KIRURSKO ZDRAVLJENJE TUMORJEV PRI OTROCIH
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Izvlecek

Avtor opisuje tehniko kirurSkega zdravijenja Wilmsovega tumorja in nevrobla-
stoma pri otrocih. Zdravijenje Wilmsovega tumorja z operacijo, kemoterapijo in
obsevanjem je uspedno v ved kot 80 odstotkov. Pri lokalizirani obliki nevrobla-
stoma z dobrimi prognosticnimi faktorji je najveckrat dovolj Ze kirurska od-
stranitev primarnega tumorja. Pri napredovalem nevroblastomu je kirursko v
vedini primerov mozZna le biopsija tumorja.

Abstract

Author describes surgical technique of Wilms tumor and neuroblastoma in chil-
dren. The treatment of Wilms' tumor is successful in more than 80% and con-
sists of surgery, chemotherapy and radiation therapy. In the treatment of well-
localised favorable neuroblastoma a simple surgical extirpation of the primary
tumor is the main mode of the treatment. Other than perhaps performing a
biopsy of the tumor, there appears to be little the surgeon is able to contribute
fo patients in the advanced, unfavorable type of neuroblastoma.

Uvod

Kirur8ka odstranitev ledvice z nefroblastomom (Wilmsovim tumorjem), najpo-
gostej§im malignim tumorjem secil pri otrocih, je e vedno osnovni nadin
zdravljenja teh bolnikov. Dodatna kemoterapija in obsevanje pa sta nam omo-
gocila, da je postal kirurki del zdravljenja otrok z Wilmsovim tumorjem lazji in
ucinkovitej8i, z manjsim Stevilom zapletov in z redkej8imi primeri inoperabil-
nosti. Prvo uspesno nefrektomijo nefroblastoma pri otrocih je napravil Jessop
Ze leta 1877 (1). Z leti se je sicer kirurSka tehnika precej izbolj$ala, vendar pa
samo kirursko zdravljenje ozdravi najve¢ 25 odstotkov bolnikov z nefroblasto-
mom (2). Dokazano je tudi, da brez radikalne nefrektomije ni prezivetja otrok z
Wilmsovim tumorjem (3). S kombiniranin zdravijenjem Wilmsovega tumorja z
operacijo, kemoterapijo in radioterapijo dosezemo ve¢ kot 80 odstotno ozdra-
vitev teh bolnikov.

Operacija, citostatiki in obsevanje pa so potrebni tudi pri velini otrok z nevrob-
lastomom, zelo malignim otro$kim tumorjem, ki vznikne iz Zivénih celic sim-
pati¢nih ganglijev in sredice nadledvi¢ne Zleze. 55 odstotkov nevroblastomov
se pojavlja v trebuhu, dve tretjini od teh vznikneta iz sredice nadledviCne Zleze
(4). Vrsta in zdravljenje teh bolnikov sta odvisna predvsem od stadija bolezniin
bioloskih prognosticnih dejavnikov. Pri bolnikih z lokalizirano boleznijo (stadij |
in I1) je popolna kirurSka odstranitev tumorja primarna, medtem ko naj bi dodat-
na kemoterapija in obsevanje doprinesla k povelanju prezivetja (5). Prezi-
velost teh bolnikov je okrog 80 odstotkov. Pri zdravljenju napredovalega nevro-

63



blastoma (stadij Il in V) je kirurgija neucinkovita in omejena najveckrat le na

biopsijo tumorja. PreZivelost teh bolnikov je §e vedno majhna (20 do 30 odstot-

kov) (4).

Namen prispevka je opisati tehniko operativnega posega pri otrocih z nefrob-

lastomom in z nevroblastomom, ki vznikne iz retroperitonealnih, simpati¢nih
ganglijev ali iz sredice nadledvi¢ne Zleze.

Kirurska tehnika pri Wilmsovem tumorju in nevroblastomu

Tehnika radikalne nefrektomije pri otrocih z Wilmsovim tumorjem je stan-
dardizirana in prilagojena priporocilom SIOP. Kirurski pristop je vedno dolg,
precen, subkostalni transabdominalni rez, ki je znan Ze ve¢ kot 40 let in nam
omogoCa natantno kirurSko tehniko ter prepre€uje intraoperativni razsoj
tumorskih celic. Ruptura tumorja med operacijo namre¢ povecuje pogostnost
ponovitve tumorja v trebusni votlini.

