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Souhrn
Východiska: Maligní nádor pochvy periferního nervu (malignant peripheral nerve sheath 
tumour –  MPNST), zvaný též maligní schwannom, je velmi vzácný nádor, který tvoří pouze 
2 % všech sarkomů. Nádor má poměrně špatnou prognózu, kdy 5leté celkové přežití dosahuje 
46– 69 %. Léčba MPNST není nadále standardizována. Základem je radikální resekce. Onkolo-
gická adjuvantní či neoadjuvantní léčba má nejasné indikace s nejasným efektem. Případ: Naše 
kazuistika prezentuje 55letého pacienta vyšetřovaného pro rezistenci na medio-ventrální ploše 
levé dolní končetiny. MRI ukázala nádor levého stehna nasedajícího na n. femoralis. Byla pro-
vedena radikální exstirpace nádoru. Histologický nález odhalil maligní schwannom (MPNST) 
a resekce byla hodnocena jako stupeň R0. Pooperační celotělové PET/ CT neodhalilo viabilní 
nádorovou tkáň. Nemocný byl dále dispenzarizován. Na kontrolním MRI, 53 měsíců od úvodní 
operace, se objevil nález recidivy nádoru. Provedena exstirpace recidivy nádoru na stehně levé 
dolní končetiny. Histologické vyšetření potvrdilo MPNST, radikalita resekce byla hodnocena 
jako R2. Pooperační PET/ CT objevilo ve stěně resekční dutiny rezidua nádoru. Proto proběhla 
58 měsíců od první operace další operace zbývajícího tumoru, a to do stupně R0. Do resekční 
dutiny byly umístěny tři aplikátory intersticiální brachyterapie. Po operaci proběhla radiotera-
pie –  intersticiální brachyterapie (18 Gy) a následně zevní frakcionované radioterapie (50 Gy). 
Poslední MRI 66 měsíců od diagnózy MPNST neukázala žádnou nádorovou tkáň. Pacient je 
nadále bez neurologického deficitu. Závěr: Základem terapie MPNST je radikální en bloc re-
sekce. Použití následné onkologické léčby závisí právě na radikalitě resekce. V našem případě 
vzhledem k dobré radikalitě první operace byla adjuvantní onkologická terapie postponována. 
V rámci řešení recidiv jsme se opět snažili o dosažení co nejradikálnější resekce s následnou 
adjuvantní radioterapií. U MPNST jako u všech sarkomů měkkých tkání se z důvodu potenciální 
radiorezistence volí vysoké dávky radioterapie. Vzhledem k ohraničenosti onemocnění jsme 
zvolili tento lokálně intenzifikovaný strategický postup, který vedl v této chvíli k remisi onemoc-
nění. Vzhledem k nízké incidenci MPNST není možné ověřit efektivitu jednotlivých onkologic-
kých léčebných postupů na větším souboru pacientů.
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Úvod
Maligní nádor pochvy periferního nervu 
(malignant peripheral nerve sheath 
tumour  –  MPNST) je současný doporu-
čený název pro všechny zhoubné ná-
dory vyrůstající z periferní nervové tkáně, 
popř. z  obalů nervů a  zahrnuje nádory 
předtím známé jako maligní neurom, ma-
ligní neurilemom, neurogenní sarkom, 

neurofibrosarkom a  maligní schwan-
nom  [1]. MPNST je velmi vzácný nádor, 
který tvoří pouze 2 % všech sarkomů, s in-
cidencí 0,2 případu na 100 000 obyvatel. 
Nádor má poměrně špatnou prognózu, 
kdy 5leté celkové přežití (overal survival –  
OS) dosahuje 46−69 % [1– 4].

Dle literatury jsou MPNST děleny do 
dvou, někdy do tří rozdílných forem [5– 7]. 

