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KAZUISTIKA

Maligní tumor z pochvy periferního 
nervu – dvě kazuistiky

Malignant Peripheral Nerve She ath Tumor – Two Case Reports

So uhrn
Maligní tumor z pochvy periferního nervu (MPNST) představuje vysoce maligní nádor peri-
ferního nervového systému, který mnohdy recidivuje a zakládá vzdálené metastázy. Častější 
výskyt byl zaznamenán u paci entů s ne urofi bromatózo u typu 1. Předloženy jso u dvě kazuistiky 
paci entek s tímto vzácným tumorem. U první paci entky, 74leté ženy rutinní vyšetření hrudníku 
odhalilo expanzi v levém plicním poli. Z následné magnetické rezonance bylo usuzováno na 
schwannom Th3, nicméně histopatologické vyšetření po parci ální resekci prokázalo MPNST 
s proliferační aktivito u 25 %. Paci entka zemřela za šest měsíců na generalizaci nádorového 
procesu. Druhá paci entka, 35letá žena s ne urofi bromatózo u typu 1, si povšimla nárůstu již 
známé rezistence na pravém lýtku. Histopatologický rozbor po parci ální resekci však prokázal 
ne urofi brom místy se znaky MPNST. Kontrolní magnetická rezonance ukázala objemno u re-
cidivu; následovala amputace končetiny. Paci entka je 20 měsíců od prvního výkonu v remisi. 
Vedle těchto kazuistik práce přináší přehled literatury a diskutuje klinické a terape utické as-
pekty tohoto nádoru.

Abstract
Malignant peripheral nerve she ath tumor (MPNST) is a highly malignant tumor of the periph-
eral nervo us system, which is likely to reccur locally or metastatize. Its incidence is higher in 
pati ents with ne urofi bromatosis type 1 (NF-1). We present two case reports of pati ents with 
this rare tumor. First pati ent, 74- ye ar old woman, underwent ro utine chest exam which dis-
closed an expansive lesi on of the left chest cavity. Magnetic resonance imaging appe arance 
suggested a Th3 schwannoma. However, histopathological exam after parti al resecti on dis-
closed MPNST with proliferative potenti al of 25%. The pati ent di ed six months later due 
to tumor progressi on. Second pati ent, 35- ye ar old woman with NF-1 noticed enlargement 
of a known lump of the right calf. Histopathological exam after parti al resecti on disclosed 
ne urofi broma with signs of MPNST. Control magnetic resonance imaging reve aled massive 
tumor progressi on; the pati ent underwent limb amputati on. The pati ent has been in remissi on 
during 20 months follow-up. Apart from these case reports the paper revi ews the literature as 
well as clinical and therape utical aspects of this tumor.
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Úvod
Maligní tumor z pochvy periferního nervu 
představuje vzácný nádor periferního ner-
vového systému. Dle World He alth Organi-
zati on se jedná o maligní tumor vycháze-
jící z této části periferního nervu nebo se 
diferencující jejím směrem. Vyjmuty z této 
defi nice jso u tumory vyrůstající z epine uri a 
či cévního zásobení periferního nervu 
[1]. Dříve po užívané termíny jako maligní 
schwannom, ne urofibrosarkom, ne uro-
genní sarkom či maligní ne urilemmom 
jso u dnes opo uštěny ve prospěch anglic-
kého termínu Malignant Peripheral Nerve 
She ath Tumor (MPNST).

MPNST se nejčastěji nalézá v oblasti 
trupu (50 %), končetin (30 %) nebo hlavy 
a krku (20 %) [2,3], v naší literatuře byl 
popsán i intrakrani ální MPNST [4]. Bae-

hring et al doporučují rozlišovat lokali-
zaci proximální (míšní kořen, plexus) a lo-
kalizaci distální (periferní nerv, terminální 
vlákna), lépe totiž odráží možnost radikální 
resekce [5]. Její dosažení je prakticky ne-
možné v případě paraspinální lokalizace 
tumoru [6]. Předkládáme kazuistiku pa-
ci entky s MPNST právě v této lokalizaci. 
Dále pak vzhledem k častějšímu výskytu 
MPNST u paci entů s ne urofi bromatózo u 
typu 1 (NF- 1) na příkladě paci entky s tímto 
genetickým syndromem demonstrujeme 
agresivní chování MPNST v této populaci 
paci entů. Vedle těchto kazuistik přinášíme 
přehled literatury a diskutujeme o klinic-
kých a terape utických aspektech tohoto 
vzácného tumoru.

