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Extra-axialni nadory vychazeji z tkani zevné od pia mater (z arachnoidey, dury
mater nebo kosti) a jsou anatomicky oddélené od parenchymu centralni nervové
soustavy. Z patologického hlediska predstavuji tyto nadory rliznorodou skupi-
nu lézi s proménlivymi morfologickymi, biologickymi, genetickymi a klinickymi
charakteristikami. Taktéz patfi do Sirokého spektra histopatologickych podskupin
v soucasné 5. edici WHO klasifikace nddor( CNS. Tento ¢lanek poskytuje stru¢ny pre-
hled o spektru téchto nador, jejich genetice a Uskalich v diferencialni diagnostice.
Hlavni daraz je kladen na meningiomy, néddory kranidlnich a paraspinalnich nerv,
ne-meningotelidlni mezenchymalni nddory, sekundarni nadory mozkovych plen
a pseudotumory mozkovych plen.

Kli¢ova slova: meningiom, solitarni fibrozni tumor, hemangioblastom, CENET, pseudo-
tumory, meningy.

Extra-axial tumors of central nervous system - a pathologist’s perspective

Extra-axial tumors originate from tissues outside the pia mater (arachnoid, dura mater,
bone), distinct anatomically from the central nervous system parenchyma. Patholog-
ically, these tumors comprise a diverse range of lesions with varying morphological,
biological, genetic, and clinical characteristics. They are classified into numerous
histopathological subgroups in the latest 5th edition of the WHO classification of
CNS tumors. This article offers a concise overview of these tumors, exploring their
genetic aspects and addressing key considerations in differential diagnosis. Emphasis
is placed on meningiomas, cranial and paraspinal nerve tumors, non-meningothelial
mesenchymal tumors, secondary meningeal tumors, and meningeal pseudotumors.

Key words: meningioma, solitary fibrous tumor, hemangioblastoma, CENET, pseudo-
tumors, meninges.

1.1 Uvod

Extra-axidlni nddory jsou nejbéznéjsimi no-
votvary centralni nervové soustavy (CNS) v do-
spélé populaci (Ostrom et al., 2023). Obecné Ize
tyto naddory rozdélit na primarni, vychazejici
ze struktur zevné od pii mater (z arachnoidey,
dury mater nebo kosti), a dale na sekundarni,

metastatické nddory. Problematika primarnich
intra-axidlnich i extra-axidlnich nadoru je defi-
novana WHO klasifikaci nador( CNS z roku 2021
(WHO, 2021). WHO klasifikace jednak piesné,
na podkladé morfologickych a genetickych
charakteristik, definuje jednotlivé nadorové
jednotky a téz exaktné stanovuje systém gra-
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dingu téchto tumora. K presnému zhodnoceni
povahy nadorového procesu je tak nezbytné
kvalifikované morfologické vysetieni pato-
logem, ¢asto s vyuzitim specialnich imunohis-
tochemickych metod, a v nékterych ptipadech
téz molekuldrné genetické vysetfeni nddorové
tkdné. Viechna genetickd vysetfeni nutna pro
presné zafazeni tumoru Ize v soucasné dobé
provést z parafinového materialu standardné
odebraného histologického vzorku na nékterém
z pracovist patologie disponujicim molekularné
genetickou laboratofi.

