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NADORY LEDVIN U DETI

SIOP Europe

the European Society for Paediatric Oncology

 Epidemiologie:
- Incidence u déti v CR 0-19 let 8,6/1 milion/rok
- Tumory ledvin tvori cca 5-8 % nadorovych onemocnéeni v détskem veku

Paediatric renal mesenchymal tumours

8967/0 Ossifying renal tumour of infancy

8960/1 Mesoblastic nephroma

8960/1 Classic congenital mesoblastic nephroma
8960/1 Cellular congenital mesoblastic nephroma
8960/1 Mixed congenital mesoblastic nephroma
8963/3 Malignant rhabdoid tumour of the kidney
8964/3 Clear cell sarcoma of kidney
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Embryonal neoplasms of the kidney
Nephroblastic tumours

Nephrogenic rests
Perilobar nephrogenic rests
Intralobar nephrogenic rests
Nephroblastomatosis
8959/1 Cystic partially differentiated nephroblastoma
8960/3 Nephroblastoma

- 80-90% tvori WT
- 10-20% non-WT

other
4%

? <1%
‘benign <1%
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@ Renal Tumou

Study Group

NADORY LEDVIN U DETI

« Etiologie:
- Sporadicky vyskyt v 80-90% bez znamé priciny

- Neni znama pricinna souvislost s faktory zevniho prostredi (koureni, alkohol,
obezita, HT ...)

- Familiarni vyskyt 1-2% - predpoklada se AD mutace s inkompletni penetraci
- VVV (12-15 %) — anomalie urogenitalniho traktu, cévni anomalie

- Hereditarni predispozicni syndromy (10-15%) - Casteji v mladsim veku,
bilateralni

- Neékteré somatické mutace hraji roli v patogeneze WT (WTX mutace,
CTNNB1 (B catenin), TP53
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NADORY LEDVIN U DETI

Klinické priznaky:
U deti nejCastéji asymptomaticka hmatna az viditelna

masa
- Celkovy stav ditete velmi dobry
- Casto nahodny nalez (ruptura nadoru pfi Urazu)
- Makroskop. hematurie 10-30% pacientu
- Hypertenze cca 25 % déti
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NADORY LEDVIN U DETI

- Spektrum nadoru je Siroké - maligni + benigni nadory

- pri disseminaci jineého typu nadoru

- pri systémove malignité (leukemie, lymfomy)
- Zastoupeni ruznych typu nadoru ledvin je vékové specificke

IMAGING APPROACH TO PEDIATRIC RENAL TUMORS SECONDARY TUMORS
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Correlation between histology and age (months) in infants with kidney tumours < 7 months
of age.
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WILMSUV TUMOR

= Nefroblastom

- 80-95% tumoru ledvin u déti, lehce vice muzi

- Nejcasteji vyskyt 1-4 roky veku, 80% do 5 let veku
- 10% plicni meta v dobé DG

- Pochazi z mesodermalnich prekurzoru renal. parenchymu (metanefros)
 Histologicke typy:

« Epitelialni (spise mladsi deti, median vyskytu 15 m)

« Stromalni (vice rezistentni k chemoterapii)

« Blastémovy (high risk)

- Pritomnost anaplazie (5-8% pacientu s WT) znaci nepfiznivou prognozu
: FAKULTNI mggl
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WILMSUV TUMOR

- 2 % familiarne, spojitost se syndromy

- WT2gen (11g15) — overgrowth sy:

- Beckwith-Wiedermann (makroglosie, omfalokéla, hemihypertrofie)
- Perlmann sy (makrosomie, visceromeglalie, polyhydramnion)

« WT1gen (11p13) — non-overgrowth sy:

-  WAGR sy (WT, aniridia, genitourinary abnormalities, range of developmental
delays)

- Denys-Drash sy (pseudohermafroditismus, progresivni GN)
* Isolované abnormality:
- Sporadicka aniridie, hemihypertrofie, kryptorchismus ...
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WILMSUV TUMOR