Kazuistika 1
Žena, 74 let, podsto upila z interní indikace 
rentgenové vyšetření hrudníku. To odha-
lilo expanzi levého plicního pole. Z dopl-
něné magnetické rezonance (MR), která 
prokázala nehomogenně se sytící sutkovi-
to u expanzi Th3 vlevo, bylo usuzováno na 
schwannom (obr. 1). Paci entka podsto upila 
parci ální resekci, nádor se makroskopicky 
jevil jako schwannom. Nicméně histologicky 
se jednalo o značně buněčný nádor z vře-
tenitých buněk s protáhlými jádry uspořá-

daných do fasciklů exprimující S- 100 pro-
tein a ne uron- specifi cko u enolázu (NSE). 
Přítomnost četných mitóz a MIB- 1 prolife-
rační index kolem 25 % svědčily pro vyso-
ko u proliferační aktivitu nádoru (obr. 2). Na 
základě těchto nálezů byl nádor klasifi ko-
ván jako MPNST. Následně paci entka pod-
sto upila aktinoterapii dané oblasti. Zemřela 
necelých šest měsíců po operaci na genera-
lizaci nádorového onemocnění.

Kazuistika 2
Žena, 35 let, postižená NF- 1, si povšimla po-
stupného nárůstu již dříve známé rezistence 
na pravém lýtku a rovněž rozvoje hype-
stezi e na plosce pravé dolní končetiny. MR 
dolních končetin prokázalo expanzi v ob-
lasti lýtka vpravo (obr. 3A), vzhledem k zá-
kladnímu onemocnění bylo pomýšleno na 
ne urofi brom. Podsto upila parci ální resekci 
tumoru, který se v histologickém obraze 
jevil jako celulární schwannom, ale místy se 
svými rysy blížil di agnóze MPNST. Po ope-
raci bylo rozhodnuto o prozatímní obser-
vaci. Na kontrolním MR dolních končetin 
za tři měsíce byla patrná objemná recidiva 
procesu (obr. 3B). Následovala další subto-
tální resekce. Jednalo se o vysoce buněčný 
tumor fascikulárního uspořádání s ložiskově 
naznačeným myxo idním charakterem. Imu-

Obr. 1. Kazuistika 1. Magnetická rezo-
nance zobrazuje nádorovo u expanzi 
v oblasti Th3 vlevo. A: T2 vážené sek-
vence. B: T1 vážené sekvence po po-
dání kontrastní látky.

Obr. 2. Kazuistika 1. Histologické a imunohistochemické vyšetření (100×). A: he-
matoxylin-e ozin –  značně buněčný nádor z vřetenitých buněk s protáhlým já-
drem bez výraznějších atypi í. B: výrazná exprese ne uron-specifi cké enolázy. C: 
výrazná exprese S- 100 proteinu nádorovými buňkami. D: proliferační aktivita 
stanovená pomocí Ki67 (MIB- 1) s 25% pozitivito u.
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nohistochemická pozitivita na S- 100 pro-
tein spolu s četnými mitózami a MIB- 1 pro-
liferačním indexem kolem 25 % potvrdily 
di agnózu MPNST (obr. 4). Paci entka po-
sléze podsto upila na doporučení onkologa 
vysoko u amputaci pravé dolní končetiny. 
V so učasné době, 20 měsíců od první ope-
race, je paci entka bez zjistitelných známek 
recidivy nádorového procesu.