2.1 Primarni extra-axialni nadory
CNS - prehled

NejbéZnéjsi nddory centraini nervové sou-
stavy jsou meningiomy (tvofrici 39,0 % viech
nadorl a 54,5 % benignich nadord), které jsou
odvozeny zbunék arachnotelu. Viechny ostatni
nadory mening jsou vzacné a dohromady tvori
pfiblizné 1,3 % primarnich nadord CNS u do-
spélych (Ostrom et al., 2023). Nej¢astéjsim me-
zenchymalnim, ne-meningotelidlnim nadorem
se vztahem k meningam je solitarni fibrézni
tumor (SFT), jenz odpovida dfivéjsi jednotce
hemangiopericytomu. Pojem hemangioperi-
cytom je obsoletni nespecificky morfologicky
termin a nemél by se v soucasnosti pouzivat
(Folpe, 2020). Dal$imi, velmi vzacnymi nadory
mening jsou melanocytarni l1éze, jez vznikaji
znormalnich leptomeningealnich melanocytd,
a mékkotkanové nadory znamé z perifernich
mékkych tkéni, jako napt. rhabdomyosarkom,
ClCGrearanzovany sarkom (Antonescu et al.,
2017), Ewinglv sarkom ¢i mezenchymalni
chondrosarkom. Raritnim specifickym menin-
gedlnim tumorem je pak intrakranialni mezen-
chymalni tumor s fuzi FET:CREB (Sloan et al.,
2021) a DICERT-mutovany primarni intrakrani-
alni sarkom (Lee et al., 2019). Tyto vzacné léze
vyzaduji obvykle verifikaci charakteristické ge-
netické alterace (fize FET:CREB, Mutace DICER],
fuze genu CIC, fuze genu EWSRT u Ewingova
sarkomu, fuze HEY1:NCOA2 u mezenchymalniho
chondrosarkomu a fuize genti PAX3/PAX7:FOXO1
u alveoldrniho rhabdomyosarkomu).

Do skupiny nadord kranidlnich a para-
-spinalnich nerv( patfi schwannom, neurofib-
rom, perineurinom, hybridni nador z obalu pe-
rifernich nervd, maligni melanoticky nador z po-
chvy periferniho nervu a maligni nddor z pochvy
periferniho nervu. Nejcastéjsimi z této skupiny
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Obr. 1. Morfologické spektrum meningiomd: A) meningiom prordstajici struktury dura mater (hvézdic-
ka); B) fibrézni meningiom v kostech kalvy mize nékdy histologicky simulovat primdrni kostni léze, véetné
napt. fibrézni dysplazie; C) meningiotelidIni meningiom je nejcastéjsi nadorovy subtyp a vyznacuje
se typickymi epiteloidnimi burikami uspofddanymi ve virovitych strukturdch; D) fibrézni meningiom
stoji na opac¢ném morfologickém spektru a vyznacuje se fibroblastickymi burikami v kolagenizované
matrix; E) svétlobunécny a F) chordoidni meningiom jsou vzdcné tumory, jeZ se vyznacuji agresivnéjsim

s'f' > _-=.;

nador( jsou schwannomy (neurilemomy) a neu-
rofibromy, vzacnéji se pak vyskytuje maligni
nador z pochvy periferniho nervu (malignant
peripheral neural sheat tumor - MPNST) ¢i
perineuriom. Tyto nadory vychazi ze struk-
tur nékterého z histologicky definovanych
hlavovych nervd, nejcastéji lll.- XII. hlavové-
ho nervu (tyto nervy se i pfes svou odlisnou
anatomickou klasifikaci nelisi histologickou
stavbou od jinych perifernich nervd), misnich
kofenl ¢i perifernich nervd.

V oblasti misnich kofena (ale nikoliv
v mozku ¢i v mozecku) dale vznikaji spi-
nalni hemangioblastomy ze struktur ozna-
¢ovanych jako ,developmentally arrested
structural elements” (DASE) (Shively et al.,
2022; Vortmeyer et al., 2006). V oblasti cau-
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da equina se Ize setkat jesté s |ézi neznamé
histogeneze oznac¢ovanou jako cauda equina
neuroendokrinni tumor (CENET).

2.2.1 Meningiomy

Meningiomy jsou nejcasté;jsi diagnostikova-
né intrakranidlni tumory u dospélych pacientd,
jez predstavuiji pfiblizné 40 % vSech primarnich
nadord CNS (Ostrom et al., 2023). Tyto nadory
jsou odvozeny zbunék arachnotelu a v naprosté
vétsiné pfipadd vznikaji v souvislosti s mozko-
vymi plenami (Obr. 1A). Ve vzacnych ptipadech
se lze s meningiomy setkat i extraduralnég,
nejcastéji v kostech kalvy (Obr. 1B) a déle v ob-
lasti dutiny nosni, stfedniho ucha anebo v kiizi
skalpu (Rushing et al., 2009; Velazquez Vega
et Rosenberg, 2015). Tyto extradurdlni léze se
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Tab. 1. Morfologické subtypy meningiomd dle WHO CNS 2021