První je sporadická forma tvořící cca po-
lovinu případů. Druhá forma MPNST, 
tvořící 22−50  %, se váže na neurofib-
romatózu I. typu (NF1), což je nejčas-
tější autozomálně dominantní onemoc-
nění. MPNST zde často vzniká maligní 
transformací plexiformního neurofib-
romu. Mimoto pacienti mají i  jiné cha-
rakteristické klinické projevy, jako jsou 
mnohočetné benigní neurofibromy, Lis-
chovy noduly a café-au-lait kožní skvrny.  
Poslední formou jsou radioterapií in-
dukované MPNST, které tvoří cca 10 %. 
MPNST se typicky manifestuje mezi 
25. a 50. rokem, tedy v nižším věku než 
většina ostatních sarkomů měkkých 
tkání  [7−10]. Pokud hodnotíme věko-
vou distribuci v  rámci skupiny MPNST, 
nemocní s NF1 jsou mladší než nemocní 
se sporadickou formou tohoto onemoc-
nění. Navzdory skutečnosti, že jednot-
livé tři subtypy tohoto nádoru vyrůstají 
v  rozdílných kontextech a  pravděpo-
dobně mají i rozdílné biologické charak-
teristiky, jsou nadále léčeny jako jedna 
entita [11].

Léčba MPNST není nadále standar-
dizována. Základem je co možná nej-
radikálnější resekce, nejlépe na úrovni 
R0, a to i za cenu opakovaných operací.  
Onkologická adjuvantní či neoadju-
vantní léčba má nejasné indikace s ne-
jasným efektem [12].

Summary
Background: Malignant peripheral nerve sheath tumor schwannoma (MPNST), also known as malignant schwannoma, is a very rare tumor 
accounting for only 2% of all sarcomas. The prognosis is relatively poor, with a 5-year survival rate of 46–69%. The treatment of MPNST has not 
been standardized yet. Mainstay treatment is radical resection. Oncological adjuvant or neoadjuvant treatment has equivocal indications with 
unclear effects. Case: The case report presents a 55-year-old patient who showed resistance in the medial-ventral area of the left lower limb. 
An MRI scan showed a tumor adjacent to the femoral nerve. Tumor extirpation was performed. Histology revealed malignant schwannoma 
(MPNST) and the resection was assessed as R0. Postoperative whole-body PET/CT revealed no viable tumor tissue. The patient was regularly 
followed-up. On a follow-up MRI scan, performed 53 months after initial surgery, tumor recurrence was detected in the left thigh. Extirpation of 
the recurrent tumor was performed. Histology confirmed MPNST and the resection radicality was assessed as R2. Postoperative PET/CT revealed 
tumor residues. Therefore, 58 months after the initial surgery, another operation of the residual tumor was performed with R0 resection. Three 
applicators for interstitial brachytherapy were placed in the resection cavity. Following the operation, radiotherapy with an interstitial brachyther
apy boost of 18 Gy followed by external fractionated radiotherapy of 50 Gy were administered. The latest MRI scan, performed 66 months after 
the diagnosis of MPNST, showed no tumor tissue. The patient had no neurological deficit. Conclusion: The mainstay of treatment for MPNST is 
radical en bloc resection. The use of subsequent oncological therapy depends on the radicality of the resection. In our case, because of the good 
radicality of the initial surgery, adjuvant oncological therapy was postponed. As part of recurrence management, we again attempted to achieve 
the most radical resection possible and then apply adjuvant radiotherapy. In MPNST, as in all soft tissue sarcomas, high doses are chosen because 
of potential radioresistance. Given the confined nature of the disease, we chose this locally intensified therapeutic strategy, which resulted in this 
case in disease remission. Due to the low incidence of MPNST, it is not possible to test the efficacies of individual oncologic therapeutic proce-
dures in larger patient cohorts.
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Obr. 1. MRI T1 vážený obraz nádoru nasedajícího na levý n. femoralis několik centime-
trů po jeho výstupu zpod tříselného vazu.
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rapií 50 Gy. Poslední MRI 66 měsíců od 
diagnózy MPNST neukázala žádnou re-
ziduální či recidivující nádorovou tkáň 
(obr. 4). Jak po opakovaných operacích, 
tak po onkologické léčbě je pacient bez 
senzitivního či motorického neurolo-
gického deficitu. Přítomen je jen okr-
sek hypestezie v  okolí jizvy na stehně 
a lehká lokální pigmentace.

