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W 1899 ro ku chi rurg Max Wilms opi sał
sied mio ro dzie ci cier pią cych na zło śli we
gu zy wy wo dzą ce się z miąż szu ne rek.
Obec nie ner czak pło do wy, zna ny po -
wszech nie ja ko guz Wilm sa, jest naj czę -
ściej wy stę pu ją cym u dzie ci no wo two rem
zło śli wym ne rek. Sza cu je się, że w Sta nach
Zjed no czo nych 6% wszyst kich no wo two -
rów zło śli wych roz po zna nych u dzie ci w la -
tach 1975-1995 sta no wi ły gu zy Wilm sa.
Rocz nie roz po zna wa no w tym okre sie oko -
ło 500 no wych przy pad ków. Ner czak pło do -
wy wy stę pu je nie co czę ściej u dziew czy nek
i sto su nek czę sto ści je go wy stę po wa nia
u płci mę skiej i żeń skiej wy no si dla gu zów
jed no stron nych 0,92:1,00, a zaj mu ją cych
obie ner ki 0,60:1,00.

Więk szość pa cjen tów z gu zem Wilm sa
zgła sza się do le ka rza wte dy, gdy za nie po ko -
je ni ro dzi ce lub opie ku no wie za ob ser wu ją
pod czas ubie ra nia lub ką pa nia dziec ka uwy -
pu kle nie po włok ja my brzusz nej. Ob ja wem
to wa rzy szą cym, wy stę pu ją cym w 25% przy -
pad ków w chwi li roz po zna nia, jest nad ci śnie -
nie tęt ni cze, zwią za ne praw do po dob nie ze
zwięk szo ną ak tyw no ścią re ni no wą oso cza. In -
ne, czę sto stwier dza ne nie pra wi dło wo ści to
ból brzu cha, krwio mocz, nie do krwi stość i go -
rącz ka.

W nie wiel kim od set ku przy pad ków guz
Wilm sa jest ele men tem ze spo łu wad wro dzo -
nych: ze spo łu WAGR lub ze spo łu De ny sa -Dra -
sha. Ze spół WAGR (guz Wilm sa, ani ri dia,

wa dy ukła du mo czo wo -płcio we go i opóź -
nie nie umy sło we) roz wi ja się na sku tek ger -
mi nal nej de le cji chro mo so mu 11p. Mu ta cja
w ge nie WT1, zlo ka li zo wa nym w tym sa -
mym re gio nie chro mo so mu 11p, pro wa dzi
do roz wo ju ze spo łu De ny sa -Dra sha, cha rak -
te ry zu ją ce go się obec no ścią gu za Wilm sa,
pseu do her ma fro dy ty zmu i współ wy stę po -
wa niem cho rób ne rek (naj czę ściej ze spo łu
ner czy co we go lub kłębusz ko we go za pa le -
nia ne rek). In na nie pra wi dło wość, czę sto
ob ser wo wa na u pa cjen tów z gu zem Wilm -
sa, to po ło wi czy prze rost cia ła (he mi hi per -
tro fia) – izo lo wa ny lub ja ko ele ment
jed ne go z ze spo łów: Bec kwi tha -Wie de man -
na, Per l ma na lub Simp so na -Go la bi -Beh me -
la. In ne wa dy wro dzo ne ko ja rzą ce się
z gu zem Wilm sa, to ani ri dia i nie pra wi dło -
wo ści w ob rę bie ukła du mo czo wo -płcio we -
go, cza sa mi two rzą ce kon ste la cje ze spo łów
ge ne tycz nych.

Ge ne tycz ne uwa run ko wa nia gu za
Wilm sa są bar dziej zło żo ne niż to pier wot -
nie opi sał Al fred Knud son. Guz Wilm sa
i siat ków czak by ły pro to ty pa mi je go słyn -
nej hi po te zy „po dwój ne go ude rze nia”
(„two -hit” hy po the sis). Wia do mo, że
do roz wo ju gu za Wilm sa przy czy nia ją się
czyn ni ki ge ne tycz ne zwią za ne za rów no
z chro mo so mem 11p (uszko dzo nym w ze -
spo łach WAGR i De ny sa -Dra sha), jak i z in -
ny mi lo ci. Ta ki mi lo ci są mię dzy in ny mi:
1) pierw szy zi den ty fi ko wa ny gen gu za
Wilm sa, WT1 zlo ka li zo wa ny w po zy -
cji 11p13, wy stę pu ją cy u 5-10% cho rych,
2) kil ka ge nów -kan dy da tów zlo ka li zo wa -
nych w ob sza rze 11p15, zna nym rów nież ja -
ko dru gie lo cus gu za Wilm sa, WT2, 3) dwa
ro dzin ne lo ci gu za Wilm sa, FWT1 i FWT2,
zlo ka li zo wa ne od po wied nio w ob rę bie 17q
i 19q oraz 4) re gion p53 chro mo so mu 17p,
w któ rym zmia ny są czę sto roz po zna wa ne
w przy pad ku ana pla stycz nych po sta ci gu za
Wilm sa.

