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KRATAK SADRŽAJ
Tu mo ri bu bre ga kod de ce pred sta vqa ju za ni mqi vu gru pu tu mo ra u ko joj su u po sled wih sto ti nu go di na broj na ot‑

kri ća do ve la do bo qeg raz u me va wa ovih tu mo ra, ali i otvo ri la vra ta u is pi ti va wu dru gih tu mo ra kod qu di. Pro u‑
ča va wem ve li kih se ri ja tu mo ra bu bre ga kod de ce sku pqe nih kroz me đu na rod ne i mul ti cen trič ne kli nič ke stu di‑
je, pre po zna te su wi ho ve kli nič ke i pa to lo ške oso bi ne ko je su zna čaj ne za le če we i prog no zu, pre po zna ti su no vi, 
me đu sob no ve o ma raz li či ti tu mor ski en ti te ti, a uvo đe wem mo le ku lar no bi o lo ških teh ni ka, utvr đe ni su mno gi ge‑
ni i ge net ski po re me ća ji ko ji igra ju ulo gu u na stan ku tu mo ra. Naj če šći tu mor bu bre ga kod de ce je Vil msov (Wilms) tu‑
mor, či je le če we je, za hva qu ju ći po me nu tim ot kri ći ma, po sta lo ve o ma uspe šno (oko 90% iz le če nih bo le sni ka). Ciq 
no vih mul ti cen trič nih stu di ja je ste da se pro na đu na či ni le če wa ko ji ne će ugro zi ti ove re zul ta te, ali će sma wi ti 
ne že qe ne po sle di ce le če wa. Sto ga se po ku ša va ju pre po zna ti hi sto lo ški pod ti po vi Vil mso vog tu mo ra ko ji se mo‑
gu le či ti bla žom te ra pi jom, a u no vi jim stu di ja ma se u kla si fi ko va wu bo le sni ka u te ra pij ske gru pe pri me wu ju i mo‑
le ku lar no bi o lo ške oso bi ne tu mo ra. Pri me nom me to da mo le ku lar ne bi o lo gi je ta ko đe se ot kri lo da su ne ki tu mo ri 
bu bre ga isto vet ni s tu mo ri ma dru gih or ga na i tki va (ćelijski me zo blast ni ne from i fi bro sar kom me kih tki va de‑
ce, re nal ni i eks tra re nal ni rab do id ni tu mor), kao i da se tu mo ri dru gih lo ka li za ci ja mo gu ja vi ti i u bu bre gu (pri‑
mi tiv ni ne u ro ek to derm ni tu mor, de zmo pla stič ni tu mor ma lih, okru glih će li ja, si no vi jal ni sar kom). Pre po zna ti 
su i no vi tu mor ski en ti te ti za ko je se za sad sma tra da se ja vqa ju is kqu či vo u bu bre gu (me ta ne frič ni stro mal ni tu‑
mor, me ta ne frič ni ade no fi brom, ana pla stič ni sar kom bu bre ga). Vr lo je ve ro vat no da će no va ot kri ća u mo le ku lar‑
noj bi o lo gi ji do ve sti do pre po zna va wa fak to ra na osno vu ko jih će se mno go pre ci zni je mo ći pred vi de ti kli nič ko 
po na ša we tu mo ra i od re di ti we go vo le če we i prog no za.

Kqučne reči: tumori bubrega; deca; Vilmsov tumor; molekularna biologija; geni Vilmsovog tumora

UVOD

Pri�ča�o�tu�mo�ri�ma�bu�bre�ga�kod�de�ce�se�s�pra�vom�
sma�tra�jed�nom�od�naj�lep�ših�„baj�ki”�mo�der�ne�on�ko
lo�gi�je.�Ni�u�jed�noj�dru�goj�gru�pi�tu�mo�ra,�bi�lo�kod�de
ce,�bi�lo�kod�od�ra�slih,�ni�su�na�pra�vqe�na�ta�ko�zna�čaj
na�ot�kri�ća�u�raz�u�me�va�wu�ra�znih�kli�nič�kih�i�pa�to
lo�ških�oso�bi�na,�kla�si�fi�ka�ci�ji,�le�če�wu,�pa�to�ge�ne�zi,�
ge�ne�ti�ci�tu�mo�ra�i�tu�mo�ro�ge�ne�zi.

Pri�ča�po�či�we�pre�sko�ro�200�go�di�na,�tač�ni�je�1814.�
go�di�ne,�ka�da�je�ne�mač�ki�le�kar�To�mas�Ran�ke�(Tho mas 
Ran ce)�ob�ja�vio�pr�vi�rad�s�opi�som�tu�mo�ra�bu�bre�ga�ko
ji�je�da�nas�po�znat�pod�ime�nom�Vil�msov�(Wilms)�tu
mor�[1].�Ia�ko�je�tu�mor�do�bio�ime�po�ne�mač�kom�hi�rur
gu�Mak�su�Vil�msu�(Max Wilms),�ko�ji�je�1899.�go�di�ne�ob
ja�vio�pre�gled�ni�rad�u�ko�jem�je�opi�sao�vi�še�od�50�tu
mo�ra�bu�bre�ga,�već�1894.�go�di�ne�su�dva�ne�mač�ka�le�ka�ra�
–�pa�to�log�BirhHir�šfeld�(Birch-Hirschfeld)�i�gi�ne
ko�log�De�der�lajn�(Döderlein)�ob�ja�vi�li�re�zul�ta�te�svo
je�stu�di�je�od�47�slu�ča�je�va�tu�mo�ra�bu�bre�ga�i�za�kqu�či
li�da�svi�tu�mo�ri�bu�bre�ga�kod�de�ce�ko�ji�su�do�tad�ob
ja�vqe�ni�pod�ra�znim�ime�ni�ma�za�pra�vo�pred�sta�vqa�ju�
va�ri�jan�te�jed�nog�istog�tu�mo�ra.�Vilms�je�bio�pr�vi�ko
ji�je�sma�trao�da�su�ovi�tu�mo�ri�kon�ge�ni�tal�ni�i�da�na
sta�ju�kao�po�sle�di�ca�po�re�me�će�ne�ne�fro�ge�ne�ze,�što�je�
sko�ro�sto�ti�nu�go�di�na�ka�sni�je�i�po�tvr�đe�no�ge�net�skim�
is�tra�ži�va�wi�ma�[2].

U�dru�goj�po�lo�vi�ni�19.�ve�ka�je�di�ni�na�čin�le�če�wa�
tu�mo�ra�je�bio�hi�rur�ški,�ali�je�pre�ži�vqa�va�we�bi�lo�

iz�u�zet�no�ret�ko�–�sve�ga�tri�od�47�bo�le�sni�ka�pre�ma�po
me�nu�toj�mo�no�gra�fi�ji�De�der�laj�na�i�BirhHir�šfel�da.�
Po�čet�kom�dvadesetog�ve�ka�po�če�lo�je�uvo�đe�we�ra�di�o
te�ra�pi�je�u�on�ko�lo�gi�ji.�Ana�Haj�man�(An na He i mann)�
je�u�Fraj�bur�gu�1915.�go�di�ne�pr�va�is�pi�ti�va�la�de�lo�va
we�zrač�ne�te�ra�pi�je�na�Vil�msov�tu�mor,�dok�pr�vi�opis�
zrač�nog�le�če�wa�po�ti�če�od�Fri�dlan�de�ra�(Fri e dlan der)�
iz�1916.�go�di�ne�[2].�Gros�(Gross)�i�Noj�ha�u�zer�(Ne u ha-
u ser)�su�1950.�go�di�ne�pri�ka�za�li�dvo�go�di�šwe�pre�ži
vqa�va�we�47%�bo�le�sni�ka�ko�ji�su�le�če�ni�hi�rur�ški�i�
zrač�nom�te�ra�pi�jom�[3].�Me�đu�tim,�kao�i�za�dru�ge�tu
mo�re,�tek�je�uvo�đe�we�he�mi�o�te�ra�pij�skih�le�ko�va�do�ve
lo�do�zna�čaj�nih�po�boq�ša�wa�u�le�če�wu.�Vil�msov�tu
mor�je�pr�vi�ma�lig�ni�so�lid�ni�tu�mor�deč�jeg�do�ba�za�ko
ji�je�ot�kri�ve�no�da�je�ose�tqiv�na�dak�ti�no�mi�cin�(dac-
ti nomycin),�a�za�tim�su�u�le�če�we�uve�de�ni�i�vin�kri�stin�
(vin cri sti ne)�i�dok�so�ru�bi�cin�(do xo ru bi cin).�Od�1965.�go
di�ne�mul�ti�mo�dal�na�te�ra�pi�ja�(hi�rur�ška,�zrač�na�i�ci
to�stat�ska)�po�sta�je�pri�hva�ćen�i�pre�po�ru�čen�na�čin�le
če�wa�Vil�mso�vog�tu�mo�ra�[24].

Za�ni�mqi�vo� je�to�da�se�prog�no�za�tu�mo�ra�bu�bre�ga�
kod�de�ce�„po�kla�pa”�sa�de�ce�ni�ja�ma�dvadesetog�ve�ka:�
oko�1910.�go�di�ne�sve�ga�oko�10%�de�ce�je�pre�ži�vqa�va
lo,�1950ih�go�di�na�pre�ži�vqa�va�we�je�bi�lo�oko�50%,�a�
na�sa�mom�kra�ju�dvadesetog�ve�ka�oko�90%.�Po�red�uvo
đe�wa�no�vih�na�či�na�le�če�wa,�pro�u�ča�va�wem�ovih�tu�mo
ra�kroz�ve�li�ke�me�đu�na�rod�ne�i�mul�ti�cen�trič�ne�stu�di
je�u�Sje�di�we�nim�Ame�rič�kim�Dr�ža�va�ma�i�Evro�pi�ot
kri�ve�ni�su�bo�qi�pro�to�ko�li�za�le�če�we�tu�mo�ra,�pre�po
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zna�ti�ra�zni�pod�ti�po�vi�Vil�mso�vog�tu�mo�ra,�kao�i�no
ve�vr�ste�tu�mo�ra�ko�je�zah�te�va�ju�dru�ga�či�ji�na�čin�le�če
wa�i�ima�ju�dru�ga�či�ju�prog�no�zu�[57].