Diskuze
MPNST, jehož incidence se v běžné popu-
laci odhaduje na 0,001 % [3,5], postihuje 
muže zhruba stejně často jako ženy, ob-
vykle ve čtvrtém až šestém deceni u [3,7,8]. 
Incidence je vyšší u paci entů s NF- 1 (4– 5 %) 
[3,5,9]. NF- 1 je nejčastější genetický syn-
drom podmiňující vznik nádorů. NF- 1 se 
vyskytuje s frekvencí 1 : 3 000 nově na-
rozených [10]. Gen NF- 1 na 17. chromo-
zomu kóduje protein ne urofi bromin; při 
jeho inaktivaci dochází k nekontrolované 
proliferaci buněk zapříčiněné vysoko u ak-
tivito u v systému Ras- GTP [11]. NF- 1 fun-
guje jako klasický tumor supresorový gen. 
Paci enti s NF- 1 mají od narození jednu de-
fektní kopii a pokud následná mutace vy-
řadí druho u, dojde ke splnění podmínek 
tumorigeneze podle známého Knudso-
nova modelu [12]. U paci entů s NF-1 toto 
vede ke vzniku četných benigních ne uro-
fibromů. Za jejich maligní transformaci 
velmi pravděpodobně neso u odpovědnost 
následné mutace v dalších genech, např. 
p53, RB1 či mdm2 [13– 18]. Při nepřítom-
nosti zděděné nefunkční kopi e NF-1 genu 
je popsaná sekvence velmi nepravděpo-

dobná, což vysvětluje až 4 000× nižší inci-
denci MPNST v běžné populaci. MPNST se 
u paci entů s NF-1 vyskytují zhruba o 10 let 
dříve, bývají větší, proximálně lokalizo-
vané, multifokální a jejich prognóza je zá-
važnější [2,3,8,19]. Časná a objemná reci-
diva tumoru u naší paci entky s NF-1 dobře 
ilustruje tento prognosticky nepříznivý 
trend. Podobně jako v jejím případě může 
na maligní transformaci upozornit růst stá-
vajícího ne urofi bromu nebo nově vzniklá 
bolest či ne urologický defi cit [3,8,20,21], 
přínosná je v tomto případě pozitronová 
emisní tomografi e (PET); vyšší metabo-
lický obrat glukózy svědčí pro maligní lézi 
[20,22]. Celoživotní riziko vzniku MPNST se 
u paci entů s NF-1 uvádí jako 10 % [22]. Při-
bližně u desetiny všech MPNST lze nalézt 
so uvislost s předchozí radi oterapi í dané 
oblasti, u paci entů s NF-1 by se tudíž ra-
di oterapi e měla po užívat velmi obezřetně 
[22– 24]. Dlo uhodobé sledování po radi ote-
rapii je naprostá nezbytnost, byly popsány 
MPNST vzniklé i za více než 25 let [23].

Vedle již zmíněné symptomatologi e 
u NF-1 na sebe MPNST nejčastěji upozorní 
jako narůstající zduření lokalizované v prů-
běhu nervu. V případě centrální lokalizace 
se poté jedná o symptomatologii vyplýva-
jící z útlaku míchy nebo míšních kořenů. 
Avšak byly popsány i MPNST náhodně 
odhalené [5], stejně jako v případě naší 
první paci entky. Vedle pečlivého ne uro-
logického vyšetření je zapotřebí věno-
vat pozornost známým projevům ne uro-
fibromatózy (skvrny café a u lait, kožní 
ne urofi bromy, hyperpigmentace, Lischovy 

uzlíky atd.) [21,25]. Di agnostický algorit-
mus by měl zahrnovat ultrazvuk, při pode-
zření na kostní invazi výpočetní tomogra-
fi i (CT), a samozřejmě MR, která dokonale 
ozřejmí lokální anatomické poměry. Vzhle-
dem k častému metastatickému postižení 
(až čtvrtina paci entů v době di agnózy [8]) 
je vhodné doplnit prostý snímek hrudníku 
a sonografi i břicha, při pozitivním nálezu 
poté CT nebo PET CT. MR může přispět pro 
odlišení benigního od maligně transformo-
vaného ne urofi bromu přítomností tzv. tar-
get sign. Tento by měl být přítomen jako 
hlavní so učást tumoru. Jedná se o centrální 
hypo intenzní oblast obklopeno u hyperin-

Obr. 3. Kazuistika 2. Magnetická rezonance. A: STIR sekvence zobrazující ex-
panzi v oblasti pravého bérce. B: kontrolní vyšetření pravého bérce po třech 
měsících (T1 vážené sekvence po podání kontrastní látky) ukazuje objemno u 
recidivu.

