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Souhrn

Lipomatézni hypertrofie mezisinového septa (LHMS) je vzacna léze nejasné etiologie, ktera je
nejéastéji diagnostikovana jako nahodny nalez pi#i pitvé. MuZe byt vSak spojena se
supraventrikularnimi arytmiemi, obstrukeci zZilniho navratu ¢éi nahlou srdeéni smrti. V poslednich
31 letech bylo zastiZzeno 5 nekroptickych pripada (4 Zeny, 1 muz) s touto 1ézi; pouze v jednom
pripadé byla diagnéza stanovena jiz ante mortem. Pramérny vék pacientu byl 68 let; pramérny
BMI byl 28,4. Prumérna velikost 1éze byla 31 mm. Ve tfech pripadech byla LHMS asymptomaticka,
ve dvou byla spojena s recidivujicimi multifokalnimi sinovymi tachykardiemi, resp. se sick sinus
syndromem. Histologicky se ve vSech pripadech jednalo o zralou tukovou tkan, s primési bunék
hnédého tuku a s mensim mnozstvim kardiomyocytu.

Znalost LHMS je pro patologa dulezita zejména pro vzrustajici moznosti jeji diagnostiky ante
mortem pomoci zobrazovacich metod a nasledné endomyokardialni biopsie a dale jako mozZna
pric¢ina nahlé srdec¢ni smrti.
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Summary
Lipomatous Hypertrophy of the Cardiac Interatrial Septum

Lipomatous hypertrophy of the interatrial septum (LHIS) is a rare lesion of unknown origin
usually diagnosed as an incidental finding during autopsy. It can be associated with
supraventricular arrhythmias, venous return obstruction and sudden cardiac death.

Five necropsy cases (4 females, 1 male) of LHIS were encountered during the last 31 years; only one
case from this series was diagnosed ante mortem. The patients’ mean age was 68 years; their mean
BMI was 28.4. The mean size of the lesion was 31 mm. In three patients the LHIS was asymptomatic,
two patients experienced relapsing multifocal atrial tachycardia and sick sinus syndrome,
respectively. Histologically, all cases consisted of a mixture of mature and brown adipose tissue
with foci of cardiomyocytes.

For a pathologist the knowledge of LHIS is important because of an increasing possibility of its
ante mortem diagnosis by imaging methods with a following endomyocardial biopsy, and also
because it may appear as a cause of sudden cardiac death.
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Lipomatézni hypertrofie (téz pseudohyper-
trofie) mezisinového septa (LHMS) je vzacna
léze, jejiz etiopatogeneze neni v soucasné dobé
zcela objasnéna. Castéji se vyskytuje u starsich
a u obéznich pacienta (4, 9, 17). Ac¢koli byva ve
vétsing piipadt asymptomaticka, mtze byt prici-
nou supraventrikularnich arytmii, snizeného zil-
niho navratu k srdci ¢éi dokonce nahlé srdeéni
smrti (15). V minulosti byla LHMS diagnostiko-
vana témér vyluéné jako nahodny nalez pti pitve,;
v soucasné dobé je v dusledku zlepSeni zobra-
zovacich metod mozn4 jeji diagnostika za Zivota

pacientt a material odebrany z LHMS se tak mu-
Ze stat predmétem bioptického vySetieni.

Material a metody

Za 31 let (7/1975 — 3/2006) bylo v archivu Fin-
gerlandova ustavu patologie v Hradci Kralové
zastizeno pét piipada LHMS. Ve étyiech piipa-
dech se jednalo o ndhodny nalez pii standardni
kompletni pitvé. Pouze v jednom piipadé byla
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Tab. 1. Klinicka data