Naj�ve�će�za�slu�ge�za�pre�po�zna�va�we�mno�gih�kli�nič
kih�i�hi�sto�lo�ških�oso�be�no�sti�Vil�mso�vog�tu�mo�ra,�
ali�i�dru�gih�tu�mo�ra�bu�bre�ga,�pri�pa�da�ju�ame�rič�kom�
pa�to�lo�gu�Bru�su�Be�kvi�tu�(Bru ce Bec kwith),�ko�ji�je�vi
še�od�30�go�di�na�ra�dio�kao�re�fe�rent�ni�pa�to�log�u�svim�
ame�rič�kim�istraživawima�i�ko�ji�se�s�pra�vom�sma
tra�naj�zna�čaj�ni�jim�is�tra�ži�va�čem�u�obla�sti�tu�mo�ra�
bu�bre�ga�kod�de�ce.

Klasifikacije

Od�po�sled�we�de�ce�ni�je�devetnaestog�ve�ka,�tj.�od�vre
me�na�ka�da�je�Vilms�ob�ja�vio�svoj�rad,�do�kra�ja�še�zde�se
tih�go�di�na�20.�ve�ka�ve�ro�va�lo�se�da�su�svi�tu�mo�ri�bu
bre�ga�kod�de�ce�za�i�sta�va�ri�jan�te�jed�nog�tu�mo�ra.�Me�đu
tim,�1967.�go�di�ne�ob�ja�vqen�je�rad�u�ko�jem�je�de�fi�ni
san�no�vi�tu�mor�–�me�zo�blast�ni�ne�from,�za�ko�ji�se�po
ka�za�lo�da�ni�je�u�ve�zi�s�Vil�mso�vim�tu�mo�rom,�već�da�je�
u�pi�ta�wu�be�nig�ni�tu�mor�ko�ji�ima�dru�ga�či�ja�hi�sto�lo
ška�i�kli�nič�ka�obe�lež�ja�i�ko�ji�se�le�či�sa�mo�hi�rur
škom�re�sek�ci�jom�[8].�Po�čet�kom�osam�de�se�tih�go�di�na�
dvadesetog�veka�pre�po�zna�ti�su�i�dru�gi�tu�mo�ri,�ko�ji�
su�se�ra�ni�je�ta�ko�đe�sma�tra�li�va�ri�jan�ta�ma�Vil�mso�vog�
tu�mo�ra:�sve�tlo�će�lij�ski�sar�kom�bu�bre�ga�(engl.�cle ar cell 
sar co ma of the kid ney)�i�rab�do�id�ni�tu�mor�bu�bre�ga�(en
gl.�rhab doid tu mo ur of the kid ney).�Reč�je�o�po�seb�nim�tu
mo�ri�ma�ko�ji�zah�te�va�ju�dru�ga�či�je�le�če�we�od�Vil�mso�vog�
tu�mo�ra�i�ima�ju�dru�ga�či�ju�(lo�ši�ju)�prog�no�zu�[9].�Po
sled�wih�go�di�na,�za�hva�qu�ju�ći�uvo�đe�wu�mo�der�nih�mo
le�ku�lar�no�bi�o�lo�ških�teh�ni�ka�u�di�jag�no�stič�ku�pa�to
lo�gi�ju�i�pro�u�ča�va�wem�ve�li�kih�se�ri�ja�tu�mo�ra�bu�bre
ga�sku�pqe�nih�kroz�me�đu�na�rod�ne�stu�di�je,�no�vi�tu�mor
ski�en�ti�te�ti�su�pre�po�zna�ti�i�de�fi�ni�sa�ni,�ukqu�ču
ju�ći�ne�ke�ko�ji�su�spe�ci�fič�ni�za�bu�breg�[10,�11],�kao�
i�one�ko�ji�su�ra�ni�je�opi�sa�ni�na�dru�gim�lo�ka�ci�ja�ma,�
ali�ne�i�u�bu�bre�gu�[1214].�Sve�ovo�do�pri�no�si�bo�qem�
upo�zna�va�wu�i�raz�u�me�va�wu�tu�mo�ra�bu�bre�ga�kod�de�ce�i�
vo�di�ka�pre�ci�zni�jem�le�če�wu,�ko�je�je�da�nas�sve�vi�še�
usme�re�no�ka�sma�wi�va�wu�ri�zi�ka�od�raz�vo�ja�ne�po�žeq
nih�po�sle�di�ca�te�ra�pi�je.

Po�što�su�tu�mo�ri�bu�bre�ga�re�la�tiv�no�ret�ki,�je�di
ni�na�čin�da�se�oni�iz�u�ča�va�ju�u�ve�ćem�bro�ju�je�ste�da�se�
svi�tu�mo�ri�za�be�le�že�u�ve�li�kim�me�đu�na�rod�nim�stu
di�ja�ma�i�le�če�pre�ma�utvr�đe�nim�pro�to�ko�li�ma,�što�je�
i�do�ve�lo�do�zna�čaj�nih�una�pre�đe�wa�u�iz�le�če�wu�i�sma
wi�va�wu�ne�že�qe�nih�po�sle�di�ca�le�če�wa.�U�sve�tu�po
sto�je�dva�osnov�na�pri�stu�pa�le�če�wu�tu�mo�ra�bu�bre�ga:�u�
SAD�se�tu�mo�ri�le�če�hi�rur�škim�od�stra�wi�va�wem,�pa�
on�da,�u�za�vi�sno�sti�od�hi�sto�lo�škog�ti�pa�i�sta�di�ju
ma,�do�dat�nom�ra�di�o�te�ra�pi�jom�i�he�mi�o�te�ra�pi�jom�[5].�
U�Evro�pi�i�dru�gim�de�lo�vi�ma�sve�ta�se�uglav�nom�sle�de�
smer�ni�ce�Me�đu�na�rod�nog�dru�štva�za�deč�ju�on�ko�lo�gi
ju�(Inter na ti o nal So ci ety of Pa e di a tric On co logy – SIOP),�
pre�ma�ko�ji�ma�se�pre�ope�ra�ci�je�pri�me�wu�je�krat�ka�he

mi�o�te�ra�pi�ja,�po�tom�sle�di�hi�rur�ško�le�če�we,�a�on�da�
do�dat�na�he�mi�o�te�ra�pi�ja,�od�no�sno�zrač�na�te�ra�pi�ja,�u�
za�vi�sno�sti�od�hi�sto�lo�škog�ti�pa�i�sta�di�ju�ma�tu�mo
ra�(Ta�be�la�1)�[6,�15].�U�Ve�li�koj�Bri�ta�ni�ji�se�pre�pri
me�ne�pre�o�pe�ra�ci�o�ne�he�mi�o�te�ra�pi�je�ra�di�i�bi�op�si�ja�
tu�mo�ra,�ka�ko�bi�se�tač�no�utvr�di�lo�ko�ji�tip�tu�mo�ra�je�
u�pi�ta�wu�[7,�16],�dok�se�u�osta�lim�ze�mqa�ma�di�jag�no�za�
za�sni�va�na�ti�pič�nim�ra�di�o�lo�škim,�ul�tra�zvuč�nim�i�
CT�obeležjima�tu�mo�ra.�Raz�log�za�pri�me�nu�he�mi�o�te
ra�pi�je�pre�hi�rur�škog�le�če�wa�je�ste�u�to�me�da�se�sma
wi�broj�hi�rur�ških�kom�pli�ka�ci�ja�a�po�ve�ća�broj�tu
mo�ra�ko�ji�su�u�sta�di�ju�mu�I,�ko�ji�se�mo�gu�le�či�ti�ve�o�ma�
bla�gom�po�sto�pe�ra�ci�o�nom�he�mi�o�te�ra�pi�jom�ili,�kao�za�
tu�mo�re�iz�gru�pe�sa�ni�skim�ri�zi�kom,�čak�bez�ika�kve�
do�dat�ne�te�ra�pi�je�za�sta�di�jum�I�[6].

VILMSOV TUMOR

Tu�mo�ri�bu�bre�ga�či�ne�78%�svih�ma�lig�nih�obo�qe�wa�
kod�de�ce�uz�ra�sta�do�15�go�di�na,�a�na�la�ze�se�na�še�stom�
me�stu�po�uče�sta�lo�sti,�iza�le�u�ke�mi�ja,�tu�mo�ra�cen�tral
nog�ner�vnog�si�ste�ma,�lim�fo�ma,�ne�u�ro�bla�sto�ma�i�sar
ko�ma�me�kih�tki�va.�Vil�msov�tu�mor�je�naj�če�šći�ma�lig
ni�tu�mor�bu�bre�ga�kod�de�ce,�ko�ji�či�ni�oko�85%�svih�
tu�mo�ra�u�ovom�uz�ra�stu,�a�we�go�va�in�ci�den�ci�ja�je�77,8�
na�mi�lion�de�ce�mla�đe�od�15�go�di�na.�Vil�msov�tu�mor�se�
naj�če�šće�ja�vqa�iz�me�đu�tre�će�i�če�tvr�te�go�di�ne,�ve�ći�na�
obo�le�le�de�ce�je�uz�ra�sta�do�pet�go�di�na,�ve�o�ma�je�re�dak�
kod�no�vo�ro�đen�ča�di�(0,16%�svih�Vil�mso�vih�tu�mo�ra),�

TABELA 1. Revidirana radna klasifikacija tumora bubrega kod 
dece SIOP (2001).
TABLE 1. Revised SIOP working classification of renal tumours of child‑
hood (2001).

