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  تعالي بالينيمجله
  پژوهشي -آموزشي

 ) 132-140(   1شماره   دوره اول 

  چكيده
توانـد  درصد موارد مي 2/1باشد كه در  ترين تومور كليوي دوران كودكي مي تومور ويلمز شايع

اي با تشخيص تومور ويلمز دو طرفه تحـت   ساله 5/3كودك . هاي مادرزاي باشد همراه با آنومالي
اين بيمار همچنين مبتلا به انيـدريا دو طرفـه، هايپوسـپادياز و عقـب مانـدگي      . درمان قرار گرفت

يمـار تحـت عمـل    ب. هاي مادرزادي ديگري وجود نداشـته اسـت   آنومالي. بوده است (MR)ذهني 
در حال حاضر شيمي درمـاني ادامـه دارد   . جراحي قرار گرفته، شيمي درماني براي او آغاز گرديد

  .آميز بوده است و درمان تا به حال موفقيت

    

  
  
  

  

 
  

  
  

  
  
  
  

  
  
  

  

  

  

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  

  مقدمه
تـرين تومـور كليـوي دوران     تومور ويلمز شايع
هاي اطفـال   درصد بدخيمي 6كودكي مي باشد كه 

 2/1تقريبـاً در  .)1(دهـد را به خود اختصاص مـي 
ــي   ــز م ــور ويلم ــان توم ــد كودك ــا   درص ــد ب توان

  هاي  اريـا، ناهنجـهاي ارثي مانند انيدري ناهنجاري
  
  

تناسلي و عقـب مانـدگي ذهنـي    -مجاري ادراري
بـه عنـوان سـندرم واگـر      آنهـا همراه باشد كـه از  

(WAGR) بيماران مبـتلا بـه   ). 2(شود نام برده مي
 سندرم واگر در دوران كـودكي اغلـب بـا انيـدريا     

  اي ـه اريـه ناهنجـاگرچ. كنند يكطرفه مراجعه مي
  
  

ويلمز دو طرفه به همراه انيدريا معرفي يك مورد تومور
  )WAGRسندرم (ماندگي ذهني  هايپوسپادياز و عقب

  *3،  رايكا شريفيان3تقي پور ، مهرداد2مريم قاسمي، 1پور صاحب ، عليرضا علم1فريع، حميد محمد ج1حسين كرمي

 ماندگي ذهني، هايپوسپادياز تومور ويلمز، عقبانيدريا،  :هاي كليدي واژه

  گروه اطفال، دانشكده پزشكي، دانشگاه علوم پزشكي مازندران.1

  پاتولوژي، دانشكده پزشكي، دانشگاه علوم پزشكي مازندرانگروه . 2

  كميته دانشجويي، مركز تحقيقات سرطان، مركز تحقيقات تالاسمي دانشكده پزشكي، دانشگاه علوم پزشكي مازندران. ٣

  Email: sharifin.rayk@gmail.com :مسئولنويسنده *. 
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ا ام ـدر اين بيماران وجود ندارنـد،   هميشه ژنيتالي
 خصـوص  بـه ها با انيدريا،  همراهي اين ناهنجاري

وجـود   بـه  تواند شـك پزشـك را   در دختران، مي
  ).3(برانگيزد سندرم واگر

به همين دليل در اكثـر شـيرخواران بـا انيـدريا     
يكطرفه بررسـي وضـعيت از نظـر سـندرم واگـر      

در اطفــال بــا ســنين بــالاتر . پيشــنهاد مــي گــردد
تشخيص باليني با وجـود انيـدريا و يكـي از سـه     

  .)4(گردد ناهنجاري ديگر تأييد مي
تواند به طور قابـل   درمان مناسب پيشگيرانه مي

توجهي بقاي بيماران مبتلا را افزايش داده، كيفيت 
در ايـن مقالـه يـك    . زندگي آنها را بهبود بخشـد 

