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Nová WHO klasifikace CNS malignit dává možnost přesnější-
ho stanovení prognózy, v řadě případů terapeutického postupu 
a v neposlední řadě může usnadnit stratifikaci pacientů do kli-
nických studií s  využitím nových molekulárních znaků. Zvláště 
u histologicky podobných a u morfologicky heterogenních CNS 
tumorů, kdy chirurgický „sampling“ nezachytí vždy relevantní 
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SOUHRN
K nádorům centrální nervové soustavy (CNS) patří nádory primární, intraaxiální – vyrůstající z buněk mozkové a míšní tkáně (neuroepitelové nádory) nebo 
extraaxiální, které rostou z okolních struktur (mozkových a míšních plen, nervových obalů, cévních struktur, lymfatické tkáně, zárodečných buněk, malformací, 
hypofýzy). Mnohem častěji se v  nitrolebním prostoru vyskytuje solitární nebo vícečetný metastatický rozsev malignity původem z  jiného orgánu, např. 
maligního tumoru plíce, prsu, metastáza maligního melanomu, Grawitzova tumoru. Výskyt metastáz solidních nádorů je pak v oblasti intraaxiální či extraaxiální, 
leptomeningeální nebo durální. I nádory morfologicky benigní se svým výskytem v uzavřeném kompartmentu CNS mohou projevovat maligně a způsobovat 
závažné pomalu se rozvíjející, až akutně vzniklé neurologické symptomy, včetně nitrolební hypertenze.
Primární nádory centrálního nervového systému tvoří 1-2 % všech zhoubných nádorů, s častějším výskytem u dospělých po 60. roce věku, s mírnou převahou 
výskytu u mužů, s vyšší mortalitou u mužů než u žen. Kolem 5 % CNS nádorů je podmíněno dědičně (např. Li-Fraumeni syndrom, neurofibromatóza typ I, II). 
Příčiny vzniku většiny nádorů mozku a míchy jsou nejasné, jednoznačně prokázán byl vliv radioaktivního záření, zvýšené riziko je u pacientů po transplantaci 
a nemocných AIDS (Acquired Immune Deficiency Syndrome), nejisté jsou potenciační účinky některých chemikálií a virů na vznik CNS neoplasií.
Účinnost léčby nádorů mozku a míchy je ovlivněna existencí tzv. hematoencephalické bariéry, která chrání mozek před průnikem toxických látek, ale zároveň 
znemožňuje průnik většiny cytostatik k nádorovému cíli. Další překážkou může být lokalizace nádoru v oblastech obtížně přístupných histologické verifikaci 
(mozkový kmen, optické chiasma) pro vysoké riziko komplikací i po stereotaktické biopsii. V některých případech, ve snaze nezpůsobit ireverzibilní neurologický 
deficit nešetrným odběrem tkáně, se pak může stát vzorek histologického materiálu nevýtěžný, to znamená, že nejsou zachyceny nádorové buňky. Limitující 
je v  neposlední řadě i  radiosenzitivita některých mozkových struktur, která znemožňuje aplikovat vyšší dávku ionizujícího záření do nádoru postihujícího 
senzitivní tkáně CNS nebo nacházejícího se v blízkosti těchto senzitivních tkání.
Prudký rozvoj metod imunohistochemické (IHC) a molekulárně-genetické analýzy výrazně zpřesnil diagnostiku a tím teoreticky usnadňuje volbu optimálního 
léčebného postupu pro individuálního pacienta. Zatímco pokrok v moderní technice konformní fotonové, částicové (v současné době nejčastěji protonové) 
radioterapie, stereotaktické radiochirurgie umožnil přesné cílené ozáření nádorového ložiska CNS se šetřením rizikových mozkových struktur a tím výrazně snížil 
riziko akutní a pozdní neurotoxicity, možnosti farmakoterapie jsou stále limitované. Právě molekulárně-genetické poznatky nám již nyní poskytují prediktivní 
a prognostické informace. Do budoucna by měly stále více stratifikovat pacienty k cílené terapii.
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CNS Tumors – clinical and radiological aspects

