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Extra‑axiální nádory vycházejí z tkání zevně od pia mater (z arachnoidey, dury 
mater nebo kosti) a jsou anatomicky oddělené od parenchymu centrální nervové 
soustavy. Z patologického hlediska představují tyto nádory různorodou skupi‑
nu lézí s proměnlivými morfologickými, biologickými, genetickými a klinickými 
charakteristikami. Taktéž patří do širokého spektra histopatologických podskupin 
v současné 5. edici WHO klasifikace nádorů CNS. Tento článek poskytuje stručný pře‑
hled o spektru těchto nádorů, jejich genetice a úskalích v diferenciální diagnostice. 
Hlavní důraz je kladen na meningiomy, nádory kraniálních a paraspinálních nervů, 
ne‑meningoteliální mezenchymální nádory, sekundární nádory mozkových plen 
a pseudotumory mozkových plen.

Klíčová slova: meningiom, solitární fibrózní 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 Úvod
Extra‑axiální nádory jsou nejběžnějšími no‑

votvary centrální nervové soustavy (CNS) v do‑

spělé populaci (Ostrom et al., 2023). Obecně lze 

tyto nádory rozdělit na primární, vycházející 

ze struktur zevně od pii mater (z arachnoidey, 

dury mater nebo kosti), a dále na sekundární, 

metastatické nádory. Problematika primárních 

intra‑axiálních i extra‑axiálních nádorů je defi‑

nována WHO klasifikací nádorů CNS z roku 2021 

(WHO, 2021). WHO klasifikace jednak přesně, 

na podkladě morfologických a genetických 

charakteristik, definuje jednotlivé nádorové 

jednotky a též exaktně stanovuje systém gra‑
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dingu těchto tumorů. K přesnému zhodnocení 

povahy nádorového procesu je tak nezbytné 

kvalifikované morfologické vyšetření pato

logem, často s využitím speciálních imunohis‑

tochemických metod, a v některých případech 

též molekulárně genetické vyšetření nádorové 

tkáně. Všechna genetická vyšetření nutná pro 

přesné zařazení tumoru lze v současné době 

provést z parafinového materiálu standardně 

odebraného histologického vzorku na některém 

z pracovišť patologie disponujícím molekulárně 

genetickou laboratoří.

2.1 Primární extra‑axiální nádory 
CNS – přehled

Nejběžnější nádory centrální nervové sou‑

stavy jsou meningiomy (tvořící 39,0 % všech 

nádorů a 54,5 % benigních nádorů), které jsou 

odvozeny z buněk arachnotelu. Všechny ostatní 

nádory mening jsou vzácné a dohromady tvoří 

přibližně 1,3 % primárních nádorů CNS u do‑

spělých (Ostrom et al., 2023). Nejčastějším me‑

zenchymálním, ne‑meningoteliálním nádorem 

se vztahem k meningám je solitární fibrózní 

tumor (SFT), jenž odpovídá dřívější jednotce 

hemangiopericytomu. Pojem hemangioperi‑

cytom je obsoletní nespecifický morfologický 

termín a neměl by se v současnosti používat 

(Folpe, 2020). Dalšími, velmi vzácnými nádory 

mening jsou melanocytární léze, jež vznikají 

z normálních leptomeningeálních melanocytů, 

a měkkotkáňové nádory známé z periferních 

měkkých tkání, jako např. rhabdomyosarkom, 

CIC‑rearanžovaný sarkom (Antonescu  et  al., 

2017), Ewingův sarkom či mezenchymální 

chondrosarkom. Raritním specifickým menin‑

geálním tumorem je pak intrakraniální mezen‑

chymální tumor s fúzí FET::CREB (Sloan et al., 

2021) a DICER1-mutovaný primární intrakrani‑

ální sarkom (Lee et al., 2019). Tyto vzácné léze 

vyžadují obvykle verifikaci charakteristické ge‑

netické alterace (fúze FET::CREB, Mutace DICER1, 

fúze genu CIC, fúze genu EWSR1 u Ewingova 

sarkomu, fúze HEY1::NCOA2 u mezenchymálního 

chondrosarkomu a fúze genů PAX3/PAX7::FOXO1 

u alveolárního rhabdomyosarkomu).