Tab. 2. Patologicka data

Piipad | Pohlavi | Vék | BMI | Kardiologicka | Zakladni
(r.) anamnéza nemoc
1 zena 60 |30,1 negativni cirhéza
jater

sinova
2 | zena |64 19,2 |tachykardie, | g

sinoatrialni

blok

3 muz 72 123,1 negativni CHOPN
zena 72 32,1 sick sinus infarkt
syndrom myokardu
5 zena 72 |37,7 negativni CHOPN

Piipad Hmotnost Velikost Foramen
srdce (g) LHMS (mm) ovale

1 390 30 uzaviené

2 600 25% uzaviené

3 600 15 uzaviené

4 410 25 oteviené

5 570 60 oteviené

Pozn.: * rozmér nejvétsiho rezidua pii pitvé

Pozn: LHMS = lipomatézni hypertrofie mezisifiového septa,
CHOPN = chronicka obstrukéni plieni nemoc

diagnéza stanovena bioptickym vySetfenim ¢as-
tecné resekovaného loziska LHMS, jehoz rezidua
byla prokazana pi#i nasledné pitvé.

Vysledky

Soubor tvoii 4 Ze-
ny a 1 muz véku 60-
72 let (prim. 68 let)
s body mass indexem
(BMI) v rozmezi 19,2-
37,7 (prum. 28,4). Re-
levantni klinické
a patologické udaje
pacientt jsou uvede-
ny v tabulkach 1 a 2.
V pripadech 1, 3 a 5
byla LHMS asympto-
maticka a byla tak
ndhodnym néalezem
pri pitvé (obr. 1, 2, 3).

Obr. 1. Léze imponuje jako
tukové ztlusténi septa sini
(pripad 1)

Obr. 2. Léze vyklenujici se do pravé siné (a). Na sagi-
talnim fezu je ziejmy jeji ,Cinkovity“ tvar s vynecha-
nim fossa ovalis (b) (pripad 3)

Obr. 3. Léze vyklenujici se do pravé siné (a). Na sagital-
nim rezu je zirejmy jeji tukovy charakter (b) (pripad 5)
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Obr. 4. Ohranicena tukova léze na sagitalnim rezu
(p¥ipad 4)
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Obr. 5. Casteéné resekovana léze, biopticky vzorek (a).
Uzlovité reziduum pri pitvé (b) (pripad 2)
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Obr. 6. Léze je tvorena zralou a hnédou tukovou tkani
s necetnymi zavzatymi kardiomyocyty (HE, 200krat)
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V piipadé 4 byla LHMS spojena se sick sinus syn-
dromem, ktery byl pro palpitace fesen implanta-
ci kardiostimulatoru 5 let pred smrti. I v tomto
ptipadé byla vsak LHMS jako mozna pti¢ina
téchto potizi diagnostikovana az pti pitvé (obr. 4).
Pti¢inou smrti zde bylo srde¢ni selhani pti suba-
kutnim infarktu myokardu. V ptipadé 2 bylo
2 roky pred smrti pro recidivujici multifokalni si-
nové tachykardie provedeno ultrasonografické
vySetieni srdce se zavérem susp. myxom pravé
siné. Léze byla nasledné castetné resekovana
a diagnéza LHMS byla tak stanovena biopticky
(obr. 5a). Pro pietrvavajici ataky supraventriku-
larni tachykardie a sinoatrialni blok byl tésné
pred smrti implantovan kardiostimulator. Pri
pitvé byla prokazana uzlovita rezidua LHMS
(obr. 5b); tukova tkan se dokonce Sirila i do me-
diastina podél velkych cév. Pri¢inou smrti byl
tézky mineralovy rozvrat pii nutri¢ni karenci.

Makroskopicky imponovala LHMS ve vSech
pripadech jako ohraniéeny nadorovity utvar
pruzné konzistence pod nasténnym endokardem
mezisinového septa, nejvétsiho rozméru v rozme-
zi 15—-60 mm (prum. 31 mm), vyklenujici se vZdy
do pravé siné srdec¢ni. Fossa ovalis nebyla nikdy
do léze zavzata. Na fezu se jednalo o solidni tkan
tukového charakteru zluté barvy, s mensimi
okrsky barvy svétle hnédé.