Diagnostika:

Solidni, ostre ohraniCeny
(pseudokapsula), lobulovany

- Casté jsou nekrozy a krvaceni
OdtlaCuje okolni struktury

- Claw sign ' )
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: FAKULTNI MUNT
MED

sNEMOCNICE www.fnbrno.cz




O 8let ;o m ot




WILMSUV TUMOR

- 5-10% kalcifikace
- Vzacne obsah tuku
-  Meta - 85% plice, LU, jatra

www.fnbrno.cz



WILMSUV TUMOR

- Nadorovy trombus do renalni zily, event. do
VCI, prave siné
- Klasifikace nador. trombu dle Nesbita

www.fnbrno.cz



NEFROBLASTOMATOZA

- Nephrogenic rests — rezidualni embryonalni bb perzistujici po 36
t.g. (inkompletni diferenciace metanefrického blastemu do zraleho renal.
parenchymu) — potencialni prekurzory WT nebo regreduji do fibrozni tkané

- U 35-40% pacientu s unilateralnim WT, u 90 % pacientu s bilater. WT
- Castgji asociace se syndromy (B-W sy, Denys-Drash sy, WAGR)

« Perilobarni - 90% pocetné a difuzni, lokalizované do periferie, neostre
ohranicené

 Intralobarni - neostre ohranicené k medule

- Nefroblastomatoza — termin uzivany pfi vyskytu mnohocetnych nebo
difuznich NR
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NEFROBLASTOMATOZA

- Diagnostika:

- noduly od mikroskopicke velikosti do nekolika cm
- UZ - hypoechogenni, relativneé homogenni

- CT hypodenznl mene se syt|C| nez okolni

' Lacm . o .
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NEFROBLASTOMATOZA

- MR -T1 hypo, T2 hypo, po k.l. se syti ménée
nez okolni tkan ledviny

- Difuzni nefroblastomatoza podminuje zvetSeni
objemu ledvin, silny periferni lem tkane

www.fnbrno.cz



BILAT. WILMSUV TUMOR

U 5-8% syn-/metachronni bilateralni WT
NejCasteji na podkladé nefroblastomatozy

)

14.0 N

4-lety & billat. multicentricky WT na
podkladé nefroblastomatozy
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WT X NBL

Neuroblastoma vs Wilms tumour
Neuroblastoma

Wilms tumour
Calcification
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WT x NBL
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WILMSUV TUMOR

- WT je kurabilni typ nadoru — léCitelny v 85-95%
- Lécba je komplexni — 2 pristupy (COG, SIOP)
- Rozdil je v naCasovani operace

- Multioborovy p‘ﬂ'stup UMBRELLA PROTOCOL

SIOP-RTSG 2016
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KONGENITALNI MESOBLASTICKY NEFROM

= Bolanduv tumor, fetalni renalni hamartom

- Mezenchymalni tumor s nizkym malignim potencialem

- 2-5% renalnich tumoru u déti, lehce vice u muzu

- Diagnostikovan prenatalné Ci Casné po narozeni

- 90% diagnostikovano do 1 roku zivota, nejCastejSi tumor ledviny do 2
meésicu veku

« Klinicky:

- Polyhydramnion, abdominalni masa

- Hyperkalcémie
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KONGENITALNI MESOBLASTICKY NEFROM

- 3 varianty:

-  KLASICKA VARIANTA - méné nez 1/3 piipad(

- solidni, ostre ohraniCena masa

- bez hemoragie a nekroz, Casteji mladsi (novorozenci)

- Concentric ring sign (double layer sign) — koncentricke
hypo/hyperechogenni pruhy, vice homogenni — komprese ledviny a
dilatovanymi cevami

- T2 isointenzni s renalnim parenchymem, T1 hypointenzni
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MESOBLASTICKY NEFROM

Klasicka varianta
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KONGENITALNI MESOBLASTICKY NEFROM