مورد تومور ويلمـز دوطرفـه همـراه بـا انيـدريا و      
ادياز معرفي شده اسـت كـه بـا موفقيـت     هايپوسپ

  .باشد تحت درمان مي
  
  

  معرفي بيمار

اي است كه يـك سـال و نـيم     ساله 5/3بيمار پسر 
قبل به دنبال درد شكم، تهـوع و اسـتفراغ و تـب بـه     
درمانگاه تخصصي اطفال مراجعه و از تورم شكم بـه  

كـودك حاصـل   . ماه شـكايت داشـته اسـت    4مدت 
زايماني طبيعي بوده، ترم به دنيا آمده و تأخير تكاملي 

تـأخير همـراه    تكامل زباني و حركتي بيمـار بـا  . دارد
در . باشـد  سال مـي  3بوده و سن تقريبي تكامل بيمار 

معاينــات چشــمي انيــدريا دو طرفــه و نيســتاگموس 

. شـود  مشهود است كه سابقه آن از بدو تولد ذكر مـي 
ــه  ). 1شــماره شــكل ( ــر آن بيمــار مبــتلا ب عــلاوه ب

هايپوسپاديازيس بوده كه در سـن دو سـالگي تحـت    
در بسـتگان بيمـار    .عمل جراحي قرار گرفتـه اسـت  

هـاي مـادرزادي كليـوي     اي از انيدريا و نقـص  سابقه
  . وجود نداشته است

اسكن اوليه شكم و لگن بيمـار يـك تـوده     تي سي

بســيار حجــيم كيســتيك بــا حــدود نــامنظم حــاوي 

هاي متعدد در محل كليه چـپ و يـك كـانون     سپتوم

در پارانشيم كليـه راسـت را    cm 2هيپودنس به قطر 

  ).2شكل شماره ( نشان داده است

ده طي عمل جراحي كليه سمت چپ به همراه تـو 

پسـي تهيـه   خارج شد و از تـوده سـمت راسـت بيو   

نتايج حاصل از مدارك موجود، تومور ويلمز . گرديد

(stage V) گـزارش نمونـه پـاتولوژي    . را تأييد نمود

اوي سـه جـزء   نشان دهنده وجود تومور كليـوي ح ـ 

و  (Stromal)، اســـترومال (Blastemal)بلاســـتمال 

عكس ). 3،4( اپي تليال بوده است (Tubular)توبولار 

تي اسكن قفسه سينه بيمار سالم و فاقـد   ساده و  سي

. هرگونه شواهد از متاستاز تومور به ريـه مـي باشـند   

همچنين اكـوي قلـب بيمـار نرمـال و وجـود سـاير       

معاينات باليني در بيمـار رد  هاي مادرزادي طي  نقص

  .شده است
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جهت درمان بيمار مذكور از پروتكل درماني موجـود  

ــي   ــرطان شناسـ ــون و سـ ــاب خـ  Philipدر كتـ

Lanzkowsky    استفاده شده است كه شـامل درمـان

ــين   ــاي داكسوروبيسـ ــا داروهـ   ، (Doxorubicin)بـ

ــن ــتين  – وي ــفامايد (Vincristine)كريس ، سيكلوفس

(Cyclopsphamide)  ــد   (Etoposide)و اتوپوزايـــ

بيمار هم اكنون به درمـان كمـوتراپي پاسـخ    . باشد مي

و از اندازه توده كليه سمت راست به طور قابـل  داده

  .توجهي كاسته شده است
  

  

  
  
  
  
  
  

  انيدريا دو طرفه در بيمار مشهود است :1شكل شماره 

  
  
  
  
  

  

  
  

با يك توده بسيار حجيم (سي تي اسكن بيمار: 2شكل شماره 
هاي متعدد در محل كليه چپ و  حدود نامنظم  حاوي سپتوم

  )در پارانشيم كليه راست cm2يك كانون هيپودنس به قطر 
  
  