Mikroskopicky byla LHMS vzdy tvorena vza-
jemné promisenymi strukturami zralé tukové
tkané, hnédé tukové tkané a mensim mnozstvim
kardiomyocyta (obr. 6). Zrala tukova tkan se-
stavala z objemnych univakuolarnich adipocytu
s oplostélymi pravidelnymi, periferné lokalizova-
nymi jadry. Mezi adipocyty byly piitomny objem-
né multivakuolarni bunky hnédé tukové tkané
s centralné umisténym jadrem. Kardiomyocyty
byly obvyklého vzhledu, nékteré se zvétSenymi,
lehce nepravidelnymi jadry jako zndmkou hy-
pertrofie.

Diskuse

LHMS je vzacna léze srdce, jejiz etiologie
neni v soucasné dobé zcela objasnéna; nejcastéji
se o ni uvazuje jako o vyvojové anomélii ¢i o ha-
martogenni, piip. nadorové 1ézi (15). Ackoli
LHMS nevznika v dusledku hypertrofie, nybrz
hyperplazie bunék, vzil se v nazvu léze termin
Lhypertrofie“, nékdy i ,pseudohypertrofie” (4, 19).

LHMS byla poprvé popsana Priorem v roce
1964 na souboru péti autoptickych piipada (16).
Od té doby bylo publikovano cca 200 pripada, pii-
¢emz vzrusta pocet nalezt diagnostikovanych po-
moci zobrazovacich metod za Zivota pacienta.
V rozsahlé prospektivni studii zahrnujici 1292
pacientta byla LHMS pomoci pocitacové tomogra-
fie diagnostikovana ve 28 piipadech, coz odpo-

vida prevalenci 2,2 % (9). LHMS se ¢astéji vysky-
tuje u starsich pacientt (kolem 70. roku véku;
prum. vék naseho souboru 68 let) a u obéznich
osob (4, 9, 17); tato skuteénost se vysvétluje vzra-
stajicim mnozstvim tukové tkané (véetné subepi-
kardialni) se stoupajicim vékem (18). LHMS se
v8ak muze vyskytovat i u osob neobéznich; dva
pacienti z naseho souboru (pripad 2 a 3) méli
BMI v mezich normy (19-25). Uvazuje se o vzta-
hu LHMS k cerebrotendinézni xantomatéze (6);
LHMS byla také popsana jako vzacna kompli-
kace totalni parenteralni vyzivy (2).

Klinicky byva LHMS ve vétsiné ptripadu
asymptomaticka a je tak nahodnym nalezem pii
pitve.

Byla vsak prokazana statisticky vyznamna
souvislost mezi pFitomnosti této jednotky a vy-
skytem arytmii (19). Tato skuteénost muze byt
vysvétlena lokalizaci 1éze v misté prubéhu svaz-
kt prevodniho systému srdeéniho, které zajistuji
§iteni vzruchu ze sinoatridlniho uzlu do uzlu
atrioventrikularniho (10). U pacienta s LHMS
byly popsany ruzné typy arytmii, napi. fibri-
lace sini, ektopické sinové stahy, supraventriku-
larni tachykardie a junkéni rytmus (9, 17, 19).
V naSem souboru byla LHMS symptomaticka
u dvou pacientt (piipad 2 a 4); jednalo se o sino-
vou tachykardii, resp. sick sinus syndrom. Ob-
jemna léze muze také zpusobit sniZeni Zilniho
navratu k srdci obstrukci pravé siné srdeéni,
piip. asti horni duté zily (3, 13); tento stav  mu-
ze byt komplikovan vznikem perikardialniho
vypotku s priznaky konstriktivni perikarditidy
(22). LHMS muze byt také pii¢inou nahlé srdec-
ni smrti, a to ziejmé jako pii¢ina fatalni arytmie
(15).