Pred nefrektomijo si najprej ogledamo in otipamo trebusne organe in poi§éemo
morebitne metastaze v jetrih, bezgavkah in peritoneju. V kolikor jih najdemo,
jih odstranimo, e je le mogoce, sicer pa napravimo njihovo biopsijo in zazna-
mujemo njihov polozaj. Nato si iztipamo drugo ledvico in odpremo njen retro-
peritonalni prostor, e je palpatorni izvid druge ledvice sumijiv, ali pa je bil Ze
pred operacijo z ultrazvokom, CT ali magnetno resonanco postavljen sum na
obojestranski Wilmsov tumor.

Nato sledi odstranitev s tumorjem prizadete ledvice. Najprej moramo ugotoviti
njeno operabilnost, saj ni tako redko, da tumor prerasca ledvicno kapsulo in je
priradCen ali pa celo vra€en v sosednje organe (nadledvi¢no Ziezo, dvanajst-
nik, trebusno slinavko, vranico, prepono, debelo &revo in v migi¢no trebusno
steno). V primerih, ko odstranitev ledvice ni mogoca, napravimo punkcijo ali
biopsijo tumorja.

Pri nefrektomiji najprej podvezemo ledvi¢no arterijo, da prepreéimo otekanje
ledvice s tumorjem, s &imer bi se povecali njena krhkost in moznost razsoja
tumorskih celic skozi perforantne perinefrititne vene. Najlazji dostop do vedjih
ledvinih tumorjev, levo ali desno, je z mobilizacijo dvanajstnika po Kocherju.
V¢&asih je moZno odstraniti ledviéni tumor tudi z incizijo parietalnega peritoneja
lateralno od debelega Crevesa.

Prizadeto ledvico zacnemo mobilizirati najveckrat proti spodnji zadnji trebusni
steni in vzdolz vegjih Zil medialno. Se€evod prekinemo zgodaj, &imblizje me-
hurju. Tako je preparacija ledvice ¢im bolj stran od tumorja, moznost rupture
tumorja pa je manjSa. Pred podvezavo venoznega oZilja si vedno natancno
ogledamo ledvino veno in veno kavo zaradi morebitne prisotnosti trombusa,
ki jih po potrebi odstranimo skozi venotomijo. Ledvi¢na vena in vena kava sta
zajeti pri 6 odstotkov bolnikov z Wilmsovim tumorjem (6). Vra&€anje tumorja v
venozno ozZilje lahko dokazemo Ze pred operativnim posegom. Pri priblizno 30
odstotkov bolnikov z Wilmsovim tumorjem pa ugotovimo vra$¢anje tumorja v
oZilje Sele med operativnim posegom. Na tumorsko obstrukcijo ledviéne vene
kazejo napete retroperitonaine venske kolaterale. Posebno je treba biti previ-
den, da s podvezavo ledvi¢ne vene ne oddvojimo morebitnega tumorskega
embolusa (7). :
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Nadledvitno zlezo pustimo, Ce je med operacijo vidno zdravo tkivo med tumor-
jemin Zlezo.

Patolo§ko spremenjene bezgavke v hilusu ob aorti (regionalne bezgavke) ter
nad tem mestom in pod njim (ekstraregionalne bezgavke) odstranimo. Radi-
kalna limfadenektomija pri bolnikih z Wilmsovim tumorjem sicer ne vpliva na
bolnikovo prezivetje, kljub temu odstranimo patologke bezgavke zaradi dolo-
Citve stadija tumorja in zaradi njegovega pravilnega zdravijenja (8). Vzrok po-
ve€anja bezgavk je najveckrat reaktivno vnetje.

V primerih obojestranskega nefroblastoma napravimo nefrektomijo bolj priza-
dete ledvice, na drugi strani pa delno nefrektomijo v zdravo. PreZivetje teh bol-
nikov je na splodno zelo dobro. Pri priblizno tretjini bolnikov postavimo diagno-
zo obojestranskega nefroblastoma ze s klinicnim pregledom, pri tretjini z uro-
grafijo ali UZ, pri tretjini pa $ele med operacijo (2). V slednjem primeru naprav-
imo le biopsijo enega ali obeh tumorjev in nadaljujemo s kemoterapijo pred
ponovnim operativnim posegom. Te bolnike operiramo Sele tedaj, ko smo s
preoperativno kemoterapijo tumor moéno zmanjgali.

