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SOUHRN

Pripady nahlé srdecnismrtiujedinct mladsich 40 let s negativnim ¢i nejednoznacnym pitevnim nalezem, nebo nalezem suspektnim pro dédicné kardiovaskularni
onemocnéni by mély byt na zakladé svétovych i evropskych doporugeni vysetfeny molekularné-genetickymi metodami. Ceska spole¢nost soudniho Iékafstvi
a soudni toxikologie vypracovala na zakladé evropskych guidelines vlastni doporuceny postup, ktery shrnuje identifikaci téchto pfipadd, optimalni pitevni
postup, véetné odbéru materialu, a souhrn dalsich nezbytnych tkont pro provedeni post mortem genetického vysetreni u nahle zemrelé osoby.
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Standard autopsy and diagnostic procedure in forensic departments in cases of sudden cardiac
death (SCD) in individuals under 40 years of age

SUMMARY

Sudden cardiac death (SCD) in individuals younger than 40 years has a heritable cause in a significant part of the cases. Identification of SCD, post mortem
genetic analysis, and the cardiological screening examination in victim’s relatives represent an important diagnostic tool for the primary prevention of cardiac
arrest. Based on global and European recommendations, cases of sudden cardiac death in individuals under the age of 40 with negative or ambiguous autopsy
findings, or findings suspicious for hereditary cardiovascular disease, should be investigated using molecular genetic methods. Based on European guidelines,
the Czech Society of Forensic Medicine and Forensic Toxicology has developed its own recommended procedure, which summarizes the identification of these
cases, the optimal autopsy procedure, including the collection of material, and a summary of other necessary actions for performing a post mortem genetic
examination in a person who has died suddenly. Complex examination of these cases requires multicentric and multidisciplinary collaboration.
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PREAMBULE jedincl do 40 let véku je povazovan za radny vykon pitvy v pIné

Nize uvedena metodika tvoii Apendix 4 ke Standardnimu ope-
ra¢nimu postupu k vykonu pitvy poskytovatele v oboru soudni
Iékafstvi (SOP - Pitva) vydaného CSSLaST a shrnuje standardni
postup diagnostického procesu v ptipadech nahlych dmrti mla-
dych jedincd do 40 let véku, u kterych pred pitvou srdce autop-
ticky nélez nevysvétluje pficinu smrti, tj. je negativni ¢i nejedno-
znacny (1-11). V téchto pfipadech by méla byt provedena pitva
srdce podle nize uvedeného doporuceného postupu. Pokud ani
nalez po pitvé srdce a rovnéz vysledky laboratornich vysetfeni
nedovoluji urcit pri¢inu smrti, je soucasti této metodiky doporu-
¢eny postup pro indikaci genetického vysetfeni a podani infor-
maci zijicim rodinnym pfislusnikim zemfrelého. Postup v soula-
du s timto apendixem v ptipadech néhlé srde¢ni smrti mladych
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dostacujicim rozsahu (1-11). Pfipady pitev novorozenci a ko-
jencl do této kategorie a do nize doporucovaného pitevniho
postupu nepatii. Vyzaduji zvlastni pfistup a standardni pitevni
postup bude u téchto pfipadl vypracovan v ramci samostat-
ného doporuceni. Uvedeny diagnosticky postup je metodicky
rozdélen na dvé faze:

FAZE I: PITVA A LABORATORNI VYSETRENI

Postup v souladu s timto apendixem by mél byt uplatnén
u viech pfipadd nahlych umrti mladych jedinct do 40 let véku
az do okamziku, kdy je aplikovanymi diagnostickymi metoda-
mi (pitvou, laboratornimi vysetfeni aj.) zjisténa pfesna ¢i velmi
pravdépodobna pficina smrti, a to v téch pfipadech, kdy to okol-
nosti (zejména rozvoj posmrtnych zmén) umoznuji.

