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Case Report� Kazuistika

Maligní tumor z pochvy periferního nervu 
v oblasti cervikálního plexu –  kazuistika

Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumour of Cervical Plexus –  
a Case Report

Souhrn
Maligní tumory z pochvy periferního nervu jsou vzácná neoplazmata, obzvláště v oblasti 
hlavy a krku. Bývají často asymptomatická. Popisujeme případ 29letého pacienta s neurofib-
romatózou 1. typu s maligním tumorem v oblasti cervikálního plexu. V roce 2005 u něj bylo 
diagnostikováno ložisko v oblasti horního mediastina, které bylo následně chirurgicky odstra-
něno a diagnostikováno jako ganglioneurinom. Po pěti letech se objevila rezistence v pravém 
nadklíčku, dle CT a CT angiografie byla prokázána infiltrace v horním hrudním mediastinu 
vpravo, jež byla chirurgicky řešena (debulking). Histologicky byl verifikován maligní tumor 
z pochvy periferního nervu. Roku 2011 došlo k recidivě tumoru v této lokalizaci, nádor byl 
v bloku resekován a podána chemoterapie. V roce 2013 je pacient v dobrém klinickém stavu, 
bez neurologického deficitu.

Abstract
Malignant peripheral nerve sheath tumours are rare neoplasms, especially in the head and 
neck. They are often asymptomatic. We present a case of 29-years old patient with neurofi-
bromatosis type 1 with malignant tumour of the cervical plexus. A small resistance in the 
upper mediastinum was diagnosed (ganglioneurinoma) in 2005 and treated surgically (total 
exstirpation). A small infiltration in the right supraclavicular area occurred five years later 
and was also managed surgically (debulking) – histologically MPNST. There was a relapse 
of this tumour in the same area in 2011; this was treated by en bloc resection, followed 
by chemotheraphy. At present, the patient is in a good clinical status, with no neurological  
deficit.
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Úvod
Maligní tumory z  pochvy periferního 
nervu (MPNST) jsou vzácná neoplazmata.

Nejčastěji bývají lokalizovány v oblasti 
trupu a končetin (cca v 80 % případů), jak 
již bylo popsáno i  českými autory  [1,2]. 
V oblasti hlavy a krku však bývají tyto ma-
lignity většinou jen ojediněle popisovany 
v  literatuře. Jedná se ale o  jedny z nej-
zhoubnějších nádorů, které často recidi-
vují a metastazují  [3]. Lokalizace v cervi-
kálním plexu je vzácná a  mnohdy bývá 
spojena s absencí senzitivních či motoric-
kých příznaků [4]. MPNST se vyskytují buď 
sporadicky, či jsou spojeny s neurofibro-
matózou, zejména 1. typu. U části pacientů 
bývá popisována v anamnéze radiační ex-
pozice [4]. Uvádíme případ maligního tu-
moru z pochvy periferního nervu v oblasti 
cervikálního plexu u  29letého pacienta 
s  neurofibromatózou 1. typu. Jedná se 
pravděpodobně o  první případ MPNST 
v této lokalizaci publikovaný u nás. 

Kazuistika
Pacient (29  let) s diagnostikovanou neu-
rofibromatózou 1. typu (morbus von 
Recklinghausen) a  typickým klinickým 
nálezem mnohočetných kutánních a sub-
kutánních tumorózních uzlíků. Onemoc-
nění zůstávalo dlouhodobě stacionární.

V roce 2005  bylo provedeno v  rámci 
vstupní prohlídky do zaměstnání RTG plic 
a bylo popsáno ložisko v oblasti horního 

mediastina. Na MR hrudníku byla zjištěna 
postkontrastně se sytící tumorózní for-
mace vysoko paramediastinálně a para-
vertebrálně velikosti 67 × 40 × 5,5 mm, 
zasahující až do hrotu hemithoraxu. Dle 
FNAB (aspirační biopsie tenkou jehlou) 
byl histologicky verifikován ganglioneuri-
nom. Následně bylo indikováno radikální 
odstranění tumoru, které histologicky dia
gnózu potvrdilo.