Nie daw no zi den ty fi ko wa no ko lej ny gen
zwią za ny z gu zem Wilm sa zlo ka li zo wa ny
na chro mo so mie X, na zwa ny WTX. W prze -
ci wień stwie do au to so mal nych re ce syw nych
ge nów ha mu ją cych roz wój gu za WTX jest

in ak ty wo wa ny tyl ko na jed nym chro mo so -
mie – na je dy nym chro mo so mie X w gu zach
wy izo lo wa nych od chłop ców i na ak tyw nym
chro mo so mie X w gu zach wy izo lo wa nych
od dziew cząt. Te go ty pu mo no al le licz na in -
ak ty wa cja jest nie zgod na z hi po te zą po -
dwój ne go ude rze nia sfor mu ło wa ną przez
Knud so na. Wcze śniej pro po no wa no me cha -
nizm opar ty na związ ku z hi po te tycz ny mi,
ha mu ją cy mi roz wój gu za (su pre so ro wy mi)
ge na mi zlo ka li zo wa ny mi na chro mo so -
mie X, jed nak ni gdy ta kich ge nów nie zi -
den ty fi ko wa no. Od kry cie no we go ge nu
i me cha ni zmu je go dzia ła nia po zwo li ło
spoj rzeć na zło żo ne pod ło że ge ne tycz ne
gu zów Wilm sa z no wej per spek ty wy.

Pla nu jąc le cze nie gu za Wilm sa, in dy wi -
du al nie dla każ de go dziec ka oce nia się ry -
zy ko wzno wy. Le cze nie jest zło żo ne
i obej mu je ra dio te ra pię, ope ra cyj ną re sek -
cję gu za i wie lo le ko wą che mio te ra pię. Pa -
cjen ci z obu stron nym, ana pla stycz nym
gu zem Wilm sa są kwa li fi ko wa ni do bar dziej
agre syw nej te ra pii. Pod sta wo wy mi le ka mi
sto so wa ny mi we wszyst kich pro to ko łach
che mio te ra pii gu zów Wilm sa są dak ty no my -
cy na, win kry sty na i do kso ru bi cy na. W le cze -
niu wznowy wy ko rzy stu je się do dat ko wo
cy klo fos fa mid, ifos fa mid, ci spla ty nę, kar bo -
pla ty nę i eto po zyd. Obec nie pro wa dzo ne są
ba da nia nad no wy mi le ka mi, mię dzy in ny mi
nad in hi bi to rem to po izo me ra zy I (to po te -
kan, ak tu al nie II fa za ba dań kli nicz nych)
i nad le ka mi ha mu ją cy mi an gio ge ne zę (mię -
dzy in ny mi be wa ci zu mab – prze ciw cia ło
prze ciw ko czyn ni ko wi wzro stu śród błon ka
na czyń, an ty -VEGF).

Wie lo let nie prze ży cie lub wy le cze nie
uda je się uzy skać u 85-90% dzie ci. Wie lu
pro ble mów kli nicz nych na dal jed nak nie
uda je się roz wią zać. Dal sza iden ty fi ka cja
bio lo gicz nych czyn ni ków ro kow ni czych
umoż li wi do kład ną oce nę ry zy ka i sto so -
wa nie moż li wie naj mniej tok sycz nej te ra -
pii, a wpro wa dze nie no wych le ków, ta kich
jak to po te kan i an ty -VEGF mo że po pra wić
wyniki le cze nia, nie zwięk sza jąc ry zy ka
ostrych i póź nych po wi kłań. Od kry cie no we -
go ge nu su pre so ro we go WTX sta no wi po -

Guz Wilm sa
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nad to punkt wyj ścia dla lep sze go po zna nia
zło żo ne go pod ło ża ge ne tycz ne go gu zów
Wilm sa i, co waż niej sze, wy zna cza jąc no -
wy, pa to ge ne tycz ny szlak bio lo gicz ny, mo -
że umoż li wić opra co wa nie no wej te ra pii
ce lo wa nej.

Ko men tarz: Po pra wa ro ko wa nia pa cjen tów
z gu zem Wilm sa od zwier cie dla ogrom ne zna -
cze nie wie lo ośrod ko wych ba dań kli nicz nych
ukie run ko wa nych na po szu ki wa nie naj lep -
szych me tod te ra pii, za pew nia ją cych pa cjen -
tom opty mal ną ja kość opie ki me dycz nej.
Fi lo zo fia le cze nia re ali zo wa na przez człon ków
Uni ted Sta tes Na tio nal Wilms Tu mor Stu dy

Gro up i So cie ty of Pe dia tric On co lo gy jest od -
mien na – cie ka we, że pierw si na dal pre fe ru -
ją wy ko ny wa nie biop sji i re sek cję gu za
w chwi li roz po zna nia oraz na stęp czą che mio -
te ra pię, na to miast dru dzy roz po czy na ją
od che mio te ra pii przed ope ra cyj nej, po któ rej
wy ko ny wa na jest biop sja i re sek cja gu za.
W obu przy pad kach wy ni ki są bar dzo do bre,
ale ko niecz ne są dal sze ba da nia, któ re po -
zwo lą okre ślić za le ty każ dej z me tod. Po zna -
nie ge ne tycz ne go pod ło ża gu za Wilm sa,
a w przy szło ści rów nież ma po wa nie ge no mu,
mo że w jesz cze więk szym stop niu zin dy wi du -
ali zo wać le cze nie, umoż li wia jąc sto so wa nie
u każ de go pa cjen ta naj sku tecz niej szej i rów -

no cze śnie moż li wie naj mniej tok sycz nej me -
to dy te ra pii.

