Tab. 2. Grading meningiom( dle WHO CNS 2021

EXTRA-AXIALNI

Grade 2

Grade 3

Invaze mozkového parenchymu anebo

Mitotickd aktivita = 20 mit6z v 10 naslednych
HPF, kazdé 0,16 mm? (nejméné 12,5/mm?) anebo

Mitotickd aktivita 4-19 mit6z v 10 naslednych
HPF, kazdé 0,16 mm? (nejméné 2,5/mm?) anebo

Maligni morfologie anebo

Chordoidni/svétlobunécny subtyp anebo

Mutace promotoru hTERT anebo

Pfitomnost 3 z nasledujicich zmén:

Homozygotni delece CDKN2A/B

Nekrozy

Malobuné¢nd morfologie

Hypercelularita

Ztréata rlstového vzoru

Velké nukleoly v jadrech bunék

Genetické pozadi meningiom se lisi v z&-
vislosti na primarni lokalizaci tumoru a zahr-
nuje nejcastéji bialelickou inaktivaci NF2 ne-
bo alteraci v genech PI3K, KLF4, TRAFF7, SMO,
AKT1 a SMARCET (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 Solitarni fibrézni tumor
Vsechny SFT mozkovych plen jsou charak-
terizovany fuzi genli NAB2::STAT6, jez je zod-
povédna za vznik tumoru (Robinson et al.,
2013). SFT plen se vyznacuji totoznym mor-
fologickym spektrem jako SFT v mékkych
tkanich ¢iv pleurélnich dutinach, kde se Ize
s timto tumorem nejcastéji setkat. Jedna se
o nadory tvofené uniformnimi fibroblastic-
kymi burikami, s charakteristickou parozna-
tou (,staghorn”) vaskulaturou (Obr. 4A a 4B).
Nadory jsou variabilné bunécné, s riznym
mnozstvim kolagenniho stromatu. Na jed-
né strané spektra tak stoji na bunky chu-
dé, kolagenizované nadory, zatimco druha
strana spektra je tvofena vysoce celuldrnimi
Iézemi s minimem kolagenu a typickymi,
zejicimi cévami, charakteristickymi pro
tzv. hemangiopericytom (Martin-Broto,
Mondaza-Hernandez, Moura, et Hindi,
2021). V dfivéjsich WHO klasifikacich by-
la skute¢né celuldrni forma SFT nazyvana
hemangiopericytom. Tento termin je v3ak
v soucasné diagnostické patologii obsoletni
a zavadéjici, nebot se jednd o pojem ozna-
¢ujici morfologicky vzhled, s nimz se Ize
setkat nejen u SFT, ale i u biologicky zcela
odlisnych nadord, jako je napf. synovialni
sarkom (Folpe, 2020). Proto neni pouzivani
pojmu hemangiopericytom v souvislosti
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Zkratky: HPF — high power field (zorné pole velkého zvétseni mikroskopu)

s SFT doporuceno. Dle WHO klasifikace se
SFT ptifazuje grade 1-3, pficemz grading je
nezavislym faktorem pro odhad doby preziti
bez nddorové progrese a doby specifického
preziti (Macagno et al., 2019). Od benignich
tumorl grade 1 se SFT grade 2 odlisuji vyssi
mitotickou aktivitou (= 2,5 mitézy/1 mm?).
Grade 3 SFT jsou charakterizovany zvysenou
mitotickou aktivitou a pfitomnosti nekroz.
Tyto nddory maji maligni charakter, mohou
recidivovat a také metastazovat mimo CNS,
atoipomnohaletech (Han et al., 2016).

