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SOUHRN

Vrozené srdec¢ni vady (CHD) predstavuji nejcastéjsi srdecni onemocnéni détského véku s incidenci necelé 1 % Zivé narozenych déti. Ackoliv se Uroven echo-
kardiografické diagnostiky stale zlepsuje, ¢ast CHD zGstava nediagnostikovana a mohou byt pficinou ¢asného abortu nebo se manifestovat v pozdéjsim véku.
Néktera téhotenstvi s prokdzanou zavaznou CHD jsou naopak doporuceny k umélému preruseni. S malformovanym srdcem se tak v rdmci pitevniho provozu
muze setkat kazdy patolog. | pres kvalitu soucasné echokardiografie je makroskopické posouzeni srdce patologem stale povazovano za nejpiesnéjsi metodou
hodnoceni strukturalni srdecni vady. Znalost zakladni patologické anatomie srdce tak i dnes zGstava dilezitym predpokladem adekvatné provedené pediatric-
ké pitvy.
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A practical approach to the examination of the congenitally malformed heart at autopsy

SUMMARY

Congenital heart defects (CHD) represent the most frequent type of the heart disease in childhood, with incidence up to 1 % of all live-born children. Despite
the improving echocardiographic diagnostics, part of CHD remains undiagnosed and can manifest in the later age or may be the cause of the early abortion.
On the other hand, some foetuses with prenatally diagnosed severe CHD may be recommended to interruption. Therefore, each pathologist can encounter
a malformed heart at the autopsy. Despite the current quality of the echocardiography, the macroscopic assessment of the heart by the pathologist is still
considered the best method for evaluation of the structural heart disease. Knowledge of the basic pathologic anatomy thus remains an important prerequisite

for adequately performed paediatric autopsy.
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Suplementarni instruktazni videa jsou dostupna ke stazeni na www.cspatologie.cz.

Vrozené srde¢ni malformace (CHD) s incidenci necelé 1 %
Zivé narozenych déti pfedstavuji nej¢astéjsi srde¢ni onemocné-
ni détského véku (1). Se vzrustajici kvalitou echokardiografic-
ké diagnostiky je zna¢na ¢ast vad diagnostikovana jiz in utero
a chirurgicky korigovéana v prvnim roce Zivota. Radu CHD, které
dfive byvaly béZnou soucasti pitevniho provozu (jmenovité na-
pfiklad Fallotovu tetralogii), tak dnes jiz témér neviddme. Nic-
méné i kdyz je soucasna echokardiografie velmi pfesna v popisu
pfipadnych srde¢nich malformaci, makroskopické zhodnoceni
srdce patologem (v rdmci pitvy nebo jako explantovany or-
gan) je stale povaZzovano za nejpresnéjsi metodu definitivniho
zhodnoceni strukturalni srde¢ni vady (2,3). Vzhledem k faktu, ze
mirnéjsi formy CHD mohou byt klinicky némé a naopak zavazné
komplexni malformace mohou vést k ¢asnému abortu bez ade-
kvatni prenatélni diagnézy, méla by byt znalost zakladni srde¢ni
anatomie a morfologie nejcastéjsich CHD v repertoaru nejenom
specializovanych center, ale i perifernich patologii, které nemusi
mit nutné vazbu na nemocnici s kardiovaskularni operativou i
jinymi formami intervenéni kardiologie (4).
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Cilem této prace je poskytnout doporuceny postup pitvy mal-
formovaného srdce a shrnout nejcastéjsi srdecni vady zejména
s ohledem na jejich morfologii.

SEKVENCNi SEGMENTALNI ANALYZA

Nomenklatura CHD prosla v priibéhu poslednich nékolika de-
setileti fadou zmén a navrzené klasifikace byly pokazdé pred-
métem vétsich ¢ mensich kontroverzi. Tato pretrvavajici ne-
jejich ¢astym vyskytem v rdmci komplexnich malformaci. V srd-
ci, ve kterém ,nic neni normalné’, se totiz dostavame do situace,
kdy jsme nuceni jednu nekonstantni morfologickou strukturu
vztdhnout k jiné jednotce, kterd sama o sobé podléhd znacné
variabilité. Slozité CHD jako napfiklad funkéné jednokomorova
cirkulace tak dlouho zlstavaly nepresné definované. Zasadni
zlom pfineslo zavedeni tzv. sekvenc¢ni segmentalni analyzy (5-
7), jejiz podstata spociva v roz¢lenéni srdce na tti zakladni oddily
(sifovy, komorovy a arterialni), pficemz kazdy z oddilt definuje
nikoliv jeho topografické ulozeni, ale morfologicky nejkonstant-
néjsi struktura. Jednotlivé CHD jsou pak definovany pravé na
zakladé jejich vztahu k témto embryonadlné zakonzervovanym
strukturdm. Tento postup je vyuzivdn dodnes a ukdzal se po-
uzitelny i pro zna¢né komplexni malformace, ve kterych by za
jinych okolnosti bylo velmi snadné ztratit orientaci (naptiklad
korigovana transpozice velkych tepen se zrcadlovym obrazem
celého srdce).
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