Ja net R. Ser wint, MD
Re dak tor kon sul tant

Ar ty kuł uka zał się ory gi nal nie w Pe dia trics in Re view,
Vol. 29, No 4, April 2008, p. 142: Wilms Tu mor, wy da -
wa nym przez Ame ri can Aca de my of Pe dia trics (AAP). Pol -
ska wer sja pu bli ko wa na przez Me di cal Tri bu ne Pol ska.
AAP i Me di cal Tri bu ne Pol ska nie po no szą od po wie dzial -
no ści za nie ści sło ści lub błę dy w tre ści ar ty ku łu, w tym wy -
ni ka ją ce z tłu ma cze nia z an giel skie go na pol ski. Po nad to
AAP i Me di cal Tri bu ne Pol ska nie po pie ra ją sto so wa nia ani
nie rę czą (bez po śred nio lub po śred nio) za ja kość ani sku -
tecz ność ja kich kol wiek pro duk tów lub usług za war tych
w pu bli ko wa nych ma te ria łach re kla mo wych. Re kla mo -
daw ca nie ma wpły wu na treść pu bli ko wa ne go ar ty ku łu.

Komentarz
Prof. dr hab. n. med. Mał go rza ta Za jącz kow ska, Kli ni ka Ne fro lo gii Dzie cię cej 
Uni wer sy te tu Me dycz ne go w Lu bli nie

Ar ty kuł po świę co ny jest zna ne mu od pra wie 200 lat,
a po nad 100 lat te mu do kład nie opi sa ne mu przez
Ma xa Wilm sa, gu zo wi li te mu po za czasz ko we mu, zwią -
za ne mu z tkan ką ner ko wą. Jest to bar dzo zło śli wy no -
wo twór wie ku dzie cię ce go. Sta no wi 90% wszyst kich
gu zów ne rek u dzie ci, wy wo dzi się z ma ło zróż ni co wa -
nej bla ste my ner ko wej i no si na zwę ner cza ka za rod ko -
we go lub pło do we go (ne ph ro bla sto ma). W Pol sce
guz Wilm sa sta no wi 7-10% wszyst kich gu zów li tych
u dzie ci. Czę stość wy stę po wa nia tej cho ro by wy no -
si 0,5-0,85/100 000 po pu la cji do 14 ro ku ży cia i oko -
ło 100 za cho ro wań rocz nie, przy czym 90% przy pad ków
za re je stro wa nych przez Pol ską Pe dia trycz ną Gru pę
Gu zów Li tych (PPGGL) do ty czy dzie ci do 7 ro ku ży cia,
ze śred nią wie ku 3,5 roku. Da ne te są nie co niż sze
od do ty czą cych Sta nów Zjed no czo nych, po da wa nych
przez au to ra ar ty ku łu.

Guz Wilm sa jest jed nym z no wo two rów o naj le piej,
cho ciaż nie do koń ca, zba da nej pa to ge ne zie. Wy ka za no
zwią zek wy stę po wa nia cho ro by z no si ciel stwem mu ta -
cji w ge nach WT1 i WT2 zlo ka li zo wa nych na chro mo -
so mie 11. Gen WT1 (Wilms tu mor sup pres sor ge ne)
ko du je czyn nik trans kryp cyj ny WT1, od gry wa ją cy ro lę
w roz wo ju ner ki i go nad. Jest też re gu la to rem trans -
kryp cji in nych ge nów. Zo stał on wy izo lo wa ny w 1990
ro ku przez Calla i wsp. z chro mo so mu 11p13. Ist nie je
po gląd, że mu ta cje WT1 i WT2 (11p15) pre dys po nu ją

do prze trwa nia po zo sta ło ści ne fro gen nych, któ re mo gą
być wy kry wa ne u oko ło 1% zdro wych no wo rod ków
i zwy kle za ni ka ją po uro dze niu.

W ar ty ku le au tor du żo miej sca po świę ca ak tu al nej
wie dzy na te mat ge ne tycz nych uwa run ko wań gu za
Wilm sa. Wia do mo, że po dob nie jak in ne no wo two ry,
po wsta je on w wy ni ku uszko dze nia ge nów re gu lu ją cych
wzrost, róż ni co wa nie i pro li fe ra cję ko mó rek. Więk szość
przy pad ków ne ph ro bla sto ma wy stę pu je spo ra dycz nie.
Rza dziej (ok. 10% przy pad ków) przy czy ną są mu ta cje
kon sty tu cyj ne de no vo, a w 1-2% ogó łu przy pad ków
ob ser wu je się ro dzin ne wy stę po wa nie gu za Wilm sa.
Spo sób dzie dzi cze nia ro dzin nej po sta ci ma cha rak ter au -
to so mal ny do mi nu ją cy z nie peł ną pe ne tra cją. Tyl ko nie -
któ re z tych przy pad ków są wy wo ła ne mu ta cja mi WT1
lub WT2, bądź de fek ta mi lo cus FWT1 (17q) lub FWT2
(19q). Su ge ru je się ist nie nie jesz cze in nych ge nów zwią -
za nych z ro dzin ną pre dys po zy cją do ne ph ro bla sto ma.
Au tor ar ty ku łu po da je, że nie daw no (w 2007 ro ku) wy -
kry to ko lej ny gen zwią za ny z gu zem Wilm sa, zlo ka li zo -
wa ny na chro mo so mie X, na zwa ny WTX. Sta no wi to
wy zwa nie dla dal szych po szu ki wań i zwięk sza per spek -
ty wę zło żo ne go pod ło ża ge ne tycz ne go. Po moc ne w tym
są nie tyl ko ba da nia cy to ge ne tycz ne i mo le ku lar ne, ale
tak że do brze ze bra ny wy wiad ro dzin ny i do kład ne ba -
da nie przed mio to we, po nie waż u oko ło 10% pa cjen tów
z ner cza kiem za rod ko wym występują wa dy roz wo jo we,
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Więk szość pa cjen tów z gu zem Wilm sa
zgła sza się do le ka rza wte dy, gdy za nie po ko -
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niu wznowy wy ko rzy stu je się do dat ko wo
cy klo fos fa mid, ifos fa mid, ci spla ty nę, kar bo -
pla ty nę i eto po zyd. Obec nie pro wa dzo ne są
ba da nia nad no wy mi le ka mi, mię dzy in ny mi
nad in hi bi to rem to po izo me ra zy I (to po te -
kan, ak tu al nie II fa za ba dań kli nicz nych)
i nad le ka mi ha mu ją cy mi an gio ge ne zę (mię -
dzy in ny mi be wa ci zu mab – prze ciw cia ło
prze ciw ko czyn ni ko wi wzro stu śród błon ka
na czyń, an ty -VEGF).