SUMMARY
Tumors of the central nervous system (CNS) include primary tumors - itraaxial, growing from brain and spinal cord cells (neuroepithelial tumors) or extraaxial, growing 
from surrounding structures (brain and spinal cord, nerve sheaths, vascular structures, lymphatic tissue, germ cells, malformations, pituitary glands). Much more often 
they are located in the intracranial space a solitary or multiple metastatic spread of malignancy originating from another organ (eg lung, breast, malignant melanoma, 
Grawitz’s tumor). The occurrence of metastases of solid tumors is then in the intraaxial or extraaxial region, leptomeningeal or dural. Even morphologically benign tumors 
with their occurrence in a closed CNS compartment can have malignant behaviour and cause severe slowly developing to acute neurological symptoms, including 
intracranial hypertension. Primary tumors of the central nervous system present 1-2% of all cancers, with a higher incidence in adults after the age of 60, with a slight 
predominance in men, with higher mortality in men than in women. About 5% of CNS tumors are hereditary (e.g., Li-Fraumeni syndrome, neurofibromatosis type I, II). The 
causes of most brain and spinal cord tumors are unclear, the effect of radiation has been definitely demonstrated, there is an increased risk in transplant patients and AIDS 
(Acquired Immune Deficiency Syndrome) patients, and the potentiating effects of some chemicals and viruses on the development of CNS neoplasms are uncertain.
The effectiveness of treatment of brain and spinal cord tumors is influenced by the existence of the so-called hematoencephalic barrier, which protects the brain 
from the penetration of toxic substances, but at the same time prevents the penetration of most cytostatics to the tumor target. Another obstacle may be the 
localization of the tumor in areas difficult to access for histological verification (brain stem, optical chiasma) due to the high risk of complications even after 
stereotactic biopsy. In some cases, in an effort not to cause an irreversible neurological deficit by inconsiderate tissue collection, the sample of histological material 
can then become inconclusive to tumor cells, i.e., tumor cells are not captured. Last but not least, the radiosensitivity of some brain structures is also limiting, which 
makes it impossible to apply a higher dose of ionizing radiation to a tumor affecting sensitive tissues or located near of these sensitive tissues.
The rapid development of immunohistochemical (IHC) and molecular genetic analysis methods has significantly refined diagnostics and thus theoretically facilitates 
the choice of the optimal treatment procedure for the individual patient. While advances in modern conformal photon and particle (currently the most frequently 
proton) radiotherapy, stereotactic radiosurgery has enabled accurately targeted irradiation of the CNS tumor site and at the same time spare the high-risk brain 
structures, thereby significantly reduce the risk of acute and late neurotoxicity, pharmacotherapy options are still limited. Just molecular-genetic knowledge already 
provides us with predictive and prognostic information. They should increasingly stratify patients for targeted therapy.
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diagnostické znaky, může molekulárně genetické testování přes-
něji oddiferencovat jednotlivé typy nádorů a  přinést informaci 
o prognóze, v některých případech usnadňuje léčebnou rozvahu. 
Přestože tradiční histopatologické vyšetření zůstává fundamen-
tální pro klasifikaci CNS novotvarů, díky molekulárním znalostem 
nastal další pokrok v možnosti precizní klinické diagnostiky CNS 
tumorů. Konvenční histopatologické mikroskopické metody 
jsou stále častěji kombinovány s možností vyšetření mnohočet-
ných mutací pomocí NGS (next generation sequencing) panelů 
a s vyšetřením metylačního profilu genů. Budoucnost snad při-
nese díky tomu i efektivnější cílené terapeutické postupy.

Histologické a  molekulární vyšetření umožňuje mnohem 
přesnější diagnózu především difuzních gliomů a  embryonál-
ních nádorů CNS (1-5). Velkým význam má separace glioblasto-
mu, jako high grade gliového nádoru, který se dříve verifikoval 
podle přítomnosti nekróz, mikrovaskularní proliferace a zahrno-
val 10 % IDH – pozitivních tumorů a cca 90 % IDH – negativních 
tumorů, které mají ve skutečnosti odlišný průběh onemocnění 
a prognózu. V nové klasifikaci jsou jako glioblastom označová-
ny již jen IDH – negativní nádory. Ke glioblastomu se řadí též 
tumory, které mají jeden nebo více z následujících parametrů – 
mutaci TERT promotoru, amplifikaci EGFR genu nebo kombinaci 
přítomnosti chromozomu 7 a absenci chromozomu 10 [+7/−10] 
(6,7).

