PREHLEDOVY CLANEK

Hereditarni renalni nadorove syndromy

Hereditary renal cell carcinoma syndromes
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Hlavni stanovisko prace: Pfehledovy ¢lanek
zabyvajici se problematikou hereditarnich rendlnich
nadorovych syndrom, jejich zakladni charakteristi-
kou, manifestaci, diagnostikou, Ié¢bou a dispenzari-
zaci, se zameéfenim na renalni karcinom.

Major statement: Review dealing with here-
ditary renal cell carcinoma syndromes, their basic
characteristics, presentation, diagnosis, treatment
and surveillance focusing on renal cell carcinoma.
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V poslednich letech dochazi ke zvysovani
poctu definovanych hereditdrnich nadorovych
syndromd, z nichZ nékteré jsou spojeny s predis-
pozici k rozvoji renalniho karcinomu. Na heredi-
tarni rendlnf nddorovy syndrom je tfeba pomys-
let u mladych jedincd s rendInim karcinomem,
U pacientd s pozitivni rodinnou anamnézou na-
dor0 ledvin, dale u renalnich Iézi bilateralnich
a multifokdlnich a pfi vyskytu extrarendinich
symptomU charakteristickych pro néktery ze
syndrom. Mezi nejcastéjsi hereditarni nddorové
syndromy asociované s renalnfim karcinomem
patfi syndrom von Hippel-Lindau, Birt-Hogg-
-Dubé syndrom, hereditarni papilarni renalni
karcinom, hereditarni leiomyomatdza a renalnf
karcinom, sukcindtdehydrogenaza deficientni
renalni karcinom, komplex tuberdznf sklerézy
a Cowdendv syndrom. V souvislosti s hereditar-
nim renalnim karcinomem jsou popsany mutace
v tumor supresorovych genech (VHL, BAPI, PTEN,
TSC1, TSC2) i v protoonkogenech (MET). V ramci
jednotlivych syndrom se setkdvame s rozdily
ve stupni penetrance onemocnéni, v histologii
jednotlivych typd renalniho karcinomu, v jeho



