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Epidemiologie
Nádory choroidálního plexu (NCP) tvoří pou-

ze 0,5–0,6 % všech primárních nádorů centrální-

ho nervového systému (CNS) bez rozdílu věku 

a 1,8–2,9 % pediatrických CNS tumorů (graf 1). 

Jejich incidence značně kolísá v rámci jednotli-

vých zemí. Také skutečná celková incidence je 

zřejmě vyšší, projevuje se zde známý trend k ne-

úplné evidenci vzácných nádorů. 45 % případů 

je diagnostikováno v 1. roce života, kde tvoří 

12–14 % všech malignit. 74 % případů NCP se vy-

skytne v první dekádě života (1). Distribuce mezi 

oběma pohlavími je rovnoměrná. Karcinomy 

tvoří 29–39 % nádorů plexu (2).

Patologie
NCP jsou definovány jako epiteliální tumory 

mozkových komor vycházející z choroidálního ple-

xu. Až 50 % tumorů je lokalizováno v postranních 

komorách, 37 % ve IV. a 9 % ve III. komoře (3).

Tvar nádorů CP bývá hrubě lobulární s ne-

pravidelným povrchem, přítomno může být 

starší krvácení. Současná klasifikace WHO 2007 

rozlišuje 3 varianty: relativně benigní papilom 

choroidálního plexu (CPP) stupně malignity I, 

relativně maligní karcinom choroidálního ple-

xu (CPC) stupně III a nově atypický papilom 

plexu (APP) stupně II s nejistým či nejasným 

biologickým chováním (4). Je jasné, že hranice 

mezi jednotlivými kategoriemi není zcela ostrá. 

Svědčí o tom průkazy metastazování u přípa-

dů atypického papilomu a dokonce „benig-

ního“ papilomu. Byla také popsána postupná 

progrese z papilomu do karcinomu u téhož 

jedince. Papilom je složen z papil pokrytých 

jednou vrstvou kuboidálních buněk naléhají-

cích na bazální membránu kolem pojivového 

a kapilárního stromatu. Mikroskopický vzhled 

CPP rekapituluje obraz normálního plexus 

choroideus, mitózy jsou vzácné (obrázek 1). 

Cytologické atypie a ložiska nekrózy jsou mi-

nimálně vyjádřeny (5). Rozdílné charakteristiky 

stromatu CPP odlišují tento nádor od papilární 

formy ependymomu. Pro diagnózu CPC jsou 

důležité přítomnost invaze do mozkové tkáně 

a další obecné známky malignity, jako jsou nuk-

leární atypie, mitotické figury a zvýšený poměr 

jádro/cytoplazma (obrázek 2). Může být obtížné 

odlišit CPC od sekundární metastázy extrak-

raniálního karcinomu do plexu. Pokud nádor 

vykazuje známky atypie bez invaze, označuje 

se jako atypický papilom. Buněčná proliferace 

vyjádřená Ki67/MIB-1 indexem je menší u papi-

lomů a signifikantně vyšší u karcinomů (6). Mezi 
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imunohistochemické ukazatele s pozitivním 

průkazem u případů NCP patří S-100 protein, vi-

mentin, gliální fibrilární acidický protein (GFAP), 

cytokeratiny. Žádný z nich však není dostatečně 

specifický pro NCP (7). CPP se šíří více do komor, 

zatímco CPC častěji vykazují invazi do mozko-

vé tkáně (5, 7). Karcinomy mohou metastazo-

vat cestou mozkomíšního moku v rámci celé 

kraniospinální osy (8). Existují vzácné případy 

průkazu metastáz do plic, skeletu, dutiny břiš-

ní (cestou ventrikulo-peritoneálního shuntu). 

Náročnost histopatologické diagnostiky nádorů 

CP dokumentuje fakt, že v nedávno ukončené 

studii CPT-SIOP-2000 byla shoda mezi lokálními 

patology a referenčním centrem kolem 70 % 

(Hasselblatt a Paulus, 2008). Obtížněji odlišitel-

né jednotky jsou například papilární varianta 

ependymomu či vzácný papilární tumor pine-

álního regionu (9).