FAZE Il: GENETICKE A KARDIOLOGICKE VYSETRENI

Genetické vysetieni zemrelého je indikovano v pfipadé ne-
gativniho, nejednozna¢ného nebo suspektniho (arytmogenni
syndromy, kardiomyopatie, aortopatie aj.) pitevniho nélezu,
pokud ho okolnosti (zejména rozvoj posmrtnych zmén) umoz-
nuji provést. Zhodnoceni korelace vysledku tohoto vysetreni
s diagnézami dédi¢né podminénych kardidlnich chorob by
mélo byt provedeno kardiogenetikem, ktery zaroven koordi-
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nuje soubézné (¢i ndvazné) kardiologické vysetieni a pfipadné
i genetické vysetieni zijicich rodinnych pfibuznych zemfelého
v prvni linii k vylouceni ¢i potvrzeni bezpfiznakového nosicstvi
genetickych mutaci zpUsobujicich tato onemocnéni; ukolem
soudniho lékare je predani kontaktu pozlstalym, pokud je to
mozné.

DEFINICE POJMU:

SD (sudden death) — ndhlé umrti z chorobnych pficin, ke kte-
rému dochdzi u jedincl navenek zcela zdravych nebo u kterych
je zndma choroba, v dlsledku které viak neni pfedpoklad nahlé
smrti (neocekavané umrti). Témér v 85 % vsech pripadl SD jde
o umrti z kardialnich pficin - SCD (sudden cardiac death) — na-
hla srde¢ni smrt (NSS).

SADS (sudden arrhythmic death syndrome): pfipady SD,
kdy pfi¢inu smrti nelze pitvou ani toxikologickym vysetfenim
urcit, vylouceny jsou nekardialni etiologie a srdce je po prove-
dené pitvé i ndsledném histologickém vysetfeni prohldseno za
strukturalné normalni.

V téchto pfipadech byvaji pFicinou smrti nejcastéji geneticky
podminéné arytmogenni syndromy: syndrom dlouhého QT
intervalu (LQTS), Brugada syndrom (BrS), syndrom kratkého
QT intervalu (SQTS), katecholaminergni polymorfni ventri-
kularni tachykardie (CPVT).

Jedna se o kanélopatie zpUsobené mutacemi genti odpovéd-
nych za kédovani iontovych kanald kardiomyocytd. Pravé na
diagnostiku téchto syndromU je zaméfeno provadéné gene-
tické vysetfeni u pfipad( NSS. Nize popsané pitevni postupy si
kladou za cil diisledné diagnostikovat vSechny (¢i alespon vét-
sinu) ostatni nearytmogenni pfic¢iny NSS u zemfelych mladych
jedincud a spravné indikovat genetické vysetfeni. Nize uvedend
metodika si déle klade za cil spolupodilet se svymi vystupy na
bezptiznakovych nosi¢d téchto mutaci. Zijicim pfimym pfibuz-
nym by méla byt predana informace o dal$im mozném postupu
v téch pripadech, ve kterych je podani této informace ze strany
soudnich [ékafd mozné.

FAZE I: PITVA A LABORATORNI VYSETRENiI ZEMRELEHO

1.1. INFORMACE K ZEMRELEMU

Jsme si v tomto ohledu védomi velmi omezenych moznosti
soudnich lékar(, ktefi jsou ¢asto nuceni pfistupovat k pitvam
pouze se znalosti Udaje z Listu o prohlidce zemfelého; presto je
vhodna:

a) snaha o zajisténi dostupné zdravotnické dokumentace
a anamnestickych udajd o zemfielém, které jsou vyuZitel-
né pro komplexni zhodnoceni pitevniho ndlezu (se za-
méfenim zejména na onemocnéni a pfiznaky v minulosti
charakteru synkop, bolesti na hrudi, palpitaci, hypertenze,
infek¢nich onemocnéni, epilepsie, asthma bronchiale, aler-
gii, pfedchozi operace ¢i jiné intervence, EKG vysetienti, kar-
diovaskularni a laboratorni vysetieni, medikace aj.); snaha
o0 zjisténi rodinné anamnézy se zaméfenim na dédi¢na kar-
diovaskuldrni onemocnéni (ICHS a predcasné SD, arytmie,
synkopy, implantace PM ¢&i ICD, transplantace srdce) a dalsi
onemocnéni (epilepsie apod.) a socidlni anamnézy se za-
mérenim na zavislosti (nikotinismus, alkohol, jiné omamné
latky).

b) snaha o zjisténi Udaji o okolnostech vlastniho umrti - bé-
hem fyzické aktivity, emocniho stresu, v klidu, ve spanku;
déle pfesny ¢as umrti; ev. jiné neobvyklé ¢i podezielé okol-
nosti.