Wie lo let nie prze ży cie lub wy le cze nie
uda je się uzy skać u 85-90% dzie ci. Wie lu
pro ble mów kli nicz nych na dal jed nak nie
uda je się roz wią zać. Dal sza iden ty fi ka cja
bio lo gicz nych czyn ni ków ro kow ni czych
umoż li wi do kład ną oce nę ry zy ka i sto so -
wa nie moż li wie naj mniej tok sycz nej te ra -
pii, a wpro wa dze nie no wych le ków, ta kich
jak to po te kan i an ty -VEGF mo że po pra wić
wyniki le cze nia, nie zwięk sza jąc ry zy ka
ostrych i póź nych po wi kłań. Od kry cie no we -
go ge nu su pre so ro we go WTX sta no wi po -

Guz Wilm sa
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nad to punkt wyj ścia dla lep sze go po zna nia
zło żo ne go pod ło ża ge ne tycz ne go gu zów
Wilm sa i, co waż niej sze, wy zna cza jąc no -
wy, pa to ge ne tycz ny szlak bio lo gicz ny, mo -
że umoż li wić opra co wa nie no wej te ra pii
ce lo wa nej.

Ko men tarz: Po pra wa ro ko wa nia pa cjen tów
z gu zem Wilm sa od zwier cie dla ogrom ne zna -
cze nie wie lo ośrod ko wych ba dań kli nicz nych
ukie run ko wa nych na po szu ki wa nie naj lep -
szych me tod te ra pii, za pew nia ją cych pa cjen -
tom opty mal ną ja kość opie ki me dycz nej.
Fi lo zo fia le cze nia re ali zo wa na przez człon ków
Uni ted Sta tes Na tio nal Wilms Tu mor Stu dy

Gro up i So cie ty of Pe dia tric On co lo gy jest od -
mien na – cie ka we, że pierw si na dal pre fe ru -
ją wy ko ny wa nie biop sji i re sek cję gu za
w chwi li roz po zna nia oraz na stęp czą che mio -
te ra pię, na to miast dru dzy roz po czy na ją
od che mio te ra pii przed ope ra cyj nej, po któ rej
wy ko ny wa na jest biop sja i re sek cja gu za.
W obu przy pad kach wy ni ki są bar dzo do bre,
ale ko niecz ne są dal sze ba da nia, któ re po -
zwo lą okre ślić za le ty każ dej z me tod. Po zna -
nie ge ne tycz ne go pod ło ża gu za Wilm sa,
a w przy szło ści rów nież ma po wa nie ge no mu,
mo że w jesz cze więk szym stop niu zin dy wi du -
ali zo wać le cze nie, umoż li wia jąc sto so wa nie
u każ de go pa cjen ta naj sku tecz niej szej i rów -

no cze śnie moż li wie naj mniej tok sycz nej me -
to dy te ra pii.

Ja net R. Ser wint, MD
Re dak tor kon sul tant

Ar ty kuł uka zał się ory gi nal nie w Pe dia trics in Re view,
Vol. 29, No 4, April 2008, p. 142: Wilms Tu mor, wy da -
wa nym przez Ame ri can Aca de my of Pe dia trics (AAP). Pol -
ska wer sja pu bli ko wa na przez Me di cal Tri bu ne Pol ska.
AAP i Me di cal Tri bu ne Pol ska nie po no szą od po wie dzial -
no ści za nie ści sło ści lub błę dy w tre ści ar ty ku łu, w tym wy -
ni ka ją ce z tłu ma cze nia z an giel skie go na pol ski. Po nad to
AAP i Me di cal Tri bu ne Pol ska nie po pie ra ją sto so wa nia ani
nie rę czą (bez po śred nio lub po śred nio) za ja kość ani sku -
tecz ność ja kich kol wiek pro duk tów lub usług za war tych
w pu bli ko wa nych ma te ria łach re kla mo wych. Re kla mo -
daw ca nie ma wpły wu na treść pu bli ko wa ne go ar ty ku łu.