Meningotelidlni meningiom

Fibrézni meningiom

TransiciondIni meningiom

Psammomatdzni meningiom

Angiomatdzni meningiom

Mikrocysticky meningiom

Sekretoricky meningiom

Meningiom bohaty na lymfocyty a plazmocyty

Metaplasticky meningiom

Rhabdoidni meningiom

Papildrni meningiom

Chordoidni meningiom (grade 2)

Svétlobunécny meningiom (grade 2)

Atypicky meningiom (grade 2)

Anaplasticky meningiom (grade 3)

Obr. 2. Zndmky agresivniho chovdni u meningiomd zahrnuji A) vysokou mitotickou aktivitu (jako
u tohoto anaplastického meningiomu; mitézy oznaceny sipkami); B) invazi mozkového parenchymu
(mozkovy parenchym oznacen hvézdickou); C) pfitomnost nekréz; D) malobuné¢nou morfologii; E)

vsak svou morfologii a biologii nijak nelisi od
svych konvencnich protéjska.

WHO rozliSuje fadu morfologickych sub-
typl (Tab. 1), které se vétsinou vyznacuji
variantni morfologii tumor( dualezitou pro

spravnou patologickou diagnoézu, avsak bez
vétsiho klinického vyznamu (Obr. 1C a 1D).
Nékteré subtypy se vsak chovaji agresivnéji
aje jim pfifazen vyssi grade. Naprosté vétsina
meningiomud odpovida grade 1. Do grade 2
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se fadi svétlobunécny, chordoidni (Obr. 1E
a 1F) a atypicky meningiom, anaplastic-
ky subtyp pak odpovidéa grade 3 (Obr. 2A).
Grading ma prognosticky vyznam a grade 2
tumory se vyznacuji vy$sim rizikem recidivy,
zatimco grade 3 tumory maji jednoznacny
maligni charakter, ackoliv s metastazami
se Ize vzacné setkat i u grade 1 a 2 nadort
(Soukup, Kasparova, Vajda et Ryska, 2019).
Grading meningiomu se odviji od 1) morfo-
logického subtypu tumoru; 2) pfitomnosti
invaze mozkového parenchymu (Obr. 2B); 3)
mitotické aktivity, 4) pfitomnosti vybranych
morfologickych charakteristik a 5) pfitom-
nosti vybranych genetickych zmén (Tab. 2)
(WHO, 2021). Jak bylo uvedeno vyse, svét-
lobuné¢né a chordoidni meningiomy jsou
z definice grade 2. Atypicky meningiom muze
mit morfologii jakéhokoliv nadorového sub-
typu (s vyjimkou svétlobuné¢ného a chor-
doidniho), avsak navic je pfitomna invaze
mozkového parenchymu a/nebo mitoticka
aktivita 4-19 mitéz v 10 naslednych HPF, kaz-
dé 0,16 mm? (nejméné 2,5/mm?) a/nebo ales-
pon 3 z 5 nasledujicich morfologickych zmén:
nekréza (Obr. 2C), malobunécna morfologie
(Obr. 2D), hypercelularita (Obr. 2E), ztrata nor-
malniho rdstového vzoru (Obr. 2F) a pfitom-
nost makronukleol(l. Anaplasticky (grade 3)
meningiom se vyznacuje mitotickou aktivi-
tou = 20 mitéz v 10 néslednych HPF, kazdé
0,16 mm? (nejméné 12,5/mm?), zjevné maligni
morfologii pfipominajici karcinom, sarkom
anebo melanom, mutaci v promotoru hTERT
anebo homozygotni deleci CDKN2A/B (WHO,
2021). Posledné uvedené genetické zmény
jsou ¢asté v nddorech s nékterymi z vyse po-
psanych agresivnich charakteristik a WHO kla-
sifikace neposkytuje Zzadné doporuceni, které
nadory geneticky testovat. V minulych WHO
klasifikacich byl rhabdoidnimu a papildrnimu
meningiomu automaticky pfifazovén grade 3.
Dostupné studie nicméné neprokazaly sa-
mostatny prognosticky vyznam papilarni ¢i
rhabdoidni morfologie. A¢koliv se rhabdoidni
a papildrni meningiomy casto vyznacuji vy-
sokou mitotickou aktivitou a dal$imi vyse po-
psanymi agresivnimi morfologickymi charak-
teristikami, samotna rhabdoidni ¢i papilérni
morfologie bez pfitomnosti jinych rizikovych
faktor(i v soucasné klasifikaci neopodstatnuje
pfisouzeni vyssiho grade.