buněk populace, S-100  v  45  % buněk, 
NSE v  50  % buněk a  synaptophysinu 
v 60 % buněk. Negativní byla v nádoru 
exprese Melan A, HMB45, chromogra-
ninu, p53 DO 7 a SMA. Ki 67 % dosáhlo 
20 %. Po operaci proběhla radioterapie, 
v  rámci které byl cestou intersticiální 
brachyterapie podán boost 18 Gy s ná-
slednou zevní frakcionovanou radiote-

Popis případu
Naše kazuistika prezentuje 55letého 
pacienta vyšetřovaného v  9/ 2010  pro 
palpačně citlivou rezistenci na medio-
-ventrální ploše levého stehna. Byla do-
plněna MRI, která ukázala ovoidní tumor 
velikosti 36 × 24 × 30 mm (obr. 1) nase-
dající na levý n. femoralis, několik centi-
metrů po jeho výstupu zpod tříselného 
vazu. V  10/ 2010  byla provedena radi-
kální exstirpace nádoru vyrůstajícího 
ze svalové větve femorálního nervu na 
stehně. Histologický nález odhalil ma-
ligní schwannom (MPNST) a  resekce 
byla hodnocena jako R0. Imunohisto-
chemicky nádorové buňky exprimo-
valy vimentin, CD99  a  asi 50  % popu-
lace S-100. Negativní bylo vyšetření na 
Melan A, HMB45, SMA. Proliferační akti-
vita (Ki 67 %) dosáhla 10 %. Pooperační 
celotělové PET/ CT neodhalilo viabilní 
nádorovou tkáň, která by vychytávala ra-
diofarmakum. Nemocný byl dispenza-
rizován pravidelnými MRI a  klinickými 
kontrolami, které byly opakovaně ne-
gativní. Až při kontrolním MRI 53  mě-
síců od operace se objevil nález reci-
divy tumoru na levém stehně, velikosti 
70 × 40 × 40 mm. Sám pacient uvedl, že 
již cca 3 měsíce sleduje opětovný vznik 
hmatné, palpačně velmi bolestivé re-
zistence v  místě jizvy. Proběhla exstir-
pace recidivy, která vzhledem k těsnému 
vztahu k femorálnímu nervu a nejasným 
okrajům nádoru byla stran radikality ne-
dostatečná. Histologické vyšetření opě-
tovně potvrdilo MPNST, radikalita re-
sekce byla, dle očekávání, hodnocena 
jako R2. Pooperační celotělové PET/ CT 
objevilo ve stěně resekční dutiny tři 
menší rezidua nádoru (obr. 2), a to pře-
devším v kraniální části resekční dutiny 
směrem k hlavnímu nervovému kmeni. 
Pacient následně souhlasil s  opako-
vanou operací a  akceptoval možnost 
pooperačního neurologického deficitu. 
Proto proběhla 58 měsíců od první ope-
race radikální exstirpace zbývajícího tu-
moru. Během výkonu byly zároveň do re-
sekční dutiny umístěny tři aplikátory pro 
intersticiální brachyterapii (obr. 3), v do-
statečné vzdálenosti od femorálního 
nervově-cévního svazku. Histologické 
vyšetření opětovně potvrdilo diagnózu 
MPNST. Imunohistochemické vyšetření 
odhalilo pozitivní expresi CD99 v 45 % 

Obr. 2. PET/CT FDG obraz rezidua nádoru v resekční dutině.

Obr. 3. Plánovací CT s třemi aplikátory brachyterapie v resekční dutině (zrcadlové 
zobrazení).
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oproti stupni I a II. Dle očekávání byl od-
halen jako negativní prognostický faktor 
stupeň resekce R2  oproti resekci R1  či 
R0 [4,11,33].

