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Hereditární renální nádorové syndromy
Hereditary renal cell carcinoma syndromes
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Hlavní stanovisko práce: Přehledový článek 
zabývající se problematikou hereditárních renálních 
nádorových syndromů, jejich základní charakteristi‑
kou, manifestací, diagnostikou, léčbou a dispenzari‑
zací, se zaměřením na renální 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  posledních letech dochází ke zvyšování 
počtu definovaných hereditárních nádorových 
syndromů, z nichž některé jsou spojeny s predis‑
pozicí k rozvoji renálního karcinomu. Na heredi‑
tární renální nádorový syndrom je třeba pomýš‑
let u mladých jedinců s renálním karcinomem, 
u pacientů s pozitivní rodinnou anamnézou ná‑
dorů ledvin, dále u  renálních lézí bilaterálních 
a  multifokálních a  při výskytu extrarenálních 
symptomů charakteristických pro některý ze 
syndromů. Mezi nejčastější hereditární nádorové 
syndromy asociované s  renálním karcinomem 
patří syndrom von Hippel‑Lindau, Birt‑Hogg
‑Dubé syndrom, hereditární papilární renální 
karcinom, hereditární leiomyomatóza a  renální 
karcinom, sukcinátdehydrogenáza deficientní 
renální karcinom, komplex tuberózní sklerózy 
a Cowdenův syndrom. V souvislosti s hereditár‑
ním renálním karcinomem jsou popsány mutace 
v tumor supresorových genech (VHL, BAP1, PTEN, 
TSC1, TSC2) i v protoonkogenech (MET). V rámci 
jednotlivých syndromů se setkáváme s  rozdíly 
ve stupni penetrance onemocnění, v histologii 
jednotlivých typů renálního karcinomu, v  jeho 