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

تومور كليوي متشكل از اجزاي بلاستما، : 3شكل شماره 
  )(X10استرومال و توبولار اپي تليال با بزرگنمايي 

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  

  )40X(تومور كليوي با بزرگنمايي  :4شكل شماره 
  

  بحث
تـرين تومـور كليـوي دوران     تومور ويلمـز شـايع  

باشد و بر اسـاس مطالعـات انجـام شـده      كودكي مي
مـاه   60الـي   7بيشترين شيوع آن در محـدودة سـني   

اگر با مشخصات انيدريا، دسـتگاه   سندرم و. باشد مي
تناســلي مــبهم، مشــكلات ادراري تناســلي و عقــب 

سندرم مذكور ارتبـاط  . شود ذهني شناخته ميماندگي 
هـا    زمـاني آن  داري با تومور ويلمـز دارد و هـم   معني
گـزارش  ) 1964(لين بار توسط ميلـر و همكـاران   او

  ).3( شده است
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ويلمز بـا  زماني تومور  مطالعات مختلف حاكي از هم
شـيوع  ). 5- 7(باشد مي 11هايي در كروموزوم  جهش

 000/50نفـر در هـر    1انيدريا در كل جمعيت تقريباً 
اين افراد به تومـور   50/1شود كه  نفر تخمين زده مي
  .ويلمز متبلا هستند

بيمار مذكور در اين گـزارش بـر اسـاس شـواهد     
باليني و آزمايشگاهي داراي مشخصات سندرم واگـر  

تومـور ويلمـز در ايـن بيمـار بـا شـواهد       . باشـد  مي
  انيـــدرياي مـــادرزادي دوطرفـــه از بـــدو تولـــد و 
عقــب مانــدگي ذهنــي تظــاهر پيــدا كــرده اســت و  

هاي كاريوتيپ بيمار نشـان دهنـده حـذف در     آزمون
  .بوده است 11بازوي كوتاه كروموزوم 

ــه ــاران  Evansدر مطالع ــود  )1973( و همك وج
و انيــدريا دو طرفــه مانــدگي ذهنــي  همزمــان عقــب

آنهـا همچنـين ذكـر كردنـد كـه      . بررسي شده است
هايپوسپادياز نيز در اكثر ايـن بيمـاران وجـود داشـته     

هـاي ذكـر شـده بايـد      زمـاني درگيـري   هم). 8( است
پزشـكان را بــه ســندرم واگـر مشــكوك ســازد، لــذا   

هايي مبني بر وجود اختلالات چشمي، اروژنيتال  يافته
كنـد تـا    مـادرزادي ايجـاب مـي   هاي  و ساير آنومالي
تري جهت پـي بـردن بـه وجـود ايـن       معاينات دقيق

در صـورت  . اختلالات در بدو تولـد صـورت گيـرد   
سـال   5تر از  ها بايد در سنين پايين وجود اين آنومالي

ماه انجام شود و  6تا  3سونوگرافي دو طرفه كليه هر 

بعد از سن شش سالگي نيز هر شـش مـاه معاينـات    
تعيين وضعيت توده شـكمي تـا سـن    شكمي جهت 

در بيماران بـا سـنين   ). 6،9( هشت سالگي انجام گيرد
بالاتر نيز پس از وجود سندرم واگر لازم است تـا بـا   

هـاي لازم انجـام    ز بررسـي م ـشك بالا به تومـور ويل 
چـه هايپوسـپاديازيس و    الذكر اگر در بيمار فوق. گيرد

ا بروز است امتولد به همراه بيمار بوده انيدريا از بدو 
  .سالگي بوده است 5/2واقعي علايم بيماري در سن 
و همكـاران بـر    Millerاز سوي ديگر در مطالعـه  

چه وجود تومور  گير اگر بيمار با انيدرياي تك 3روي 
زمـان   طور هـم  ا بيماران به، امويلمز تأييد نشده است

مانـدگي   هاي مادرزادي قلبي و عقـب  مبتلا به بيماري
جهت بيمار اكوي قلب درخواست ). 3( اند ذهني بوده