www.neurologiepropraxi.cz



Tab. 2. Grading meningiom( dle WHO CNS 2021

EXTRA-AXIALNI

Grade 2

Grade 3

Invaze mozkového parenchymu anebo

Mitotickd aktivita = 20 mit6z v 10 naslednych
HPF, kazdé 0,16 mm? (nejméné 12,5/mm?) anebo

Mitotickd aktivita 4-19 mit6z v 10 naslednych
HPF, kazdé 0,16 mm? (nejméné 2,5/mm?) anebo

Maligni morfologie anebo

Chordoidni/svétlobunécny subtyp anebo

Mutace promotoru hTERT anebo

Pfitomnost 3 z nasledujicich zmén:

Homozygotni delece CDKN2A/B

Nekrozy

Malobuné¢nd morfologie

Hypercelularita

Ztréata rlstového vzoru

Velké nukleoly v jadrech bunék

Genetické pozadi meningiom se lisi v z&-
vislosti na primarni lokalizaci tumoru a zahr-
nuje nejcastéji bialelickou inaktivaci NF2 ne-
bo alteraci v genech PI3K, KLF4, TRAFF7, SMO,
AKT1 a SMARCET (Abedalthagafi et al., 2016;
Clark et al., 2013; Clark et al., 2016; Daoud et al.,
2022; Choudhury et al., 2022; Ruttledge et al.,
1994; Sievers et al., 2021).

2.2.2 Solitarni fibrézni tumor
Vsechny SFT mozkovych plen jsou charak-
terizovany fuzi genli NAB2::STAT6, jez je zod-
povédna za vznik tumoru (Robinson et al.,
2013). SFT plen se vyznacuji totoznym mor-
fologickym spektrem jako SFT v mékkych
tkanich ¢iv pleurélnich dutinach, kde se Ize
s timto tumorem nejcastéji setkat. Jedna se
o nadory tvofené uniformnimi fibroblastic-
kymi burikami, s charakteristickou parozna-
tou (,staghorn”) vaskulaturou (Obr. 4A a 4B).
Nadory jsou variabilné bunécné, s riznym
mnozstvim kolagenniho stromatu. Na jed-
né strané spektra tak stoji na bunky chu-
dé, kolagenizované nadory, zatimco druha
strana spektra je tvofena vysoce celuldrnimi
Iézemi s minimem kolagenu a typickymi,
zejicimi cévami, charakteristickymi pro
tzv. hemangiopericytom (Martin-Broto,
Mondaza-Hernandez, Moura, et Hindi,
2021). V dfivéjsich WHO klasifikacich by-
la skute¢né celuldrni forma SFT nazyvana
hemangiopericytom. Tento termin je v3ak
v soucasné diagnostické patologii obsoletni
a zavadéjici, nebot se jednd o pojem ozna-
¢ujici morfologicky vzhled, s nimz se Ize
setkat nejen u SFT, ale i u biologicky zcela
odlisnych nadord, jako je napf. synovialni
sarkom (Folpe, 2020). Proto neni pouzivani
pojmu hemangiopericytom v souvislosti

www.neurologiepropraxi.cz

Zkratky: HPF — high power field (zorné pole velkého zvétseni mikroskopu)

s SFT doporuceno. Dle WHO klasifikace se
SFT ptifazuje grade 1-3, pficemz grading je
nezavislym faktorem pro odhad doby preziti
bez nddorové progrese a doby specifického
preziti (Macagno et al., 2019). Od benignich
tumorl grade 1 se SFT grade 2 odlisuji vyssi
mitotickou aktivitou (= 2,5 mitézy/1 mm?).
Grade 3 SFT jsou charakterizovany zvysenou
mitotickou aktivitou a pfitomnosti nekroz.
Tyto nddory maji maligni charakter, mohou
recidivovat a také metastazovat mimo CNS,
atoipomnohaletech (Han et al., 2016).

