PREHLEDOVE CLANKY

Tab. 1. Prehled rendlinich tumord (prevzato z WHO 2022 (1))
Tab. 1. Overview of renal tumors (taken from WHO 2022 (1))
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Eosinofilni solidni a cysticky rendlni karci-
nom (ESC RCC) je WHO nove definovanou entitou
renalnich karcinomd. MUzZe se vyskytovat v here-
ditdrni formé u tuberdzni sklerdzy, Castéji se viak
vyskytuje sporadicky, klasickym pacientem je starsi
Zena (21). ESC RCC ma typicky popisované abnor-
mality v genech drahy mTOR (22). AC bylo v prvnich
studiich popisujicich tuto jednotku polemizovéano
o indolenci této neoplazie, pozdé&jsi prace zdoku-
mentovaly nékolik metastazujicich pfipadd (23).

Zasadni koncepcni zménou nové WHO klasifi-
kace je zavedeni kategorie/kapitoly ,molekular-
né definovanych renalnich karcinoma” (1). Do
kategorie byly zavzaty nddorové jednotky, jejichz
histologicky vzhled (a i imunohistochemicky profil)
Casto muze byt sice velmi sugestivni pro danou
diagnozu, ale pro definitivni stanoveni diagndzy je
vzdy vyZadovano pouZiti molekuldrné-genetickych
metod s prikazem pro danou jednotku specific-
kych genetickych alteraci. Pfed tim, neZ budeme
komentovat jednotlivé neoplazie v této kategorii,
je tfeba zminit, ze z ¢asti jsou v této kapitole za-
hrnuty tumory z pfedchozi WHO klasifikace jiz
znamé (s mensimi ¢i vétsimi Upravami), najdeme
zde viak i jednotky ve WHO zcela nové. PGvodni
diagnosticka kategorie ,MiT rodina translokac¢nich
rendlnich karcinoma” z WHO 2016 (3) byla rozdéle-
na na samostatné jednotky — TFE3 rearanzované
RCC a TFEB alterované RCC. V ramci TFEB altero-
vanych RCC pak rozlisujeme dale jesté dve dalsi
jednotky TFEB translokované/rearanzované RCC
a TFEB amplifikované RCC (1, 6). TFEB amplifikova-
né RCC pak v porovnani s TFEB translokovanymi/
rearanzovanymi RCC vykazuji vyrazné agresivnéjsi
klinické chovani, proto je tfeba mezi témito dve-
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ma modalitami (které mohou pro nezasvéceného
pozorovatele plsobit jako ,slovickareni) rozliSovat
(24, 25).V ramci TFE3 rearanzovanych RCC nedoslo
oproti pfedchozi WHO klasifikaci k vyraznéjsim
zZmeénam.

Zménou nomenklatury a lehkym pfehodno-
cenim pristupu prosel i tumor, v nové klasifikaci
oznaceny jako ,fumarat hydrataza (FH) defi-
cientni renalni karcinom” (1). Toto oznaceni je
preferovano oproti plvodnimu krkolomnému
nazvu z WHO 2016 ,s hereditarni leiomyomata-
zou a rendlnim karcinomen asociovany RCC" (3).
Tato jednotka si prosla ve tfrech WHO klasifikacich
vyraznym vyvojem. Ve WHO z roku 2004 byla uve-
dena jako hereditarni protipdl PRCC (2). Ve WHO
2016 se stala samostatnou jednotkou a dostala jiz
vyse zminény nazev ,s hereditarni leiomyomato-
zou a rendlnim karcinomen asociovany RCC" (26),
coz odrdzelo pevnou viru autord, ze tyto agresivni
tumory vznikaji u pacientl s germinalni mutaci
genu FH a syndromovou manifestaci. Postupné
viak literatura odhalila, Ze nddory mohou vznikat
(@ Casto i vznikaji) sporadicky (27), bez syndromové
manifestace a tedy pfisel ¢as na dalsi zmeénu na-
zvu. Nadory se vyznacuji patologickou alteraci FH
genu (mutace, LOH), vedouci k inaktivaci fumarat
hydratdzy (enzymu Krebsova cyklu podilejiciho
se na preméné fumaratu na L-malat) a tim méni
metabolické pochody.

Dalsi jednotkou ,molekularné definovanych
RCC" je nova entita TCEBT (dfive ELOC) mutovany
rendlni karcinom. Ten se do zna¢né miry dokaze
podobat CCRCC, odliduje se viak pfitomnosti ob-
jemného fibroleiomyomatézniho stromatu a gene-
tickym podkladem (kterym je pfitomnost mutace