Cytogenetické a molekulárně 
genetické změny

V naprosté většině případů se jedná o spo-

radické nádory. Pouze výjimečně byl popsán 

familiární výskyt v rodinách s Li-Fraumeni syn-

dromem (10). NCP mohou sloužit jako model 

pro virovou indukci nádorů mozku. Existují totiž 

důkazy o účasti Simian viru 40 (SV40) a lidských 

papilomavirů (HPV) v etiopatogenezi nádorů 

plexu jejich interakcí s tumor-supresorovými 

geny p53 a RB (11). Metodou PCR lze prokázat 

sekvence DNA viru SV40 v 50 % případů nádorů 

plexu a dále virové onkoproteiny E6 a E7 lidské-

ho papilomaviru (12). Nověji byla prokázána též 

přítomnost mutací genů v komplexu hSNF2/

INI1 (13). V nádorech plexu jsou nalézány různé 

strukturální i numerické aberace chromozomů, 

jejichž prognostický význam dosud není známý 

(14). Jejich spektrum je odlišné u CPP (nejčastěji 

hyperdiploidie s gainy na 7., 9., 12., 15., 17. a 18. 

chromozomu) proti CPC (přestavby 7p11–12, 

9q11–12, 15q22 a 19q13.4). Nověji přibývají expe-

rimentální údaje o metylaci promotoru MGMT 

genu v nádorech plexu, který bývá často hyper-

metylován a tedy představuje potenciální cíl pro 

alkylační cytostatika (15). V biologii vzniku NCP 

hraje roli PDGF signální dráha a jeví se možným 

substrátem pro molekulárně cílenou terapii na-

příklad imatinibem (16).

Klinická manifestace, 
zobrazovací diagnostika

Hlavním projevem jsou příznaky obstrukční-

ho hydrocefalu, který je přítomen při diagnóze 

u 75–90 % případů, plně vyjádřený je ovšem 

až u starších dětí (17). Ačkoliv jsou nádory plexu 

vzácné, z pohledu rentgenologa se jedná o nej-

častější příčinu sytící se masy v oblasti postranní 

komory u dětí pod 2 roky věku (18). Žádná zob-

razovací metoda však nedokáže jednoznačně 

odlišit papilom od karcinomu.

Obraz CPP při vyšetření počítačovou tomo-

grafií je poměrně specifický, tumor je dobře 

ohraničený od okolní mozkové tkáně, obsahuje 

kalcifikace a na rozdíl od ependymomu homo-

genně vychytává kontrast (18). Suverénním, dnes 

již široce dostupným diagnostickým nástrojem 

v neuronkologii je nukleární magnetická rezo-

nance (MR). Papilom je v T1 váženém obraze 

nativně izointenzní se šedou hmotou mozko-

vou, po podání kontrastní látky se výrazně sytí 

s výjimkou cystických a kalcifikovaných ložisek 

(obrázky 3 a 4). Doprovodným nálezem je vent-

rikulomegalie, respektive hydrocefalus vznikající 

z nadprodukce likvoru nádorovými buňkami 

a z obstrukce likvorových cest (3, 18). V T2 obraze 

se papilom jeví jako heterogenní masa obsahu-

jící ložiska vlastního nádoru, krvácení, kalcifikace, 

cysty (17, 18).

Karcinom se jeví více cystický, nekrotický, má 

zpravidla méně pravidelný tvar, většinou posti-

huje oblast čtvrté mozkové komory (až v 90 %), 

vykazuje výraznější postkontrastní enhancement. 