2.2.3 Melanocytarni tumory plen

Melanocytérni nddory mékkych plen
jsou velmi vzacné. Rozlisuji se, dle rozsahu
postizeni, na ohranicené anebo difuzni/
multifokalniléze (Kusters-Vandevelde et al.,
2015; WHO, 2021). Ohranicené léze se nejcas-
téji vyskytuji v oblasti hrudni a kréni patere,
v subarachnoidalnim prostoru. Je-li tento
nador tvofen melanocyty bez cytologic-
kych atypii, mitotické aktivity, nekr6z a bez
invaze mozkového parenchymu, oznacu-
jeme jej jako melanocytom. Tyto nadory
mohou nékdy po odstranéni recidivovat,
vzacnéji mize dojit k leptomeningealni-
mu rozsevu ¢i maligni progresi. Opakem
melanocytom( jsou melanomy, které se
vyznacuji vysokou mitotickou aktivitou,
pfitomnosti nekréz ¢i cytologickych atypii.
Jednd se o agresivni maligni nddory s me-
tastatickym potencidlem. Na pomezi obou
jednotek stoji tzv. melanocytomy stfedniho
grade (intermediate-grade melanocytoma),
jez mohou vykazovat ojedinélou mitotickou
aktivitu ¢i invazi mozkového parenchymu.
Difuzni/multifokalni tumory rozlisujeme,

na podkladé obdobnych morfologickych
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UMORY CENTRALNI NERVOVE SOUSTAV
kritérii jako u solitarnich 1ézi, na meninge-
alni melanocytézu anebo meningealni me-
lanomatézu. Melanocytomy a melanomy
mening se vyznacuji aktiva¢nimi mutacemi
v genech GNAQ a GNATI1, coz jsou alterace,
které se vyskytuji v uvedlnich melanomech
a téZ v modrych névech, nikoliv v3ak v kon-
vencnich koznich melanomech dospélého
véku, jez jsou charakteristické pfedevsim
mutacemi v BRAF, NRAS ¢i KIT a lze je tak vy-
uzit k odliseni primarnich a metastatickych
melanoma (Olbryt, 2019; van de Nes et al.,
2016). Situace je obtiznéjsi u melanocyté-
zy/melanomatoézy, jeZ se vyznacuje ¢astym
vyskytem mutace v genu NRAS. V takovém
pfipadé je nezbytnd korelace s klinickym
nalezem, anamnézou pacienta a pomoci
by mohlo i stanoveni metyla¢niho profilu
tumoru a identifikace UV signatur - zmén
DNA typickych pro poskozeni UV zafenim,
jez se vyskytuji ¢asto v primérnich koznich
tumorech (Griewank et al., 2018).

2.2.4 Schwannomy
a neurofibromy

Schwannomy a neurofibromy jsou nej-
Castéjsimi tumory ze skupiny naddorud krani-
alnich a para-spinalnich nervd, histologicky
maji totozny vzhled jak v centrdlnim, tak
v perifernim nervovém systému. Jedna se
o Casté tumory, jez predstavuji pfiblizné 8 %
viech primarnich naddord CNS (Ostrom et al.,
2023). Schwannomy (Obr. 3A a 3B) jsou tvo-
feny populaci nddorovych Schwannovych
bunék a ve vétsiné pfipadd se vyznacuji
mutaci v genu NF2, jenz kéduje protein mer-
lin (Agnihotri et al., 2016). Tyto nadory jsou
benigni, pouze velmi vzacné mize docha-
zet k jejich maligni transformaci, obvykle do
tzv. epiteloidniho maligniho tumoru z po-
chev periferniho nervu (MPNST) (McMenamin
et Fletcher, 2001), jenz se od konvencniho
MPNST vyrazné odlisuje jednak morfologii,
a déle castou ztratou genu SMARCBT (Jo et
Fletcher, 2015) a zachovalou trimetylaci histo-
nu 3 na pozici K27 (H3K27me3) (Cleven et al.,
2016; Schaefer, Fletcher et Hornick, 2016).
Neurofibromy jsou tumory tvofené smés-
nou populaci fibroblastl a nadorovych
Schwannovych bunék (Li, Chen et Le, 2020).
Sporadické neurofibromy i tumory vznikajici
v ramci neurofibromatézy prvniho typu se
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Obr. 3. Mezi nddory kranidlnich a paraspindlnich nervd patfi A) schwannom, tvoreny populaci
vfetenitych Schwannovych bunék; B) nddorové Schwannovy bunky jsou silné pozitivni v imuno-
histochemickém prakazu transkripéniho faktoru SOX10, zde vizualizovaném peroxiddzovou reakci
(hnédd barva) v jddrech nddorovych bunék; C) neurofibromy jsou naopak tvoreny smésici nddorovych
Schwannovych bunék a tenkych fibroblastd; D) fibroblasty neurofibromu jsou pozitivni v markeru
CD34 a jejich pritomnost v tumoru vytvdri typicky ,fingerprint pattern” (immunohistochemie CD34
s peroxiddzou)