Po pěti letech byla zjištěna rezistence 
v  oblasti pravého nadklíčku. Podle CT 
a CT angiografie v květnu 2010 byl pro-
kázán infiltrát v oblasti horní hrudní aper-
tury vpravo velikosti 61 × 64 × 98 mm, 
přerůstající do měkkých tkání supraklavi-
kulárně. Do něj byla zavzata i pravá ver-
tebrální tepna a a. subclavia. Infiltrát do-
sahoval až k  laterálnímu okraji trachey 
a k pravému laloku štítné žlázy. Hrudním 
multidisciplinárním chirurgickým týmem 
byla provedena operační revize, při níž 
byl nalezen multicentrický tumor v oblasti 
pravého nadklíčku vycházející z nervových 
kmenů plexus cervicalis. Byla provedena 
subtotální resekce nádoru a histologicky 
verifikován maligní tumor periferní ner-
vové pochvy G2 (grading FNCLCC, Fédé-
ration Nationale des Centres de Lutte 
Contre le Cancer), proliferační frakce 
(Ki‑ 67/ MIB‑ 1)  –  23  %. Pooperační prů-
běh byl komplikován zánětlivým proce-
sem v supraklavikulární krajině, avšak byl 
úspěšně zvládnut antibiotickou léčbou. 

V dubnu 2011 byla s pomocí zobrazova-
cích vyšetření (MR, CT angiografie) zjištěna 
recidiva tumoru a  indikována chirurgická 
revize (obr. 1, 2). Peroperačně byl ověřen 
multicentrický tumor formovaný z kuželo-
vitě ztluštělých nervových kmenů cervikální 
pleteně a n. vagus (obr. 3). Hlavní masa tu-
moru vyplňovala supraklavikulární oblast, 
uzavírala vnitřní jugulární žílu, obkružo-
vala a.carotis communis, distálně naléhala  
k  a. subclavia a  dorzálně se zanořovala 
do skalenických svalů. Po subadventiciální 
preparaci a  uvolnění společné krkavice 
byl tumor v bloku s vnitřní jugulární žílou 
a postiženými nervovými kmeny resekován 
(obr. 4). Histologicky byla opět potvrzena 
recidiva maligního tumoru periferní ner-
vové pochvy s invazí do stěny vnitřní jugu-
lární žíly a pozitivní distální okrajovou ex-
cizí v oblasti horního mediastina (obr. 5, 6). 
Pooperační CT angiografie je na obr. 7 a 8.

S výsledkem histologického vyšetření 
byl stav zhodnocen na indikační meziobo-
rové onkologické komisi pro léčbu tu-
morů hlavy a krku a  indikována poope-
rační chemoterapie. Ta byla aplikována 
v měsíčních intervalech, doposud 15 sérií, 
režim: ifosfamid v kombinaci s doxorubi-
cinem (od 8. série monoterapie ifosfami-
dem). Stav je od operace stabilizovaný. 
Po celou dobu je objektivní neurologický 
nález pacienta bez ložiskových projevů, je 
přítomna pouze lehčí hypestezie na pra-
vém rameni.

Obr. 1. CT angiografie.

Kulovité ložisko v oblasti cervikálního plexu vpravo – koronární 
řez.

Obr. 2. CT angiografie.

Kulovité ložisko v oblasti cervikálního plexu vpravo – sagitální 
řez.
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Diskuze
Maligní tumor z pochvy periferního nervu 
(MPNST) byl poprvé popsán A. P. Stou-
tem v roce 1935 jako „maligní neurilem-
mom“ [5]. Tento typ nádoru byl následně 
v  literatuře nazýván různými popisnými 
názvy jako neurogenní sarkom, maligní 
schwannom, neurofibrosarkom. Z těchto 
důvodů byl Světovou zdravotnickou or-
ganizací zaveden termín „maligní tumor 
z  pochvy periferního nervu“ (MPNST), 
aby nahradil výše uvedené zavádějící 
názvy [6].

MPNST jsou sarkomy, které pocházejí 
z  periferních nervů nebo z  buněk sou-
visejících s  pochvou periferního nervu 
(Schwannovy buňky, perineurální buňky 
nebo fibroblasty). Představují asi 10  % 
všech sarkomů měkkých tkání  [7]. Vy-
skytují se buď sporadicky, nebo ve spo-
jení s neurofibromatózou 1. typu, a to až 
v 50 % případů [6]. 