Doporucujeme tyto informace dle moznosti aktivné dohleda-
vat po probéhlé pitvé s negativnim nalezem.
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1.2. VNEJSI (ZEVNI) PROHLIDKA TELA

Standardni postup pfi zevni prohlidce téla se fidi pfislusnym
Apendixem SOP Pitva — Zevni prohlidka. Pecliva zevni prohlidka
slouzi predevsim k vylouceni podilu zevnich faktor(i na smrti.
Nezbytny je popis viech Urazovych i chorobnych zmén v pitev-
nim protokolu (v¢. vpichl, chronickych 1ézi, ptipadnych prou-
dovych znamek, deformit, vrozenych vyvojovych vad aj.). Déle
je doporuceno zaméfit se na mozné kozni manifestace rfiznych
typl chorob, které mohou mit souvislost s postizenim kardio-
vaskularniho aparatu (napf. Oslerovy uzliky, Janewayovy |éze,
cutis laxa, café-au-lait skvrny a jiné). Zaznamenani i negativnich
nalezl v pitevnim protokolu je mozné. Fotodokumentace pa-
tologickych ¢i nestandardnich nalezl je doporucena, resp. dle
indikace pitvajiciho Iékare. Zvldsté vyznamné je zaznamenani
hmotnosti téla zemfielého a jeho délky, z dlvodu pozdéjsich ko-
relaci téchto hodnot s hmotnosti srdce (viz nize).

1.3. PITVA (VNITRNi PROHLIDKA)

Standardni postup pfi vnitini prohlidce téla se fidi pfislusnym
Apendixem SOP Pitva — Vnitini prohlidka.

U pfipadt NSS je navic tento postup rozsiten o detailni pitvu srd-
ce, ktera by méla byt provedena dle nize doporuc¢eného postupu.

1.3.1. Pitva srdce

Metodika pitvy srdce v tomto apendixu pro pfipady NSS je-
dincli do 40 let vychézi z doporuceni Evropské asociace pro kar-
diovaskularni patologii zr. 2017 (1). Vzhledem k odliSné metodi-
ce pitvy srdce na SL pracovistich v CR, je nize uvedeny postup

doporuceny minimalné v pripadech podezieni na SADS ¢i
rimarni kardiomyopatii (hypertroficka KMP, dilata¢ni KMP,

ARVC) u jedinci do 40 let véku.

Doporuceny pitevni postup

Nize uvedeny pitevni postup pitvy srdce by mél byt aplikovan
v pIném rozsahu, neni vsak nutné striktni dodrzeni uvedeného
poradi jednotlivych kroku.

1.3.1.1. Perikard - otevieni perikardidlni dutiny, zhodnoceni
vzhledu listd perikardu, charakter obsahu a mnozstvi obsahu
perikardialni dutiny.

1.3.1.2. Popis anatomickych odstupti velkych arterii. Na-
stfih kmene plicni arterie in situ (mozno v rdmci evakuovaného
komplexu hrudnich orgéani) a pres tuto incizi inspekci a palpac¢né
zrevidovat obsah pulmonalni arterie (pfipadné trombembolie).

1.3.1.3. Oddéleni srdce - pretéti horni duté Zily (HDZ) ve
vzdalenosti cca 2 cm nad mistem spojeni okraje pravého ouska
a Usti HDZ. Pokud nebylo jiz provedeno, pretéti dolni duté Zily
(DDZ) pti branici. Pfetéti hrudni aorty a kmene plicnice ve vzda-
lenosti cca 3 cm nad chlopnémi. Po inspekci odstup(i pulmonal-
nich Zil provedeme jejich pretéti.

Pozn. Pokud existuje podezieni na vrozenou srdecni vadu i je
zfejma moznost disekce aorty, ¢i je z jinych divodd vhodné po-
nechat kontinuitu ascendentniho Useku s obloukem a descen-
dentnim Usekem aorty, srdce neoddélujeme (pozn. v této fdzi je
moZné srdce fixovat ve formalinu a pracovat naddle jiZ s fixovanym
srdcem).