Grupa
Group

Klasifikacija tumora
Tumour classification

1

Tumori 
niskog 
rizika
Low risk 
tumours

Mezoblastni nefrom
Mesoblastic nephroma
Cistični delimično diferentovani 
nefroblastom
Partially differentiated cystic 
nephroblastoma
Potpuno nekrotični nefroblastom
Completely necrotic nephroblastoma

2

Tumori 
sredweg 
rizika
Medium risk 
tumors

Nefroblastom
Nephroblastoma

Epitelni tip
Epithelial type
Stromalni tip
Stromal type
Mešoviti tip
Mixed type
Regresivni tip
Regressive type
Fokalna anaplazija
Focal anaplasia

3

Tumori 
visokog 
rizika
High risk 
tumours

Nefroblastom
Nephroblastoma

Blastemski tip
Blastemal type
Difuzna anaplazija
Diffuse anaplasia

Svetloćelijski sarkom bubrega
Clear cell sarcoma of kidney
Rabdoidni tumor bubrega
Rhabdoid tumour of kidney
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a�iz�u�zet�no�ret�ko�se�ja�vqa�i�kod�od�ra�slih�oso�ba�(ma�da�
se�sma�tra�da�su�mno�gi�od�ra�ni�je�opi�sa�ni�Vil�mso�vi�tu
mo�ri�kod�od�ra�slih�za�pra�vo�ne�ki�dru�gi�tu�mo�ri,�kao,�na�
pri�mer,�pri�mi�tiv�ni�ne�u�ro�ek�to�derm�ni�tu�mori,�ko�ji�
u�to�vre�me�ili�ni�su�bi�li�po�zna�ti�kao�po�seb�ni�tu�mo
ri,�ili�se�ni�su�mo�gli�di�jag�no�sti�ko�va�ti�da�nas�do�stup
nim�me�to�di�ma).�Vil�msov�tu�mor�se�ja�vqa�ne�što�če�šće�
kod�de�voj�či�ca�i�u�ne�što�sta�ri�jem�uz�ra�stu�(me�di�ja�na�
uz�ra�sta�za�de�voj�či�ce�je�42�me�se�ca,�a�za�de�ča�ke�35�me�se
ci).�Kod�510%�bo�le�sni�ka�Vil�msov�tu�mor�se�ja�vqa�na�
oba�bu�bre�ga,�iz�u�zet�no�ret�ko�kao�van�bu�bre�žni�tu�mor,�
a�kod�12%�bo�le�sni�ka�kao�fa�mi�li�jar�na�bo�lest,�obič
no�u�ra�ni�jem�uz�ra�stu�i�če�sto�na�oba�bu�bre�ga�[1720].�
Još�jed�na�za�ni�mqi�va�od�li�ka�Vil�mso�vog�tu�mo�ra�je�we
go�va�udru�že�nost�sa�mno�gim�kon�ge�ni�tal�nim�sin�dro
mi�ma�i�ano�ma�li�ja�ma�(Ta�be�la�2)�[21],�što�je�bi�lo�ve�o
ma�zna�čaj�no�za�ot�kri�va�we�ge�na�ukqu�če�nih�u�na�sta�nak�
Vil�mso�vog�tu�mo�ra.

Hi�sto�lo�ški,�kla�sič�ni�(me�šo�vi�ti)�Vil�msov�tu�mor�
sa�dr�ži�tki�va�ko�ja�se�ja�vqa�ju�u�bu�bre�gu�fe�tu�sa:�bla
stem,�epi�tel�i�stro�mu�(Sli�ka�1).�Sva�ka�od�ovih�kom
po�nen�ti�mo�že�ima�ti�raz�li�čit�ste�pen�i�pra�vac�di�fe
ren�ci�ja�ci�je,�što�stva�ra�ve�li�ki�broj�raz�li�či�tih�hi
sto�lo�ških�iz�gle�da�tu�mo�ra,�pa�se�s�pra�vom�ka�že�da�ne�
po�sto�je�dva�Vil�mso�va�tu�mo�ra�ko�ja�ima�ju�ista�hi�sto
lo�ška�obe�lež�ja.�Bla�stem�ska�kom�po�nen�ta�pred�sta�vqa�
ne�di�fe�ren�to�va�ni�deo�tu�mo�ra�i�sa�sto�ji�se�od�ma�lih�do�
sred�wih�ne�di�fe�ren�to�va�nih�će�li�ja�ko�je�mo�gu�po�ka�zi
va�ti�raz�li�či�te�na�či�ne�ra�sta.�Epi�tel�na�kom�po�nen�ta�

se�sa�sto�ji�od�pri�mi�tiv�nih�epi�tel�nih�ele�me�na�ta,�kao�
što�su�ro�ze�te,�ili�od�sred�we�do�do�bro�di�fe�ren�to�va
nih�tu�bu�la,�do�ve�o�ma�di�fe�ren�to�va�nih�struk�tu�ra�ko
je�iz�gle�da�ju�kao�nor�mal�ni�glo�me�ru�li�bu�bre�ga.�Stro
ma�ta�ko�đe�mo�že�da�sa�dr�ži�ne�di�fe�ren�to�va�ne�me�zen
him�ske�će�li�je,�ali�i�glat�ko�mi�šić�ne�i�po�preč�no�mi
šić�ne�će�li�je,�hr�ska�vi�cu,�kost�i�ma�sno�tki�vo�[22].�Od
nos�ove�tri�kom�po�nen�te�je�pro�men�qiv�od�tu�mo�ra�do�
tu�mo�ra�i,�na�osno�vu�pro�cen�ta�po�je�di�nih�kom�po�nen
ti,�tu�mo�ri�su�kla�si�fi�ko�va�ni�u�pod�ti�po�ve.�Tre�ba�na
gla�si�ti�da�kri�te�ri�ju�mi�za�ove�hi�sto�lo�ške�pod�ti�po
ve�ni�su�isti�u�ame�rič�koj�i�kla�si�fi�ka�ci�ji�SIOP�[15,�
22].�Ako�ni�jed�na�kom�po�nen�ta�ni�je�pre�do�mi�nant�na,�on
da�se�tu�mor�ozna�ča�va�kao�me�šo�vi�ti,�ali�se�u�kla�si
fi�ka�ci�ji�SIOP�i�sva�ki�dru�gi�tu�mor�ko�ji�sa�dr�ži�vi
še�od�10%�bla�ste�ma�svr�sta�va�u�me�šo�vi�ti�tip,�dok�se�
epi�tel�nim�i�tu�mo�ri�ma�stro�ma�sma�tra�ju�sa�mo�oni�kod�
ko�jih�je�vi�še�od�dve�tre�ći�ne�tu�mo�ra�gra�đe�no�od�od
go�va�ra�ju�ćeg�tki�va�(epi�te�la�ili�stro�me),�a�sa�dr�že�ma
we�od�10%�bla�ste�ma�[15].�Ovi�di�fe�ren�to�va�ni�tu�mo�ri�
(epi�tel�ni�i�stro�mal�ni)�se�ja�vqa�ju�u�mla�đem�uz�ra�stu�
[23,�24],�što�je�ve�ro�vat�no�je�dan�od�raz�lo�ga�za�što�tu
mo�ri�u�ovom�do�bu�ima�ju�bo�qu�prog�no�zu.�S�dru�ge�stra
ne,�bla�stem�ski�tip�Vil�mso�vog�tu�mo�ra�ima�mno�go�lo
ši�ju�prog�no�zu,�te�se�u�kla�si�fi�ka�ci�ji�SIOP�svr�sta�va�u�
tu�mo�re�s�vi�so�kim�ri�zi�kom,�ko�ji�zah�te�va�mno�go�agre
siv�ni�je�le�če�we�[15].�Isto�va�ži�i�za�ana�pla�stič�ni�
Vil�msov�tu�mor,�ko�ji�se�u�ame�rič�koj�kla�si�fi�ka�ci�ji�
i�da�qe�sma�tra�je�di�nim�hi�sto�lo�škim�pod�ti�pom�Vil
mso�vog�tu�mo�ra�s�ne�po�voq�nom�prog�no�zom�[9,�25].�Vil
msov�tu�mor�se�sma�tra�naj�i�zle�či�vi�jim�ma�lig�nim�tu
mo�rom�kod�de�ce,�a�ukup�no�pre�ži�vqa�va�we�za�sve�sta
di�ju�me�je�oko�90%�[47].

Ana�pla�stič�ni�Vil�msov�tu�mor�se�ni�ka�da�ne�ja�vqa�u�
pr�vih�šest�me�se�ci�po�ro�đe�wu,�ve�o�ma�je�re�dak�u�pr�voj�
go�di�ni,�a�pro�por�ci�o�nal�no�je�če�šći�kod�de�ce�sta�ri�je�
od�pet�go�di�na�[9,�25].�Hi�sto�lo�ški�se�od�li�ku�je�na�la
zom�ne�ti�pič�nih�mi�to�za�(tri�po�lar�ne�i�vi�še�po�lar
ne�mi�to�ze)�i�uve�ća�nim�i�hi�per�hro�mat�skim�je�dri�ma�

TABELA 2. Sindromi i genski lokusi koji su udruženi s Vilmso-
vim tumorom.
TABLE 2. Syndromes and genetic loci associated with Wilms’ tumour.

Sindrom
Syndrome

Lokus
Locus

Implicirani 
geni

Implicated genes
VAGR
WAGR 11p13 WT1

Denis–Drašov
Denys–Drash 11p13 WT1

Bekvit–Videmanov
Beckwith–Wiedemann 11p15 WT2

Hemihipertrofija
Hemihypertrophy 17q12-21 FWT1

Familijarni Vilmsov 
tumor
Familial Wilms' tumour

19q13.3-13.4 FWT2

Frejzerov
Fraser 11p13 WT1

Simpson–Golabi–Bemelov
Simpson‑Golabi‑Behmel Xq26 GPC3

Sotosov
Sotos 5q35 NSD1

Bumov
Boom 15q26 BLM

Neurofibromatoza
Neurofibromatosis 17q11 NF1

Trizomija 18
Trisomy 18 18 ?

Perlmanov
Perlman ? ?