Obr. 4. Kazuistika 2. Histologické 
a imunohistochemické vyšetření (100×). 
A: hematoxylin-e ozin –  vysoce bu-
něčný tumor fascikulárního uspořá-
dání s ložiskově naznačeným myxo id-
ním charakterem. B: výrazná exprese 
S- 100 proteinu nádorovými buňkami. 
C: proliferační aktivita stanovená po-
mocí Ki67 (MIB- 1) s 25% pozitivito u.
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tenzním lemem na T2 vážených sekvencích. 
Histologicky centrální oblasti odpovídá na-
hromadění Schwannových buněk a kola-
genu, okolí poté tvoří myxo idní stroma. 
Jeho nepřítomnost nebo po uze okrajový 
výskyt poté hovoří pro MPNST [26]. U obo u 
paci entek jsme se předoperačně přikláněli 
ke klasickému schwannomu, z kontrolního 
MR druhé paci entky je však jasně patrné 
agresivní chování tumoru.

Konečno u di agnózu s určitostí stanoví až 
vyšetření histopatologické. MPNST se jeví 
jako vysoce celulární tumor uspořádaný do 
fasciklů. Připomíná svo u stavbo u sarkomy 
měkkých tkání, nejčastěji pak fi brosarkom 
[27]. Buňky obvykle vřetenovitého tvaru 
mívají ne ostré hranice a jádra s jemným 
tečkovitým chromatinem [28,29]. Diver-
gentní diferenci ace s příměsí epiteli álních, 
glandulárních, chondrosarkomatózních, 

rabdomyosarkomatózních či oste osar-
komatózních elementů není výjimečná 
[3,7,30,31]. Imunohistochemicky může 
MPNST vykazovat pozitivitu pro S- 100, 
NSE, vimentin či Le u 7 [2,30]. Negativita 
těchto imunomarkerů jeho di agnózu nevy-
lučuje, naopak hovoří pro nízký stupeň di-
ferenci ace, a tím pádem i horší prognózu 
[6]. Výše MIB- 1 proliferačního indexu se 
pohybuje mezi 10– 30 %, p53 poté mezi 
25– 80 % [2]. Kritéri a malignity dále za-
hrnují invazi do okolních tkání, cév, nuk-
le ární ple omorfi zmus, nekrózu a přítom-
nost mitotických fi gur. Hruban et al, stejně 
jako Wong et al nalezli signifi kantní aso-
ci aci mezi prognózo u a počtem mitóz 
[7,19] nebo přítomností nekróz [19]. Nao-
pak Ko ure a et al u těchto dvo u parametrů 
signifi kantní asoci aci nenalezli [27]. Řada 
a utorů po užívá různá rozdělení na jednot-

livé „grade“ [8,19,27,32], avšak dosud 
neexistuje obecně přijímaná histologická 
klasifi kace, která by dokázala spolehlivě 
předpovědět prognózu [33]. Histopatolo-
gické vyšetření obo u prezentovaných pa-
ci entek splňovalo výše uvedená kritéri a, 
vysoká proliferační aktivita byla následně 
potvrzena generalizací, respektive časno u 
a objemno u recidivo u.

Podobně jako u sarkomů měkkých tkání 
je základním pilířem léčby radikální blo-
ková resekce tumoru s histologicky nega-
tivními okraji [2,3,5,7,8,19,24,31,34– 37], 
a to i za cenu amputace končetiny [31], ke 
které jsme neváhali přisto upit. Při pozitiv-
ním nálezu v okrajích resekce se významně 
snižuje pětileté přežití, a to z 82 na 41 % 
[8] či po uze na 22 % [19]. Resekabilita od-
visí od lokalizace a pohybuje se od 20 % 
v případě paraspinálních MPNST do 95 % 

Tab. 1. Přehled demografi ckých dat, so uvislosti s ne urofi bromatózo u typu 1 (NF-1), četnosti lokálních recidiv, vzdále-
ných metastáz a přežití ve významných studi ích.