- CELULARNI VARIANTA

- Heterogenni struktury (krvaceni, nekrozy, cysty), vetsi velikosti

- Drive oznacovan infantilni fiborosarkom

- Vice agresivni (meta + vaskularni invaze, maligni transformace)
- Bez kapsuly, kalcifikace neobvyklé

- T2 hyperintenzni, neodlisitelna od WT

- SMISENA VARIANTA - kombinace obou histologickych znakd
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MESOBLASTICKY NEFROM

Celularni varianta
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&' prenatalné zjistény tumor
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CLEAR CELL SARCOMA

- 3-5% primarnich renalnich tumord u déti (2. nejcastéjSi maligni tumor ledvin
u deti)

- Veék 2-4 roky, extrémne vzacny do 6 m

- Castgji muzi 2:1

- Typicky casné meta do kosti x WT

- Metastazy do regionalnich LU, plic, méne obvyklé lokalizace — mozek, orbity
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CLEAR CELL SARCOMA

« Diagnostika:

- Unilateralni, unicentricky x WT

- Vyrusta z medully, centralné ulozen

- Casto objemny tumor

-V 70% nekrozy, kalcifikace méné Caste
- Cystoidni okrsky na periferii dany dilatovanymi tubuly

— peritumoralni cysty
- Kongesce zil
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CLEAR CELL SARCOMA
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MALIGNI RHABDOIDNI TUMOR LEDVINY

1 -2 % tumoru ledvin u déti
- Lehce vice muzi 1,5:1, 80% do 2 let véku
- Synchronne Ci metachronne tumor CNS

- Vysoce maligni nador, Casto v dobé dg. (20-38%) progresivni meta (plice,
skelet, LU, jatra), Casny relaps
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MALIGNI RHABDOIDNI TUMOR LEDVINY

« Diagnostika:

- Hyperkalcemie (zvySena hladina parathormonu)

- Ulozen v medulle, neostré okraje, zasahuje do hilu

- Kalcifikace Caste (66%), linearni, oddelujici jednotlivé lobuly tumoru
- Typicka je subkapsularni kolekce tekutiny Ci krvaceni x WT

6-ti mésicni ¢, nadorovy
pred. sy AT-RT
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MENE CASTE NADORY LEDVIN U DETI

« RCC

- 2-6% tumoru ledvin u déti

- Castgji u pacientli s VHL

« Cysticky nefrom (DICER 1 sy)

www.fnbrno.cz




MENE CASTE NADORY LEDVIN U DETI

* Angiomyolipom — u mladsich deti s TS
* Metanefrické tumory — u déti kolem 2 let véku
« Ewinguv sarkom/PNET - adolescenti
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ZAVEREM

Typ tumoru Typické znaky
nadoru

Wilmsuv r 80-95 % Ohraniceny, solidni, krvaceni, nekrozy
tumor Nadorovy trombus

Oboustranny, vicecetny

Souc¢asti syndromu

Mesoblastic < 6 Kongenitalni, polyhydramnion
ky nefrom Hyperkalcémie
Solidni, ring-sign

Clear cell , D= Solidni i cysticka komponenta -

sarcoma peritumoralni cysty
Unilateralni, unicentricky
Meta do skeletu

Maligni - Synchronni ¢i metachronni tu mozku
rhabdoidni Kalcifikace (lineéarni)

tumor Subkapsularni kolekce tekutiny
ledviny Vychazi z medully
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Pathological risk group for primary operated cases:

LOW RISK TUMOURS

- Mesoblastic nephroma

- Cystic partially differentiated nephroblastoma
INTERMEDIATE RISK TUMOURS

- Non-anaplastic nephroblastoma and its variants
- Nephroblastoma - focal anaplasia

HIGH RISK TUMOURS

- Nephroblastoma — diffuse anaplasia

- Clear cell sarcoma of the kidney

- Rhabdoid tumour of the kidney
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