اگـر  . هاي مادرزادي قبلي رد شده است شد و بيماري
چه در ايـن بيمـاران عقـب مانـدگي ذهنـي از حـد       

ا بيمـاراني بـا وضـعيت    باشد، ام ـ بينابيني تا شديد مي
بيمـار مـا نيـز    ). 10( انـد  ذهني نرمال نيز گزارش شده

  .اختلالات ذهني متوسطي داشته است
و طرفه تومور ويلمز طبق نتايج حاصـله از  شيوع د
 RSSHANNONهــاي انجــام شــده توســط  بررســي
. )13( درصــد تخمــين زده شــده اســت 36حــدود 

هاي مطالعات ديگر در تضاد بـا ايـن   يافته كهحالي در
درصـد را   4/4الـي   2باشد و عددي معادل  ميزان مي

در اين بيمار تومور بـه صـورت دو   . اند گزارش كرده
  .نامتقارن رشد كرده است طرفه و
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درمان دارويي بيماران با سندرم واگـر بـه تظـاهرات    
شناسـي   هاي بافت يافته. باشد تومور ويلمز وابسته مي

درمـاني   و مراحل پيشرفت بيمـاري پروتكـل شـيمي   
تـا   1969هـاي بـين    در سال. كند مناسب را تعيين مي

 8600اي بـر روي   مطالعات گروهـي گسـترده   2000
بيمار سـندرم   64ها  از ميان آن. مز انجام شدبيمار ويل

. بيمار دچار نارسايي كليـوي شـدند   14. اگر داشتند و
سـال آينـده در بيمـاران     20ايجاد نارسايي كليوي در 

اگر بـه ترتيـب    اگر و بدون سندرم و داراي سندرم و
بعـد از   ءميـزان بقـا  . درصد بوده اسـت  4/1و  8/52

سال براي بيمـاران داراي سـندرم واگـر و     4گذشت 
درصـد و بعـد    92و  95بدون سندرم واگر به ترتيب 

 5. درصد بود 86و  48سال به ترتيب  27گذشت  از
مورد مرگ به علت نارسايي كليوي در ايـن بيمـاران   

شـواهد حـاكي از آن اسـت كـه     . گزارش شده است
غم درمان، با خطر ر بيماران مبتلا به سندرم واگر علي

ــت ــوي روبـ ـ  بيش ــايي كلي ــاد نارس ــراي ايج رو ري ب
  ).12( هستند

در بيمار ما آزمايشات نشان دهنده عملكـرد صـحيح   
كليه چپ بود و شواهدي از نارسايي كليـوي وجـود   

درمان بيمار بر اساس پروتكل مـذكور مـانع   . نداشت
  ).2( از پيشرفت ضايعه و مفيد واقع شده است

  

  گيري نتيجه
بيماراني با شواهد انيدرياي تك گير بايـد از نظـر   

  اگر و تومـور ويلمـز مـورد بررسـي      وجود سندرم و
رغم پاسخ خوب بيماران بـه درمـان،    قرار گيرند علي

بيمـاري بـر    Vهاي دو طرفـه و مراحـل    در درگيري
شناسـايي  . شـود  احتمال نارسايي كليوي افـزوده مـي  

ند مـا را در رد  توا بيماران با سندرم و اگر مي زودرس
كردن تومور ويلمز و جلوگيري از پيشرفت بيمـاري  

موجـب  به سمت نارسـايي كليـوي يـاري نمايـد و     
  .شود افزايش كيفيت زندگي و ميزان بقاء بيماران مي

  

  