Pri priblizno 10 odstotkov bolnikov z Wilmsovim tumorjem je proces inoper-
abilen, ker vra&éa tumor v sosednje organe.

KirurSka odstranitev nevroblastoma je primarni nacin zdravljenja lokalizirane-
ga tumorja (stadij | in ). Tudi pri tem tumorju je operativni pristop transab-
dominalni rez, ki nam omogoca dober pregled in iztipanje vseh trebusnih orga-
nov in retroperitoneja (4). Lokaliziran tumor je lahko velik ali majhen, najves-
krat je premakljiv, ker ne zajema sosednjih organov. Preparacija tumorja je
pogosto ostra, z ohranjevanjem ledvice na prizadeti strani. Zaradi dologitve
stadija bolezni moramo vedno odstraniti tudi kontralateralne bezgavke. Radi-
kalna limfadenektomija nima nikakréne terapevtske vrednosti (4).

Pri bolnikih z nevroblastomom, ki Ze infiltrira okolico, predvsem predel tripus-
celiakusa in velikih Zil v zgornjem trebuhu, pa je popolna resekcija tumorja
praktitno nemogoca (9). Priporogljiva je le biopsija tumorja za histologki pre-
gled preparata in namestitev kovinskih sponk na njegovih mejah. Ti veliki,
neoperabilni tumorji so tudi zelo dobro prekrvijeni, tako da lahko pride med
samim posegom tudi do hudih krvavitev, ki se koncajo s smrtjo bolnika.
Nekateri so menili, da lahko delna resekcija neoperabilnega tumorja izbolj3a
prognozo bolnikov, vendar pa tega rezultati niso potrdili (10). Drugi avtorji
zagovarjajo »second look« - operacijo ve¢ mesecev po kemoterapiji in obse-
vanju neoperabilnega nevroblastoma, pri ¢emer lahko pri skoraj polovici bol-
nikov odstranimo rezidualni tumor (11). Snyder et al. (4) pa so mnenja, da je
»second look« operacija lahko koristna le kot del agresivne kemoterapije in
radioterapije pri bolnikih, pri katerih na¢rtujemo presaditev kostnega mozga.

Med skupino otrok z lokaliziranim in neoperabilnim nevroblastomom pa uvr-
§Camo bolnike, pri katerih moramo napraviti $iroko, ostro preparacijo tumorja,
preden lahko ugotovimo njegovo operabilnost. Veckrat lahko odstranimo dobr-
sen del tumorja, Ce se le-ta ne vradéa v velike Zile in porto hepatis. NajteZja je
preparacija tumorja pri tistih bolnikih, pri katerih ne moremo zanesljivo identifi-
cirati trunkus celiakusa, zgornje mezenterialne arterije ali portainega Zilja.
Tumor lahko najveckrat prepariramo od vene kave in aorte. Ne priporo&ajo »en
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block« odstranitve velikih crganov, ki so zajeti v napredovalem nevroblastomu.
Ledvico na prizadeti strani odstranimo le, kadar je tumor priradcen na ledvicni
hilus in je ohranitev ledvice nemogo&a. Nevroblastom se zelo redko vrasta v
sam ledvicni parenhim.

Sklep

Zdravijenje otrok z Wilmsovim tumorjem in nevroblastomom pri otrocih je
izrazito timsko delo in zahteva odli¢no sodelovanje med kirurgi, kemoterapevti
in radioterapevti. Le na ta nacin lahko doseZzemo ve¢ kot 80 odstotkov ozdra-
vitev bolnikov z Wilmsovim tumorjem in bolnikov z lokaliziranim nevroblasto-
mom. Zal je ozdravljivost otrok z napredovalim nevroblastomom Se vedno zelo
nizka. Novo upanje za te otroke je prinesel razvoj novejsih naginov zdravljenja
(novi kemoterapevtiki, imunoterapija, monokionalna protitelesa, usmerjena
radioterapija z MIBG), medtem ko pri kirur§kem zdravljenju verjetno ni mozno
pricakovati kak$nih vegjih novosti.
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