Do skupiny nádorů kraniálních a  para

‑spinálních nervů patří schwannom, neurofib‑

rom, perineurinom, hybridní nádor z obalů pe‑

riferních nervů, maligní melanotický nádor z po‑

chvy periferního nervu a maligní nádor z pochvy 

periferního nervu. Nejčastějšími z této skupiny 

nádorů jsou schwannomy (neurilemomy) a neu‑

rofibromy, vzácněji se pak vyskytuje maligní 

nádor z pochvy periferního nervu (malignant 

peripheral neural sheat tumor – MPNST) či 

perineuriom. Tyto nádory vychází ze struk‑

tur některého z histologicky definovaných 

hlavových nervů, nejčastěji III.– XII. hlavové‑

ho nervu (tyto nervy se i přes svou odlišnou 

anatomickou klasifikaci neliší histologickou 

stavbou od jiných periferních nervů), míšních 

kořenů či periferních nervů.

V  oblasti míšních kořenů (ale nikoliv 

v  mozku či v  mozečku) dále vznikají spi‑

nální hemangioblastomy ze struktur ozna‑

čovaných jako „developmentally arrested 

structural elements“ (DASE) (Shively et al., 

2022; Vortmeyer et al., 2006). V oblasti cau‑

da equina se lze setkat ještě s lézí neznámé 

histogeneze označovanou jako cauda equina 

neuroendokrinní tumor (CENET).

2.2.1 Meningiomy
Meningiomy jsou nejčastější diagnostikova‑

né intrakraniální tumory u dospělých pacientů, 

jež představují přibližně 40 % všech primárních 

nádorů CNS (Ostrom et al., 2023). Tyto nádory 

jsou odvozeny z buněk arachnotelu a v naprosté 

většině případů vznikají v souvislosti s mozko‑

vými plenami (Obr. 1A). Ve vzácných případech 

se lze s meningiomy setkat i extradurálně, 

nejčastěji v kostech kalvy (Obr. 1B) a dále v ob‑

lasti dutiny nosní, středního ucha anebo v kůži 

skalpu (Rushing et al., 2009; Velazquez Vega 

et Rosenberg, 2015). Tyto extradurální léze se 

Obr. 1.  Morfologické spektrum meningiomů: A) meningiom prorůstající struktury dura mater (hvězdič-
ka); B) fibrózní meningiom v kostech kalvy může někdy histologicky simulovat primární kostní léze, včetně  
např. fibrózní dysplazie; C) meningioteliální meningiom je nejčastější nádorový subtyp a vyznačuje 
se typickými epiteloidními buňkami uspořádanými ve vírovitých strukturách; D) fibrózní meningiom 
stojí na opačném morfologickém spektru a vyznačuje se fibroblastickými buňkami v kolagenizované 
matrix; E) světlobuněčný a F) chordoidní meningiom jsou vzácné tumory, jež se vyznačují agresivnějším 
chováním a mají přiřazen grade 2
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však svou morfologií a biologií nijak neliší od 

svých konvenčních protějšků.

WHO rozlišuje řadu morfologických sub‑

typů (Tab.  1), které se většinou vyznačují 

variantní morfologií tumorů důležitou pro 

správnou patologickou diagnózu, avšak bez 

většího klinického významu (Obr. 1C a 1D). 

Některé subtypy se však chovají agresivněji 

a je jim přiřazen vyšší grade. Naprostá většina 

meningiomů odpovídá grade 1. Do grade 2 

se řadí světlobuněčný, chordoidní (Obr. 1E 

a  1F) a  atypický meningiom, anaplastic‑

ký subtyp pak odpovídá grade 3 (Obr. 2A). 

