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SOUHRN

Podstatna ¢ast kardiomyopatii (CMP) je s ohledem na jejich nespecificky mikroskopicky nalez diagnostikovana na klinické drovni a ve specifickych pfipadech
doplnéna o genetické vysetieni. Patolog se s nimi setka spise v podobé explantovanych srdci nebo v pitevni problematice. K odbéru endomyokardidlni biopsie
se pristupuje zejména za Ucelem vylouceni infiltrativniho onemocnéni a dlleZitou roli hraje hlavné v pediatrické problematice. U déti je vyssi zastoupeni meta-
bolickych CMP, které mnohdy vykazuji sugestivni mikroskopicky obraz a histopatologické vysetieni je zde dilezitou soucasti diagnostického procesu. Biopsie
ma vyznam zejména v pripadé restrik¢ni CMP, kterd je casto zplUsobena depozici amyloidu. V pfipadé hypertrofické CMP se k bioptickému odbéru pfistupuje
témér vylucné v pediatrické populaci, jelikoz podstatna cast stradavych a mitochondrialnich onemocnéni se manifestuje pravé hypertrofickym fenotypem.
Diagnéza dilata¢ni CMP stoji spise na klinické bazi a Ukolem patologa je zde vyloucit myokarditidu.
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Recent advances in microscopic diagnosis of cardiomyopathies

SUMMARY

A substantial proportion of cardiomyopathies (CMP) harbour non-specific microscopic findings and the diagnosis is based on the clinical phenotype. Therefore
a majority of dilated and hypertrophic CMP are encountered by a pathologist as explanted hearts or during autopsy. The indication for the endomyocardial bi-
opsy usually follows clinical suspicion for infiltrative disease and plays an important role in paediatric patients, where the metabolic CMP are more frequent. Due
to suggestive microscopic appearance of these diseases, a histopathological examination represents an important part of the diagnostic algorithm. The biopsy
is relevant especially in case of restrictive CMP, because this disease is often caused by amyloid depositions. In case of hypertrophic CMP, the endomyocardial
biopsy is considered usually in paediatric population since the majority of storage and mitochondrial disorders manifest hypertrophic phenotype. Diagnosis of

dilated CMP is based on the clinical grounds and the main task for the pathologist is to rule out myocarditis.
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Kardiomyopatie (CMP) predstavuji skupinu geneticky podmi-
nénych nebo ziskanych onemocnéni srde¢niho svalu a podstat-
na cast z nich je s ohledem na jejich nespecificky mikroskopicky
nélez diagnostikovana na klinické drovni. Ve specifickych piipa-
dech je diagnostika doplnéna o genetické vysetfeni. Patolog se
s nimi setka spiSe v podobé explantovanych srdci nebo v pitevni
problematice. Odbér endomyokardidlni biopsie (EMB) je indi-
kovan zejména za Ucelem vylouceni infiltrativniho onemocné-
ni, napfiklad amyloidézy. Casté&ji se k biopsii pFistupuje u déti,
kde do hry vstupuje Sirokd paleta metabolickych CMP. Patolog
tak ve své bioptické praxi narazi na ponékud odlisné spektrum
diagnéz nez klinicky kardiolog. Tento rozdil respektuje i nésle-
dujici text, ktery volné navazuje na klinicky ¢lanek ,Stechovsky,
Adla, Bonaventura: Myokarditidy a kardiomyopatie z pohledu
kardiologa“ a referuje o histopatologické diagnostice CMP spo-
lu se zamérenim na vzacnéjsi formy metabolickych a geneticky
podminénych CMP (tab. 1). Jejich morfologie je totiz mnohdy
sugestivni a mikroskopické vysetreni zde hraje zasadni roli.

P4 Adresa pro korespondenci:

MUDr. Ondrej Fabidn

Ustav patologie a molekuldrni mediciny 2. LF UK a FN Motol
V Uvalu 84

150 06, Praha 5

tel.: +420 224 435 645

e-mail: Ondrej.Fabian2@fnmotol.cz

224

Cesk Patol 2019; 55(4): 224-230

ZPRACOVANI MATERIALU

U tak nesourodé skupiny onemocnéni jakymi CMP bezespo-
ru jsou nelze podat zddné obecné doporuceni stran zpracovani
materialu. Indikace jednotlivych specializovanych vysetfeni vy-
chazi z klinicky zvazované diagndzy a nalezu v zakladnim bar-
veni. V pfipadé jakéhokoliv podezfeni na CMP, zejména u déti,
je vzdy vhodné jeden vzorek ponechat v nativnim stavu na pfi-
padny prikaz tukovych vakuol nebo imunofluorescencni typi-
zaci amyloidu. | barveni PAS a PAS s diastazou je lepsi provést
na nativni materidl. Pfi podezieni na metabolickou CMP je pak
vhodné jeden vzorek fixovat v glutaraldehydu pro potieby elek-
tronové mikroskopie.

DILATACNI KARDIOMYOPATIE (DCMP)

Ackoliv nejcastéjsi fenotypickou variantu predstavuje hypert-
rofickda CMP, s dilata¢ni CMP se v klinické i patologické praxi se-
tkdvame mnohem castéji, protoze vétsina pacientl dospéje do
chronického srde¢niho selhdni. Role patologa je zde limitovana
vzhledem k obvykle necharakteristickému mikroskopickému
ndlezu. S vyjimkou malé skupiny metabolickych CMP, které se
nékdy mohou fenotypem DCMP prezentovat (1), zGstava defini-
tivni diagndza na klinické drovni a Ukolem patologa, paklize je
pfistoupeno k odbéru EMB, je tak spise vyloucit myokarditidu,
respektive zanétlivou CMP. Svou roli hraje i Spatnd genotypicko-
-fenotypicka korelace, jelikoz fadu mutaci dfive povazovanych

CESKO-SLOVENSKA PATOLOGIE 4 2019