1.3.1.4. Méteni celkovych rozméru srdce:

- transverzalné (vzdélenost margo acutus - margo obtusus,

v Urovni sulcus atrioventricularis posterior) (obr. 1).

- longitudinalné (vzdalenost mezi crux cordis a srde¢nim hro-
tem pii pohledu zezadu)

1.3.1.5. Pitva sini:

a) otevfeni pravé siné napt. incizi ndizkami z DDZ do apexu
pravého ouska, HDZ ponechavame intaktni, tak aby nebyla po-
rusena oblast SA uzlu (obr. 2).



b) otevieni levé siné ndzkami mezi hornimi pulmonalnimi
zilami, ptipadné jiz v této fazi mlzeme rozsifit fez do vrcholu
levého ouska. Nasleduje inspekce sifovych dutin, mezisiiového
septa vcetné foramen ovale, trikuspidalni a mitrélni chlopné pfi
pohledu shora (obr. 3).

1.3.1.6. Inspekce aorty, kmene pulmonalni arterie, aortal-
ni a pulmonalni chlopné pfi pohledu shora.

1.3.1.7. Koronarni arterie:

a) posuzujeme tvar, lokalizaci a prichodnost odstupl

b) inspekce arterii zevné

¢) vlastni pitva - zamérend na hlavni koronarni arterie (prava,
kmen levé, RIA, r. circumflexus) a jejich revidovatelné odstupy az
do periferie; pouzivdme transverzalni fezy, paralelné v intervalu
3 mm ¢i longitudindIni prostfizeni od odstupu do periferie s ci-
lem zhodnotit prabéh, dominanci a stupen piipadnych stenoz
(obr. 4, 5). Pozn. Pitvu korondrnich arterii Ize provddét pred otevre-
nim srdecnich dutin nebo po ném, tj. jiZ v této fdzi nebo mezi body
1.3.1.10a 1.3.1.11 tohoto doporuceni.

1.3.1.8. Kompletni transverzalni fezy srdce (Siklovy Fezy)
tloustky cca 1 cm od apexu vyse (cca do stiedni vysky komor).

Obr. 1. Méteni rozmérd srdce.

Obr. 2. Pitva pravé siné.

Na téchto fezech zhodnotit vzhled viech vrstev obou komor,
zaméfit se na znamky akutni (dekolorace, hemoragie apod.) ¢i
chronické (jizveni) ischemizace myokardu (obr. 6, 7).

1.3.1.9. Po ocisténi srdce, srde¢nich dutin a cév od krev-
nich koagul pfistupujeme k méfeni a vazeni:

a) celkovd hmotnost srdce (bez perikardu), vysledek porov-
navame s tabulkami pro normalni hodnoty dle véku a pohlavi,
v zavislosti na hmotnosti a vysce téla, resp. BSA (body surface
area). V pfipadé vazeni fixovaného srdce odecteme 5 % zjisténé
hmotnosti.

b) tloustka myokardu komor se méfi na pfi¢ném fezu v Urov-
ni stfedni tfetiny komor (odpovidé obvykle 2. - 3. Siklovu fezu,
v oblasti alespon jejich prednich stén (bez trabekul). V pfipadé
zjevné, okem patrné asymetrie doporucujeme i méreni tloustky
laterdIni a zadni stény obou komor. Ddle se na tomto pfi¢ném
fezu zméfi tloustka myokardu interventrikularniho septa (téz
bez trabekul). Déle v této Urovni zmétime rovnéz primér pravé
a levé komory na transverzalnim fezu, zahrnujici trabekuly (obr.
8). Vysledky by mély byt zejména u déti porovnany s tabulkami
pro normalni hodnoty dle véku a pohlavi. Orienta¢ni hodnoceni
u dospélych jedincl (tloustka PK u normalniho srdce dospélé-
ho jedince: 3-5 mm; tloustka LK u normalniho srdce dospélého
jedince: 12-15 mm, prdmér pravé i levé komory u dospélého:
30-35 mm). Pozn. V hodnoceni pfipadné hypertrofie je treba byt
obezretny a neprecenit idaj o ztlusténi stény levé komory s redukci
jejiho objemu, jelikoz se muZe jednat o imrti v systole s posmrtnou
ztuhlosti. V takovém pripadeé vsak bude hmotnost srdce v intervalu
normdlnich hodnot.