Komentarz
Prof. dr hab. n. med. Mał go rza ta Za jącz kow ska, Kli ni ka Ne fro lo gii Dzie cię cej 
Uni wer sy te tu Me dycz ne go w Lu bli nie

Ar ty kuł po świę co ny jest zna ne mu od pra wie 200 lat,
a po nad 100 lat te mu do kład nie opi sa ne mu przez
Ma xa Wilm sa, gu zo wi li te mu po za czasz ko we mu, zwią -
za ne mu z tkan ką ner ko wą. Jest to bar dzo zło śli wy no -
wo twór wie ku dzie cię ce go. Sta no wi 90% wszyst kich
gu zów ne rek u dzie ci, wy wo dzi się z ma ło zróż ni co wa -
nej bla ste my ner ko wej i no si na zwę ner cza ka za rod ko -
we go lub pło do we go (ne ph ro bla sto ma). W Pol sce
guz Wilm sa sta no wi 7-10% wszyst kich gu zów li tych
u dzie ci. Czę stość wy stę po wa nia tej cho ro by wy no -
si 0,5-0,85/100 000 po pu la cji do 14 ro ku ży cia i oko -
ło 100 za cho ro wań rocz nie, przy czym 90% przy pad ków
za re je stro wa nych przez Pol ską Pe dia trycz ną Gru pę
Gu zów Li tych (PPGGL) do ty czy dzie ci do 7 ro ku ży cia,
ze śred nią wie ku 3,5 roku. Da ne te są nie co niż sze
od do ty czą cych Sta nów Zjed no czo nych, po da wa nych
przez au to ra ar ty ku łu.

Guz Wilm sa jest jed nym z no wo two rów o naj le piej,
cho ciaż nie do koń ca, zba da nej pa to ge ne zie. Wy ka za no
zwią zek wy stę po wa nia cho ro by z no si ciel stwem mu ta -
cji w ge nach WT1 i WT2 zlo ka li zo wa nych na chro mo -
so mie 11. Gen WT1 (Wilms tu mor sup pres sor ge ne)
ko du je czyn nik trans kryp cyj ny WT1, od gry wa ją cy ro lę
w roz wo ju ner ki i go nad. Jest też re gu la to rem trans -
kryp cji in nych ge nów. Zo stał on wy izo lo wa ny w 1990
ro ku przez Calla i wsp. z chro mo so mu 11p13. Ist nie je
po gląd, że mu ta cje WT1 i WT2 (11p15) pre dys po nu ją

do prze trwa nia po zo sta ło ści ne fro gen nych, któ re mo gą
być wy kry wa ne u oko ło 1% zdro wych no wo rod ków
i zwy kle za ni ka ją po uro dze niu.

W ar ty ku le au tor du żo miej sca po świę ca ak tu al nej
wie dzy na te mat ge ne tycz nych uwa run ko wań gu za
Wilm sa. Wia do mo, że po dob nie jak in ne no wo two ry,
po wsta je on w wy ni ku uszko dze nia ge nów re gu lu ją cych
wzrost, róż ni co wa nie i pro li fe ra cję ko mó rek. Więk szość
przy pad ków ne ph ro bla sto ma wy stę pu je spo ra dycz nie.
Rza dziej (ok. 10% przy pad ków) przy czy ną są mu ta cje
kon sty tu cyj ne de no vo, a w 1-2% ogó łu przy pad ków
ob ser wu je się ro dzin ne wy stę po wa nie gu za Wilm sa.
Spo sób dzie dzi cze nia ro dzin nej po sta ci ma cha rak ter au -
to so mal ny do mi nu ją cy z nie peł ną pe ne tra cją. Tyl ko nie -
któ re z tych przy pad ków są wy wo ła ne mu ta cja mi WT1
lub WT2, bądź de fek ta mi lo cus FWT1 (17q) lub FWT2
(19q). Su ge ru je się ist nie nie jesz cze in nych ge nów zwią -
za nych z ro dzin ną pre dys po zy cją do ne ph ro bla sto ma.
Au tor ar ty ku łu po da je, że nie daw no (w 2007 ro ku) wy -
kry to ko lej ny gen zwią za ny z gu zem Wilm sa, zlo ka li zo -
wa ny na chro mo so mie X, na zwa ny WTX. Sta no wi to
wy zwa nie dla dal szych po szu ki wań i zwięk sza per spek -
ty wę zło żo ne go pod ło ża ge ne tycz ne go. Po moc ne w tym
są nie tyl ko ba da nia cy to ge ne tycz ne i mo le ku lar ne, ale
tak że do brze ze bra ny wy wiad ro dzin ny i do kład ne ba -
da nie przed mio to we, po nie waż u oko ło 10% pa cjen tów
z ner cza kiem za rod ko wym występują wa dy roz wo jo we,
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a szcze gól nie wnę tro stwo/spo dziec two, prze rost po ło -
wi czy lub ze spo ły wad, któ rych przy kła dy po da je au tor
w ar ty ku le. Obec ność ze spo łów wad za wsze na su wa po -
dej rze nie za bu rzeń ge ne tycz nych i skła nia do dal szych
ba dań. U po zo sta łych dzie ci pro ces dia gno stycz ny mo -
że być opóź nio ny. U oko ło 60% pa cjen tów pierw szym
ob ja wem jest guz de for mu ją cy po wło ki ja my brzusz nej
przy bar dzo do brym sa mo po czu ciu dziec ka, u 25%
dzie ci stwier dza się nad ci śnie nie tęt ni cze, u 15% krwin -
ko mocz, u 3% za ka że nia dróg mo czo wych oraz w 4%
przy pad ków za par cia i utra tę ma sy cia ła. Nie któ re dzie -
ci go rącz ku ją, wy mio tu ją i skar żą się na bó le brzu cha.
Zwra ca uwa gę wzmo żo na po tli wość, zwłasz cza na brzu -
chu i ple cach – nie są to jed nak ob ja wy swo iste. Guz ro -
śnie bar dzo szyb ko, w spo sób roz prę ża ją cy, za zwy czaj
w jed nym z bie gu nów ner ki, ale mo że cza sem ro snąć
od mied nicz ko wo. Jest bar dzo bo ga to una czy nio ny i ła -
two da je prze rzu ty.