Grading má prognostický význam a grade 2 

tumory se vyznačují vyšším rizikem recidivy, 

zatímco grade 3 tumory mají jednoznačný 

maligní charakter, ačkoliv s  metastázami 

se lze vzácně setkat i u grade 1 a 2 nádorů 

(Soukup, Kasparova, Vajda et Ryska, 2019). 

Grading meningiomů se odvíjí od 1) morfo‑

logického subtypu tumoru; 2) přítomnosti 

invaze mozkového parenchymu (Obr. 2B); 3) 

mitotické aktivity, 4) přítomnosti vybraných 

morfologických charakteristik a 5) přítom‑

nosti vybraných genetických změn (Tab. 2) 

(WHO, 2021). Jak bylo uvedeno výše, svět‑

lobuněčné a chordoidní meningiomy jsou 

z definice grade 2. Atypický meningiom může 

mít morfologii jakéhokoliv nádorového sub‑

typu (s výjimkou světlobuněčného a chor‑

doidního), avšak navíc je přítomna invaze 

mozkového parenchymu a/nebo mitotická 

aktivita 4–19 mitóz v 10 následných HPF, kaž‑

dé 0,16 mm2 (nejméně 2,5/mm2) a/nebo ales‑

poň 3 z 5 následujících morfologických změn: 

nekróza (Obr. 2C), malobuněčná morfologie 

(Obr. 2D), hypercelularita (Obr. 2E), ztráta nor‑

málního růstového vzoru (Obr. 2F) a přítom‑

nost makronukleolů. Anaplastický (grade 3) 

meningiom se vyznačuje mitotickou aktivi‑

tou ≥ 20 mitóz v 10 následných HPF, každé 

0,16 mm2 (nejméně 12,5/mm2), zjevně maligní 

morfologií připomínající karcinom, sarkom 

anebo melanom, mutací v promotoru hTERT 

anebo homozygotní delecí CDKN2A/B (WHO, 

2021). Posledně uvedené genetické změny 

jsou časté v nádorech s některými z výše po‑

psaných agresivních charakteristik a WHO kla‑

sifikace neposkytuje žádné doporučení, které 

nádory geneticky testovat. V minulých WHO 

klasifikacích byl rhabdoidnímu a papilárnímu 

meningiomu automaticky přiřazován grade 3. 

Dostupné studie nicméně neprokázaly sa‑

mostatný prognostický význam papilární či 

rhabdoidní morfologie. Ačkoliv se rhabdoidní 

a papilární meningiomy často vyznačují vy‑

sokou mitotickou aktivitou a dalšími výše po‑

psanými agresivními morfologickými charak‑

teristikami, samotná rhabdoidní či papilární 

morfologie bez přítomnosti jiných rizikových 

faktorů v současné klasifikaci neopodstatňuje 

přisouzení vyššího grade.

Obr. 2.  Známky agresivního chování u meningiomů zahrnují A) vysokou mitotickou aktivitu (jako 
u tohoto anaplastického meningiomu; mitózy označeny šipkami); B) invazi mozkového parenchymu 
(mozkový parenchym označen hvězdičkou); C) přítomnost nekróz; D) malobuněčnou morfologii; E) 
hypercelularitu a F) ztrátu růstového vzoru

Tab. 1.  Morfologické subtypy meningiomů dle WHO CNS 2021
Meningoteliální meningiom

Fibrózní meningiom

Transicionální meningiom

Psammomatózní meningiom

Angiomatózní meningiom

Mikrocystický meningiom

Sekretorický meningiom

Meningiom bohatý na lymfocyty a plazmocyty

Metaplastický meningiom

Rhabdoidní meningiom

Papilární meningiom

Chordoidní meningiom (grade 2)

Světlobuněčný meningiom (grade 2)

Atypický meningiom (grade 2)