Autor (citace) Rok studi e Doba Počet paci entů Počet mužů Střední věk Paci enti s NF-1 

Storm [37] 1980 1957– 1977 20 12 41 14

Sordillo [24] 1981 –  165 76  65

Bojsen– Møller [36] 1984 1963– 1981 30 17 41   8

Ducatman [3] 1986 1912– 1983 120 52 34 62

Hruban [7] 1990 1945– 1988 43 21 40 23

Meis [30] 1992 1965– 1985 78 42 10 24

Wanebo [31] 1993 1960– 1990 28 12 37 15

Vege [32] 1994 1977– 1983 27 21 42   1

Wong [19] 1998 1975– 1993 134 82 37 32

Ko ure a [27] 1998 1960– 1955 25 13 31 15

Baehring [5]  2003 1991– 2001 54 27  12

Cashen [40] 2004 od 1972 80 39 36 18

Kim [35] 2005 1969– 1999 36   12

Autor (citace) Lokální  Vzdálená  Pětileté přežití ( %)  Poznámka
 recidiva  metastáza Celkem Sporadický NF-1
 ( %) ( %)  výskyt

Storm [37] 45  40 16 57 

Sordillo [24]    47 23 

Bojsen– Møller [36]   48  37 

Ducatman [3] 42 28 34 53 16 

Hruban [7] 40 65 39 42 38 dolní končetiny

Meis [30] 60 53 50   děti

Wanebo [31] 46 18 44   

Vege [32] 52  33   oblast hlavy a krku

Wong [19] 43 40 52 57 36 

Ko ure a [27] 65 68 16   subdi afragmatická 
      a nitrohrudní lokalizace

Baehring [5]  26 20  průměrné přežití 66 měsíců 

Cashen [40]    přežilo 84 % paci entů  průměrná doba sledování 6,8 let

Kim [35]    zemřelo 61 % paci entů  průměrná doba sledování dva roky
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u končetinových MPNST [3,7,19,27,31,32]. 
Mezi další nepříznivé faktory se mimo jiné 
počítá velikost tumoru nad 5 cm [3,5,8,34], 
asoci ace s NF-1 [3,7,8,24,31], předchozí 
radi oterapi e dané oblasti [19,23,38], nera-
dikální resekce [3,5] a subdi afragmatická 
či nitrohrudní lokalizace [27].

Cílem resekce je dosažení lokální kon-
troly nemoci, recidiva významně snižuje 
přežití [7,8]. U částečné resekce adjuvantní 
radi oterapi e, stejně jako interstici ální bra-
chyterapi e, zlepšuje lokální kontrolu ne-
moci a tím i celkovo u prognózu [19]. Ang-
hileri et al doporučují radi oterapii u všech 
paci entů [8]. Dávka se pak pohybuje mezi 
45– 65 Gy v závislosti na citlivosti okolních 
tkání [2,8,19,39]. Role chemoterapi e zů-
stává kontroverzní [3,7,19,27,32]. Pokud 
nejso u přítomny metastázy a resekce je ra-
dikální, nemá větší přínos [5].

Metastatické postižení v průběhu ne-
moci se objevuje u 26– 65 % paci entů 
[3,7,8,19,27,31,32], signifi kantně častěji 
pak u paci entů s lokální recidivo u a větším 
tumorem [8]. Nejčastějším orgánem po-
stiženým metastázami jso u plíce následo-
vané kostmi [7,8].

Celková prognóza paci enta postiženého 
MPNST je velmi závažná. Pětileté přežití 
se v největších studi ích pohybovalo mezi 
16– 60 % [3,5,7,8,19,24,27,30– 32,35– 
37]. Poněkud strano u stojí séri e Cashe-
nova, 84 % paci entů přežilo při průměr-
ném sledování 6,8 let. Autor se domnívá, 
že za těmito vynikajícími výsledky stojí ra-
di o-  a chemoterapi e, časnější di agnóza 
a užití moderních zobrazovacích metod. 
Jasný léčebný protokol bohužel ne udává 
[40]. Přehled demografi ckých dat, so uvis-
losti s NF-1, četnost lokálních recidiv, vzdá-
lených metastáz a pětiletého přežití ve vý-
znamných studi ích ukazuje tab. 1.

Závěr
Di agnóza MPNST je prognosticky velmi zá-
važná. Jedná se o vysoce maligní nádor, 
který často recidivuje a metastazuje. Pěti-
leté přežití se pohybuje okolo 45 %. Zvý-
šeno u pozornost je třeba věnovat pa-
ci entům s NF-1, u nichž může MPNST 
vznikno ut maligní transformací benigního 
ne urofi bromu.
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