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SOUHRN
Carneyho komplex (CNC) pfiedstavuje klinicky i geneticky heterogenní onemocnûní s nejménû dvûma znám˘mi genetick˘mi lokusy za-
hrnujícími gen PRKAR1A lokalizovan˘ na chromozomu 17 a lokus CNC2 leÏící na chromozomu 2. Klinicky je tento syndrom charakte-
rizován mnohoãetn˘mi myxomy, koÏními a slizniãními pigmentov˘mi lézemi a tumory, které mohou postihovat rÛzné orgány a v nûkte-
r˘ch pfiípadech vést k endokrinologick˘m abnormalitám.
Znalost morfologick˘ch nálezÛ CNC a jejich typické lokalizace umoÏÀuje patologÛm vznést podezfiení na tento závaÏn˘ syndrom. Od-
halení diagnózy CNC vede k dispenzarizaci tûchto pacientÛ pfiíslu‰n˘mi specialisty a k ãasné léãbû. 

Klíãová slova: Carneyho komplex – koÏní myxom – srdeãní myxom – primární pigmentovaná nodulární adrenokortikální choroba –
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Carney complex

SUMMARY
Carney complex is a clinically and genetically heterogeneous disease, with at least two genetic loci including the PRKAR1A gene loca-
ted on chromosome 17 and the CNC2 locus mapped to chromosome 2. Clinically this syndrome is characterized by multiple myxomas
occurring in different anatomic sites, mucocutaneous pigmentary lesions, and a variety of non-endocrine and endocrine tumors, often
causing endocrine abnormalities, involving various organs.
Knowledge of morphological findings in CNC patients with their typical locations is necessary to raise suspicion of this syndrome by
pathologists. Confirmation of the diagnosis allows regular clinical check-ups and early treatment of these patients.
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Carneyho komplex (CNC, zkratka z angl. Carney complex) je
autozomálnû dominantní dûdiãné onemocnûní charakterizované
mnohoãetn˘mi myxomy, koÏními a slizniãními pigmentov˘mi léze-
mi a tumory, které mohou postihovat rÛzné orgány a v nûkter˘ch
pfiípadech vést k endokrinologick˘m abnormalitám (tab. 1)(1). Ten-
to syndrom byl popsán v roce 1985 J. Aidanem Carneym (2)
(pozn. nezamûnit za Carneyho triádu projevující se kombinací
gastrointestinálního stromálního tumoru (GIST), paragangliomu
a pulmonálního chondromu). Pfied rozpoznáním CNC jako samo-
statného syndromu byly tyto pfiípady publikovány pod názvy
„NAME“ syndrom (název pochází z poãáteãních písmen angl. ne-
vi, atrial myxoma, myxoid neurofibromas, ephelides) (3) nebo
„LAMB“ syndrom (z angl. lentigines, atrial myxomas, blue nevi)
(4). CNC pfiedstavuje klinicky i geneticky heterogenní onemocnû-
ní s nejménû dvûma znám˘mi genetick˘mi lokusy zahrnujícími gen
PRKAR1A (také znám˘ pod názvem gen CNC1) lokalizovan˘ na
chromozomu 17 a lokus CNC2 leÏící na chromozomu 2 (5). 

Pro tento syndrom je typická variabilní exprese a vysoká pene-
trance (témûfi 100%). Vûkov˘ prÛmûr stanovení diagnózy je 20. rok

Ïivota. CNC je obvykle diagnostikován na podkladû srdeãních my-
xomÛ, mnohoãetn˘ch koÏních myxomÛ nebo Cushingovy nemoci.
Více neÏ dvû tfietiny pfiípadÛ je familiárních s pomûrnû nízk˘m po-
ãtem postiÏen˘ch ãlenÛ rodiny (6). Sporadické pfiípady b˘vají vzác-
né. V˘skyt u muÏÛ a Ïen je rovnomûrn˘. Mezi nejãastûji postiÏené
orgány patfií kÛÏe, srdce, varlata, hypof˘za a nadledviny (1,6,7). 

KOÎNÍ A SLIZNIâNÍ PROJEVY
KoÏní projevy vyskytující se u více neÏ 75 % pacientÛ zahrnují

myxomy, lentiginózní pigmentace, modré névy a epiteloidní mod-
ré névy (8,9). 

Myxomy mohou vznikat kdekoliv na kÛÏi, av‰ak typickou ob-
lastí jejich v˘skytu je oãní koutek, víãko, zvukovod a prsní bradav-
ka. Tyto benigní tumory b˘vají mnohoãetné a mívají vzhled po-
mûrnû dobfie ohraniãen˘ch papul a nodulÛ, hladkého povrchu, bar-
vy narÛÏovûlé, namodralé nebo zbarvení kÛÏe, velikosti od 0,2
do 5 cm. Vût‰í léze b˘vají obvykle polypovitého tvaru, vznikající
ãasto ve zvukovodu (8). Mikroskopicky jsou myxomy dobfie ohra-
niãené, neopouzdfiené, na buÀky chudé léze sloÏené z roztrou‰e-
n˘ch polygonálních, cípat˘ch nebo vfietenit˘ch bunûk na hojném
mucinózním pozadí s mal˘mi, lehce dilatovan˘mi nebo ‰tûrbinovi-
t˘mi cévami (obr. 1). V nûkter˘ch pfiípadech je moÏné v nádoro-
v˘ch buÀkách zastihnout jaderné pseudoinkluze. âast˘m nálezem
jsou i zmûny epidermis leÏící nad myxomem charakterizované ná-
padnou pfiítomností navzájem propojen˘ch pruhÛ epitelov˘ch bu-
nûk s periferním palisádováním (obr. 2). Vzácnû mÛÏe b˘t myxo-
idní oblast vázaná na vlasov˘ folikl. Existují i pfiípady s nápadnou
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