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Novinky ve WHO klasifikaci renalnich nadort 2022
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SOUHRN

V 5. edici WHO klasifikace nadort ledvin dospélych bylo uvedeno nékolik zmén u klasickych renalnich jednotek a byly predstaveny nadory nové.

Papilarni renalni karcinom (RK) se jiz nedéli na typ 1 a typ 2. Typ 1 je nové nazvan klasickou variantou, typ 2 jiz neni, po dlouhych diskuzich, dale rozpoznavan.
Tumory se tedy oznacuji jako papilarni RK (subtyp/variantu je mozné uvést v popisu).

Dulezitou zménou je vyrazeni svétlobunécného papilarniho karcinomu z kategorie karcinomd. Novy nazev je svétlobunécny papilarni tumor. Neexistuji
totiz presvédcivé dikazy o metastazujicich ¢i recidivujicich pripadech. VSechny takové v minulosti popsané léze jsou nejspise Spatné diagnostikovanymi
svétlobunécnymi RK. U spornych piipadi je doporuceno vyuzit genetické analyzy VHL genu.

Novou kapitolou jsou,ostatni onkocytické tumory”, kategorie vytyc¢ena pro nadory z tzv. Sedé zény mezi renalnim onkocytomem (RO) a chromofobocelularnim
RK. Nézev ,hybridni” onkocyticky tumor je vyhrazen pro hereditarni tumory v rdmci Birth-Hogg-Dubé syndromu. Jsou zminény potencidlné nové jednotky:
eosinofilni vakuolizovany tumor (EVT) a,low-grade” onkocyticky tumor (LOT), k dobré znalosti téchto tumorG umoznujicich jejich zafazeni mezi nové nadorové
jednotky je vsak zatim k dispozici malo odbornych dat.

Kompletné nova kategorie,molekularné definované karcinomy”zahrnuje radu jednotek. Translokacni karcinomy byly rozdéleny na RK s prestavbou TFE3 genu (variabilni
morfologie zavisla na fuznim partnerovi) a na RK's prestavbou TFEB genu. Tato skupina je tvorena indolentnimi RK s TFEB translokaci a potencionalné agresivnimi RK
s amplifikaci TFEB genu. Déle je zde uveden RK s prestavbou ALK genu, vedeny jako potencionalné nova jednotka v WHO klasifikaci z roku 2016. Morfologické spektrum
je Siroké a rovnéz zavisi na fuznich partnerech. ELOC (TCEBT) mutovany RK je nador tvoreny svétlobunécnymi elementy a objemnym fibromyomatéznim stromatem.
U téchto nador( je nutny komplexni diagnosticky pfistup zahrnujici imunohistochemii (véetné vysetreni CK 7) a molekuldrné genetické vysetteni. Existuji morfologicky
prakticky identické tumory s mutacemi v genech MTOR signalini drahy, které nelze bez molekuldrné genetického vysetreni rozpoznat.

Posledni novou jednotkou z této skupiny je SMARCB1 deficientni medularni karcinom. Jde o ,high-grade” invazivni adenokarcinom u pacientl se srpkovitou
anémii a SMARCB1 deficienci.
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New insights in the new WHO classification of adult renal tumors

SUMMARY

The 5% edition of WHO classification of adult renal tumors introduced a couple of changes in existing, well established entities, as well as some new distinct renal tumors.
Papillary renal cell carcinoma (RCC) is no longer divided into type 1 and type 2. Type 1 is now called “classic” variant and type 2 doesn't exist anymore. There were
long discussion about problematic type 2. According to WHO 2022 the correct name is papillary RCC (and subtype/variant should be mentioned in the description).
Another important change came for clear cell papillary RCC. Because there is no convincing evidence that genuine clear cell papillary RCC can produce
recurrences or metastases, it is now termed as clear cell papillary tumor. All previously reported aggressive cases are now considered misclassified clear cell RCC
(mostly) or other entities. In less typical cases, genetic support of diagnosis with complex analysis of VHL gene should be added.

New category “other oncocytic tumors” emerged for tumors from gray zone between renal oncocytoma and chromophobe RCC. Term hybrid oncocytic tumor
should be reserved for those with hereditary Birth-Hogg-Dubé syndrome. Emerging entities, like eosinophilic vacuolated tumor (EVT) and oncocytic low-grade
tumor (LOT) are mentioned, however, more work is needed for better establishment of the criteria.

There is a new category of “molecularly defined renal carcinomas’, where MITf translocation RCCs are divided into TFE3 rearranged RCC with fusion partner
dependent morphologic variability, and to TFEB rearranged RCC. In this group, indolent TFEB translocated RCCs are recognized, as well as potentionally
aggressive RCC with TFEB gene amplification. In WHO 2016, ALK rearranged RCC was considered as emerging entity. In WHO 2022 it is listed among “molecularly
defined RCC” as a distinct renal tumor with broad morphologic spectrum dependent partly on fusion partners. ELOC (TCEB1) mutated RCC is renal tumor
composed of clear cell elements and huge fibromyomatous stroma. Diagnostic approach should be complex with support of immunohistochemistry (including
CK7) and molecular genetic approach. However, there is overlap with MTOR pathway genes mutated RCC with fibromyomatous stroma. SMARCB1 deficient
renal medullary carcinoma is high-grade invasive adenocarcinoma in patients with clinically proved sickle-cell trait and SMARCB1 deficiency.
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V bfeznu letosniho roku (2022) vysla po relativné delsich pfi-
pravach zatim online verze nové klasifikace Svétové zdravotnic-
ké organizace (WHO) nadord urogenitalniho traktu a muzského
pohlavniho systému (1). Této klasifikaci predchazela cela rada
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diskuzi a tzv. consensus konferenci.V tomto prehledovém ¢lanku
predstavime pouze zmény tykajici se klasifikace nador( ledvin.
Nadory ledvin jsou jednou z nejrychleji se rozvijejicich kapitol
nadorové patologie, od posledni klasifikace WHO z roku 2016
doslo k popisu celé fady novych jednotek, z nichz velka ¢ast se
objevuje pravé v nové WHO klasifikaci z roku 2022 (1). Tak jako
v ostatnich oborech lidské patologie i v patologii renalnich na-
dor(i samoziejmé velkou roli hraje molekularni genetika a vyuzi-
ti molekularné genetickych vlastnosti ke klasifikaci ¢i lepsi strati-
fikaci nddoru ledvin. Vlastni tvorbé klasifikace predchazela prace
na tzv. doporuceni odbornych skupin (Society Statement), které
bylo vypracovano spole¢nosti International Society of Urologic
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