Neurofibromatóza typu 1  je dědičný 
syndrom spojený s dysregulací v systému 
proteinů Ras  [8]. Predispozice ke vzniku 
nádoru se vytváří mutací genu pro neu-
rofibromin (280 kDa protein lokalizovaný 
na 17. chromozomu), který působí jako 
negativní regulátor systému proteinů Ras. 
NF1 deficientní buňky jsou hypersenzitivní 
na některé růstové faktory, jež vedou sig-
nál systémem Ras [9]. Ačkoliv byl neuro-
fibromin typu 1  izolován před více než 
20  lety, naše znalosti, jak ovlivňuje růst, 
metabolizmus a apoptózu buněk jako klí-
čový supresorový gen, zůstávají neúplné. 
V poslední době se zdá, že klíčovou roli 
v tumorigenezi hraje aktivace Heat Shock 
Proteinu 1  (HSP1), který byl ve velkém 
množství prokázán u pacientů s MTPPN. 
Neurofibromin typu 1 působí jako silný re-
gulátor hladiny HSP1 a jeho aktivity [10]. 
U pacientů s MTPPN bývají též často po-
pisovány mutace supresorového genu 
p53  [11] a dále v  lokusu 9p21 [12], což 
vede k předpokladu, že k maligní trans-
formaci je zapotřebí ještě druhá genová 
mutace.

MPNST se vyskytují zhruba ve stejném 
procentu u obou pohlaví. Jsou lokalizo-
vány zejména na končetinách a trupu, cca 
v 80 % případů, v oblasti hlavy a krku –  
dle různých autorů v 10– 20 % [3,4,13]. 
Typicky se objevují v  sedmé dekádě ži-
vota, u  pacientů s  neurofibromatózou 
však podstatně dříve –  nejčastěji ve tře-
tím až čtvrtém deceniu  [6]. U  pacientů 
s NF1 je riziko rozvoje MPNST 8– 13% [7].

Příčina genové mutace není známa. 
Byla však popsána vyšší incidence tohoto 
nádoru u pacientů s anamnézou radiační 
expozice [14], u našeho pacienta ale pří-
tomna nebyla.

Diagnostika těchto tumorů bývá často 
nesnadná a  zavádějící, neboť se i  přes 
značnou agresivitu tumoru často jedná 

o  léze, které nepůsobí větší klinické ob-
tíže, a bývají proto považovány za benigní.

Nejčastějším příznakem MPNST u do-
spělých je rychle se zvětšující útvar v pří-
slušné oblasti, který bývá obvykle asymp
tomatický  [15]. Nejinak tomu bylo 
i u našeho pacienta. Mnohem vzácněji se 
může MPNST manifestovat celou škálou 

Obr. 3. Operační pole před výkonem.	

1 – n. hypoglossus, 2 – n. vagus, 3 – a. carotis interna, 4 – tumor, 5 – m. sternocleido-
mastoideus, 6 – větve cervikálního plexu.
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Obr. 4. Operační pole po odstranění tumoru.

1 – pahýl n. vagus, 2 – a. carotis, 3 – pahýl n. větve cervikálního plexu.
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neurologických příznaků zahrnujících ra-
dikulární bolesti, parestezie a eventuálně 
i parézy –  vše v závislosti na lokalizaci léze. 

Radiologicky a  ultrasonograficky se 
MPNST u  dospělých manifestuje jako 
kulovitý útvar, který většinou přesahuje 
5 cm v průměru [16], zejména u pacientů 
s neurofibromatózou [4]. 

Magnetická rezonance bývá u MPNST 
metodou volby a je považována za značně 
senzitivní a specifické vyšetření k odlišení 
benigních a maligních tumorů, se specifi-

citou až 81 % pro benigní tumory  [17]. 
Typický je zejména hyperintenzní okraj 
s  centrálním poklesem intenzity na  
T2 vážených sekvencích, homogenně izo-
denzní nebo mírně hyperintenzní ke svalu 
na T1 vážených sekvencích. Zejména roz-
sah tumoru (nad 5 cm), invaze do tuko-
vých tkání, heterogenita, neostré okraje 
a perifokální edém budí podezření na ma-
ligní typ nádoru [18].

FDG (fludeoxyglukóza) PET se ukazuje 
jako přínosné v detekci metastáz či relapsu 

choroby [19], ačkoliv jeho role v odlišení 
benigního a maligního nádoru se původně 
považovala za spornou [20], nicméně dle 
recentních studií je velmi přínosná [21].

Histopatologické zhodnocení je pro sta-
novení definitivní diagnózy zásadní. Ty-
picky bývají popisovány vřetenovité buňky 
uspořádané do fasciklů, kdy histologický 
vzorec je podobný fibrosarkomu. Jsou 
přítomny četné mitózy, celulární atypie, 
zvýšená celularita a  infiltrované, špatně 
definované buněčné okraje. Imunohisto-

Obr. 5. Histologický preparát.