Ar ty kuł nie po ru sza nie któ rych, waż nych dia gno stycz -
nie, pro gno stycz nie i te ra peu tycz nie aspek tów gu za
Wilm sa. Każ de po dej rze nie tej cho ro by wy ma ga szyb -
kie go po twier dze nia ba da nia mi ob ra zo wy mi. W USG
stwier dza się li ty, owal ny guz, po ło żo ny we wnątrz -
ner ko wo lub w są siedz twie na rzą du, po sia da ją cy pseu -
do to reb kę i nie jed no li tą echo ge nicz ność. Ba da niem
uzu peł nia ją cym jest to mo gra fia kom pu te ro wa, w któ rej
do dat ko wo po po da niu środ ka cie niu ją ce go moż na
stwier dzić prze rzu ty do wę złów chłon nych. Po moc nym
ba da niem jest RTG klat ki pier sio wej, po zwa la ją ce
na wy klu cze nie/po twier dze nie sze rze nia się gu za i obec -
ność od le glej szych prze rzu tów. 

Ne ph ro bla sto ma jest gu zem o róż nej bu do wie hi sto pa -
to lo gicz nej, mo gą cym za wie rać ko mór ki róż ni cu ją ce się
w kie run ku na błon ko wym z wy twa rza niem po ron nych
ce wek i kłę busz ków ner ko wych, in ten syw nie dzielą ce się
mi to tycz nie ko mór ki bla ste my oraz nie pra wi dło wą tkan -
kę pod ście li sko wą. We dług obo wią zu ją cej w Eu ro pie kla -
sy fi ka cji So cie te In ter na tio na le d’On co lo gie Pe dia tri que
(SIOP) wy róż nia się 3 stop nie je go zło śli wo ści: sto pień ni -
ski – z prze wa gą struk tur na błon ko wych, sto pień po śred -
ni – z ma ło zróż ni co wa nym na błon kiem i prze wa gą
pod ście li ska i wy so ko zło śli wy o nie ko rzyst nej bu do wie –
z obec no ścią ko mó rek ana pla stycz nych.

W Pol sce le cze nie ner cza ka za rod ko we go pro wa dzo -
ne jest przez spe cja li stycz ne dzie cię ce ośrod ki on ko lo gii

i chi rur gii on ko lo gicz nej. Jest to je den z nie licz nych no -
wo two rów, w któ rych po stę po wa nie lecz ni cze moż na
roz po cząć już na pod sta wie ba dań ob ra zo wych i la bo ra -
to ryj nych bez ba da nia hi sto pa to lo gicz ne go. We dług
PPGGL le cze nie ini cju je trwa ją ca zwy kle 4 ty go dnie
che mio te ra pia in duk cyj na, a na stęp nie prze pro wa dza
się za bieg ope ra cyj ny. Spo sób le cze nia po ope ra cyj ne -
go uza leż nio ny jest od sta dium za awan so wa nia oraz
ty pu hi sto pa to lo gicz ne go gu za. SIOP po da je 5 stop ni
za awan so wa nia cho ro by uwzględ nia ją cych wiel kość
gu za, na cie ka nie oko licz nych tka nek, moż li wość cał ko -
wi tej lub tyl ko czę ścio wej re sek cji chi rur gicz nej, ko -
niecz ność wy ko na nia biop sji nie ope ra cyj ne go gu za,
obec ność prze rzu tów do płuc, wą tro by, ko ści, mó zgu,
oraz lo ka li za cję jed no- lub obu stron ną. Spo sób po stę -
po wa nia lecz ni cze go uję ty jest pro to ko łem, róż nym dla
każ de go stop nia za awan so wa nia, uwzględ nia ją cym po -
da ne w ar ty ku le che mio te ra peu ty ki. U czę ści dzie ci le -
cze niem wspo ma ga ją cym jest ra dio te ra pia. Do ty czy
ona ok. 20-30% cho rych.

Au tor ar ty ku łu wy mie nia przy kła dy no wych le ków,
bę dą cych w trak cie ba dań. Na le ży jed nak nad mie nić,
że obec nie sto so wa na stan dar do wa te ra pia, bę dą ca
wy ni kiem wie lo let nich i wie lo ośrod ko wych do świad -
czeń, da je sa tys fak cjo nu ją ce wy ni ki i tyl ko gu zy o wy -
so kim stop niu zło śli wo ści w dal szym cią gu sta no wią
pro blem te ra peu tycz ny, a wy ni ki le cze nia w tych przy -
pad kach są, mi mo prób je go in ten sy fi ko wa nia, nie za -
do wa la ją ce.

Pa cjen ci po za koń czo nym le cze niu wy ma ga ją dal szej
ob ser wa cji w kie run ku na wro tu cho ro by. Ro ko wa nie
jest do bre. Dwu let nie prze ży cie się ga 90% i ozna cza
z re gu ły cał ko wi te wy le cze nie. Ko niecz na jest je dy nie
sta ła kon tro la (RTG, USG co 3 mie sią ce) do ukoń cze -
nia 7 r.ż., gdyż na wro ty gu za Wilm sa w po sta ci prze -
rzu tów do płuc i wzno wy miej sco wej wy stę pu ją
naj czę ściej w pierw szym ro ku, a rza dziej po dwóch
la tach od za koń cze nia le cze nia i tyl ko spo ra dycz nie
po tym okre sie. 