Role neurochirurga je klíčová pro získání tkáně k imunohisto-
chemické a  molekulárně genetické analýze. Rozsah neurochi-
rurgického výkonu, tj. makroskopicky radikální resekce (gross 
total resection – GTR) versus subtotální resekce (subtotal re-
section – STR), pozitivně koreluje s  celkovým přežitím (overall 
survival – OS) a  dobou do progrese (progression free survival 
– PFS). Radikalita chirurgického výkonu je zásadní předpoklad 
úspěšnosti následné onkologické léčby, zvláště u gliomů grade 
3 a 4 (high grade glioma – HGG) a embryonálních nádorů CNS. 
Zatímco u gliomů grade 1 a 2 (low grade glioma – LGG) může po 
GTR následovat tzv.„watch and wait“ strategie, verifikace HGG 
opravňuje k podání agresivní onkologické léčby. I při elokvent-
ně uložené tumorózní infiltraci, či při suspekci na lymfom CNS, 
je vždy cílem získat tkáň otevřenou biopsií, potvrdit (vyloučit) 
malignitu CNS a rozhodnout o další léčbě.

 Pro evaluaci a interpretaci nových poznatků z klinických stu-
dií byla vytvořena skupina vedoucích neuropatologů – the Con-
sortium to Inform Molecular and Practical Approaches to CNS 
Tumor Taxonomy – Not Official WHO (cIMPACT-NOW). Tato sku-
pina publikuje výsledky své práce pravidelně v četných up-date 
článcích (8,9).

DIFUZNÍ GLIOMY

Stěžejní molekulární marker pro difuzní gliomy jsou IDH1/
IDH2 mutace, 1p19q kodelece a mutace genů v histonu H3 (15). 
IHC je vyšetřována IDH1 mutace (R132H), což je standard pro 
všechny pacienty s gliomem (16). V případě negativity R132H, 
zvláště u pacientů mladších 55 let, je doporučeno sekvenování 
IDH1 a IDH2 pro záchyt méně častých mutací. IDH mutace defi-
nuje WHO grade 2 a 3 astrocytomy, oligodendrogliomy a sekun-
dární grade 4 astrocytomy (17). Přítomnost IDH mutace (IDH1 
nebo IDH2) odlišuje low grade gliomy od primárních glioblasto-
mů, které jsou vždy IDH nemutované (IDH wildtype – wt). IDH 
mutaci nenajdeme u neinfiltrativních grade 1 gliomů (pilocytic-
ký astrocytom, gangliogliom). Pokud je IDH mutace zachycena, 
jedná se přinejmenším o difusní infiltrativní gliom grade 2 (18). 
U  gliomů nízkého stupně malignity s  nemutovanou variantou 
IDH, zvláště u těch, které mají izolovanou TERT promotor muta-
ci, je vysoké riziko agresivního chování gliomu a tyto nádory by 
měly být léčeny jako high grade gliomy (19).

Pokud má difuzní infiltrativní astrocytom IDH mutovaný ty-
pické znaky pro grade 4 (nekrózu, mikrovaskulární proliferaci) 
a/ nebo obsahuje homozygotní deleci CDKN2A/B, bude mít nej-
spíše tendenci chovat se podobně agresivně jako glioblastom, 
bude tak i léčen a bude patologem popsán jako astrocytom IDH 
mutovaný WHO grade 4 (20-22).

Některé difuzně infiltrativní astrocytomy IDH-wt, bez typic-
kých histologických znaků pro glioblastom (nekróza a/nebo 
mikrovaskulární proliferace), ale s průkazem pozitivity alespoň 
jednoho z  následujících vyšetření – amplifikace EGFR, mutace 
promotoru TERT, zisk chromosomu 7 a ztráta chromosomu 10 
(7+/10-) by měly být diagnostikovány a léčeny na základě mo-
lekulárního gradingu jako glioblastom, WHO grade 4 (4,17).

MRI charakteristika IDH mutovaných gliomů: predomi-
nantní lokalizace ve frontálním laloku, postižení kortexu, méně 
agresivní vzhled – dobré ohraničení, absence edému, málo vý-
razné sycení, DWI (difuzně vážené obrazy): vyšší hodnoty ADC 
mapy, PWI (perfuzně vážené obrazy): nižší hodnoty rCBV (regi-
onal cerebral blood volume), MRS: nižší hodnoty cholin (Cho)/ 
kreatin (Cr), přítomnost 2-hydroxyglutarátu, častější MGMT 
methylace (obr. 1, 2).

Obr. 1. Astrocytom gr. 2 IDH-mutovaný, T2W: rozsáhlá nádorová infiltrace 
postihující pravý inzulární lob a  horní temporální oblast, nehomogenně 
hypersignální v T2W a ve FLAIR čase, s cystickými okrsky a s expanzivními 
projevy.