vyznacuji mutacemi v genu NFT1, kédujicim
neurofibromin. Neurofibromy (Obr. 3C a 3D)
se mohou v priibéhu ¢asu transformovat do
konvencéniho MPNST (Miettinen et al., 2017),
k ¢emuz ve srovnani se sporadickymi pfipady
dochazi ¢astéji u pacientl s neurofibromaté-
zou prvniho typu. Ackoliv je maligni transfor-
mace neurofibromu vzécny fenomén, doché-
zi k ni relativné castéji nezli u schwannom.
Samostatnou jednotku predstavuje maligni
melanoticky nador z pochvy periferniho nervu,
dfive zndmy jako psamomatézni melanoticky
schwannom. Jednd se o velmi vzacny tumor
s paraspinalni predilekci, dudini schwannian-
skou a melanocytarni diferenciaci a charakteris-
tickou mutaci v genu PRKARTA (Alexiev, Chou et
Jennings, 2018; Wang et al., 2015). Tento nador
Casto recidivuje a mGze i metastazovat (Torres-
-Mora et al., 2014).

2.2.5 Spinalni hemangioblastomy
v oblasti misnich kofenu
Hemangioblastomy jsou benigni nddory,
Casto s cystickou komponentou, jez se mo-
hou vyskytovat sporadicky, nebo v asociaci
se syndromem von Hippel-Lindau (Jankovic,

Vuong, Splavski, Rotim, & Arnautovic, 2023;
Lonser et al., 2003). V obou pfipadech se na-
dory vyznacuji ztratou genu VHL a naslednou
aktivaci hypoxické intracelularni signalizace
v nddorovych burikdch(Mehrian-Shai et al.,
2016). Za anatomicky extra-axidlni nadory
Ize povazovat spindini hemangioblastomy
v oblasti misnich kotent (ale nikoliv v mozku
¢i v mozecku). Nadory mohou morfologicky
pfipominat svétlobunécny rendlni karcinom,
jehoz metastazu je nezbytné, predevsim u syn-
dromickych pfipadd, vyloucit napt. imunohis-
tochemickym markerem rendnich karcinoma
PAX8. Po morfologické strance obvykle necini
diagnéza hemangioblastomu obtize - jedna
se o bohaté vaskularizované nadory tvofené
cytologicky blandnimi burikami s objemnéjsi
svétlou, vakuolizovanou cytoplazmou (Obr. 4C).

2.2.6 Cauda equina
neuroendokrinni tumory (CENETy)
CENETy jsou vzacné nadory neznamé
histogeneze, jenz se vyskytuji vyhradné
v oblasti cauda equina a lumbalni michy/
misniho konu (Obr. 4D). V drivéjsich klasifi-
kacich byly nazyvany paragangliomy cauda
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equina, tyto tumory se viak od paraganglio-
mu periferniho nervového systému biologicky
i geneticky zcela odliSuji a vykazuji téz vyraz-
né odlisnosti od NETU znamych z visceralnich
organtll (Schweizer et al., 2020; Soukup et al.,
2022). Z téchto dlvodu je nezbytné povazovat
tyto nadory za svébytnou, mistné specifickou
jednotku. CENETy jsou benigni, lokalné agresivni
chovanije vzacné a jesté vzacnéjsi, ackoliv v lite-
ratufe popsany, je rozsev v CNS (Schweizer et al.,
2020).