W ce lu wcze sne go wy kry cia gu za Wilm sa w przy pad -
kach, w któ rych stwier dzo no ro dzin ne wy stę po wa nie
ner cza ka pło do we go i u cho rych z ze spo łem zwią za nym
ze znacz nie zwięk szo nym ry zy kiem roz wo ju gu za Wilm -
sa, na le ży po wta rzać ba da nie USG brzu cha od uro dze -
nia co 3 mie sią ce, co naj mniej do 8 ro ku ży cia.
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Ca ro lyn V. Nguy en, MD, Sa nja y R. Pa rikh, MD
Chil dren’s Ho spi tal, Mon te fio re
Bronx, NY

Au to rzy Nguy en, Pa rikh i Adam de kla ru ją brak ja kich -
kol wiek po wią zań fi nan so wych mo gą cych wpły nąć
na ni niej szy ar ty kuł. Ko men tarz nie oma wia pro duk -
tu/urzą dze nia do stęp ne go na ryn ku, nie do pusz czo ne go
do sto so wa nia ani bę dą ce go przed mio tem ba dań.

Con ge ni tal Cho le ste ato ma: The ories, Facts, and 53 Pa -
tients. Ben nett M, War ren F, Jack son GC, Kay lie D.
Oto la ryn gol Clin North Am. 2006;39:1081-1094.

The Pa tho phy sio lo gy of Cho le ste ato ma. Se ma an MT,
Me ge rian CA. Oto la ryn gol Clin North
Am. 2006;39:1143-1159.

Com pli ca tions of Chro nic Oti tis Me dia and Cho le ste ato -
ma. Smith JA, Dan ner CJ. Oto la ryn gol Clin North
Am. 2006;39:1237-1255.

Chro nic Oti tis Me dia, Ma sto idi tis, and Pe tro si tis. Cho le
RA, Su dhoff HH. In: Cum ming CW, Schul ler DE,
Tho mas JR, Rob bins KT, Har ker LA, eds. Oto la ryn -
go lo gy: He ad and Neck Sur ge ry. 4th ed. Vol. 3.
Phi la del phia, Pa: El se vier Mos by; 2005.

Pierw szy opis zmia ny, okre śla nej obec nie
mia nem per la ka, przed sta wił w 1829 r. Cru -
ve il hier, ale sa mą tę na zwę, ozna cza ją cą guz
przy po mi na ją cy per łę, wpro wa dził do pie ro
Müller w 1838 r. Obec nie za per la ka uzna je
się nie pra wi dło we na gro ma dze nie złusz -
czo ne go na błon ka w uchu środ ko wym, któ -
re w mia rę po więk sza nia się i po wo do wa nia
nad że rek w są sia du ją cych struk tu rach, pro -
wa dzi do uszko dze nia ucha. Sza cu je się, że
per lak wy stę pu je u 3 na 100 000 dzie ci
i mo że się po ja wić w każ dym wie ku. Za sad -
ni cze zna cze nie dla unik nię cia po wi kłań ze
stro ny ucha i powikłań we wnątrz czasz ko -
wych ma wcze sne usta le nie roz po zna nia
i pod ję cie le cze nia.

Per la ki kla sy fi ku je się ja ko wro dzo ne i na -
by te. Częst sze są per la ki na by te, zaś wro dzo -
ne wy stę pu ją za le d wie u 2-5% cho rych.
Uwa ża się, że wro dzo ne per la ki wy wo dzą się
z za rod ko wych szcząt ków na błon ka zgro ma -
dzo nych w uchu środ ko wym, utrzy mu ją cych
się w cza sie cią ży. Na by te per la ki dzie li się
na pier wot ne i wtór ne. Pier wot ne po wsta ją
w wy ni ku prze wle kłe go gro ma dze nia się
szcząt ków ke ra ty ny w cof nię tej kie szon ce bło -
ny bę ben ko wej. Ta kie szon ka znaj du je się naj -
czę ściej w czę ści wiot kiej, w któ rej cień szy
frag ment bło ny bę ben ko wej jest po dat niej szy
na ujem ne ci śnie nie w uchu środ ko wym, po -
wsta ją ce w prze bie gu prze wle kłe go za pa le -

nia ucha środ ko we go lub za bu rzeń czyn no ści
trąb ki Eu sta chiu sza. Uwa ża się, że przy czy ną
po wsta wa nia na by tych per la ków wtór nych
jest nie pra wi dło we prze miesz cza nie się lub
wni ka nie ko mó rek na błon ka do ja my ucha
środ ko we go przez prze dziu ra wio ną bło nę bę -
ben ko wą, w wy ni ku ura zu lub ope ra cji w ob -
rę bie ucha.

Per lak naj czę ściej ob ja wia się na wra ca -
ją cym lub prze wle kłym wy cie kiem z ucha,
któ re mu nie to wa rzy szy ból, a tak że utra tą
słu chu. Wy cie ka ją ca z ucha treść jest czę -
sto rop na i cuch ną ca. Każ dy cho ry z prze -
wle kłym wy cie kiem z ucha wy ma ga
ba da nia la ryn go lo gicz ne go w kie run ku per -
la ka. Rzad ko zda rza ją się za wro ty i ból gło -
wy, go rącz ka oraz bo le sny obrzęk szyi, a ich
po ja wie nie się świad czy o za awan so wa nym
wzro ście per la ka z na cie ka niem ko ści ucha
we wnętrz ne go lub wyj ściu pro ce su po za
kość skro nio wą.