VAGR – Vilmsov tumor, aniridija, genitorinske anomalije, retar-
dacija
WAGR – Wilms’ tumour, aniridia, genitourinary anomalies, retardation

SLIKA 1. Mešoviti Vilmsov tumor građen od blastema, epite-
la i strome.
FIGURE 1. Mixed Wilms’ tumour consisting of blastema, epithelium 
and stroma.
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ni�če�ni�od�bu�bre�ga�ili�tu�mo�ra,�a�sa�sto�je�se�od�stro�me�
(ko�ja�obič�no�pre�do�mi�ni�ra),�bla�ste�ma�i�tu�bu�la�(Sli�ka�
4).�Udru�že�ni�su�sa�tzv.�WA GR�(Wilms–Ani ri dia–Ge ni to-
u ri nary ano ma li es–Re tar da tion)�sin�dro�mom�(kod�bo�le
sni�ka�po�sto�ji�de�le�ci�ja�hro�mo�zo�ma�11p13�u�so�mat�skim�
će�li�ja�ma)�i�De�nis–Dra�šo�vim�(Denys–Drash)�sin�dro
mom,�ko�ji�se�od�li�ku�je�me�zan�gij�skom�glo�me�ru�lar�nom�
skle�ro�zom�i�pse�u�do�her�ma�fro�di�ti�zmom.�I�pe�ri�lo
bar�ni�i�in�tra�lo�bar�ni�ne�fro�ge�ni�osta�ci�mo�gu�raz
vi�ti�hi�per�pla�zi�ju�bi�lo�ko�je�kom�po�nen�te,�a�ne�ka�da�ve
li�ke�hi�per�pla�stič�ne�ne�fro�ge�ne�ostat�ke�ni�je�mo�gu�će�
raz�li�ko�va�ti�od�Vil�mso�vog�tu�mo�ra.�Ipak,�tre�ba�na�gla
si�ti�da�ve�ći�na�ne�fro�ge�nih�osta�ta�ka�pod�le�že�re�gre
si�ji�i�ni�ka�da�se�ne�raz�vi�je�u�Vil�msov�tu�mor,�slič�no�
kao�i�ne�u�ro�bla�stom�in si tu.�Wi�hov�zna�čaj�je,�po�red�ma
lig�nog�po�ten�ci�ja�la,�u�to�me�da�su�udru�že�ni�s�od�re�đe
nim�sin�dro�mi�ma�i�kon�ge�ni�tal�nim�ano�ma�li�ja�ma.

Genetske osnove Vilmsovog tumora

Ot�kri�će�da� je�Vil�msov�tu�mor�udru�žen�s�ne�kim�
kon�ge�ni�tal�nim�ano�ma�li�ja�ma�po�zna�te�ge�net�ske�osno
ve�do�ve�lo�je�do�is�tra�ži�va�wa�o�mo�gu�ćim�gen�skim�lo

SLIKA 2. Anaplastični Vilmsov tumor.
FIGURE 2. Anaplastic Wilms’ tumour.

SLIKA 3. Perilobarni nefrogeni ostaci.
FIGURE 3. Perilobar nephrogenic remains.

SLIKA 4. Intralobarni nefrogeni ostaci.
FIGURE 4. Intralobar nephrogenic remains.

(Sli�ka�2).�Ana�pla�zi�ja�mo�že�bi�ti�fo�kal�na�i�di�fu�zna�
[25]�i,�dok�se�u�ame�rič�kom�pro�to�ko�lu�fo�kal�na�ana�pla
zi�ja�svr�sta�va�u�istu�gru�pu�sa�di�fu�znom�ana�pla�zi�jom,�
u�kla�si�fi�ka�ci�ji�SIOP�je�svr�sta�na�u�tu�mo�re�sa�sred
wim�ri�zi�kom�[15].�Sma�tra�se�da�je�ana�pla�zi�ja�će�lij
ski�klon�ko�ji�je�ot�po�ran�na�he�mi�o�te�ra�pi�ju,�te�he�mi
o�te�ra�pi�ja�pri�me�we�na�pre�hi�rur�škog�le�če�wa�ne�uni
šta�va�fo�ku�se�s�ana�pla�stič�nim�će�li�ja�ma.�Prog�no�za�je�
i�da�qe�lo�ša�i�po�red�agre�siv�ne�te�ra�pi�je,�a�iz�no�si�oko�
66%�za�sta�di�ju�me�I-IV�[25].

Nefrogeni ostaci

Ne�fro�ge�ni�osta�ci�su�gru�pe�em�bri�o�nal�nih�će�li�ja�
ko�je�per�zi�sti�ra�ju�po�sle�36.�ne�de�qe�ge�sta�ci�o�ne�sta�ro
sti�i�ko�je�ima�ju�spo�sob�nost�da�se�raz�vi�ju�u�Vil�msov�
tu�mor�(tzv.�pre�kur�sor�ske�le�zi�je).�Ne�fro�ge�ni�osta
ci�se�mo�gu�uoči�ti�u�oko�1%�ru�tin�skih�autop�si�ja�de
ce�uz�ra�sta�do�jed�ne�go�di�ne�[26].�Kla�si�fi�ku�ju�se�u�dve�
ve�li�ke�gru�pe:�pe�ri�lo�bar�ni�i�in�tra�lo�bar�ni�ne�fro
ge�ni�osta�ci,�ko�ji�se�da�qe�mo�gu�svr�sta�ti�u�uspa�va�ne,�
skle�ro�zi�ra�ju�će,�ade�no�ma�to�zne�i�hi�per�pla�stič�ne�ne
fro�ge�ne�ostat�ke.�Pe�ri�lo�bar�ni�i�in�tra�lo�bar�ni�ne
fro�ge�ni�osta�ci�ima�ju�raz�li�či�te�epi�de�mi�o�lo�ške�i�
hi�sto�lo�ške�od�li�ke.�Pe�ri�lo�bar�ni�ne�fro�ge�ni�osta
ci�su�obič�no�mul�ti�fo�kal�ni,�na�la�ze�se�na�pe�ri�fe�ri
ji�lo�bu�sa�bu�bre�ga,�ja�sno�su�ogra�ni�če�ni�(ali�bez�kap
su�le)�od�bu�bre�žnog�i�tu�mor�skog�tki�va,�a�sa�sto�je�se�od�
bla�ste�ma�i�tu�bu�la�(Sli�ka�3).�Udru�že�ni�su�sa�sin�dro
mi�ma�pre�ko�mer�nog�ra�sta,�kao�što�su�he�mi�hi�per�tro
fi�ja�i�Be�kvit–Vi�de�ma�nov�(Bec kwith–Wi de mann)�sin
drom,�i�ima�ju�ni�ži�ma�lig�ni�po�ten�ci�jal�od�in�tra�lo
bar�nih�ne�fro�ge�nih�osta�ta�ka.�Ipak,�sva�ko�de�te�sa�bi
lo�ko�jim�ti�pom�ne�fro�ge�nih�osta�ta�ka�tre�ba�sma�tra
ti�da�ima�po�ve�ćan�ri�zik�od�raz�vo�ja�tu�mo�ra�i�u�dru
gom�bu�bre�gu,�ma�da�je�ri�zik�naj�ve�ći�kod�de�ce�sa�in�tra
lo�bar�nim�ne�fro�ge�nim�osta�ci�ma�ko�ja�su�mla�đa�od�12�
me�se�ci�[27].

Intra�lo�bar�ni�ne�fro�ge�ni�osta�ci�su�če�sto�uni�fo
kal�ni,�mo�gu�se�na�ći�bi�lo�gde�u�lo�bu�su,�ni�su�ja�sno�ogra
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ka�li�za�ci�ja�ma�i�ge�net�skim�do�ga�đa�ji�ma�ko�ji�su�ukqu
če�ni�u�we�go�vu�eti�o�lo�gi�ju�[28].�Ne�fro�ge�ni�osta�ci�su�
ot�kri�ve�ni�u�sko�ro�svim�slu�ča�je�vi�ma�fa�mi�li�jar�nog�
Vil�mso�vog�tu�mo�ra,�kao�i�kod�2540%�spo�ra�dič�nih�
Vil�mso�vih�tu�mo�ra,�što�uka�zu�je�na�kon�sti�tu�ci�o�nal
no�ošte�će�we�u�raz�vo�ju�bu�bre�ga�i�mo�gu�će�je�din�stve
no�po�re�klo�ne�fro�ge�nih�osta�ta�ka�i�Vil�mso�vog�tu�mo
ra.�Do�kaz�da�su�ne�fro�ge�ni�osta�ci�za�i�sta�pre�kur�sor
ne�le�zi�je�Vil�mso�vog�tu�mo�ra�je�na�đen�ka�da�je�utvr�đe
no�da�po�sto�je�isto�vet�ne�mu�ta�ci�je�ge�na�WT1�u�tu�mo�ru�
i�ne�fro�ge�nim�osta�ci�ma�[29].�Po�što�su�pe�ri�lo�bar�ni�
i�in�tra�lo�bar�ni�ne�fro�ge�ni�osta�ci�udru�že�ni�s�raz
li�či�tim�ano�ma�li�ja�ma,�pret�po�sta�vqa�se�da�oni�ni�su�
ge�net�ski�iden�tič�ni.�Pe�ri�lo�bar�ni�ne�fro�ge�ni�osta
ci�naj�če�šće�na�sta�ju�u�Vil�mso�vom�tu�mo�ru�ko�ji�je�po
ve�zan�s�pro�me�na�ma�u�lo�ku�su�11p15�i�Be�kvit–Vi�de�ma
no�vim�sin�dro�mom,�dok�se�in�tra�lo�bar�ni�ne�fro�ge�ni�
osta�ci�ja�vqa�ju�u�Vil�mso�vom�tu�mo�ru�ko�ji�je�po�ve�zan�s�
pro�me�na�ma�u�lo�ku�su�11p13�kod�bo�le�sni�ka�sa�sin�dro
mom WA GR.�

Ia�ko�se�u�po�čet�ku�ve�ro�va�lo�da�Vil�msov�tu�mor�na
sta�je�po�slič�nom�prin�ci�pu�kao�i�re�ti�no�bla�stom,�tj.�
da�se�raz�vi�ja�po�Knud�so�no�voj�tzv.�two-hit�te�o�ri�ji,�no
vi�ra�do�vi�su�po�ka�za�li�da�su�ge�ne�tič�ke�osno�ve�Vil�mso
vog�tu�mor�slo�že�ni�je,�te�da�su�u�we�gov�na�sta�nak�ukqu
če�ni�i�mno�gi�dru�gi�ge�ni�[30].