1.3.1.10. Po inspekci a zhodnoceni vsech chlopni pfi po-
hledu pres komorové dutiny (zdola) dokonéime pitvu srdce
fezy a incizemi ntizkami ve sméru krevniho toku:

a) pravou sifn a komoru otevirame vertikalnim fezem vede-
nym posterolateralné, a to z pravé komory smérem k jiz prove-
denému transverzalnimu fezu pravou sini (fez kopiruje margo
acutus) (obr. 9).

Obr. 3. Pitva levé siné.

SOUDNI LEKARSTVI 1 ' 2023



b) Pravou komoru poté otevirdme incizi podél komorového
septa pres vytokovy trakt pravé komory (RVOT - right ventricu-
lar outflow tract) a pulmonalini chloper do kmene plicnice (obr.
10, 11). Po otevieni pravé siné a komory zméfime obvod tri-
kuspidalni chlopné (norma 110-130 mm u dospélého jedince)
a pulmonalni chlopné (norma 50-60 mm u dospélého). Dokon-
¢ime inspekci pravostrannych oddild.

c) Levou komoru a sif otevirame vertikdlnim fezem pres mit-
ralni chlopen v laterdlni sténé levé komory (fez kopiruje margo
obtusus) v Urovni mezi pfednim a zadnim papildrnim svalem
levé komory k jiz provedenému transverzadlnimu fezu levou sini
(obr. 12).

d) Otevieni levé komory dokoncime incizi paralelni k inter-
ventrikuldrnimu septu (podél septa z levé komory) smérem
do aortdIniho vytokového traktu (LVOT), pfes aortalni chlopen
do vzestupné &asti aorty (obr. 13, 14). Zméfime a zaznamena-
me obvody mitralni (norma 70-90 mm u dospélého) a aortalni
chlopné (do 60 mm u dospélého). Dokoncime inspekci levo-
strannych oddild a septa.

1.3.1.11. Rezy srdeéni svalovinou

Pitvu horni tretiny obou komor je mozné dokoncit plosnymi
fezy svalovinou levé komory (Obr. 15, 16). Alternativné je mozné
pitvu srdecni svaloviny dokoncit vzajemné paralelnimi fezy ve-
denymi endo-epikardidlné (obr. 17). Doporucujeme pfistoupit
k témto finalnim fezlim az po odebrani vzork k histologickému
vysetieni (viz déle).

Obr. 4. Pitva véncitych tepen (ACS, RIVA, RQC).

Obr. 6. Siklovy fezy srde¢ni svalovinou (schema).

Obr. 7. Siklovy fezy srde¢ni svalovinou.

PROMER LEVE KOMORY

Obr. 5. Pitva véncitych tepen (ACD, RQC).
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Obr. 8. Méfeni tloustky stén a prdmérh dutin srde¢nich komor.



Obr. 9. Otevieni pravé komory a pravé siné.

Obr. 12. Otevieni levé komory a levé siné.

Obr. 11. Otevieni pravé komory a kmene plicnice. Obr. 13. Otevieni levé komory a kofene aorty.
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Obr. 14. Otevieni levé komory a kofene aorty.

Obr. 16. Plosny fez svalovinou levé komory.

1.4. ODBERY ORGANU A TKANI K HISTOLOGICKEMU
VYSETRENI
1.4.1 Zakladni panel (mimo srdce):

Histologické vysetieni velkych orgdnd v tomto minimalnim
rozsahu (standardni zakladni barveni hematoxylin + eosin): mo-
zek, plice (vSechny laloky obou plic), jatra, slinivka bfisni, slezina,
ledviny, nadledviny, stitnd Zlaza, ev. brzlik + dalsi organy a tkané
dle indikace pitvajiciho Iékare.

1.4.2 Histologické vysSetieni srdce:

a) histologické vysetieni preparatli myokardu z transmurdl-
nich blokl odebranych z transverzalniho fezu, a to:

- z pfedni, laterdIni a zadni stény levé komory, mély by zahrno-

vat i papilarni svaly

- z pfedni a zadni partie komorového septa

- z predni, laterdIni a zadni stény pravé komory (obr. 18).
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Obr. 15. Plosny fez svalovinou levé komory.

L N

Obr. 17. Paralelni endo-epikardialni fezy srdecni svalovinou.