Typ a  strategie onkologické léčby 
MPNST nejsou přesně určeny. Dle po-
slední větší studie kompletní či částečná 
odpověď na chemoterapii byla u 24 % 
a kontrola nemoci byla dosažena u 62 % 
pacientů  [4]. Chemoterapie však vý-
znamněji neměnila OS těchto pacientů. 
Naopak pacienti s radioterapií měli sig-
nifikantně delší OS.

Použití této multimodální terapie 
s  kombinací radikální resekce s  adju-
vantní intersticiální brachyterapií a zevní 
radioterapie u recidivy tohoto typu sar-
komu měkkých tkání v dostupné litera-
tuře nebylo popsáno.

Závěr
MPNST patří mezi vzácná maligní one-
mocnění periferního nervového sys-
tému s  poměrně špatnou prognózou. 
Základem terapie je radikální en bloc re-
sekce, která se odvíjí především od loka-
lizace a  charakteru nádoru. Použití ná-
sledné onkologické léčby závisí právě na 
radikalitě resekce. V našem případě spo-
radické formy MPNST, vzhledem k dobré 
radikalitě první operace, byla adjuvantní 
onkologická terapie postponována, což 
se vzhledem k dlouhé době bezpřízna-
kového období ukázalo být správnou 
strategií. V rámci řešení recidiv jsme se 
opět snažili i  za cenu opakované ope-
race o  dosažení co nejradikálnější re-
sekce, ale již s plánem použití adjuvantní 
radioterapie. Vzhledem k  negativnímu 
nálezu jiných ložisek na opakovaném 
celotělovém PET/ CT nebyla indikována 
chemoterapie.

Bylo pomýšleno i  na MPNST vzniklý 
v rámci neurofibromatózy I. typu, proti 
čemuž stojí nepřítomnost jakýchkoliv 
dalších známek této nemoci a věk ma-
nifestace maligního schwannomu. Tak-
též dospělé děti nemocného nevykazují 
žádné známky tohoto geneticky přenos-
ného onemocnění.

U MPNST jako u všech sarkomů měk-
kých tkání se vzhledem k potenciální ra-
diorezistenci volí vysoké dávky. U  na-
šeho pacienta bylo cestou intersticiální 
brachyterapie aplikováno 18  Gy a  dal-
ších 50 Gy pomocí zevní frakcionované 

pokročilých nádorů, vč. vyššího výskytu 
resekce stupně R2  [4,7,8]. Tendence 
ke kratšímu OS a PFS se u MPNST spo-
jených s  NF1  zvýrazňuje u  metastatic-
kých a neresekovatelných forem tohoto 
nádoru  [3]. Dle jiných autorů  [20−25] 
existují nejméně čtyři vysvětlení, proč 
NF1 pacienti mají horší výsledky v léčbě 
MPNST: 1. MPNST u NF1 pacientů jsou 
biologicky odlišné a  vrozeně více ag-
resivní; 2. přirozený obranný systém 
u  NF1  je kompromitován, což umož-
ňuje rychlejší růst maligního nádoru; 
3. MPNST diagnóza je u NF1 opožděná, 
což rezultuje ve vznik více pokročilých 
nádorů; 4. léčba MPNST u NF1 pacientů 
je jiná než u  non-NF1  pacientů. První 
dvě alternativy se týkají biologických 
rozdílů, druhé dvě alternativy se týkají 
klinických otázek. U  biologických roz-
dílů lze očekávat molekulární diference 
na úrovni DNA, RNA nebo proteinů, ale 
zatím žádné významnější rozdíly nebyly 
nalezeny. Stejná mutace NF1 genu se na-
chází jak u sporadických, tak u s neuro-
fibromatózou spojených nádorů, takže 
samotný výskyt této mutace nemůže 
vysvětlit rozdílné výsledky  [26]. Nadto 
u  neurofibromatózy stejný gen zapří-
čiňuje vznik jak benigního plexiform-
ního neurofibromu, tak MPNST [27,28]. 
Rozdíly existují pouze v  klinických pa-
rametrech, kdy pacienti s MPNST váza-
nými na NF1  jsou mladší než pacienti 
se sporadickou formou MPNST. Popu-
lační studie NF1  pacientů ukázala, že 
mortalita nepojící se k MPNST je obecně 
vyšší, především z důvodu výskytu ná-
dorů mozku a onemocnění plic, což by 
mohlo vysvětlovat i nižší OS v této sku-
pině [29−32]. Asociace mezi NF1 statu-
tem a  dalšími klinickými parametry je 
méně jasná a  nebyla potvrzena nezá-
vislými studiemi. Jako klinicky negativní 
prognostický faktor se ukázala lokali-
zace MPNST, kdy pacienti s hluboko ulo-
ženými nádory, s MPNST v oblasti hlavy, 
krku a  trupu nebo lokálně pokročilými 
tumory mají signifikantně kratší OS 
oproti povrchově či v končetinách loka-
lizovanými, resp. lokálně ohraničenými 
nádory [4,18,19]. Při metaanalýze sama 
velikost nádoru neměla významnější vliv 
na prognózu nemocných  [4]. Kratší OS 
měli pacienti s  nádorem hodnoceným 
dle škály FNCLCC stupněm velikosti III 