Obr. 2. Astrocytom gr. 2 IDH-mutovaný, T1W+kontrast: nehomogenní syce-
ní ve ventrální části infiltrace, postihující pravou inzulu.
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DIFUZNÍ „MIDLINE“ GLIOM A DIFUZNÍ HEMISFERICKÝ GLIOM 

S  histonovými mutacemi se nejčastěji setkáváme u  difuz-
ních „midline“ (středočárových) gliomů a difuzních hemisferic-
kých gliomů u dětí a mladých dospělých. 

Difuzní středočárový gliom (DMG) má typicky mutaci v  his-
tonu H3K27M (27). Vzhledem k  biologické povaze nádoru 
a s ohledem na anatomickou lokalizaci, ve které gliom vyrůstá, 

OLIGODENDROGLIOM

Průkaz kodelece 1p19q je zásadní pro molekulární diagnos-
tiku oligodendrogliomu (ODG), zvláště u  tumorů s  neurčitými 
histologickými znaky. Zároveň je pro ODG typický průkaz IDH 
mutace. Takto klasifikovaný tumor CNS bude s velkou pravděpo-
dobností dobře léčebně ovlivnitelný alkylační cytostatickou léč-
bou a radioterapií a bude mít poměrně příznivou prognózu (23).

Zatímco přítomnost mutace promotoru TERT v  kombinaci 
s  IDH mutací a  1p/19q kodelecí je charakteristická pro ODG, 
nádory s poměrně příznivou prognózou (24), je naopak záchyt 
mutace promotoru TERT u difusně infiltrativních gliomů IDH-wt 
asociován s agresivním průběhem onemocnění refrakterním na 
radioterapii a chemoterapii a kratším celkovým přežitím (25,26).

MRI charakteristika ODG: predominantní frontální lokali-
zace, rozsáhlejší tumor, SWI (susceptibility weighted imaging): 
vícečetné ITSS (intratumoral susceptibilty signal), T2W/FLAIR 
– absence tzv. “mismatch„ obrazů v T2W a ve FLAIR čase – ho-
mogenní vzhled, PWI: vyšší rCBV než astrocytomy,  DWI: vyšší 
ADC, MRS: vyšší Cho (obr. 3, 4).

Obr. 3. Oligodendrogliom gr. 2 IDH-mutovaný 1p/19q kodeletovaný, FLAIR.

Obr. 4. Oligodendrogliom gr. 2 IDH-mutovaný 1p/19q kodeletovaný, T2W: 
tumorózní infiltrace uložená elokventně vysoko F vlevo, v  precentrálním 
gyru a premotoricky, poměrně homogenně hypersignální v T2W a ve FLAIR 
čase s okrsky „ITSS“, které odpovídají kalcifikacím. Obr. 6. DMG: postkontrastně s prsténčitě se sytícím nodulem uvnitř expanze.

Obr. 5. DMG: expanze v centrální šedi včetně pravého thalamu, nehomo-
genně hyperintenzní v T2W čase, s restrikcí difuze.
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se jedná o devastující onemocnění, dosud bez možnosti efektiv-
ní léčby. V rámci klinických studií se zkouší různé metody cílené 
prolongované kontinuální aplikace léčiva do obtížně přístupné 
mozkové krajiny pomocí katetru, kterými je překonána hema-
toencefalická bariéra-CED (conventional – enhanced delivery) 
(28). Cílená terapie by v budoucnu mohla být nadějí pro dětské 
pacienty, ale i  pro dospělé nemocné, u  kterých se sporadicky 
„midline“ gliomy s histonovými mutacemi také vyskytují (29). 

MRI charakteristika DMG: heterogenní vzhled nádoru, lo-
kalizace kmen, thalamus, mícha, heterogenní, méně výrazné 
sycení, expanzivní vzhled, kortikální invaze, leptomeningeální 
postižení, nízké hodnoty ADC, vyšší rCBV (obr. 5-8).

U difuzního hemisferického gliomu je cytogeneticky potvrze-
na přítomnost mutace v genu histonu H3.3G34. Difuzní hemis-
ferický gliom se vyskytuje nejčastěji v mozkových hemisférách 
adeloscentů a mladých dospělých a může se histologicky jevit 
jako glioblastom nebo mít mikroskopický fenotyp embryonál-
ního nádoru (30). Vzhledem k  lokalizaci, rozsahu postižení ne-
jsou tyto nádory neurochirurgicky řešitelné, verifikace je někdy 
obtížná i za pomoci stereotaktické biopsie. Tyto nádory jsou IDH 
nemutované, ATRX a  TP53 mutované. Mají tendenci chovat se 
jako high grade gliomy (31).