Pozn. Do rfezu z predni partie komorového septa Ize zahrnout
ir.interventricularis anterior (RIA), dovoluji-li to anatomické pomeé-
ry. Vzorky ze srdecnich komor by mély zachycovat celou siti srdecni
svaloviny (tj. endokard, myokard i epikard).

b) Vytokovy trakt pravé komory (RVOT - right ventricular out-
flow tract). Histologické vysetieni této oblasti je dilezité, jelikoz
v této lokalizaci primarné dochazi k tukové infiltraci myokardu
pfi ARVC (arytmogenni kardiomyopatii).

¢) Po jednom blocku z kazdé siné

Pozn. Dovoluji-li to anatomické poméry, Ize do jednoho blocku
zahrnout pravou sifi, a. coronaria dx. (ACD) a pravou komoru (obr.
19), a podobné do jednoho blocku levou sin, r. circumflexus (RC)
a levou komoru (obr. 20).

d) Samoziejmosti je odbér lokalit s makroskopicky patrnymi
zménami.



e) Koronérni arterie — odbér v misté nejtézsich stendz.

f) Ostatni vzorky, napf. chlopné, perikard a aorta dle indikace
pitvajiciho Iékare.

Pozn.: odbér nékterych vyse popsanych histologickych vzorkd
je mozné provést (v pfipadé, Ze to anatomické poméry a rozméry
vzorkt dovoli) soucasné v jednom fezu a sniZit tak pocet odebra-
nych vzorku:

- fez z pfedni partie komorového septa + RIVA (obr. 21).

- fez z pravé siné + prava komora + ACD + zadni cip trikuspi-

dalni chlopné (obr. 19).
- fez zlevé siné + levé komory + RC + zadni cip mitralni chlop-
né (obr. 20).

Obr. 19. Odbér pravé sinég, a. coronaria dx. (ACD) a pravé komory do jedno-
ho blocku.

Obr. 20. Odbér levé sing, r. circumflexus (RC) a levé komory do jednoho bloc¢ku.

Vyse uvedeny rozsah je povazovan v soudnélékarské pra-
xi v pfipadé NSS u zdravotni i soudni pitvy za dostacujici
standard v diagnostice histologicky (mikroskopicky) pro-
kazatelnych patologickych nalezui v jejich korelaci s makro-
skopickym nalezem. Zéroven je toto mnozstvi nutno chapat
jako nezbytny zdklad, ktery je mozné dle zjisténych makrosko-
pickych patologickych nalez a dle rozvahy a indikace pitvaji-
ciho lékare libovolné rozsifit. Cilené mikroskopické vysetreni
prevodniho systému srdec¢niho je nad ramec zakladniho stan-
dardniho postupu v pfipadech NSS u mladych jedincd, jeho vy-
Setfeni je vsak doporuceno provést v pripadé zjisténi morfolo-
gickych zmén v typickych anatomickych lokalitach pfevodniho
systému srde¢niho (napt. makroskopické zmény charakteru vy-
klenuti v oblasti Kochova trojuhelniku signalizujici mozny tumor
AV uzlu apod.).

1.4.3 Histologické barveni

Standardem pro barveni viech odebranych vzorkl je hema-
toxylin + eosin (H+E). Specidlni barveni (napf. van Gieson, mod-
ry trichrom, zeleny trichrom aj.) je mozné dle indikace pitvajici-
ho lékare.

1.5. TOXIKOLOGICKE VYSETRENI

Standardni toxikologické vysetieni v¢. stanoveni hladiny alko-
holu (v souladu s Apendixem CSSLaST pro odbéry biologického
materidlu v soudnim lékarstvi) je v téchto pfipadech indikovéno.

1.6. GENETIKA

Genetické vysetfeni je jednoznacné doporuceno v pfipadé
negativniho, ¢i z hlediska pficiny smrti insuficientniho pitevni-
ho, histologického a toxikologického nélezu, déle v pripadech
diagnéz primarnich kardiomyopatii a disekce hrudni aorty
u mladych zemfrelych jedinc(i do 40 let véku. Pfi pitvé se provede
odbér vzorku sleziny a/nebo myokardu (velikosti 2 cm?®) a zajisti
se jeho skladovani v hluboko mrazicich boxech na -80 °C (v pfi-
padé, ze pracovisté nema moznost hlubokého zmrazeni vzorku,
doporucujeme alespon zmrazit vzorky v bézném laboratornim
mrazicim boxu s teplotou do max. -4 °C), ev. skladovani v roz-
toku RNA later. V pfipadé nevyuziti vzorku ke genetické analyze
je doporucena doba skladovani odebraného vzorku 12 mésic.