Barvení hematoxilin + eozin, zvětšení 400×. V nádorovém infiltrátu 
výrazná nukleární pleomorfie, šipkou označena atypická mitóza.

Obr. 7. Pooperační CT angiografie.

Stav po odstranění tumoru – koronární řez.

Obr. 6. Histologický preparát.

Zvětšení 200× – IHC (imunohistologické vyšetření). V nádorových 
buňkách intenzivní exprese S-100 proteinu (hnědočerná barva).

Obr. 8. Pooperační CT angiografie

Stav po odstranění tumoru – koronární řez.
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chemické stanovení pozitivity S100 pro-
teinu ukazuje na neuronální původ ná-
doru, negativita však MPNST nevylučuje. 
Přítomnost proteinu S ale může být nega-
tivní až v 10– 50 % MPNST [21].

CT hrudníku bývá preferované po-
mocné vyšetření při pátrání po vzdále-
ných metastázách, scintigrafie skeletu od-
halí eventuální kostní postižení.

Resekce nádoru je univerzálně přijímána 
jako základní metoda léčby  [19,22,23]. 
Cílem je kompletní odstranění tumoru se ši-
rokými (histologicky negativními) okraji, 
bez vynětí regionálních mízních uzlin. Ty 
bývají postiženy jen extrémně vzácně [4]. 
Kompletní resekce tumoru však není často 
možná –  zejména v oblasti trupu a hlavy 
(na rozdíl od končetin), což samozřejmě vý-
razně zhoršuje další prognózu.

Role přídatné radio‑  a  chemotera-
pie zůstává nejasná. D’Agostino před-
pokládá, že chirurgické řešení je jediné 
vhodné pro pacienta, další autoři rovněž 
zdůrazňují, že přídatná radio‑  a chemo-
terapie nezmění výrazně prognózu one-
mocnění  [5,24]. Léčba sarkomů měk-
kých tkání adjuvantní radioterapií totiž 
sice vedla ke statisticky nižšímu počtu lo-
kálních recidiv, nevedla však k  poklesu 
počtu metastáz nebo k prodloužení me-
diánu dlouhodobého přežití [25]. Někteří 
autoři se naopak domnívají, že adjuvantní 
radioterapie by měla být vždy použita 
spolu s co možná nejradikálnější resekcí 
tumoru  [3]. Přídatná chemoterapie zů-
stává ještě  kontroverznější. Dle některých 
autorů nemá vůbec smysl [3,4], jiní ji do-
poručují pouze u nádorů s vysokým stup-
něm malignity, u nichž je pravděpodobný 
rozvoj metastáz [8]. Onkologickou komisí 
pro tumory hlavy a krku byl u našeho pa-
cienta při recidivě tumoru zvolen tento 
způsob léčby, prozatím s  uspokojivým 
efektem. Radioterapie indikována nebyla. 

Prognóza MPNST je velmi závažná, ze-
jména v oblasti hlavy a krku a u pacientů 
s von Recklinghausenovou nemocí [4]. Vět-
šina MPNST jsou sarkomy vysokého stupně 
malignity, s velkou tendencí k  lokální re-
cidivě i k tvorbě metastáz. Ve velkých sé-
riích byla lokální recidiva popsána mezi 
40 a 65 % a metastázy v 40– 68 % [19]. 
Nádory metastazují nejčastěji do plic, ná-
sledně pak do kostí a pleury. Pětiletá doba 

přežití je uváděna od cca 15 do 20 % u pa-
cientů s NF1 a 50– 55 % u pacientů bez 
této nemoci [4,15,19,23]. Delší doba pře-
žití je dokumentována u pacientů s totální 
excizí tumoru, menší velikostí tumoru (pod 
5 cm) a u tumorů nižšího stupně [19].

Závěr
Maligní tumor z pochvy periferního nervu 
v  oblasti cervikálního plexu je vzácný. 
Stejně jako ostatní MPNST je velmi 
zhoubný a má špatnou prognózu. Léčba 
spočívá především v subtotální až totální 
resekci, přičemž role přídatné aktino‑  
a  chemoterapie zůstává kontroverzní. 
Mělo by se na něj myslet u rychle rostoucí 
kulovité podkožní expanze bez neurolo-
gických příznaků, a  to především u ne-
mocných s neurofibromatózou 1. typu.
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