MRI charakteristika hemisferického gliomu: rozsáhlá infil-
trativní, supratentoriální, neostře ohraničená léze, expanzivní 
charakter, nevýrazné sycení, vyšší hodnoty ADC a nižší hodnoty 
rCBV, absence ITSS, MRS: vyšší hodnoty Cho/Cr (obr. 9-10).

Obr. 7. DMG míšní: DMG míšní-imunohistochemicky H3F3A K27 mutace, 
původní histologie byla pilocytární astrocytom, při agresivitě tumoru zva-
žován tzv. agresivní pilocytární astrocytom, ale průkaz mutace BRAF V600E 
je negativní.
Rozsáhlá intramedulární infiltrace nízkého signálu v  T2W čase i  na ADC 
mapě při agresivním růstu tumoru, s cystickou porcí uvnitř.

Obr. 8. DMG míšní: laločnatá solidně – cystická sytící se porce uvnitř tumo-
rózní expanze

Obr. 9. Difuzní hemisferický gliom: konfluentní supratentoriální postižení 
převážně bílé hmoty obou mozkových hemisfér, více vlevo, nehomogenně 
vyšší signál v T2W čase, s okrsky nižšího signálu na ADC mapě, s parciálním 
zachováním struktur uložených pod tumorem.
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k  předpokládané vyšší chemosenzitivitě, může onkologická 
léčba individuálně spočívat v  samotné chemoterapii temozo-
lomidem. Dle nových EANO doporučení má být podáno u ana-
plastických gliomů 12 cyklů udržovací terapie temozolomidem 
po ukončené chemoradioterapii (33). U glioblastomu však délka 
aplikace udržovacího temozolomidu dle EANO doporučení spo-
čívá v podání 6 cyklů. A to s ohledem na skutečnost, že u gliob-
lastomu, dle randomizované multicentrické studie faze 2 GEINO 
14-01(n=159), nebyl potvrzen benefit pro celkové přežití (OS) 
a dobu do progrese (PFS) při prodloužení aplikace udržovacího 
temozolomidu na více než 6 cyklů (34).

Je doporučeno testovat glioblastomy na „driver“ mutace 
(BRAF V600E aktivační mutace, NTRK fúze) pro event. možnost 
cílené terapie, zatím spíše v rámci klinických studií (35).

MRI charakteristika GBM  (který je vždy IDH wild type): 
agresivní vzhled, větší, nehomogenně se sytící léze, s cystami, 
nekrózami, hemoragiemi, a  s  peritumorálním edémem, SWI: 
vysoký grade ITSS, DWI: nižší hodnoty ADC v  sytící se porci, 
vysoké v nekróze, PWI: vyšší rCBV, MRS: peak Cho a Lac, vyšší 
hodnoty Cho/Cr a rCBV i v peritumorálním infiltrativním edému 
(obr. 11-12).

IDH WILD-TYPE HIGH-GRADE ASTROCYTÁRNÍ GLIOM 
S PILOIDNÍMI RYSY

IDH wild-type high-grade astrocytární nádory s pilocytárními 
rysy se vyskytují relativně často v zadní jámě lební dospělých 
pacientů. Při molekulární diagnostice mají tyto nádory často 
prokázanou deleci cyklin – dependentního kinázového inhi-
bitoru genu 2A/B (CDKN2A/B), méně často ATRX mutaci. Jedná 
se o agresivní typy nádoru většinou se špatnou prognózou, na-
vzdory prováděné neurochirurgické a onkologické léčbě (36).

GLIOBLASTOM

Vyšetření metylace promotoru MGMT by mělo být stan-
dardem pro molekulární diagnostiku všech high grade gliomů. 
Pacienti s multiformním glioblastomem (GBM) bez průkazu me-
tylace promotoru MGMT mají z  léčby alkylačním temozolomi-
dem menší benefit než ti, jejichž tumor je MGMT promotor me-
tylovaný. Metylace promotoru MGMT dává nemocným s gliob-
lastomem šanci na delší přežití (32). U starších pacientů s gliob-
lastomem, při průkazu metylace promotoru MGMT, vzhledem 

Obr. 10. Difuzní hemisferický gliom: postkontrastně nehomogenně nižšího 
signálu v T1W čase, bez známek sycení.