2.2.3 Melanocytarni tumory plen

Melanocytérni nddory mékkych plen
jsou velmi vzacné. Rozlisuji se, dle rozsahu
postizeni, na ohranicené anebo difuzni/
multifokalniléze (Kusters-Vandevelde et al.,
2015; WHO, 2021). Ohranicené léze se nejcas-
téji vyskytuji v oblasti hrudni a kréni patere,
v subarachnoidalnim prostoru. Je-li tento
nador tvofen melanocyty bez cytologic-
kych atypii, mitotické aktivity, nekr6z a bez
invaze mozkového parenchymu, oznacu-
jeme jej jako melanocytom. Tyto nadory
mohou nékdy po odstranéni recidivovat,
vzacnéji mize dojit k leptomeningealni-
mu rozsevu ¢i maligni progresi. Opakem
melanocytom( jsou melanomy, které se
vyznacuji vysokou mitotickou aktivitou,
pfitomnosti nekréz ¢i cytologickych atypii.
Jednd se o agresivni maligni nddory s me-
tastatickym potencidlem. Na pomezi obou
jednotek stoji tzv. melanocytomy stfedniho
grade (intermediate-grade melanocytoma),
jez mohou vykazovat ojedinélou mitotickou
aktivitu ¢i invazi mozkového parenchymu.
Difuzni/multifokalni tumory rozlisujeme,

na podkladé obdobnych morfologickych
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kritérii jako u solitarnich 1ézi, na meninge-
alni melanocytézu anebo meningealni me-
lanomatézu. Melanocytomy a melanomy
mening se vyznacuji aktiva¢nimi mutacemi
v genech GNAQ a GNATI1, coz jsou alterace,
které se vyskytuji v uvedlnich melanomech
a téZ v modrych névech, nikoliv v3ak v kon-
vencnich koznich melanomech dospélého
véku, jez jsou charakteristické pfedevsim
mutacemi v BRAF, NRAS ¢i KIT a lze je tak vy-
uzit k odliseni primarnich a metastatickych
melanoma (Olbryt, 2019; van de Nes et al.,
2016). Situace je obtiznéjsi u melanocyté-
zy/melanomatoézy, jeZ se vyznacuje ¢astym
vyskytem mutace v genu NRAS. V takovém
pfipadé je nezbytnd korelace s klinickym
nalezem, anamnézou pacienta a pomoci
by mohlo i stanoveni metyla¢niho profilu
tumoru a identifikace UV signatur - zmén
DNA typickych pro poskozeni UV zafenim,
jez se vyskytuji ¢asto v primérnich koznich
tumorech (Griewank et al., 2018).

2.2.4 Schwannomy
a neurofibromy

Schwannomy a neurofibromy jsou nej-
Castéjsimi tumory ze skupiny naddorud krani-
alnich a para-spinalnich nervd, histologicky
maji totozny vzhled jak v centrdlnim, tak
v perifernim nervovém systému. Jedna se
o Casté tumory, jez predstavuji pfiblizné 8 %
viech primarnich naddord CNS (Ostrom et al.,
2023). Schwannomy (Obr. 3A a 3B) jsou tvo-
feny populaci nddorovych Schwannovych
bunék a ve vétsiné pfipadd se vyznacuji
mutaci v genu NF2, jenz kéduje protein mer-
lin (Agnihotri et al., 2016). Tyto nadory jsou
benigni, pouze velmi vzacné mize docha-
zet k jejich maligni transformaci, obvykle do
tzv. epiteloidniho maligniho tumoru z po-
chev periferniho nervu (MPNST) (McMenamin
et Fletcher, 2001), jenz se od konvencniho
MPNST vyrazné odlisuje jednak morfologii,
a déle castou ztratou genu SMARCBT (Jo et
Fletcher, 2015) a zachovalou trimetylaci histo-
nu 3 na pozici K27 (H3K27me3) (Cleven et al.,
2016; Schaefer, Fletcher et Hornick, 2016).
Neurofibromy jsou tumory tvofené smés-
nou populaci fibroblastl a nadorovych
Schwannovych bunék (Li, Chen et Le, 2020).
Sporadické neurofibromy i tumory vznikajici
v ramci neurofibromatézy prvniho typu se
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