Birt-Hogg-Dubé szindromaban
szenvedd egyének
diagnosztikai, genetikai

tesztelési és kovetési protokollja

A Birt-Hogg-Dubé (BHD) szindrémas betegek diagnosztizalasara, kovetésére

és kezelésére vonatkozik ez az irdnymutatas mely a rendelkezésre allé European
legjobb bizonyitékok és az ezen a teriileten dolgoz6 szakérték konszenzusa @ Reference
alapjan késziilt, melyet rendszeresen frissitenek, hogy tikrozze a Network
bizonyitékok valtozasait.

Javasolt, hogy a klinikusok kdvessék ezt az irdnymutatdst, hacsak nincs
nyomos klinikai ok vagy, egy adott betere jellemz§ eltéré kezelési indok.




Protokoll a diagnézishoz, a genetikai teszteléshez és a kdvetéshez Birt-Hogg-Dubé szindrédmaban szenvedd egyéneknél

A BHD-szindréma diagnézisat fel kell vetni a kovetkezé esetekben

Ajanlas*

Ajanlas
besorolasa

mérlegelése

. Primer spontan pneumothorax. Er8s la
. Tobbszoros tudbeisztak. Erds 1b
. Kétoldali vagy multifokalis vesedaganat. Erés 1c
. 50 év alatti vagy csalddban eléfordulé vesesejtes karcinéma. Erds 1d
. Tobbszoros béreltérések, amelyek a fibrofolliculomaknak/trichodiscomaknak Erés 1le
megfelelnek.
. A fent emlitettek barmely kombinacidja az adott egyénben vagy a csaladban. Erés 1f
. Primer spontan pneumothorax, ha visszatéré vagy csaladi. Erés 6a
. Toébbszoros tuddciszta ismert ok hidnyaban. Erés 6b
. Kétoldali vagy multifokalis vesedaganat. Erés 6c
. Korai megjelenés (altalaban <45 év) vagy csaladban elforduld vesesejtes karcindma. Erés 6d
. Fibrofolliculomanak/trichodiscomanak megfeleld tébbszérés bérpapuldk melybs| Erés 6e
legaldbb egy szovettanilag igazolt.
. A fent emlitett eltérések barmely kombinacidja az adott egyénben vagy a csaladban, Erés 6f
mind a csaladi el6fordulast mutaté, mind nem mutaté BHD szindréma esetén.
Kovetési protokoll Vizsgalat \ Kor Intervallum
Vesesejtes karcindma Vese MRI 20 éves és 1-2 évente Er8s 11, 13,133, 13b, 14
élethosszig
tarté
Fibrofolliculomak / Bdrgyogyaszati vizsgalat A Amikor Erds 18
trichodiscomék sziikségességének diagnézisnal sziikséges

* Ez a minGsités publikalt cikkeken és szakértSi konszenzuson alapul: erds — szakértdi konszenzus ES konzisztens bizonyiték, mérsékelt —
szakértSi konszenzus ellentmondé bizonyitékokkal ES/VAGY Uj bizonyitékokkal, amelyek valdszin(ileg alatamasztjék az ajénlast, gyenge —
szakért6i tobbségi dontés kovetkezetes bizonyitékok NELKUL.