Anaplastický meningiom (grade 3)
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Genetické pozadí meningiomů se liší v zá‑

vislosti na primární lokalizaci tumoru a zahr‑

nuje nejčastěji bialelickou inaktivaci NF2 ne‑

bo alteraci v genech PI3K, KLF4, TRAFF7, SMO, 

AKT1 a SMARCE1 (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 Solitární fibrózní tumor
Všechny SFT mozkových plen jsou charak‑

terizovány fúzí genů NAB2::STAT6, jež je zod‑

povědná za vznik tumoru (Robinson et al., 

2013). SFT plen se vyznačují totožným mor‑

fologickým spektrem jako SFT v měkkých 

tkáních či v pleurálních dutinách, kde se lze 

s tímto tumorem nejčastěji setkat. Jedná se 

o nádory tvořené uniformními fibroblastic‑

kými buňkami, s charakteristickou parožna‑

tou („staghorn“) vaskulaturou (Obr. 4A a 4B). 

Nádory jsou variabilně buněčné, s různým 

množstvím kolagenního stromatu. Na jed‑

né straně spektra tak stojí na buňky chu‑

dé, kolagenizované nádory, zatímco druhá 

strana spektra je tvořena vysoce celulárními 

lézemi s minimem kolagenu a typickými, 

zejícími cévami, charakteristickými pro 

tzv. hemangiopericytom (Martin‑Broto, 

Mondaza‑Hernandez, Moura, et Hindi, 

2021). V dřívějších WHO klasifikacích by‑

la skutečně celulární forma SFT nazývána 

hemangiopericytom. Tento termín je však 

v současné diagnostické patologii obsoletní 

a zavádějící, neboť se jedná o pojem ozna‑

čující morfologický vzhled, s nímž se lze 

setkat nejen u SFT, ale i u biologicky zcela 

odlišných nádorů, jako je např. synoviální 

sarkom (Folpe, 2020). Proto není používání 

pojmu hemangiopericytom v souvislosti 

s SFT doporučeno. Dle WHO klasifikace se 

SFT přiřazuje grade 1–3, přičemž grading je 

nezávislým faktorem pro odhad doby přežití 

bez nádorové progrese a doby specifického 

přežití (Macagno et al., 2019). Od benigních 

tumorů grade 1 se SFT grade 2 odlišují vyšší 

mitotickou aktivitou (≥ 2,5 mitózy/1 mm2). 

Grade 3 SFT jsou charakterizovány zvýšenou 

mitotickou aktivitou a přítomností nekróz. 

Tyto nádory mají maligní charakter, mohou 

recidivovat a také metastazovat mimo CNS, 

a to i po mnoha letech (Han et al., 2016).

2.2.3 Melanocytární tumory plen
Melanocytární nádory měkkých plen 

jsou velmi vzácné. Rozlišují se, dle rozsahu 

postižení, na ohraničené anebo difuzní/

multifokální léze (Kusters‑Vandevelde et al., 

2015; WHO, 2021). Ohraničené léze se nejčas‑

těji vyskytují v oblasti hrudní a krční páteře, 

v subarachnoidálním prostoru. Je‑li tento 

nádor tvořen melanocyty bez cytologic‑

kých atypií, mitotické aktivity, nekróz a bez 

invaze mozkového parenchymu, označu‑

jeme jej jako melanocytom. Tyto nádory 

mohou někdy po odstranění recidivovat, 

vzácněji může dojít k  leptomeningeální‑

mu rozsevu či maligní progresi. Opakem 

melanocytomů jsou melanomy, které se 

vyznačují vysokou mitotickou aktivitou, 

přítomností nekróz či cytologických atypií. 

Jedná se o agresivní maligní nádory s me‑

tastatickým potenciálem. Na pomezí obou 

jednotek stojí tzv. melanocytomy středního 

grade (intermediate‑grade melanocytoma), 

jež mohou vykazovat ojedinělou mitotickou 

aktivitu či invazi mozkového parenchymu. 