Obr. 11. GBM IDH-wild type gr. 4, T1W+kontrast.

Obr. 12. GBM IDH-wild type gr. 4, T1W+kontrast. Rozsáhlá tumorózní infil-
trace, uložená temporálně dorzálně vpravo, s  nehomogenním, převážně 
prsténčitým sycením a  s  nekrotickým centrem, v  kontaktu s  ependymem 
postranní komory, s četnými ITSS, které odpovídají intratumorálním hemo-
ragiím.
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MEDULOBLASTOM

Meduloblastom je nádor mozečku typicky diagnostikovaný 
u dětí, ale raritně i u dospělých. Cytogenetické vyšetření umož-
ní zařadit meduloblastom do jedné ze 4 skupin a zahájit onko-
logickou léčbu dle standardu, WNT tumory mají výrazně lepší 
prognózu u dětí (15,42).

Klinické a MRI charakteristiky meduloblastomu podle 
skupin

WNT subgroup: představuje 10 % meduloblastomů, má nej-
lepší prognózu, je lokalizován v cerebropontinním (CP) úhlu či 
CP cisterně, s homogenním sycením, typicky bez hydrocephalu, 
raritně se vyskytují makrometastázy, střední edém, mikrocysty 
intratumorózně (obr. 15-16).

SHH subgroup: tvoří 30 % všech meduloblastomů, se střed-
ní prognózou, nejčastěji se jedná o heterogenní větší tumor, se 
středním sycením, lokalizovaný v  laterální část mozečkové he-
misféry. U  této skupiny meduloblastomu dominuje edém, vy-
skytují se laminární metastázy, nejsou přítomny hemoragie, ani 
mikro a  makrocysty, při magnetická rezonanční spektroskopii 
(MRS) dominuje peak Cho/lipid, nízký je peak Cr.

EPENDYMOM

Ependymom patří v dospělém věku k vzácným nádorům. Vliv 
radikality resekčního výkonu se odráží v  doporučeních EANO, 
kdy adjuvantní radioterapie u dospělých pacientů je indikována 
v případě neradikálního výkonu u grade 2 tumoru a vždy u gra-
de 3 tumoru. V terapii ependymomu hraje hlavní roli maximální 
chirurgická resekce a  adjuvantní radioterapie (37). V  současné 
době se do celkové terapeutické strategie u ependymomů pro-
mítají také nové poznatky molekulární diagnostiky (38). 

Supratentoriální ependymomy mají aktivační fúzi ZFTA/ 
C11orf95, která je považována za reprezentativnější pro tento 
typ nádoru než dříve uváděná RELA. Tato fúze se nevyskytuje 
u  ependymomů zadní jámy lební a  u  míšních ependymomů, 
znamená agresivnější průběh onemocnění než u supratentori-
álních ependymomů bez ZFTA/ C11orf95 fúze. V  klinické praxi 
by tento molekulární znak měl upozornit na vyšší riziko recidivy 
i  po chirurgické a  onkologické léčbě. Naopak supratentoriální 
ependymomy s fúzí YAP1 jsou typické pro dětský věk, mají dob-
rou prognózu (39,40).

Infratentoriální ependymomy, neboli PF (posterior fossa) 
ependymomy, se dělí na PFA, typické pro kojence, (tzv. dětský 
typ) se špatnou prognózou a PFB, typické pro starší děti a do-
spělé, (tzv. dospělý typ) prognosticky příznivější (obr. 13-14).

Míšní ependymomy (spinal cord ependymoma – SCE) - my-
xopapilární typ – nově WHO grade 2 - má horší prognózu než 
klasický typ míšního ependymomu – WHO grade 2/3. SCE s MYC 
amplifikací je anaplastický, WHO grade 3, často diseminovaný 
ependymom se špatnou prognózou (41).

Obr. 14. Ependymom gr. 3 PFB, T2W: intramedulární solidně - cystická me-
tastáza v rozsahu těl Th 2-3 s leptomeningeálním sytícím se metastatickým 
rozsevem po meningách míchy.

Obr. 13. Ependymom gr. 3 PFB, T2W: expanze infratentoriálně uložená, mi-
dline, intraventrikulárně ve IV. komoře, středně hypersignální v T2W čase, 
s  restrikcí difuze při proliferativně aktivní lézi, s  intratumorálními mikro 
a makrocystami a s „ITSS“ (intratumoral susceptibility signals).
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Group 3: se verifikuje u 30 % pacientů s diagnózou medulo-
blastomu, predominantně u  mužů, tento meduloblastom má 
nejhorší prognózu. Je lokalizován středočárově v oblasti vermis 
mozečku, IV.komory. Typickými znaky jsou heterogenní obláč-
kovité sycení a  přítomnost leptomeningeálních či spinálních 
metastáz (obr. 17-18).

