PREHLEDOVY CLANEK

Obr. 4. Papildrni cystadenom nadvarlete u pacienta
s VHL. Barveno HE. Zvétseno 400X

Fig.4. FPapillary cystadenoma of the epididymis. Patient
with a VHL syndrome. H&E. Viewed at 400x magnifi-
cation

Median veéku stanoveni diagndzy RCC je 64 let,
naproti tomu u hereditarnich nddorovych syn-
drom0 je témér o dvé a pUl dekady nizdi (4). Mezi
nejcastejsi dédi¢né nadorové syndromy asocio-
vané s renalnim karcinomem patfi syndrom von
Hippel-Lindau (VHL), hereditarni papilarni renalni
karcinom (HPRCC), hereditarni leiomyomatéza
a rendlni karcinom (HLRCC), syndrom Birt-Hogg-
-Dubé (BHD), SDH asociovany renalni karcinom,
komplex tuberdzni sklerdzy (TSC) a Cowdenlv
syndrom.

Diagnostika a nasledna lé¢ba rendiniho karci-
nomu v ramci dédi¢ného syndromu se lisf od one-
mocnéni sporadického. Dllezité je v prvni fadé na
moznost hereditarniho syndromu vibec pomyslet,
coz ma pak vliv nejen na prognézu pacienta, ale
i na veasny zachyt onemocnéni u ¢lenl rodiny, kteff
mohou byt onemocnénim také postizeni.
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Obr. 5. Svétlobunécny rendlini karcinom u pacienta
s VHL syndromem. Barveno HE. Zvétseno 400X
Fig.5. Clearcellrenal cell carcinoma, patient with a VHL
syndrome. H&E. Viewed at 400x magnification

Familidrni rendini karcinom je zpravidla dédi¢ny
autosomalné dominantné (nékdy s neliplnou pene-
trancf), nicnéné jedinci s mutaci predisponujiciho
genu nemusi nutné mit rodinnou anamnézu RCC
(mutace mUZe u probanda vzniknout de novo nebo
se u rodicd neprojevila pro nelplnou penetranci). Na
hereditarni renalni karcinom je tfeba myslet, zejména
pokud se jedné o RCC u pacientl mladych (< 46 let),
pokud jsou rendlniléze bilateraini & multifokalni nebo
pokud se u pacienta vyskytujf extrarendlni symptomy
charakteristické pro jednotlivé syndromy (napfiklad
cerebelami hemangiblastomy u VHL, kozni angiofib-
romy u tuberdzni sklerdzy, plicni cysty u BHD ¢&i koznf
a délozni leiomyomy u HLRCC). U této skupiny pacien-
t0 bychom méli doplnit genetické vysetieni, k jehoz
indikaci mohou pfispét i specifické histopatologické
znaky ¢i vysledky imunohistochemického vysetfeni
(5). Stupen penetrance rendlniho karcinomu se lisf
mezi jednotlivymi syndromy, stejné jako agresivita
tumory, jeho lé¢ba a nasledna dispenzarizace.

Genetické vysetfeni, k némuz se nejcastéji vyu-
Zivajf lymfocyty z periferni krve, spociva v prikazu
zarodecné mutace. Po izolaci DNA probiha vysetreni
nadorového panelu s vyuzitim metod masivné pa-