Difuzní/multifokální tumory rozlišujeme, 

na podkladě obdobných morfologických 

kritérií jako u solitárních lézí, na meninge‑

ální melanocytózu anebo meningeální me‑

lanomatózu. Melanocytomy a  melanomy 

mening se vyznačují aktivačními mutacemi 

v genech GNAQ a GNA11, což jsou alterace, 

které se vyskytují v uveálních melanomech 

a též v modrých névech, nikoliv však v kon‑

venčních kožních melanomech dospělého 

věku, jež jsou charakteristické především 

mutacemi v BRAF, NRAS či KIT a lze je tak vy‑

užít k odlišení primárních a metastatických 

melanomů (Olbryt, 2019; van de Nes et al., 

2016). Situace je obtížnější u melanocytó‑

zy/melanomatózy, jež se vyznačuje častým 

výskytem mutace v genu NRAS. V takovém 

případě je nezbytná korelace s klinickým 

nálezem, anamnézou pacienta a pomoci 

by mohlo i stanovení metylačního profilu 

tumoru a  identifikace UV signatur – změn 

DNA typických pro poškození UV zářením, 

jež se vyskytují často v primárních kožních 

tumorech (Griewank et al., 2018).

2.2.4 Schwannomy 
a neurofibromy

Schwannomy a neurofibromy jsou nej‑

častějšími tumory ze skupiny nádorů krani‑

álních a para‑spinálních nervů, histologicky 

mají totožný vzhled jak v  centrálním, tak 

v periferním nervovém systému. Jedná se 

o časté tumory, jež představují přibližně 8 % 

všech primárních nádorů CNS (Ostrom et al., 

2023). Schwannomy (Obr. 3A a 3B) jsou tvo‑

řeny populací nádorových Schwannových 

buněk a  ve většině případů se vyznačují 

mutací v genu NF2, jenž kóduje protein mer‑

lin (Agnihotri et al., 2016). Tyto nádory jsou 

benigní, pouze velmi vzácně může dochá‑

zet k jejich maligní transformaci, obvykle do 

tzv. epiteloidního maligního tumoru z po‑

chev periferního nervu (MPNST) (McMenamin 

et Fletcher, 2001), jenž se od konvenčního 

MPNST výrazně odlišuje jednak morfologií, 

a dále častou ztrátou genu SMARCB1 (Jo et 

Fletcher, 2015) a zachovalou trimetylací histo‑

nu 3 na pozici K27 (H3K27me3) (Cleven et al., 

2016; Schaefer, Fletcher et Hornick, 2016). 

Neurofibromy jsou tumory tvořené směs‑

nou populací fibroblastů a  nádorových 

Schwannových buněk (Li, Chen et Le, 2020). 

Sporadické neurofibromy i tumory vznikající 

v rámci neurofibromatózy prvního typu se 

Tab. 2.  Grading meningiomů dle WHO CNS 2021
Grade 2 Grade 3
Invaze mozkového parenchymu anebo Mitotická aktivita ≥ 20 mitóz v 10 následných 

HPF, každé 0,16 mm2 (nejméně 12,5/mm2) anebo

Mitotická aktivita 4–19 mitóz v 10 následných 
HPF, každé 0,16 mm2 (nejméně 2,5/mm2) anebo

Maligní morfologie anebo

Chordoidní/světlobuněčný subtyp anebo Mutace promotoru hTERT anebo

Přítomnost 3 z následujících změn: Homozygotní delece CDKN2A/B
Nekrózy

Malobuněčná morfologie

Hypercelularita

Ztráta růstového vzoru

Velké nukleoly v jádrech buněk

Zkratky: HPF – high power field (zorné pole velkého zvětšení mikroskopu)
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vyznačují mutacemi v genu NF1, kódujícím 

neurofibromin. Neurofibromy (Obr. 3C a 3D) 

se mohou v průběhu času transformovat do 

konvenčního MPNST (Miettinen et al., 2017), 

k čemuž ve srovnání se sporadickými případy 

dochází častěji u pacientů s neurofibromató‑

zou prvního typu. Ačkoliv je maligní transfor‑

mace neurofibromu vzácný fenomén, dochá‑

zí k ní relativně častěji nežli u schwannomů. 

