gosterilmistir(4).

Cok fazla sayida sendrom, konjenital ano-
mali ve kromozom yapisal hasarlanmasinin WT
olusmasi ile iligkili oldugu saptanmistir. WT'li
hastalarin %8'inde kongenital bozukluklar ve de
%17'ye varan oraninda Sendrom iliskisi saptan-
mistir (5).

WAGR Sendromu, bu sendromlar arasinda
ilk akla gelenidir. Bu sendrom WT1 geni ile iliski-
li, tanimli ilk sendromdur. WT1 geni 11p13 kro-
mozomunda konumlanir. WAGR sendromu; WT
varligi ile birlikte tam ya da parsiyel aniridi, be-
lirsiz dis genital organlarla ya da kriptoorsidizm
ile karakterize genitotriner malformasyonlar ve
kendini genellikle entellektiel yetersizlik olarak
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