Group 4:  má u  meduloblastomů 35% zastoupení, se silnou 
predominancí u mužů, se střední prognózou, se středočárovou 
lokalizací, především v oblasti IV. mozkové komory, v  její dolní 
části. Pro tuto skupinu je charakteristické žádné či minimální sy-
cení, absence hemoragií, edému. Lokalizace ložisek bývá epen-
dymální, u  metastáz infundibulární a  supraselární. Metastázy 
mívají restrikci difuze a absenci sycení.

Obr. 15. Meduloblastom WNT group, T2W: expanze infratentoriálně ulo-
žená, midline, intraventrikulárně ve IV. komoře, lehce hypersignální. v T2W 
čase, s restrikcí difuze při proliferativně aktivní lézi, s intratumorálními mak-
rocystami.

Obr. 16. Meduloblastom WNT group, T1W kontrast: výrazné, téměř homo-
genní sycení infiltrace.

Obr. 17. Meduloblastom group 3: rozsáhlá infratentoriální infiltrace, expandu-
jícího charakteru, s převážně leptomeningeálním postižením, nehomogenně 
vyššího signálu v T2W čase, s restrikcí difuze při proliferativně aktivní lézi.

Obr. 18. Meduloblastom group 3: recidiva rozsáhle metastazujícího tumoru 
s leptomeningeálním infra i supratententoriálním metastatickým rozsevem, 
postkontrastně leptomeningeální enhancement.
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SOLITÁRNÍ FIBRÓZNÍ TUMOR

Solitární fibrózní tumory CNS/hemangiopericytomy (SFTs/
HPCs) obsahují typicky fúzi NAB2-STAT6, a  i přes rozdílné his-
tologické znaky patří do jedné skupiny nádorů (45) (obr. 21-22).

MENINGIOM

Často se vyskytující nádor vyrůstající z mozkových a míšních 
obalů je meningeom. Objevuje se převážně u starších pacien-
tů (v 6. a 7. dekádě). Ženy onemocní meningeomem častěji než 
muži, což zřejmě souvisí s vlivem steroidních hormonů na pa-
togenezi meningeomů (46,47). K dalším významným rizikovým 
faktorům patří terapeutické ozáření, zvláště v  dětském věku. 
Radiací podmíněné meningeomy bývají vícečetné a mívají ag-
resivní klinicko-patologické znaky (48,49). Podle WHO klasifika-
ce je většina meningeomů grade 1 (80 %), tj. benigní histologie 
a  indolentního chování (50). Zbylých 20  % tumorů jsou grade 
2 a  3, atypické až maligní histologie a  chovají se agresivněji 
(51,52). 70-80  % meningeomů může vyléčit chirurgická resek-
ce (52). Nejspolehlivější prognostický faktor je u těchto tumorů 
WHO grade a  rozsah chirurgické resekce (Simpson grade) (52-
54). 

Poslední dekáda přinesla nové poznatky v oblasti molekulár-
ního profilu meningeomů. Identifikace genetických a epigene-
tických alterací u meningeomů umožňuje objasnit jejich biolo-
gické chování a  usnadňuje prognostickou stratifikaci. Obecně 
platí, že cytogenetické změny se hromadí s rostoucím stupněm 
dediferenciace nádoru, proto atypické a  anaplastické menin-
geomy vykazují komplexní cytogenetické profily (55,56). Ztráta 
chromozomu 22 byla zjištěna na počátku cytogenetické éry (57) 

PINEALOBLASTOM

Blastomy v  oblasti epifýzy (pinealoblastomy) jsou extrémně 
vzácné embryonální nádory s  malým výskytem cytogenetic-
kých alterací, např. DICER1 mutace (43). Tato mutace se vyskytu-
je také u dětských intrakraniálních sarkomů (44). Dosud nebyly 
nalezeny jednoznačné molekulární znaky potvrzující diagnózu 
pineoblastomu (obr. 19-20).

Obr. 19. Pinealoblastom T2W: expanze v oblasti glandula pinealis převáž-
ně hyposignální v T2W čase, s restrikcí difuze při proliferativně aktivní lézi, 
s drobnými cystickými okrsky, supratentoriálně hydrocephalus s prosakem 
moku (následuje postkontrastní axiální řez na obr. 20).