Samostatnou jednotku představuje maligní 

melanotický nádor z pochvy periferního nervu, 

dříve známý jako psamomatózní melanotický 

schwannom. Jedná se o velmi vzácný tumor 

s paraspinální predilekcí, duální schwannián‑

skou a melanocytární diferenciací a charakteris‑

tickou mutací v genu PRKAR1A (Alexiev, Chou et 

Jennings, 2018; Wang et al., 2015). Tento nádor 

často recidivuje a může i metastazovat (Torres

‑Mora et al., 2014).

2.2.5 Spinální hemangioblastomy 
v oblasti míšních kořenů

Hemangioblastomy jsou benigní nádory, 

často s cystickou komponentou, jež 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 případech se ná‑

dory vyznačují ztrátou genu VHL a následnou 

aktivací hypoxické intracelulární signalizace 

v  nádorových buňkách(Mehrian‑Shai  et  al., 

2016). Za anatomicky extra‑axiální nádory 

lze považovat spinální hemangioblastomy 

v oblasti míšních kořenů (ale nikoliv v mozku 

či v mozečku). Nádory mohou morfologicky 

připomínat světlobuněčný renální karcinom, 

jehož metastázu je nezbytné, především u syn‑

dromických případů, vyloučit např. imunohis‑

tochemickým markerem renáních karcinomů 

PAX8. Po morfologické stránce obvykle nečiní 

diagnóza hemangioblastomu obtíže – jedná 

se o bohatě vaskularizované nádory tvořené 

cytologicky blandními buňkami s objemnější 

světlou, vakuolizovanou cytoplazmou (Obr. 4C).

2.2.6 Cauda equina 
neuroendokrinní tumory (CENETy)

CENETy jsou vzácné nádory neznámé 

histogeneze, jenž se vyskytují výhradně 

v oblasti cauda equina a  lumbální míchy/

míšního konu (Obr. 4D). V dřívějších klasifi‑

kacích byly nazývány paragangliomy cauda 

equina, tyto tumory se však od paraganglio‑

mů periferního nervového systému biologicky 

i geneticky zcela odlišují a vykazují též výraz‑

né odlišnosti od NETů známých z viscerálních 

orgánů (Schweizer et al., 2020; Soukup et al., 

2022). Z těchto důvodů je nezbytné považovat 

tyto nádory za svébytnou, místně specifickou 

jednotku. CENETy jsou benigní, lokálně agresivní 

chování je vzácné a ještě vzácnější, ačkoliv v lite‑

ratuře popsaný, je rozsev v CNS (Schweizer et al., 

2020).