V T1 obraze se jeví jako izo-hypointenzní intra-

ventrikulární masa, lobulovaná, nepravidelně 

formovaná bradavkovitého (papilárního) vzhle-

du. V T2 zobrazení se jedná o intraventrikulární 

masu smíšeného signálu, hypo-izo- nebo hy-

perintenzní, s početnými voidy podmíněnými 

cévami v nádoru. Tzv. FLAIR zobrazení prokáže 

zpravidla okolní edém mozkové tkáně, karcinom 

roste obvykle invazivním způsobem do okol-

ní mozkové tkáně (obrázek 5). Předoperačně je 

nutno provést vyšetření celé míchy, respektive 

páteřního kanálu k vyloučení možné disemina-

ce. Pro posouzení rozsahu resekce primárního 

tumoru je nutné provedení kontrolní MR do 48 

hodin po operaci (2, 3, 17, 18).

Terapie
Ideální léčebný postup není znám. 

Donedávna se nebylo možno opřít o informa-

ce získané z randomizovaných studií, ale pouze 

o data z jednotlivých institucí. Na základě analý-

zy historických informací ze severoamerického 

registru SEER bylo možno vyjádřit očekávané 

celkové desetileté přežití pro všechny nádo-

ry plexu na úrovni 25 % (2, 5). Nejdůležitějším 

prediktivním faktorem je histologický stupeň 

malignity (s výsledky horšími pro karcinom proti 

atypickému papilomu a proti benignímu papilo-

mu) a rozsah resekce (5, 7). Kompletní (totální) re-

sekce (GTR) sama je kurativní v případě papilomu 

a většinou i atypického papilomu (19). Radikální 

Obrázek 3. Nádor plexu pravé postranní komory, 

MRI-T1 

Obrázek 4. Nádor plexu pravé postranní komory, 

koronární řez, FLAIR zobrazení

Obrázek 5. Nádor plexu pravé postranní komory, 

MRI-T1 postkontrastní vyšetření 
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přístup může být limitován velkým rozsahem 

tumoru při diagnóze. Radikalita resekce ovlivňuje 

výsledek léčby také u karcinomů a i zde by měla 

být prvním bodem terapie. GTR je však možná 

pouze u 50 % případů CPC. Role aditivní poope-

rační léčby je nejasná. Je považována za nezbyt-

nou po nekompletní resekci karcinomu, není 

podávána v případě kompletně odstraněného 

papilomu. V ostatních případech je indikace 

adjuvantní terapie sporná či nejasná, stejně jako 

volba modality a jejich sekvence (20). Pokud je 

dítě s CPC starší 3 let (což je menšina případů), 

je po operaci i v případě kompletní resekce vět-

šinou autorů doporučena lokální radioterapie 

(17, 20). Nezbytné je léčebné ozáření v případě 

rezidua tumoru a metastatické nemoci (včetně 

profylaktického ozáření kraniospinální osy), kde 

zlepšuje celkové přežití. V sérii Wolffa a kol. bylo 

pro CPC po radikální resekci a radioterapii OS
5
 

68 %, bez radioterapie 16 % (20). Benefit radiote-

rapie se ovšem ztrácí pro kategorii dětí mladších 

tří let věku. Účinnost chemoterapie u CPC je 

sporná, nejsou dostatečné informace o efektivitě 

jednotlivých samostatně podaných cytostatik. 

Většina testovaných chemoterapeutických re-

žimů zahrnovala různé kombinace vinkristinu, 

cyklofosfamidu, etoposidu a platinových derivá-

tů s literárně udávanou odpovědí mezi 30–40 %, 

což nedovoluje posoudit účinnost jednotlivého 

samostatného cytostatika (2, 3).

Většina pacientů s nádory plexu však spa-

dá do kategorie pod 3 roky věku, proto je role 

chemoterapie dále ověřována například v ne-

dávno proběhlé kooperativní studii s označením 

CPT-SIOP-2000, do které byla zapojena evrop-

ská a severoamerická centra. Prvním léčebným 

krokem byla maximální možná šetrná resekce 

tumoru. Všichni pacienti s CPC dostávali adju-

vantní terapii, děti s papilomy byly sledovány 

a reoperovány v případě rekurence, v přípa-

dě nemožnosti nové resekce pak zařazeny 

do léčebného ramene. V léčebné části studie 

se randomizovalo mezi rameno s cyklofosfa-

midem a s karboplatinou. Dalšími cytostatiky 

v obou ramenech byly vinkristin a etoposid. 