V soucéasné dobé stoupa pocet pripada LHMS
diagnostikovanych za Zivota pomoci zobrazova-
cich metod; poprvé byla tato 1éze ante mortem di-
agnostikovana v roce 1982 (11). Lze ji detekovat
pomoci transtorakalni ¢i transezofagealni echo-
kardiografie, poéitatové tomografie a nuklearni
magnetické rezonance (1, 12, 14, 20). P¥itomnost
hnédé tukové tkané je zirejmé piicinou zvyseného
zachytu fluorodeoxyglukézy pii vySetfeni pomoci
pozitronové emisni tomografie (7). Tumoriformni
ztlusténi sinové septa muze byt zavaznou pie-
kazkou pti transseptalni katetrizaci (5).

Makroskopicky LHMS imponuje jako ohrani-
¢ena, avsak neopouzdiena tukova tkan v mezisi-
novém septu, vyklenujici se vétsinou do pravé
siné (4). Ojedinéle muze prominovat i do levé si-
né (5). Nékdy byva patrna spojitost LHMS se
subepikardialni ¢i az mediastinalni tukovou tka-
ni. Fossa ovalis neni do loziska nikdy zavzata
a léze tak nabyva ,Cinkovitého“ tvaru (angl.
dumbbell shape) (16). V soucasné dobé nejsou
stanovena piesna minimalni ,rozmérova“ krité-
ria LHMS, ackoli vétsinou se tak oznacuje stav,
kdy je tloustka mezisinového septa v dasledku
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zmnozeni tukové tkané vétsi nez 20 mm (4, 10);
nékteii autori vSak povazuji za minimum jiz
tloustku 10 mm (8). Ve studii zkoumajici 38 p¥i-
padu se velikost LHMS pohybovala v rozmezi
15-50 mm (17). V nasem souboru byla nejvétsi
velikost 60 mm (ptipad 5).

Histologicky je léze tvorena zralou tukovou
tkani s ¢etnymi bunkami hnédého tuku a zavza-
tymi kardiomyocyty (15). Prilezitostné mohou byt
pritomna kolagenni vlakna a loziskovy chronicky
zanétlivy infiltrat (4).

Mikroskopicky je diferencialné diagnosticky
tfeba vyloudit predevsim myxom, lipom a liposar-
kom. Myxom je v srdci lokalizovan, na rozdil od
LHMS, nejcastéji v levé sini. Mikroskopicky
vzhled myxomu muze byt variabilni; v typickém
pripadé je tvoien bunkami hvézdicového tvaru
rozptylenymi v myxoidnim stromatu. Tukova
tkan ani kardiomyocyty nejsou v myxomu pii-
tomny. Lipom imponuje, na rozdil od LHMS, jako
opouzdieny nador mikroskopicky sestavajici
pouze z pravidelnych univakuolarnich adipocyta.
LHMS muze byt v dusledku piitomnosti multiva-
kuolarnich adipocyt zaménéna za dobie diferen-
covany liposarkom, charakterizovany p¥itom-
nosti lipoblasti. Lipoblasty vSak maji, na rozdil
od bunék hnédého tuku, indentovana a hyper-
chromni jadra.

Lécba LHMS neni ve vétsiné piipadt nutna.
Pouze u symptomatickych pacienti je mozné pro-
vést jeji éasteénou resekci pii kardiochirurgické
operaci (5).

Zmalost LHMS je pro patologa dulezita pro
vzrustajici moznosti jeji bioptické diagnostiky
a jeji mozné zameény za jinou lézi srdce. Jako pii-
¢ina nahlé srde¢ni smrti muze byt LHMS také
diagnostikovana az pii pitvé, a to jak patologicko-
anatomické, tak soudni.

Prace byla finan¢éné podporena vyzkum-
nym zamérem MZO CR 00179906.
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