3.1 Sekundární nádory 
mozkových plen

Mezi sekundární nádory mozkových plen 

patří metastatické karcinomy, melanomy 

a sarkomy, jež mohou vytvářet solitární či 

vícečetná metastatická ložiska anebo difuzně 

postihují mozkové pleny – v takovém případě 

hovoříme o karcinomatóze, sarkomatóze či 

melanomatóze mening. Ve většině případů 

se s nimi setkáváme u pacientů se známým 

primárním nádorovým onemocněním, vzác‑

něji se však může jednat o prvotní manifestaci 

nádorového procesu. K odlišení jednotlivých 

metastatických nádorů a k určení případného 

primárního origa u karcinomů je nezbytná 

histologická verifikace, obvykle provázená 

doplňujícím imunohistochemickým vyšetře‑

ním, případně vyšetřením genetickým. U části 

pacientů lze identifikovat nádorové buňky 

v cerebrospinálním moku, množství takto 

získaného materiálu však většinou limituje 

přesnou typizaci. Se sekundárním menin‑

geálním postižením se můžeme setkat též 

u lymfoproliferativních onemocnění. Často se 

jedná o high grade non‑Hodgkinské lymfomy 

či akutní lymfoblastickou leukemii (WHO, 

2021). K potvrzení lymfomatózy mening je 

nejvhodnějším nástrojem průtokově cytomet‑

rické vyšetření cerebrospinálního moku, ne‑

boť umožňuje přesnou typizaci patologických 

lymfoidních buněk, a to i v relativně malém 

množství. Další skupinou sekundárních ná‑

dorů mozkových plen jsou nádory kostí leb‑

ky, jež mohou sekundárně do plen prorůs‑

tat. Ve většině případů je primární kostní 

původ zjevný ze zobrazovacího vyšetření. 

Nejčastěji se jedná o nádory kostí baze leb‑

ní, jež zahrnují chondrosarkom a chordom 

(Kremenevski et al., 2020). Chondrosarkom 

(Obr. 4E) je nádor s chrupavčitou diferenci‑

Obr. 3.  Mezi nádory kraniálních a paraspinálních nervů patří A) schwannom, tvořený populací 
vřetenitých Schwannových buněk; B) nádorové Schwannovy buňky jsou silně pozitivní v imuno-
histochemickém průkazu transkripčního faktoru SOX10, zde vizualizovaném peroxidázovou reakcí 
(hnědá barva) v jádrech nádorových buněk; C) neurofibromy jsou naopak tvořeny směsicí nádorových 
Schwannových buněk a tenkých fibroblastů; D) fibroblasty neurofibromu jsou pozitivní v markeru 
CD34 a jejich přítomnost v tumoru vytváří typický „fingerprint pattern“ (immunohistochemie CD34 
s peroxidázou)
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ací a častými mutacemi v genu IDH1 anebo 

IDH2 (Pansuriya et al., 2011). Grading chon‑

drosarkomu (grade 1–3) zohledňuje morfo‑

logické charakteristiky, jako je buněčnost, 

cytologické atypie či mitotická aktivita a se 

stoupajícím grade roste riziko metastatické‑

ho chování (Eefting et al., 2009). Chordomy 

(Obr.  4F) vznikají obvykle v  oblasti klivu 

z reziduálních struktur embryonální chorda 

dorsalis. Vždy se jedná o maligní, lokálně 

agresivní tumory s metastatickým poten‑

ciálem. Z  diagnostického hlediska je ne‑

zbytné zmínit chondroidní chordom a špat‑

ně diferencovaný chordom (Ulici et Hart, 

2022). Chondroidní chordom se vyznačuje 

tvorbou extracelulární chrupavčité matrix 

a z těchto důvodů může být snadno zamě‑

něn za chondrosarkom, což je významná 

diagnostická chyba, neboť oba tumory se 

vyznačují odlišným biologickým chováním 

a též mohou být odlišně léčeny (Cha et Suh, 

2019; Kremenevski et al., 2020). Rozlišení obou 

jednotek je snadné s pomocí imunohistoche‑

mie, neboť se chondroidní chordom vyznačuje 

oproti chondrosarkomu imunohistochemickou 

pozitivitou cytokeratinů a T‑brachyury (Oakley, 

Fuhrer et Seethala, 2008). Špatně diferencovaný 

chordom je velmi vzácný, vysoce agresivní ná‑

dor dětského věku charakterizovaný ztrátou 

genu SMARCB1 (Rekhi et al., 2021). Poslední ka‑

tegorií sekundárních nádorů mozkové pleny 

jsou metastázy nádorů, obvykle karcinomů, 

do preexistujícího meningiomu. Nečastějším 

takto metastazujícím karcinomem (cca 50 %) 

jsou nádory prsu u žen, druhým nejčastějším 

(cca 30 %) je pak karcinom plíce (Joe et al., 

2023). Vzácněji se lze setkat i s karcinomy z ji‑

né primární lokalizace či např. s melanomem. 

V  naprosté většině případů morfologický 

nález a imunohistochemické vyšetření umož‑

ňují spolehlivou diagnostiku obou patologic‑

kých procesů.