Gen�WT1,�lo�ci�ran�na�hro�mo�zo�mu�11p13,�klo�ni�ran�
je�1990.�go�di�ne�i�je�di�ni�je�do�da�nas�pot�pu�no�de�fi�ni
san�gen�Vil�mso�vog�tu�mo�ra.�Ot�kri�ven�je�za�hva�qu�ju�ći�
pro�u�ča�va�wu�bo�le�sni�ka�sa�sin�dro�mom�WA GR�kod�ko
jih�je�pri�me�će�no�da�ima�ju�za�30%�ve�ći�ri�zik�za�na
sta�nak�Vil�mso�vog�tu�mo�ra�[30].�Gen�WT1� je�neo�p�ho
dan�za�nor�ma�lan�raz�voj�bu�bre�ga�i�go�na�da,�a�gu�bi�tak�sa
mo�jed�ne�we�go�ve�ko�pi�je�do�vo�di�do�raz�vo�ja�ge�ni�to�u�ri
nskih�mal�for�ma�ci�ja�u�sklo�pu�WA GR�i�De�nis–Dra�šo
vog�sin�dro�ma�[30].�Nor�mal�na�eks�pre�si�ja�WT1�je�neo�p
hod�na�za�di�fe�ren�ci�ja�ci�ju�bla�stem�skih�će�li�ja�u�zre�lu�
epi�tel�nu�kom�po�nen�tu�pa�ren�hi�ma�bu�bre�ga,�a�po�re�me
ća�ji�u�ovoj�eks�pre�si�ji�mo�gu�do�ve�sti�do�na�stan�ka�će
li�ja�s�po�ten�ci�ja�lom�za�tu�mor�sku�pro�li�fe�ra�ci�ju.�Gen�
WT1�ima�ulo�gu�tu�mor�skog�su�pre�sor�nog�ge�na,�a�po�ve
ćan�ni�vo�eks�pre�si�je�WT1�do�vo�di�do�su�pre�si�je�dru�gih�
ge�na,�me�đu�ko�ji�ma�su�za�na�sta�nak�tu�mo�ra�ve�o�ma�zna�čaj
ni�ge�ni�ko�ji�iza�zi�va�ju�rast.

Gen�WT2�još�ni�je�klo�ni�ran,�ali�se�pret�po�sta�vqa�
da�se�na�la�zi�na�hro�mo�zo�mu�11p15�i�da�je�po�ve�zan�sa�
Be�kvit–Vi�de�ma�no�vim�sin�dro�mom�i�he�mi�hi�per�tro
fi�jom,�ko�ji�no�se�ri�zik�od�5%�do�10%�za�raz�voj�Vil
mso�vog�i�dru�gih�tu�mo�ra�[30].�Ta�ko�đe�se�pret�po�sta�vqa�
da�po�sto�ji�naj�ma�we�još�je�dan�WT�gen,�ko�ji�se�ozna�ča
va�kao�WT3,�ali�za�sad�ni�je�po�zna�ta�we�go�va�lo�ka�li
za�ci�ja�[30].

Fa�mi�li�jar�ni�WT�se�ja�vqa�kod�12%�WT,�a�na�čin�
pre�no�še�wa�je�auto�zom�no�do�mi�nan�tan�s�ne�pot�pu�nom�
pe�ne�tra�ci�jom.�Istraživawa�su�po�ka�za�la�da�su�pro
me�ne�u�lo�ku�su�17q12-21�po�ve�za�ne�s�na�stan�kom�Vil
mso�vog�tu�mo�ra,�pa�je�ovaj�(pret�po�sta�vqe�ni)�gen�ozna
čen�kao�FWT1,�a�po�tom�i�u�lo�ku�su�19q,�te�je�gen�na

zvan�FWT2.�Ipak,�svi�slu�ča�je�vi�fa�mi�li�jar�nog�Vil
mso�vog�tu�mo�ra�ni�su�udru�že�ni�sa�FWT1�i�FWT2,�što�
zna�či�da�po�sto�je�i�dru�gi�ge�ni�ko�ji�igra�ju�ulo�gu�u�na
stan�ku�tu�mo�ra�[30].

Ne�dav�no�je�ob�ja�vqe�no�da�je�pro�na�đen�i�X�hro�mo�zom�
gen,�ko�ji�je�ozna�čen�kao�WTX,�ko�ji�je�so�mat�ski�mu�ti
ran�kod�oko�30%�Vil�mso�vih�tu�mo�ra�[31].�Ovo�ot�kri
će�je�ve�o�ma�va�žno�jer�po�ma�že�da�se�još�bo�qe�upo�zna�
ge�net�ska�eti�o�lo�gi�ja�zna�čaj�nog�bro�ja�tu�mo�ra�i�jer�je�
ovim�na�gla�še�na�ulo�ga�X�hro�mo�zo�ma�u�ge�ne�ti�ci�ma
lig�nih�tu�mo�ra�[32].

Ci�to�ge�net�ske�stu�di�je�su�ot�kri�le�da�u�Vil�mso�vom�
tu�mo�ru�po�sto�je�re�ku�rent�ne�ge�ne�tič�ke�pro�me�ne�u�ne
ko�li�ko�hro�mo�zom�skih�re�gi�ja,�što�uka�zu�je�na�po�sto�ja
we�i�dru�gih�pre�di�spo�ni�ra�ju�ćih�ge�na�za�na�sta�nak�ovog�
tu�mo�ra.�Gu�bi�tak�he�te�ro�zi�got�no�sti�(engl.�loss of he te ro-
zi go sity)�na�lo�ku�si�ma�16q�(1725%�Vil�mso�vih�tu�mo�ra)�
i�1p�(10%�Vil�mso�vih�tu�mo�ra)�po�ve�zan�je�s�ne�po�voq
nim�kli�nič�kim�is�ho�dom�bo�le�sti�ne�za�vi�snim�od�hi
sto�lo�škog�ti�pa�i�sta�di�ju�ma�Vil�mso�vog�tu�mo�ra�[33],�
ma�da�re�zul�ta�ti�ni�su�pot�pu�no�po�tvr�đe�ni�u�svim�is
tra�ži�va�wi�ma�[34].�U�naj�no�vi�joj�ame�rič�koj�stu�di�ji,�
ko�ja�je�po�če�la�u�mar�tu�2006.�go�di�ne,�ovi�mo�le�ku�lar
no�bi�o�lo�ški�prog�no�stič�ki�fak�to�ri�će�pr�vi�put�bi
ti�ukqu�če�ni�u�kla�si�fi�ko�va�we�bo�le�sni�ka�u�raz�li�či
te�te�ra�pij�ske�gru�pe�[35].

Mu�ta�ci�je�tu�morsu�pre�sor�nog�ge�na�p53�(lo�ka�li�zo
van�na�hro�mo�zo�mu�17p13.1)�su�za�be�le�že�ne�kod�oko�5%�
Vil�mso�vih�tu�mo�ra,�ali�sa�mo�kod�onih�s�ana�pla�zi�jom�
[36].�I�po�red�to�ga�što�sa�da�zna�mo�ve�o�ma�mno�go�o�ge
ne�ti�ci�Vil�mso�vog�tu�mo�ra,�još�po�sto�je�mno�ge�di�le�me�
i�ne�po�zna�ni�ce�ko�je�se�mo�ra�ju�re�ši�ti�pre�ne�go�što�u�
pot�pu�no�sti�shva�ti�mo�we�go�vu�ge�ne�zu�[37].

MEZOBLASTNI NEFROM

Me�zo�blast�ni�ne�from�je�me�zen�him�ski�tu�mor�ko�ji�
či�ni�oko�4%�svih�tu�mo�ra�bu�bre�ga�kod�de�ce.�Ja�vqa�se�
u�ra�nom�uz�ra�stu�i�či�ni�oko�55%�svih�tu�mo�ra�bu�bre
ga�kod�de�ce�u�pr�va�tri�me�se�ca�po�ro�đe�wu,�a�oko�15%�u�
pr�vih�šest�me�se�ci.�Kod�oko�90%�de�ce�ja�vqa�se�u�pr
voj�go�di�ni�po�ro�đe�wu,�a�ni�ka�da�ni�je�opi�san�kod�de�ce�
sta�ri�je�od�tri�go�di�ne�(tzv.�adult�ni�me�zo�blast�ni�ne
from,�či�ji�opi�si�se�mo�gu�na�ći�u�sta�ri�joj�li�te�ra�tu�ri,�
za�pra�vo�je�je�dan�dru�gi�tu�mor�bu�bre�ga�–�me�ta�ne�frič�ni�
stro�mal�ni�tu�mor,�o�če�mu�će�bi�ti�re�či�ka�sni�je).�Opi
san�je�sa�mo�je�dan�slu�čaj�me�zo�blast�nog�ne�fro�ma�udru
žen�s�ne�fro�ge�nim�osta�ci�ma�[38]�i�Be�kvit–Vi�de�ma
no�vim�sin�dro�mom�[39],�za�ko�ji�se�sma�tra�da�ne�ma�ni
ka�kve�hi�sto�ge�net�ske�ve�ze�s�Vil�mso�vim�ili�dru�gim�tu
mo�ri�ma�bu�bre�ga.