Diskuze
Za posledních 100 let od popsání neuro-
fibromatózy I. typu a MPNST došlo k vý-
raznému vzestupu znalostí o  biologii 
tohoto nádoru, stejně tak se výrazně 
proměnily chirurgické či onkologické 
techniky  [13]. Nejlépe to dokumentuje 
zlepšení 5letého OS, které se z 23−34 % 
v 80. letech minulého století  [3,14] po-
sunulo na současných 46−69 % [4,6,7]. 
Z důvodu chybění standardizace léčba 
MPNST však nadále představuje velkou 
výzvu. Jak již bylo napsáno, základem je 
radikální resekce s cílem dosáhnout mik-
roskopicky čistých okrajů resekátu, tedy 
stupně R0  [4,11]. Chemoterapie (doxo-
rubicin, někdy v  kombinaci s  ifosfami-
dem), ať už v neoadjuvantním, či v adju-
vantním režimu, je využívána u pacientů 
s  neresekovatelnými nebo metasta-
tickými nádory. Radioterapie v  konko-
mitantním nebo v  sekvenčním režimu 
je využívána ve větší frekvenci  [4,11]. 
Z  důvodu malého počtu případů není 
možné provést randomizovanou stu-
dii, která by zhodnotila efekt adjuvantní  
léčby [15−19]. 

Stále probíhá diskuze týkající se roz-
dílu přežívání mezi sporadickými a  na 
NF1  vázanými MPNST. Dle posledních 
metaanalýz  [4,11] jednoznačně signi-
fikantní rozdíl nebyl nalezen, ačkoliv 
pacienti s NF1 mají tendenci jak ke krat-
šímu OS, tak ke kratšímu přežívání bez 
progrese (progression-free survival  –  
PFS). Jako důvod se předpokládá čas-
tější výskyt hluboko uložených a lokálně 

Obr. 4. MRI T1 s kontrastem – obraz le-
vého stehna bez přítomnosti nádorové 
tkáně po radikální resekci následované 
radioterapií a brachyterapií.
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radioterapie. Vzhledem k ohraničenosti 
onemocnění jsme zvolili tuto lokálně in-
tenzifikovanou radioterapii. Tento po-
stup vedl v této chvíli k remisi onemoc-
nění, i když vzhledem ke krátkému času 
od operace nelze jednoznačné závěry 
postulovat. Cílem práce bylo především 
ukázat možnosti řešení u vzácného one-
mocnění, které nemá jasně stanovený te-
rapeutický postup. Jak již bylo napsáno, 
vzhledem k nízké incidenci MPNST není 
možné ověřit efektivitu jednotlivých lé-
čebných postupů na větších souborech 
pacientů.
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