4.1 Pseudotumory 
mozkových plen

Na závěr je třeba zmínit existenci pseudo

tumorů, které mohou primární či sekundár‑

ní nádory mening imitovat. Patří mezi ně 

zejména zánětlivý pseudotumor, kalcifiku‑

jící pseudotumor neuraxis a meningioan‑

giomatóza. Zánětlivý pseudotumor (IPT, 

též plazmocytární granulom) není spe‑

cifickou nozologickou jednotkou, nýbrž 

heterogenní skupinou lézí vyznačující se 

denzním lymfoplazmocelulárním infiltrá‑

tem ve sklerotické kolagenním stromatu. 

Někdy může být provázen meningoteliální 

hyperplazií; v těchto případech může být 

odlišení od meningiomu (subtypu boha‑

tého na lymfocyty a plazmocyty) obtížné 

(Hausler et al., 2003). Kalcifikující pseudo‑

tumor neuraxis (CAPNON) je kalcifikovaná 

ohraničená afekce tvořená amorfním bazo‑

filním materiálem s podílem chondromyxo‑

idní matrix a periferním lemem vřetenitých 

buněk připomínajících arachnotel. Může 

být zaměněna za meningiom, chondrosar‑

kom či dokonce osteosarkom (Soukup et al., 

2022). Meningioangiomatóza představuje 

proliferaci drobných krevních cév a vře‑

tenitých elementů charakteru fibroblastů 

a meningoteliálních buněk postihujících 

měkké pleny a  povrchovou část mozko‑

vé kůry. Kromě solitárních sporadických 

případů se vyskytují i  multifokální afek‑

ce vznikající v rámci neurofibromatózy 2. 

Meningioangiomatózu je nutno odlišit ze‑

jména od meningiomu s invazí do mozkové 

kůry (grade 2) (Tomkinson et Lu, 2018).

5.1 Závěr
Extra‑axiální nádory CNS představují hetero‑

genní skupinu lézí s různorodými charakte‑

ristikami. Jejich diagnóza a klasifikace vyža‑

Obr. 4.  Další vzácné extra-axiální nádory zahrnují A) Solitární fibrózní tumor s typickou parožnatou 
vaskulaturou; B) Je-li tato vaskulatura výrazná a formuje anastomozující kanály, nabývá tumor morfo-
logického charakteru „hemangiopericytomu“; C) Hemangioblastomy se vyznačují bohatou vaskularizací 
a světlou cytoplasmou; D) Neuroendokrinní tumory cauda equina byly dříve nazývány paragangliomy 
cauda equina pro jejich morfologickou podobnost a neuroendokrinní fenotyp, ačkoliv se skutečnými 
paragangliomy nemají nic společného; E) Chondrosarkomy a F) chordomy baze lební jsou maligní kostní 
nádory a jejich prvotní odlišení od primárních meningeálních procesů je obvykle možné již na podkladě 
radiologického nálezu
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dují pečlivé morfologické a genetické vyšet‑

ření. WHO klasifikace poskytuje rámec pro 

jejich kategorizaci a grading. Nejčastějšími 

primárními extra‑axiálními nádory jsou me‑

ningiomy, vyházející z arachnotelu. Mezi 

vzácnější nádory se vztahem k mozkovým 

plenám lze zařadit solitární fibrózní tumor 

a melanocytární tumory plen. Mezi nádory 

kraniálních a paraspinálních nervů dominují 

schwannomy a neurofibromy. Vzácnějšími 

patologickými jednotkami jsou spinální 

hemangioblastomy a CENETy. Znalost jed‑

notlivých extra‑axiálních tumorů je klíčová 

pro poskytnutí optimální péče pacientům.
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opatogeneze chorob, reg. č.: EF16_013/0001674; 

programem Cooperatio, vědní oblast DIAG 

Univerzity Karlovy v Praze a programem MO1012 

Ministerstva obrany České republiky.
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