Pozn. Uvedeny postup je nutné dodrzet v pripadech post-mortem
intervalu do 72 hod. od umrti jedince. V pripadé delsiho post-mor-

Obr. 21. Odbér predni partie komorového septa + RIVA v jednom bloc¢ku.
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tem intervalu je odbér biologickych vzork( ke genetickému vysetreni
na uvdzeni lékaii provadejicich pitvu, ktery zhodnoti rozvoj a vliv pri-
padnych hnilobnych zmén.

1.7. DALSI MOZNA VYSETRENI A UKONY
1.7.1. Fotodokumentace - doporucuje se dokumentovat

i negativni makroskopické nalezy béhem pitvy srdce a archivace

tohoto materialu s pitevnim protokolem.

1.7.2. Zobrazovaci vysetieni — pokud to moznosti konkrét-
niho pracovisté dovoluji, Ize zvazit provedeni celotélového
pmCT pred pitvou. Dale je mozné provést post-mortem angio-
grafii koronarnich arterii na izolovaném srdci. Vzhledem k vétsi
vytéznosti klasické pitvy vsak neni provedeni zobrazovaciho vy-
Setfeni nezbytné.

1.7.3. Mikrobiologie - mikrobiologické vysetieni neni stan-
dardni soucasti SOP a v pfipadé podezieni na NSS se uz z jeji
definice nepredpoklddé nalez zanétlivych zmén pfi pitvé, které
by vyzadovaly provedeni mikrobiologického vysetfeni. Pokud
makroskopicky pitevni ndlez pfitomnost téchto diagn6z nena-
znacuje, je mozné tedy od tohoto vysetieni upustit. Jeho pfi-
padna indikace, provedeni, rozsah a interpretace je plné v kom-
petenci pitvajiciho lékare.

Doporucujeme jeho provedeni v nasledujicich pfipadech:

- v pfipadé podezieni na virovou myokarditidu vysetfeni vzor-
ku myokardu (zamrazeny, optimalné na -80 °C) a krve (ode-
brana do EDTA) metodou PCR k potvrzeni diagnézy; vysetieni
je mozné provést jako doplrikové, v pfipadé pozitivniho histo-
logického nélezu v podobé lymfocytérni myokarditidy, je viak
nutné pfi pitvé na tuto moznost myslet a odebrat a nechat
zamrazit vzorek myokardu navic.

- Vv pfipadé podezieni na sepsi (odbér hemokultur), orgdnové-
ho zdnétu véetné endokarditidy (odbér hemokultur, mozko-
misniho moku, sleziny, endokardialni vegetace).

1.7.4. Biochemie - vy3etfeni mize byt cenné pfi podezfeni
na metabolické poruchy vcetné alkoholové a diabetické ke-
toaciddzy, dale u anafylaxe, mlze byt uzite¢né pfi diagnostice
nékterych chorob (rendini selhdni). Konkrétni metodika se fidi
Apendixem CSSLaST pro odbéry biologického materialu v soud-
nim lékafstvi.

1.8. PROBLEMATIKA STANOVENI BEZPROSTREDNI PRICINY
SMRTI U NEGATIVNICH PITEVNICH A LABORATORNICH
NALEZU

Genetické vysetfeni biologického vzorku (sleziny, myokardu)
na pfitomnost kauzélnich mutaci asociovanych s arytmickymi
syndromy je vice ¢i méné ¢asové narocné. Je ziejmé, ze bezpro-
stfedni pficina smrti pravdépodobné bude muset byt stanove-
na a uvedena do Listu o prohlidce zemfelého drive, nez bude
znam jeho vysledek. Po provedeni pitvy, histologického vy3etie-
ni a pfipadné i dalsich laboratornich vysetreni, kdy jsou vsechny
nalezy negativni, nastadvad problém stanoveni diagnozy priciny
smrti.