Ba da nie przed mio to we ujaw nia na ogół
cof nię tą kie szon kę lub otwór w bło nie bę -
ben ko wej wy peł nio ne szcząt ka mi ke ra ty ny.
W cho ro bie wro dzo nej ma sy per la ka gro ma -
dzą się zwy kle w przed nio -gór nej czę ści nie -
tknię tej bło ny bę ben ko wej.

Ba da nie au dio lo gicz ne wy ka zu je czę sto
za bu rze nia słu chu ty pu prze wo dze nio we go
spo wo do wa ne nad żer ka mi ko ste czek ucha
środ ko we go. Wy ko ny wa ne ru ty no wo prze -
sie wo we ba da nia słu chu zwięk sza ją wy kry -
wal ność za bu rzeń prze wo dze nia i mo gą
przy czy nić się do wy raź nie częst sze go roz po -
zna wa nia wro dzo nych per la ków.

Za cho wa nie słu chu i lep szy wy nik le cze nia
za le żą przede wszyst kim od wcze sne go usta -
le nia roz po zna nia i skie ro wa nia cho re go do
oto ry no la ryn go lo ga. Po dej mo wa ne na wstę -
pie miej sco we le cze nie an ty bio ty ka mi i ste -
ro ida mi czę sto ogra ni cza wy ciek z ucha
i zmniej sza ilość tkan ki ziar ni nu ją cej, ob ser -
wo wa nej pod czas ba da nia przed mio to we go
pro wa dzą ce go do roz po zna nia cho ro by.
Ukła do we an ty bio ty ki sto su je się wów czas,
gdy pro ces prze kro czył kość skro nio wą i wy -
wo łał po wi kła nia ze stro ny szyi lub we -
wnątrz czasz ko we.

Więk szość per la ków wy ma ga in ter wen cji
chi rur gicz nej. Nie wiel kie wro dzo ne per la ki
moż na le czyć, uno sząc płat skór no -bę ben ko -
wy i do kład nie oczysz cza jąc ja mę bę ben ko wą
z mas per la ka. Drob ne na by te per la ki, nie wy -
ka zu ją ce cech na cie ka nia, usu wa się dro gą

pro stej ma sto idek to mii i eks plo ra cji ucha
środ ko we go. Le cze nie więk szych lub na cie -
ka ją cych per la ków mo że wy ma gać wy ły żecz -
ko wa nia wy rost ka sut ko wa te go i usu nię cia
tyl nej ścia ny ze wnętrz ne go ka na łu słu cho -
we go (tzw. ma sto idek to mia otwar ta lub
tym pa no pla sty ka otwar ta), co stwa rza sze ro -
kie po łą cze nie mię dzy ze wnętrz nym ka na łem
słu cho wym a ja mą sut ko wą, uła twia ją ce
bez piecz ny wzrost na wro to we go per la ka
w kie run ku bocz nym i za po bie ga ją ce je go
roz ro sto wi w kie run ku przy środ ko wym,
w głąb czasz ki.

Wskaź nik na wro tów po usu nię ciu per la ka
me to dą pro stej ma sto idek to mii z eks plo ra cją
ucha środ ko we go wy no si 10-40%. Po tym -
pa no pla sty ce otwar tej na wro ty wy stę pu ją
rza dziej i sta no wią 2-10%, ale po gar sza się
słuch w wy ni ku utra ty wa run ków ucha środ -
ko we go i po wsta nia ubyt ków kost nych. Cał -
ko wi te wskaź ni ki wy le czeń są zna ko mi te,
choć wy eli mi no wa nie na wro tów wy ma ga
nie kie dy prze pro wa dze nia wie lu za bie gów.
Nie kie dy na stę pu je trwa ła utra ta słu chu ty pu
prze wo dze nio we go, któ rą moż na przy wró cić
dro gą chi rur gicz ne go od two rze nia ubyt ków
kost nych lub za po mo cą ze wnętrz nych apa -
ra tów słu cho wych. 

Nie usta lo no, ja kie czyn ni ki po zwo li ły by
nie za wod nie prze wi dzieć na wrót per la ka,
wia do mo jed nak, że je go agre syw na po stać
czę ściej wy stę pu je u osób mło dych. Szyb kie
roz po zna nie i pod ję cie le cze nia zwięk szają
szan sę na sku tecz ne chi rur gicz ne usu nię cie
zmia ny, za cho wa nie lub po pra wę słu chu oraz
wy eli mi no wa nie wszel kich za ka żeń przy czy -
nia ją cych się do po wsta nia cho ro by.

Na gro ma dzo ne w per la ku szcząt ki ke ra ty -
ny czę sto są za ka żo ne przez mno żą ce się
bak te rie. Naj częst szym po wi kła niem cho ro by
jest wy ciek tre ści rop nej z ucha. Na stę pu ją ce
re ak cje za pal ne po wo du ją nad mier ne ro go -
wa ce nie i oste oli zę pod wpły wem dzia ła nia
en zy mów. Re sorp cja ko ści za cho dzi też
na sku tek mar twi cy wy wo ła nej na ci skiem roz -
ra sta ją ce go się per la ka. Za sięg cho ro by i sto -
pień uszko dze nia ko ści naj le piej oce nić
za po mo cą to mo gra fii kom pu te ro wej ko ści
skro nio wej, a wy nik te go ba da nia uła twia też
za pla no wa nie ope ra cji.

Wśród 53 cho rych ope ro wa nych z po -
wo du wro dzo ne go per la ka ob ser wo wa no
w trak cie za bie gu na cie ka nie są sia du ją cych
struk tur po le ga ją ce na od sło nię ciu ner wu

Per lak
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