Zalecenia diagnhostyczne,
badan genetycznych i

monitorowania 0sob z
zespotem Birta-Hogg-Dubégo

Niniejsze wytyczne dotyczace diagnostyki, leczenia i monitorowania oséb z
zespotem Birta-Hogg-Dubégo zostaty opracowane w oparciu o najlepsze
dostepne dowody oraz konsensus ekspertéw w tej dziedzinie. Sg one
regularnie aktualizowane w celu odzwierciedlenia postepu wiedzy w tym
zakresie.

Oczekuje sig, ze lekarze beda stosowac sie do tych wytycznych, chyba ze
zaistnieje przekonujgcy powdd kliniczny uzasadniajacy zastosowanie
innego sposobu postepowania, specyficznego dla danego pacjenta.
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Wytyczne diagnostyki, badan genetycznych i monitorowania os6b z zespotem Birta-Hogg-Dubégo

Rozpoznanie zespotu BHD nalezy bra¢ pod uwage w przypadku: Sita zalecenia * Zalecenie
. Pierwotnej samoistnej odmy optucnowej. Silne la
. Licznych torbieli ptucnych Silne 1b
. Obustronnych lub wieloogniskowych guzéw nerek. Silne 1c
. Raka nerkowokomorkowego, u osoby ponizej 50-go roku zycia lub cztonka rodzinny. Silne 1d
. Licznych guzkéw skérnych odpowiadajacych witdkniakom Silne le
przymieszkowym/trichodiscoma. Silne 1f
. Jakiejkolwiek kombinacji wyzej wymienionych objawdw u osoby badanej lub w jej
rodzinie.
. Pierwotnej samoistnej odmy optucnowej, jesli jest nawracajgca lub wystepuje rodzinnie. Silne 6a
. Licznych torbieli ptucnych przy braku znanej przyczyny. Silne 6b
. Obustronnych lub wieloogniskowych guzéw nerek. Silna 6C
Raka z komdrek nerkowych o wczesnym poczatku (zwykle definiowanego jako <45-go Silne 6d
roku zycia) lub wystepujacego rodzinnie Silne 6e
. Licznych guzkdw skérnych odpowiadajacych widkniakom
przymieszkowym/trichodiscoma, w tym co najmniej jeden potwierdzony histologicznie. Silne 6f
. Jakiejkolwiek kombinacji wyzej wymienionych objawéw u osoby lub w rodzinie z lub bez
znanej historii rodzinnej zespotu BHD.
Protokét monitorowania Badanie \ Wiek Interwat
Rak nerkowokomadrkowy MRI nerek 20 lat, potem Co 1-2 lata Silne 11,13, 134,
przez cate 13b, 14
2ycie
Wtdkniaki przymieszkowe/ Rozwazenie koniecznosci W okresie W zaleznosci Silne 18
trichodiscoma przeprowadzenia oceny diagnozy od potrzeb
dermatologicznej

* Klasyfikacja ta opiera sie na opublikowanych artykutach i konsensusie ekspertéw: silne zalecenie — konsensus ekspertow | spdjne dowody,
umiarkowane — konsensus ekspertow Z niespdjnymi dowodami LUB nowymi dowodami, ktére mogg poprzec zalecenie, stabe — decyzja
wiekszosci ekspertdw BEZ spdjnych dowodow.