Radioterapie byla vyhrazena pro děti s CPC 

a starší tří let se zahájením po druhém cyklu 

chemoterapie. Celková doba léčby ve studii či-

nila 7 měsíců. Zajímavou pozici zaujímá skupina 

APP, tedy nádorů stupně II malignity a nejasného 

biologického potenciálu. Frekvence metastáz 

byla u APP 15 % téměř stejná jako u CPC (19 %). 

V této studii byla pozitivní odpověď po 2 cyklech 

chemoterapie zaznamenána u 60 % případů 

a byla srovnatelná u APP i CPC. Chemoterapie 

vedla k relativně vyšší frekvenci hematologické 

toxicity (stupeň 3 a 4), nebylo zaznamenáno žád-

né toxické úmrtí. Radioterapie zlepšila výsledky 

léčby CPC. Pacienti léčení radioterapií dosáhli 

signifikantně lepší přežití bez události (EFS) než 

bez radioterapie. Celkové léčebné výsledky byly 

obdobné v kategorii APP i CPC. Střední celkové 

přežití (OS) ve skupině CPC činilo kolem 5 let 

od diagnózy (Wrede, Wolff 2008 a 2009).

Aktuálně vzniká navazující mezinárodní CPT-

SIOP-2009 protokol s randomizací léčby do 4 roz-

dílných ramen. Standardní rameno (rameno A), 

které obsahuje alternující cykly cyklofosfamid/

etoposid/vinkristin a karboplatina/etoposid/vin-

kristin (2 cykly indukce, poté přešetření, celkem 6 

cyklů), vychází z předchozího protokolu s drob-

nými úpravami. Efektivita tohoto standardního 

ramena má být porovnána se 3 rameny obsa-

hujícími novější či jiná cytostatika v indukční 

části, v části udržovací je chemoterapie identická 

s ramenem A. Cílem je odpovědět na otázku, 

které rameno je efektivnější. Rameno B obsahuje 

v indukci trojkombinaci doxorubicin/cisplatina/

aktinomycin D, rameno C vysoce-dávkovaný 

metotrexát, rameno D kombinaci temozolo-

mid/irrinotecan. U většiny pacientů se nepočí-

tá s podáním radioterapie. Radioterapie bude 

aplikována pouze selektivně na základě věku, 

histologie, rozsahu nemoci při diagnóze a odpo-

vědi na chemoterapii, zařazena bude po 2. cyklu 

chemoterapie. Maximální ozáření je indiková-

no u dětí starších 3 let s metastatickým CPC 

a s nedostatečnou odpovědí na chemoterapii. 

Podskupina pacientů s CPC bude léčena i intra-

tékálně aplikovanou chemoterapií etoposidem 

(Finlay, Wolff 2009). Pro rekurentní či refrakterní 

NCP po selhání standardní terapie jsou připravo-

vány v současnosti dvě základní strategie: pro-

tokol na bázi temozolomidu a přístup založený 

na vysoce-dávkované chemoterapii s transplan-

tací autologní krvetvorby.

Závěr
Terapie nádorů choroidálního plexu by měla 

zahrnovat maximální možnou a přitom šetrnou 

resekci. Následná radioterapie a chemoterapie 

může přispět k zlepšení léčebných výsledků, 

ale specifická role jednotlivých cytostatik v sou-

časnosti není známa. Podmínkou zlepšení lé-

čebných výsledků tumorů choroidálního plexu 

je jejich:

diagnostika na molekulární úrovni

registrace a léčba v rámci mezinárodních 

studií

centrální čtení histologie, MR

centrální kontrola radioterapeutických 

plánů
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