Hi�sto�lo�ški,�me�zo�blast�ni�ne�from�mo�že�bi�ti�kla
sič�nog,�ce�lu�lar�nog�i�me�šo�vi�tog�ti�pa,�ko�ji�se�če�sto�
mo�gu�na�ći�u�jed�nom�tu�mo�ru.�Klasični�tip�tu�mo�ra�(od�
ko�jeg�obo�li�22%�bo�le�sni�ka)�gra�đen�je�od�sno�po�va�vre
te�na�stih�će�li�ja�i�po�ka�zu�je�ve�o�ma�in�fil�tra�ti�van�rast�
pre�ma�pa�ren�hi�mu�bu�bre�ga,�ko�je�se�vr�lo�če�sto�mo�že�
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na�ći�„za�ro�bqe�no”�du�bo�ko�u�tu�mo�ru�(Sli�ka�5).�Ovaj�
tip�ta�ko�đe�in�fil�trira�re�nal�ni�si�nus�i�pe�ri�re�nal�no�
tki�vo�i�ve�o�ma�ret�ko�je�u�sta�di�ju�mu�I.�Ce�lu�lar�ni�me�zo
blast�ni�ne�from�je�gra�đen�od�gu�sto�zbi�je�nih�će�li�ja�s�
ve�li�kim�ve�zi�ku�lar�nim�je�dri�ma�i�ume�re�nom�ko�li�či
nom�ci�to�pla�zme,�a�obič�no�sa�dr�ži�broj�ne�mi�to�ze.�Za�
raz�li�ku�od�kla�sič�nog�ti�pa,�ce�lu�lar�ni�me�zo�blast�ni�
ne�from�ne�ma�in�fil�tra�ti�van�rast,�već�eks�pan�zi�van�
(engl.�pus hing)�[22].�Imu�no�hi�sto�he�mij�ski,�me�zo�blast
ni�ne�from�je�po�zi�ti�van�na�po�ka�za�te�qe�za�mi�o�fi�bro
bla�ste�(vi�men�tin,�de�zmin,�ak�tin,�fi�bro�nek�tin),�a�ne
ga�ti�van�na�epi�tel�ne�i�WT1�po�ka�za�te�qe�[40].

Me�zo�blast�ni�ne�from�se�le�či�sa�mo�hi�rur�škim�ot
kla�wa�wem�i�ne�zah�te�va�do�dat�no�zrač�no�le�če�we�ili�he
mi�o�te�ra�pi�ju.�Lo�kal�ni�re�ci�di�vi�su�opi�sa�ni�kod�sve
ga�18�bo�le�sni�ka,�a�uda�qe�ne�me�ta�sta�ze�kod�de�vet�is�pi
ta�ni�ka.�Lo�kal�ni�re�ci�di�vi�su�bi�li�po�sle�di�ca�ne�pot
pu�nog�hi�rur�škog�od�stra�we�wa�tu�mo�ra�(sta�di�jum�III)�i�
svi�su�se�ja�vi�li�to�kom�pr�vih�go�di�nu�da�na�po�sle�ope
ra�ci�je.�Zbog�to�ga�se�pre�po�ru�ču�je�da�se�de�ca�s�ovim�tu
mo�ri�ma�pa�žqi�vo�nad�gle�da�ju�sa�mo�go�di�nu�do�go�di�nu�
i�po�da�na�[41].

U� di�fe�ren�ci�jal�noj� di�jag�no�zi� tre�ba� is�kqu�či�ti�
dru�ge�tu�mo�re�bu�bre�ga�kod�de�ce�ko�ji�zah�te�va�ju�dru�ga
či�je�le�če�we�i�ima�ju�dru�ga�či�ju�prog�no�zu,�kao�što�su�
či�sti�stro�mal�ni�tip�Vil�mso�vog�tu�mo�ra,�sve�tlo�će
lij�ski�sar�kom�bu�bre�ga�i�rab�do�id�ni�tu�mor�bu�bre�ga.�
Tač�na�di�jag�no�za�se�mo�že�po�sta�vi�ti�ako�se�ima�ju�u�vi
du�ti�pič�ne�kli�nič�ke�(uz�rast),�hi�sto�lo�ške�i�imu�no
hi�sto�he�mij�ske�od�li�ke�ovih�tu�mo�ra.

Ne�dav�no� je�mo�le�ku�lar�no�bi�o�lo�škim�is�tra�ži�va
wi�ma�po�ka�za�no�da�ce�lu�lar�ni�me�zo�blast�ni�ne�from�
i�in�fan�til�ni�fi�bro�sar�kom�me�kih�tki�va�pred�sta
vqa�ju�je�dan�tu�mor,�bu�du�ći�da�po�ka�zu�ju�istu�hro�mo�zom
sku�tran�slo�ka�ci�ju�–�t(12;15)(p13,q25)�i�gen�sku�fu�zi
ju�ETV6-NTRK3�[42].�Sto�ga�je�pred�lo�že�no�da�se�pro
me�ni�ime�ce�lu�lar�nog�me�zo�blast�nog�ne�fro�ma�u�„in
fan�til�ni�sar�kom�bu�bre�ga”,�dok�je�za�kla�sič�ni�me�zo
blast�ni�ne�from�pred�lo�že�no�da�se�zo�ve�„in�fan�til
na�fi�bro�ma�to�za�bu�bre�ga”,�me�đu�tim,�to�još�ni�je�op
štepri�hva�će�no.

SVETLOĆELIJSKI SARKOM BUBREGA

Sve�tlo�će�lij�ski�sar�kom�bu�bre�ga�je�po�se�ban�tip�tu
mo�ra�ko�ji�ni�je�ni�u�ka�kvoj�ve�zi�s�Vil�mso�vim�tu�mo
rom,�a�či�ni�oko�5%�tu�mo�ra�bu�bre�ga�kod�de�ce.�Izu
zet�no�ret�ko�se�ja�vqa�u�pr�vih�šest�me�se�ci�po�ro�đe�wu,�
uglav�nom�na�sta�je�iz�me�đu�dru�ge�i�tre�će�go�di�ne,�a�ve�o
ma�je�re�dak�po�sle�de�se�te�go�di�ne�[43].�Mno�go�je�če�šći�
kod�de�ča�ka�(2:1),�ne�ja�vqa�se�kao�fa�mi�li�jar�na�bo�lest�
i�ni�ka�da�ni�je�opi�san�kao�obo�stra�ni�tu�mor.�Još�nije�
pro�na�đe�n�spe�ci�fič�ni�po�re�me�ćaj�hro�mo�zo�ma�ili�mo
le�ku�lar�ni�po�ka�za�teq�za�ovaj�tu�mor,�ma�da�je�u�ne�ko�li�ko�
slu�ča�je�va�utvr�đe�na�tran�slo�ka�ci�ja�t(10;17&(q22;p13),�
za�ko�ju�se�sma�tra�da�mo�žda�igra�ne�ku�ulo�gu�u�na�stan
ku�tu�mo�ra�[44].

Hi�sto�lo�ški,�sve�tlo�će�lij�ski�sar�kom�bu�bre�ga�ima�
ve�li�ki�broj�pod�ti�po�va.�Naj�če�šći�je�tzv.�kla�sič�ni�
tip,� u�ko�jem� su� tu�mor�ske�će�li�je� uni�form�ne,�ima�ju�
„pra�zna”�je�dra�i�ne�u�oč�qi�va�je�dar�ca�i�va�ku�o�li�sa�nu�ci
to�pla�zmu�ko�ja�im�da�je�iz�gled�„pra�znih”�će�li�ja�(engl.�
cle ar cells).�Će�li�je�su�po�re�đa�ne�u�tra�be�ku�le�ili�gru�pe�
ko�je�su�raz�dvo�je�ne�tan�kim�fi�bro�va�sku�lar�nim�sep�ta
ma,�ko�je�se�sma�tra�ju�ti�pič�nom�od�li�kom�tu�mo�ra�(Sli
ka�6).�Po�red�kla�sič�nog,�po�sto�je�i�mik�so�id�ni,�skle�ro
zi�ra�ju�ći,�ce�lu�lar�ni,�epi�te�li�o�id�ni,�pa�li�sad�ni,�vre
te�na�sto�će�lij�ski�i�ana�pla�stič�ni�ti�po�vi,�a�mno�gi�tu
mo�ri�sa�dr�že�po�qa�mno�gih�od�wih.�Svi�sve�tlo�će�lij
ski�sar�ko�mi�bu�bre�ga�su�po�zi�tiv�ni�na�vi�men�tin,�a�ne
ga�tiv�ni�na�epi�tel�ne�po�ka�za�te�qe.

Većina�tu�mo�ra�se�kli�nič�ki�is�po�qa�va�u�sta�di�ju�mu�
II�(37%)�ili�III�(34%),�ali�ret�ko�u�sta�di�ju�mu�IV�(4%).�
Me�đu�tim,�to�kom�bo�le�sti�če�sto�se�raz�vi�ju�uda�qe�ne�me
ta�sta�ze�(kod�oko�45%�bolesnika),�od�ko�jih�su�naj�če
šće�me�ta�sta�ze�u�re�gi�o�nal�nim�lim�fnim�čvo�ro�vi�ma,�
ko�sti�ma�i�plu�ći�ma�[43].�U�oko�20%�slu�ča�je�va�me�ta
sta�ze�se�ja�vqa�ju�po�sle�naj�ma�we�tri�go�di�ne,�za�raz�li�ku�
od�Vil�mso�vog�tu�mo�ra,�gde�se�kod�vi�še�od�90%�bo�le
sni�ka�me�ta�sta�ze�ja�ve�u�pr�ve�dve�go�di�ne�od�po�sta�vqa
wa�di�jag�no�ze�[43].

U�di�fe�ren�ci�jal�noj�di�jag�no�zi�tre�ba�raz�mi�šqa�ti�o�
dru�gim�tu�mo�ri�ma,�kao�što�su�bla�stem�ski�Vil�msov�tu

SLIKA 6. Svetloćelijski sarkom bubrega.
FIGURE 6. Clear cell sarcoma of the kidney.