Navrhujeme nékterou z nasledujicich formulaci a kédovani
v MKN:

I. a) nahla srde¢ni smrt 1461

I. a) akutni selhani srdce (pFipadné s rozvojem plicniho

edému) 1509 ¢i 1501

Pokud je nasledné genetickou laboratofi potvrzena geno-
va mutace pro néktery z arytmickych syndromt (LQTS, CPVT)
s kauzalni souvislosti s ndhlou smrti, doporucujeme toto poté
uvést jako dolozku k pitevnimu protokolu se zavérem upfesnéni
bezprostfedni prFi¢iny smrti napf. jako:

I. a) syndrom dlouhého QT intervalu 1498
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Na UZIS Ize pak zaslat opravu Listu o prohlidce zemfelého se
zménou pfi¢iny smrti.

FAZE Il: GENETICKE VYSETRENI

K této fazi pristupujeme po vyhodnoceni pitevniho, histolo-
gického a pfipadné dalSich laboratornich vysetteni, kterymi se
nepodafilo urcit pfesnou pfi¢inu smrti, pfipadné bylo uzavieno,
Ze pfi¢inou smrti byla nékterd z primarnich kardiomyopatii, ev.
aortopatii. Uvazujeme tedy o chorobach geneticky vazanych,
s moznym zdravotnim rizikem pro Zijici pfibuzné.

2.1. Odbér materialu

PFi pitvé je odebran vzorek sleziny a/nebo srdce rozmérl cca
2 cm? (pfipadné dle pozadavk( konkrétni genetické laboratore),
ktery se hluboce zamrazi (-80 °C).V pfipadé, ze pracovisté nema
moznost hlubokého zmrazeni vzorku doporucujeme zmrazit
vzorky v bézném laboratornim mrazicim boxu s teplotou do
max. -4 °C, ev. uchovat vzorky v roztoku RNA later a zajistit jejich
co nejcasnéjsi transport ke genetické analyze. Hluboce zamra-
Zeny tkanovy vzorek (slezina, myokard) je po dohodé se sty¢nou
osobou dopraven ¢i zasldn do specializované genetické labora-
tore k vysetfeni moznych genovych mutaci kauzalnich ke kana-
lopatiim, kardiomyopatiim ¢i aortopatiim.

2.2. Kontakt s pfimymi pfibuznymi

Soudni Iékaf informuje pozustalé (v pfipadé, Ze jsou znami
a maji o tuto informaci zéjem) o povaze pravdépodobné pficiny
smrti jejich pfibuzného a 0 moznosti preventivniho neinvazivni-
ho kardiologického vysetteni pfimych pribuznych (EKG, 24 hod.
EKG, zatéZové EKG, UZ srdce, pfipadné genetické vysetieni). Pri
této prilezitosti pfeda kontakt na konkrétniho kardiologa spo-
lupracujiciho s jednotlivymi SL pracovisti, v jehoz gesci je péce
o Zijici pfimé pfibuzné.

2.3. Informovany souhlas

Je tfeba pozadat pozlistalé o udéleni souhlasu s provedenim
genetického vysetreni ze vzork(l odebranych pfi pitvé jejich pfi-
buzného.

2.4, Pfedani informaci o pfipadu NSS do registru

Do budoucna je cilem pracovni skupiny, aby viechny pfipady
NSS mladych jedincd byly soucésti celorepublikového registru
sdileného soudnimi lékafi a kardiogenetiky.

2.5. Odbér a geneticka analyza materialu v pfipadé
soudni pitvy

V pfipadé, Ze je u pfipadl NSS nafizena pitva soudni, je dopo-
ruceno provést odbér materidlu ke genetické analyze dle vyse
uvedeného postupu. Nasledné zahdjeni genetickych analyz
a zajisténi kontaktu s pfimymi pfibuznymi je nutno konzultovat
s pfislusnym organem cinnym v trestnim fizeni tak, aby nebyl
narusen ucel trestniho fizeni.

Néaklady genetického vysetfeni zpravidla nebudou zahrnuty
mezi Ucelné vynalozené ndklady spojené s provedenim soudni
pitvy. Jejich thrada mdze probéhnout i z prostredkl verejného
zdravotniho pojisténi.
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