3.1 Sekundarni nadory
mozkovych plen

Mezi sekundarni nddory mozkovych plen
patfi metastatické karcinomy, melanomy
a sarkomy, jez mohou vytvéret solitarni Ci
vicecetna metastaticka loziska anebo difuzné
postihuji mozkové pleny - v takovém piipadé
hovotime o karcinomatoze, sarkomatodze ¢i
melanomatdze mening. Ve vétsiné pfipadd
se s nimi setkdvame u pacientd se znamym
primarnim naddorovym onemocnénim, vzac-
néji se viak muze jednat o prvotni manifestaci
nadorového procesu. K odliseni jednotlivych
metastatickych nadord a k ur¢eni pfipadného
primarniho origa u karcinom0 je nezbytna
histologicka verifikace, obvykle provazena
doplnujicim imunohistochemickym vysetre-
nim, pfipadné vysetfenim genetickym. U ¢asti
pacientl Ize identifikovat nadorové bunky
v cerebrospinalnim moku, mnozstvi takto
ziskaného materidlu vsak vétsinou limituje
pfesnou typizaci. Se sekundarnim menin-
gealnim postizenim se midzeme setkat téz
u lymfoproliferativnich onemocnéni. Casto se
jedna o high grade non-Hodgkinské lymfomy
¢i akutni lymfoblastickou leukemii (WHO,
2021). K potvrzeni lymfomatdézy mening je
nejvhodné;jsim nastrojem pritokové cytomet-
rické vysetreni cerebrospinalniho moku, ne-
bot umoznuje presnou typizaci patologickych
lymfoidnich bunék, a to i v relativné malém
mnozstvi. Dalsi skupinou sekundarnich na-
dorli mozkovych plen jsou nadory kosti leb-
ky, jez mohou sekundarné do plen prords-
tat. Ve vétsiné pripada je primarni kostni
plvod zjevny ze zobrazovaciho vysetieni.
Nejcéastéji se jedna o nddory kosti baze leb-
ni, jez zahrnuji chondrosarkom a chordom
(Kremenevski et al., 2020). Chondrosarkom
(Obr. 4E) je nador s chrupavcitou diferenci-
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aci a ¢astymi mutacemi v genu IDHT anebo
IDH2 (Pansuriya et al., 2011). Grading chon-
drosarkomu (grade 1-3) zohlednuje morfo-
logické charakteristiky, jako je buné¢nost,
cytologické atypie ¢i mitotickd aktivita a se
stoupajicim grade roste riziko metastatické-
ho chovani (Eefting et al., 2009). Chordomy
(Obr. 4F) vznikaji obvykle v oblasti klivu
z rezidualnich struktur embryondlini chorda
dorsalis. Vzdy se jednd o maligni, lokdlné
agresivni tumory s metastatickym poten-
cidlem. Z diagnostického hlediska je ne-
zbytné zminit chondroidni chordom a Spat-
né diferencovany chordom (Ulici et Hart,
2022). Chondroidni chordom se vyznacuje
tvorbou extraceluldrni chrupavdité matrix
a z téchto dlvodd mUze byt snadno zamé-
nén za chondrosarkom, coz je vyznamna
diagnosticka chyba, nebot oba tumory se
vyznacuji odliSnym biologickym chovanim
a téz mohou byt odlisné Iéceny (Cha et Suh,
2019; Kremenevski et al., 2020). Rozlideni obou
jednotek je snadné s pomoci imunohistoche-
mie, nebot se chondroidni chordom vyznacuje
oproti chondrosarkomu imunohistochemickou
pozitivitou cytokeratinG a T-brachyury (Oakley,
Fuhrer et Seethala, 2008). Spatné diferencovany
chordom je velmi vzacny, vysoce agresivni na-
dor détského véku charakterizovany ztratou
genu SMARCBT (Rekhi et al., 2021). Posledni ka-
tegorii sekundarnich nadort mozkové pleny
jsou metastazy nadord, obvykle karcinomd,
do preexistujiciho meningiomu. Necastéjsim
takto metastazujicim karcinomem (cca 50 %)
jsou nadory prsu u zen, druhym nejcastéjsim
(cca 30 %) je pak karcinom plice (Joe et al.,
2023). Vzacnéji se Ize setkat i s karcinomy z ji-
né primarnilokalizace ¢i napf. s melanomem.
V naprosté vétsiné piipadl morfologicky
ndlez aimunohistochemické vysetieni umoz-
nuji spolehlivou diagnostiku obou patologic-
kych proces.