SLIKA 5. Mezoblastni nefrom.
FIGURE 5. Mesoblastic nephroma.
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mor,�rab�do�id�ni�tu�mor�bu�bre�ga,�pri�mi�tiv�ni�ne�u�ro�ek
to�derm�ni�tu�mor�bu�bre�ga,�me�zo�bla�sni�ne�from�i�me�ta
ne�frič�ni�stro�mal�ni�tu�mor.�Pre�ci�zna�di�jag�no�za�je�iz
u�zet�no�zna�čaj�na�jer�se�sve�tlo�će�lij�ski�sar�kom�bu�bre
ga�da�nas�le�či�dok�so�ru�bi�ci�nom,�bu�du�ći�da�je�zna�čaj�no�
po�boq�šao�pre�ži�vqa�va�we�de�ce�obo�le�le�od�ove�vr�ste�
tu�mo�ra,�ko�je�je�oko�80%�za�sve�sta�di�ju�me�(98%�za�sta�di
jum�I,�oko�50%�za�sta�di�jum�IV)�[43,�45].�Me�đu�tim,�dok�so
ru�bi�cin�je�ve�o�ma�kar�di�o�tok�si�čan�i�mo�ra�se�pa�žqi�vo�
do�zi�ra�ti,�ka�ko�bi�se�iz�be�gle�ne�že�qe�ne�po�sle�di�ce.

RABDOIDNI TUMOR BUBREGA

Rab�do�id�ni�tu�mor�bu�bre�ga�je�re�dak�tu�mor�ko�ji�či�ni�
2%�svih�tu�mo�ra�bu�bre�ga�kod�de�ce.�Kod�oko�80%�bo�le
sni�ka�ja�vqa�se�u�pr�ve�dve�go�di�ne�po�ro�đe�wu�i,�prak
tič�no,�ni�ka�da�po�sle�pe�te�go�di�ne�[46,�47].�Kod�oko�15%�
bo�le�sni�ka�udru�žen�je�s�tu�mo�ri�ma�mo�zga,�a�če�sto�i�s�
hi�per�kal�ce�mi�jom,�ali�ni�ka�da�ni�je�opi�sa�no�da�se�ja
vqa�sa�sin�dro�mi�ma�ko�ji�su�udru�že�ni�s�Vil�mso�vim�
tu�mo�rom�[46,�47].

Rab�do�id�ni�tu�mor�bu�bre�ga�se�kod�vr�lo�ma�log�bro
ja�bo�le�sni�ka�mo�že�ja�vi�ti�kao�obo�stra�ni�tu�mor,�ali�
se�sma�tra�da�je�reč�o�me�ta�sta�za�ma�pri�mar�nog�tu�mo�ra�
u�su�prot�ni�bu�breg,�a�ne�o�stvar�no�obo�stra�nom�tu�mo
ru.�Po�red�pri�mar�ne�tu�mor�ske�ma�se,�če�sto�se�vi�de�ma
li�sa�te�lit�ski�čvo�ro�vi�u�tki�vu�bu�bre�ga,�što�sve�do�či�
o�agre�siv�nom�ra�stu�tu�mo�ra.�Hi�sto�lo�ški,�naj�če�šće�se�
na�la�zi�tzv.�kla�sič�ni�tip,�kod�ko�jeg�se�uoča�va�di�fu
zni�rast�će�li�ja�s�obil�nom�ci�to�pla�zmom�i�ve�li�kim�
ve�zi�ku�lar�nim�je�dri�ma,�u�ko�ji�ma�se�na�la�ze�ve�o�ma�uoč
qi�va�je�dar�ca�(12),�dok�se�u�ci�to�pla�zmi�če�sto�na�la�ze�
in�klu�zi�je�(Sli�ka�7).�Po�red�kla�sič�nog,�po�sto�je�i�dru
gi�pod�ti�po�vi,�kao�što�su�skle�ro�zi�ra�ju�ći,�sve�tlo�će
lij�ski,�epi�te�li�o�id�ni,�lim�fo�ma�to�id�ni,�va�sku�lar�ni,�
pse�u�do�pa�pi�lar�ni�i�ci�stič�ni,�ko�ji�mo�gu�da�se�ja�ve�u�
istom�tu�mo�ru�i�mo�gu�do�ve�sti�do�pro�ble�ma�pri�li�kom�
di�jag�no�sti�ko�va�wa�[46,�47].

U�di�fe�ren�ci�jal�noj�di�jag�no�zi�tre�ba�raz�mo�tri�ti�i�
dru�ge�tu�mo�re�bu�bre�ga,�kao�što�su�bla�stem�ski�Vil�msov�

tu�mor,�sve�tlo�će�lij�ski�sar�kom�bu�bre�ga,�ce�lu�lar�ni�me
zo�blast�ni�ne�from,�pri�mi�tiv�ni�ne�u�ro�ek�to�derm�ni�tu
mor�bu�bre�ga�i�me�du�lar�ni�kar�ci�nom�bu�bre�ga�[48].

Imu�no�hi�sto�he�mij�ska�obe�lež�ja�su�od�ve�li�ke�po�mo
ći�u�po�sta�vqa�wu�di�jag�no�ze�jer�tu�mor�is�po�qa�va�po�zi
tiv�nost�na�raz�ne�po�ka�za�te�qe,�kao�što�su�vi�men�tin,�
epi�tel�ni,�mi�šić�ni�i�ne�u�ro�ge�ni�po�ka�za�te�qi�[46,�47],�
a�ne�dav�no�je�pro�na�đen�i�spe�ci�fič�ni�po�ka�za�teq�INI1�
(ko�ji� je�ne�ga�ti�van�u�rab�do�id�nom�tu�mo�ru),�na�osno
vu�ko�jeg�se�sa�si�gur�no�šću�mo�že�po�sta�vi�ti�di�jag�no
za�obo�qe�wa�[49].

Rab�do�id�ni�tu�mor�bu�bre�ga�je�ve�o�ma�agre�si�van�i�ra
no�me�ta�sta�zi�ra,�ta�ko�da�se�ret�ko�di�jag�no�sti�ku�je�u�sta
di�ju�mu�I.�Me�ta�sta�ze�se�raz�vi�ja�ju�kod�oko�80%�bo�le�sni
ka,�ja�vqa�ju�se�u�vre�me�po�sta�vqa�wa�di�jag�no�ze�ili�se�
raz�vi�ja�ju�u�ro�ku�od�ne�ko�li�ko�me�se�ci�od�po�čet�ka�bo�le
sti�[47].�Naj�če�šće�su�za�hva�će�ni�plu�ća,�ab�do�men,�lim
fni�čvo�ro�vi,�je�tra,�mo�zak�i�ko�sti.�Prog�no�za�je�ve�o�ma�
lo�ša�i�oko�80%�bo�le�sni�ka�umre�ve�o�ma�br�zo�po�sle�po
sta�vqa�wa�di�jag�no�ze�[46,�47].�Uz�rast�de�ce�ima�zna�ča�jan�
uti�caj�na�prog�no�zu:�u�ve�li�koj�stu�di�ji�ura�đe�noj�u�SAD�
sa�mo�8,8%�de�ce�mla�đe�od�šest�me�se�ci,�od�no�sno�oko�
40%�de�ce�sta�ri�je�od�dve�go�di�ne�je�pre�ži�ve�lo�[50].

Mo�le�ku�lar�no�bi�o�lo�ške�stu�di�je�su�po�ka�za�le�da�u�
rab�do�id�nom�tu�mo�ru�bu�bre�ga�po�sto�ji�de�le�ci�ja�22q11�
na�osno�vu�ko�je�je�pre�po�znat�nSNF5/INI1�tu�morsu�pre
sor�ni�gen�[51],�ko�ji�se�sma�tra�spe�ci�fič�nim�za�rab�do
id�ni�tu�mor�bu�bre�ga.�Isti�gen�je�pre�po�znat�i�u�van�bu
bre�žnim�rab�do�id�nim�tu�mo�ri�ma�me�kih�tki�va,�mo�zga�i�
dru�gih�or�ga�na,�pa�je�sa�da�ja�sno�da�je�reč�o�istom�tu�mo
ru�ko�ji�se�ja�vqa�u�ra�znim�lo�ka�li�za�ci�ja�ma�[51].

METANEFRIČNI TUMORI

Me�ta�ne�frič�ni�tu�mo�ri�su�gru�pa�tu�mo�ra�ko�ja�je�ne
dav�no�ot�kri�ve�na�i�u�ko�joj�se�raz�li�ku�ju�tri�en�ti�te�ta:�
me�ta�ne�frič�ni�stro�mal�ni�tu�mor,�me�ta�ne�frič�ni�ade
no�fi�brom�i�me�ta�ne�frič�ni�ade�nom.

Me�ta�ne�frič�ni�stro�mal�ni�tu�mor�je�čist�stro�mal
ni�tu�mor�ko�ji�ima�ne�ke�oso�bi�ne�me�zo�blast�nog�ne�fro
ma,�ali�i�spe�ci�fič�na�obe�lež�ja,�kao�što�su�čvor�no
va�ti�iz�gled�na�ma�lom�uve�li�ča�wu�(po�sle�di�ca�me�ša�wa�
hi�po�ce�lu�lar�nih�i�ce�lu�lar�nih�po�qa�tu�mor�skih�će
li�ja),�kon�cen�trič�ni�ras�po�red�tu�mor�skih�će�li�ja�oko�
tzv.�za�ro�bqe�nih�bu�bre�žnih�ka�na�li�ća�i�an�gi�o�di�spla
zi�ja�ar�te�rij�skih�su�do�va.�Imu�no�hi�sto�he�mij�ski,�ve�ći
na�tu�mo�ra�po�ka�zu�je�po�zi�tiv�nost�na�CD34�po�ka�za�teq.�
Ja�vqa�se�u�uz�ra�stu�od�dva�da�na�do�13�go�di�na�(me�di�ja�na�
13�me�se�ci),�a�le�či�hi�rur�ški,�bez�do�dat�ne�he�mi�o�te�ra
pi�je.�Prog�no�za�je�od�lič�na�[10].