Obr. 20. Pinealoblastom T1W+kontrast: homogenní sycení pineální expanze.

Obr. 21. Solitární fibrózní tumor T2W: objemný tumor zadní jámy lební, níz-
kých intenzit v T2W čase, s nehomogenitami signálu v susceptibilním váže-
ní, svědčící pro fibrozní charakter tkáně s přítomností kalcifikací, s menším 
perilezionálním edémem a kompresí IV. komory, s infiltrací kalvy.
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Stupeň diferenciace dle WHO a rozsah resekce jsou stále nej-
důležitějšími prognostickými faktory pro meningiom. Uplatnění 
kritérií WHO klasifikace však ne vždy spolehlivě předpoví recidivu 

a  vedla k  identifikaci  NF2 (umístěného na chromozomu 22q) 
jako silného řídícího genu (58). Ztráta chromozomu 1p je dru-
hou nejčastější změnou a souvisí s vyšším rizikem recidivy (59). 

Somatické mutace se obvykle nacházejí u meningeomů gra-
de 1. Pro NF2 – nemutované meningeomy jsou charakteristické 
mutace KLF4 genu umístěného na 9q31 (60), AKT1 genu umís-
těného na 14q32.33 (61,62), mutace V600E v genu BRAF kódují-
cího B-Raf proto-onkogen (63) a další. Přítomnost TERT mutace 
je u meningiomů, dle literárních zdrojů, znakem agresivnějšího 
klinického chování (64).

Ačkoliv je výskyt většiny meningeomů sporadický, něko-
lik zřídka se vyskytujících familiárních syndromů zvyšuje rizi-
ko vzniku meningeomů. Mezi jinými je to germinální mutace 
u neurofibromatózy typu 2 - mutace NF2 genu umístěného na 
22q12.2 (65). U Gorlinova syndromu (nevoid basal cell carcino-
ma syndrome) vede mutace PTCH1 genu (Drosophila patched 
gene) k aberantní aktivaci SHH (sonic hedgehog) signální dráhy 
a zvyšuje tak riziko vzniku meningeomu (66,67). Jedinci se syn-
dromem BAP1 (BRCA1-associated protein 1) mají zvýšené riziko 
vzniku četných tumorů (např. uveálních a  kožních melanomů, 
pleurálních a  peritoneálních mezoteliomů, renálních karcino-
mů) včetně meningeomů s agresivním chováním (68).

Objevují se důkazy, že profily metylace DNA mohou přesněji 
předpovídat recidivu a chování nádoru a jsou užitečné pro mo-
lekulární klasifikaci meningiomů (50). V  roce 2017 publikovali 
Olar et al. první studii. V této studii profilovali 140 případů me-
ningiomů a rozpoznali dvě odlišné metylační podskupiny me-
ningiomů, které pojmenovali jako prognosticky příznivé (MM-
-FAV) a nepříznivé (MM-UNFAV) podskupiny (69).

Obr. 23. Meningeom T2W: objemná extraaxiální expanze, intenzity kortexu 
v T2W čase, s cystickými okrsky, s kompresí přilehlého frontálního kortexu, 
s patologickou vaskularizací, s intraaxiálním vazogenním edémem a s invazí 
do splavu a do diploe kalvy.

Obr. 24. Meningeom T1W + kontrast: výrazné, téměř homogenní sycení 
s cystickými okrsky bez sycení a s invazí do sagitálního splavu a do kalvy.

Obr. 22. Solitární fibrózní tumor T1W+kontrast: intenzivní sycení tumoru 
zadní jámy lební, s výpadky sycení v kalcifikovaných částech, infiltrace přes 
duru do diploe kalvy.
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ných výsledků vyšetření v optimální terapeutický postup u kaž-
dého jednotlivého pacienta.
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nádoru nebo riziko transformace meningiomu na vyšší stupeň. 
Molekulární charakteristiky meningiomů umožňují jeho subtypi-
zaci, která se stává součástí patologické klasifikace a může napo-
moci rozvoji individualizované medicíny (obr. 23-24).

Zhodnocení všech nálezů a  diskuse o  patologické diagnóze 
u každé CNS malignity je záležitostí multidisciplinárního týmu 
tvořeného (neuro)radiodiagnostikem, neurochirurgem, onko-
logem, (neuro)patologem. To je klíčové pro transformaci získa-
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