4.1 Pseudotumory
mozkovych plen

Na zavér je tfeba zminit existenci pseudo-
tumord, které mohou primarni ¢i sekundar-
ni nddory mening imitovat. Patfi mezi né
zejména zanétlivy pseudotumor, kalcifiku-
jici pseudotumor neuraxis a meningioan-
giomatdza. Zanétlivy pseudotumor (IPT,
téz plazmocytarni granulom) neni spe-
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Obr. 4. Dalsi vzdcné extra-axidIni nddory zahrnuji A) Solitdrni fibrézni tumor s typickou paroZnatou
vaskulaturou; B) Je-Ii tato vaskulatura vyraznd a formuje anastomozujici kandly, nabyvd tumor morfo-
logického charakteru,hemangiopericytomu’; C) Hemangioblastomy se vyznacuji bohatou vaskularizact
a svétlou cytoplasmou; D) Neuroendokrinni tumory cauda equina byly dfive nazyvdny paragangliomy
cauda equina pro jejich morfologickou podobnost a neuroendokrinni fenotyp, ackoliv se skute¢nymi
paragangliomy nemaji nic spole¢ného; E) Chondrosarkomy a F) chordomy baze lebni jsou maligni kostni
nddory a jejich prvotni odliseni od primdrnich meningedlinich procest je obvykle mozZné jiz na podkladé

radiologického ndlezu

cifickou nozologickou jednotkou, nybrz

heterogenni skupinou lézi vyznacujici se
denznim lymfoplazmoceluldrnim infiltra-
tem ve sklerotické kolagennim stromatu.
Nékdy muze byt provazen meningotelidlni
hyperplazii; v téchto ptipadech muze byt
odliSeni od meningiomu (subtypu boha-
tého na lymfocyty a plazmocyty) obtizné
(Hausler et al., 2003). Kalcifikujici pseudo-
tumor neuraxis (CAPNON) je kalcifikovana
ohranic¢ena afekce tvofena amorfnim bazo-
filnim materidlem s podilem chondromyxo-
idni matrix a perifernim lemem vietenitych
bunék pripominajicich arachnotel. Mlze
byt zaménéna za meningiom, chondrosar-
kom ¢i dokonce osteosarkom (Soukup et al.,
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2022). Meningioangiomatdza predstavuje
proliferaci drobnych krevnich cév a vie-
tenitych elementl charakteru fibroblastl
a meningotelidlnich bunék postihujicich
mékké pleny a povrchovou ¢ast mozko-
vé klry. Kromé solitarnich sporadickych
pfipadl se vyskytuji i multifokalni afek-
ce vznikajici v ramci neurofibromatézy 2.
Meningioangiomatézu je nutno odlisit ze-
jména od meningiomu s invazi do mozkové
kiry (grade 2) (Tomkinson et Lu, 2018).

5.1 Zavér

Extra-axialni nddory CNS predstavuiji hetero-
genni skupinu 1ézi s riznorodymi charakte-
ristikami. Jejich diagnoza a klasifikace vyza-
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duji peclivé morfologické a genetické vyset-
feni. WHO klasifikace poskytuje rdmec pro
jejich kategorizaci a grading. Nejc¢astéjsimi
primérnimi extra-axialnimi nddory jsou me-
ningiomy, vyhazejici z arachnotelu. Mezi
vzacnéjsi nadory se vztahem k mozkovym

plenam lze zafadit solitarni fibrézni tumor
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