  سپاسگزاري
وسيله از جنـاب آقـاي دكتـر عبـدالحكيم      بدين

ي آتاباي كه در امر تهيه و گزارش نتـايج پـاتولوژ  
  .نماييم ر مينمودند تقدير و تشككمك شاياني 
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  :سوالات
  تومور ويلمز شايع تر است؟هاي زير  كداميك از سندرم -1

  staufferسندرم ) 1

  سندرم كوشينگ) 2

  سندرم نفروتيك) 3

 Beckwith-weidemannسندرم ) 4

  كداميك از موارد زير مي باشد؟) تومور ويلمز(شايع ترين تظاهر باليني نفروبلاستوم -2 

  هماچوري) 1

  افزايش فشار خون) 2

  توده شكمي) 3

  اختلالات انعقادي) 4

  اوليه تشخيصي در تومور ويلمز كدام يك از موارد زير مي باشد و اقدام بعدي چيست؟گام  -3

  سي تي اسكن -سونوگرافي) 1

  سونوگرافي -ام ار اي) 2

  ام ار اي -سونوگرافي) 3

  سي تي اسكن -ام ار اي) 4

  سال كدام يك از موارد زير مي باشد؟ 3-2شايع ترين توده شكمي در كودكان در سنين  -4

  بلاستيك نفرومامزو) 1

 UPJO هيدرونفروز ناشي از) 2

  نفروبلاستوما) 3

  تومور ويلمز) 4
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ماه قبل كه توسط مادر بيمار مورد توجه قرار گرفتـه بـود    1ساله اي با شكايت توده شكمي از  2كودك  -5
ضـربان در   96متر جيـوه و قلـب او      140/80در معاينات اوليه فشارخون بيمار  .به  اطفال مراجعه مي كند

باشـد   دقيقه مي باشد وتوده اي يك طرفه كه از خط وسط عبور نكرده در سمت راست شكم قابل لمس مي
  :انجام شد كه شامل موارد زير مي باشد  UAدر آزمايشات مقدماتي  .كه فاقد تندرنس است

WBC :1-2   RBC :4-5  

  اولين اقدام تشخيصي كدام است و كدام تشخيص محتمل تر مي باشد؟

  نوروبلاستوما -ام ار اي )1

  نفروبلاستوما -سي تي اسكن )2

  نفروبلاستوما –سونوگرافي ) 3

  نوروبلاستوما -سي تي اسكن) 4

  كداميك از موارد زير در مورد تومور ويلمز صحيح مي باشد؟ -6

  از خط وسط مي گذرد و به طرف مقابل مي رود) 1

  كلسفيكاسيون نمي دهد) 2

  كليه را به پائين و خارج مي راندتغيير محور كليه و ) 3

  در زمان مراجعه اكثرا متاستاز دارند) 4

  درمان تومور ويلمز دوطرفه كداميك از موارد زير مي باشد؟ -7

  نفركتومي پارشيل دوطرفه) 1

  راديكال نفركتومي دوطرفه و سپس دياليز) 2

  كمورادياسيون پس از بيوپسي از تومور) 3

  سيستميك و راديوتراپي سايت عمل شيمي درماني عمل جراحي،) 4
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در بررسـي هـاي    مورد تومور ويلمز دوطرفه تحت كمـوتراپي قـرار گرفتـه اسـت،     ساله، 3پسر بچه ي  -8
اقـدام مناسـب   .تكميلي انجام شده بوسيله سي تي اسكن،تومور مذكور پس از درمـان لوكـاليزه شـده اسـت    

  درماني در مرحله بعد چه مي باشد؟
  پارشيل نفركتومي) 1
  ماه بوسيله سي تي اسكن 3قطع درمان و پيگيري هر ) 2
  ادامه كموتراپي) 3
  انجام بيوپسي مجدد) 4
  سندرم واگر در كداميك از تومورهاي زير ديده مي شود؟ -9
  مزوبلاستيك نفروما) 1
  مزوبلاستوما) 2
  ويلمز تومور) 3
  همه موارد فوق صحيح مي باشد) 4

  يلمز كداميك از موارد زير مي باشد؟شايع ترين محل متاستاز تومور و -10
  ريه) 1
  كبد) 2
  استخوان) 3
  مغز) 4
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