Me�ta�ne�frič�ni�ade�no�fi�brom�se�ja�vqa�kod�de�ce�i�
mla�dih�oso�ba�[11].�Hi�sto�lo�ški,�sa�sto�ji�se�od�stro
mal�nih�ele�me�na�ta�iden�tič�nih�oni�ma�ko�ji�se�na�la
ze�u�me�ta�ne�frič�nom�stro�mal�nom�tu�mo�ru�i�do�bro�di
fe�ren�to�va�nih�epi�tel�nih�struk�tu�ra�(ka�na�li�ća�i�pa
pi�la).�Ta�ko�đe�ima�iz�vr�snu�prog�no�zu�i�le�či�se�hi�rur
škim�pu�tem�[11].SLIKA 7. Rabdoidni tumor bubrega.

FIGURE 7. Rhabdoid tumour of the kidney.
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Me�ta�ne�frič�ni�ade�nom�se�če�šće�ja�vqa�kod�od�ra
slih�oso�ba�ne�go�kod�de�ce,�u�ob�li�ku�ma�lih�čvo�ro�va�
u�cen�tru�bu�bre�ga.�Hi�sto�lo�ški,�gra�đen�je�is�kqu�či
vo�od�ve�o�ma�do�bro�di�fe�ren�to�va�nih�tu�bu�la�i�pa�pi�la,�
bez�ika�kve�stro�me,�s�ret�kim�mi�to�za�ma,�broj�nim�psa
mo�znim�te�la�šci�ma�i�bez�kap�su�le�iz�me�đu�tu�mo�ra�i�bu
bre�ga.�I�on�ima�iz�u�zet�no�do�bru�prog�no�zu�[52].

CISTIČNI TUMORI BUBREGA

Ci�stič�ni�ne�from�i�ci�stič�ni�de�li�mič�no�di�fe
ren�to�va�ni�Vil�msov�tu�mor�(engl.�cystic par ti ally dif fe-
ren ti a ted Wilms tu mo ur)�su�ret�ki�ci�stič�ni�tu�mo�ri�bu
bre�ga�ko�ji�ima�ju�ista�hi�sto�lo�ška�obe�lež�ja�(pot�pu�no�
su�ci�stič�ni,�je�di�na�so�lid�na�po�qa�su�sep�ta)�s�iz�u�zet
kom�da�ci�stič�ni�ne�from�ne�sa�dr�ži�ne�zre�le�ele�men�te,�
kao�što�su�fo�ku�si�bla�ste�ma�[53].�Oba�tu�mo�ra�se�le�če�
hi�rur�škim�ot�kla�wa�wem,�bez�do�dat�ne�te�ra�pi�je,�a�100%�
bo�le�sni�ka�pre�ži�vi�[54].�I�dru�gi�tu�mo�ri�bu�bre�ga�mo
gu�ima�ti�ve�o�ma�ci�sti�čan�iz�gled�(Vil�msov�tu�mor,�sve
tlo�će�lij�ski�sar�kom�bu�bre�ga,�rab�do�id�ni�tu�mor�bu�bre
ga�i�me�zo�blast�ni�ne�from),�pa�je�za�to�ve�o�ma�va�žno�da�
se�po�sta�vi�pre�ci�zna�di�jag�no�za�jer�su�wi�ho�vo�le�če�we�
i�prog�no�za�bit�no�dru�ga�či�ji.

OSTALI TUMORI BUBREGA

Za�hva�qu�ju�ći� pro�u�ča�va�wu� ve�li�kih� se�ri�ja� tu�mo
ra�bu�bre�ga�kod�de�ce�i�pri�me�ni�mo�le�ku�lar�no�bi�o�lo
ških�teh�ni�ka�u�wi�ho�vom�di�jag�no�sti�ko�va�wu,�u�po�sled
we�vre�me�su�ot�kri�ve�ni�mno�gi�dru�gi�tu�mo�ri�u�bu�bre
gu.�Za�ne�ke�od�wih�je�od�ra�ni�je�po�zna�to�da�se�ja�vqa�ju�u�
dru�gim�lo�ka�li�za�ci�ja�ma,�me�đu�tim,�sa�da�su�ot�kri�ve�ni�
i�u�bu�bre�gu�[1214].�S�dru�ge�stra�ne,�za�ne�ke�tu�mo�re�za�
ko�je�se�ve�ro�va�lo�da�su�spe�ci�fič�ni�za�bu�breg�po�ka�za
lo�se�da�su�isto�vet�ni�s�tu�mo�ri�ma�ko�ji�se�ja�vqa�ju�na�
dru�gim�lo�ka�li�za�ci�ja�ma�[42,�51].�Konačno,�pre�po�zna
ti�su�i�no�vi�tu�mor�ski�en�ti�te�ti�ko�ji�su�spe�ci�fič�ni�
za�bu�breg�(Sli�ka�8)�[10,�11,�55].

I�po�red�to�ga�što�su�kli�nič�ke,�hi�sto�lo�ške�i�imu
no�hi�sto�he�mij�ske�od�li�ke�mno�gih�tu�mo�ra�bu�bre�ga�do
bro�po�zna�te,�oni�i�da�qe�pred�sta�vqa�ju�di�jag�no�stič
ki�pro�blem,�ta�ko�da�je�čak�2535%�tu�mo�ra�po�gre�šno�
di�jag�no�sti�ko�va�no�[25,�56].�Mno�gi�od�ovih�tu�mo�ra�se�
mo�gu�„pro�fi�li�sa�ti”�na�osno�vu�wi�ho�ve�gen�ske�eks
pre�si�je�ka�da�se�is�pi�ta�ju�na�vi�še�od�de�set�ge�na,�jer�se�
ta�ko�mo�že�po�sta�vi�ti�ve�o�ma�pre�ci�zna�di�jag�no�za�ko
ja�za�ne�ke�od�wih�ni�je�mo�gu�ća�na�osno�vu�dru�gih�is�pi
ti�va�wa�[56].

ZAKQUČAK

Tu�mo�ri�bu�bre�ga�kod�de�ce�pred�sta�vqa�ju�ve�o�ma�za�ni
mqi�vu�gru�pu�tu�mo�ra�či�jim�se�vi�še�de�ce�nij�skim�pro
u�ča�va�wem�do�šlo�do�ve�o�ma�va�žnih�sa�zna�wa�o�ra�znim�
en�ti�te�ti�ma,�wi�ho�vim�kli�nič�kim�i�pa�to�lo�škim�obe
lež�ji�ma,�wi�ho�voj�ge�ne�ti�ci�i�wi�ho�vom�na�stan�ku.�Oni�
pred�sta�vqa�ju�i�di�jag�no�stič�ki�iza�zov�jer�su,�iz�u�zi�ma
ju�ći�Vil�msov�tu�mor,�ve�o�ma�ret�ki,�pa�čak�i�pe�di�ja�tri�
pa�to�lo�zi�di�jag�no�sti�ku�ju�sve�ga�ne�ko�li�ko�neVil�mso
vih�tu�mo�ra�u�svo�joj�prak�si.�Po�što�su�wi�ho�vo�le�če�we�
i�prog�no�za�ve�o�ma�raz�li�či�ti,�pre�ci�zna�di�jag�no�za�je�iz
u�zet�no�zna�čaj�na.�U�mno�gim�ze�mqa�ma�je�uve�den�si�stem�
pre�ma�ko�jem�se�ta�kvi�tu�mo�ri�mo�ra�ju�po�sla�ti�struč
wa�ci�ma�na�ana�li�zu,�ka�ko�bi�se�po�tvr�di�la�di�jag�no�za�i�
od�re�dio�pra�vi�na�čin�le�če�wa.�Vr�lo�je�ve�ro�vat�no�da�će�
u�sko�roj�bu�duć�no�sti�mo�le�ku�lar�no�bi�o�lo�ške�oso�bi�ne�
tu�mo�ra,�kao�što�je�gen�sko�pro�fi�li�sa�we�tu�mo�ra,�bi�ti�
zna�čaj�ni�je�za�wi�ho�vo�di�jag�no�sti�ko�va�we�i�pred�vi�đa�we�
to�ka�bo�le�sti,�dok�će�pa�to�lo�ško�is�pi�ti�va�we�bi�ti�vi
še�usme�re�no�ka�od�re�đi�va�wu�sta�di�ju�ma�bo�le�sti.
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ABSTRACT
Renal tumours of childhood represent a fascinating 

group of tumours in which very significant discoveries have 
been made in the last 100 years, leading to better under-
standing of these not only tumours but also tumour in ge-
neral. By studying a large series of renal tumours of child-
hood collected through international multicentre trials, 
their clinico-pathological features have been better reco-
gnised resulting in more appropriate treatment and bet-
ter prognosis, numerous new tumour entities have been 
identified, and thank to new molecular biology studies and 
techniques, many tumour genes and genetic abnormalities 
which are important in tumorigenesis have been found. The 
most common renal tumour of childhood is Wilms’ tumour, 
which is now regarded as the most treatable tumour in chil-
dren with overall survival of 90%. New multicentre trials are 
focused on reduction of treatment in order to avoid long-
term sequalae of treatment, but without jeopardising these 
excellent survival results. Histopathological studies are 
searching for subtypes of Wilms’ tumour, which could be 
treated with milder therapy, and in a recently launched trial 
patients will be stratified in different treatment groups on 
the basis of molecular features of their tumours. Molecular 
biology studies have helped us recognising that some renal 
tumours are identical to tumours of other sites (such as 

cellular mesoblastic nephroma and infantile fibrosarcoma 
of soft tissue, renal and extra-renal rhabdoid tumour), as 
well as that some tumours of other sites may also occur in 
the kidney (primitive neuroectodermal tumour, desmoplas-
tic small round cell tumour, synovial sarcoma). Finally, some 
new, kidney-specific entities have been recognised too 
(metanephric stromal tumour, metanephric adenofibroma, 
anaplastic sarcoma of the kidney). It is very likely that new 
advances in molecular biology will result in identification 
of features, which are going to be even more important in 
predicting tumour behaviour, response to treatment and 
prognosis.
Key words: renal tumours; childhood; Wilms’ tumour; mole-
cular biology; Wilms’ tumour genes
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