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SOUHRN

Hamartom ze zralych kardiomyocytl (hamartoma of mature cardiac myocytes, HMCM) je vzacna pseudoneoplasticka Iéze myokardu. Autofi popisuji pfipad
39leté Bulharky zijici v Ceské republice, ktera zemfela v nemocnici na nasledky ruptury aneuryzmatu lokalizovaného v oblasti arteria communicans anterior
arozsahlé bronchopneumonie. Pri pitvé byl nahodnym nélezem Sedobily neopouzdieny neostre ohrani¢eny tumor v predni sténé levé srdecni komory a pfileh-
1é ¢asti komorového septa, ktery mirné prominoval nad rovinu fezu. Mikroskopicky tumor sestéval z rGznych forem dezorganizovanych hypertrofickych zralych
kardiomyocytti bez vakuolizace cytoplazmy, loziskové tvoricich formace vzhledu ,rybi kosti’, s vmezefenymi pruhy vazivové tkané. Pfitomny byly dilatované
venuly a silnosténné vétve koronarnich arterii. Proliferacni aktivita stanovena na zakladé imunohistochemického priikazu antigenu MIB1 byla nulova. Zanétliva
infiltrace, tukova tkan ani kalcifikace nebyly v tumoru pfitomny.
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SUMMARY

Hamartoma of mature cardiac myocytes (HMCM) is a rare benign pseudoneoplastic myocardial lesion. We describe a case of 39-year-old Bulgarian woman
living in the Czech Republic, who died because of rupture of anterior communicating artery aneurysm, and severe bronchopneumonia. An incidental finding
at the autopsy was a whitish unencapsulated and not sharply demarcated tumor of the left ventricle and adjacent area of interventricular septum, which
protruded above the plane of section. Microscopically the tumor consisted of various different forms of disorganized hypertrophic mature cardiac myocytes
without vacuolization of cytoplasm, focally in a ,herringbone” pattern. Dilated venules and thickened intramural coronary arteries, and intervening bands of
connective tissue were present between cardiomyocytes in the tumor. Immunohistochemical staining of MIB1 for the detection of proliferative activity was

completely negative. No inflammatory infiltration, adipose tissue or calcifications were present in the tumor.
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HMCM je vzécna benigni Iéze myokardu, charakterizovana
jako lokalizovana, neopouzdfend, vice ¢i méné ohranic¢end léze
tvofend dezorganizovanymi hypertrofickymi kardiomyocyty
bez vakuolizace nebo jen s ojedinélou vakuolizaci cytoplazmy,
s pruhovitou fibrézou, dilatovanymi venulami a silnosténnymi
intramuralnimi vétvemi koronarnich arterii ve stromatu. Pred-
stavuje pravdépodobné kongenitalni vyvojovou anomalii a po-
stihuje nejcasté&ji levou, méné casto pravou srde¢ni komoru, oje-
dinéle se vyskytuje v pravé srdecni sini a komorovém septu (1-
3). HMCM maze byt klinicky zcela asymptomaticky a je nahod-
nym nalezem pfi jinych vysetfenich nebo pii pitvé, mize vsak
zpUsobit nespecifické zmény EKG, poruchy srdec¢niho rytmu, re-
spiracni potize nebo bolesti na hrudi. Svoji lokalizaci mGze vést
k obstrukci koronarnich tepen, snizeni kontraktility myokardu,
zUzeni srde¢nich dutin a zménam tvaru srdce. Vzacné muze byt
pficinou ndhlé smrti (3-6).
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POPIS PRIPADU

39letd zena puvodem z Bulharska byla hospitalizovana na
neurochirurgické klinice pro subarachnoidalni krvaceni pfi ruptu-
fe aneuryzmatu arteria communicans anterior, které bylo lé¢ené
konzervativné. BEhem hospitalizace se jeji stav zkomplikoval re-
rupturou aneuryzmatu, vaskuldrnimi spazmy, edémem mozku
a bronchopneumonii. Zena po 8 dnech hospitalizace zemfela.
Indikovéna byla klinickd pitva, pfi které bylo nalezeno aneury-
zma arteria communicans anterior priméru 8 mm, s rupturou
a krvacenim do levého frontalniho laloku v rozsahu 5,7x2x6
cm a do IV. komory mozkové, a subarachnoidalni hematom
nad obéma hemisférami supratentorialné a interhemisferalné.
Hmotnost mozku byla 1550 g. V plicich byla ovéfena splyvaji-
ci purulentni bronchopneumonie paravertebralnich segmentt
v rozsahu obou plicnich kiidel s fibrindzné purulentni pleuriti-
dou. Nahodnym nélezem byl Sedobily neopouzdieny neostie
ohrani¢eny elasticky Utvar rozmérQ 4,5x3x3 cm v predni sténé
levé srde¢ni komory, zasahujici z¢asti do prilehlého komorové-
ho septa (obr. 1). Sténa levé srdec¢ni komory byla v tomto misté
mirné rozsitend a Sedobila tkan prominovala nad rovinu fezu.
Pfi prokrajeni srdce v lameldch nebyly pfitomny jiné patologické
zmény. Hmotnost srdce byla 350 g.

Retrospektivné byl ve zdravotnické dokumentaci vyhledan
zaznam echokardiografického vysetieni, které Zena absolvovala
12 dni pfed smrti v rdmci pfedoperacniho vysetteni pred plano-
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100x).

Obr. 6. Silnosténna vétev koronarni arterie v hamartomu (HE,
100x).
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vanym umélym ukoncenim gravidity na vlastni zadost. Zmény
EKG kfivky byly interpretovény jako mirna hypertrofie antero-
septalni stény levé srde¢ni komory.

HISTOPATOLOGICKE VYSETRENI

Mikroskopicky byl Gtvar tvofen dezorganizovanymi pruhy
hypertrofickych zralych kardiomyocytli bez vakuolizace cyto-
plazmy (obr. 2). Dezorganizace méla nahodily rdz, misty tvofi-
ly kardiomyocyty struktury vzhledu ,rybi kosti” (obr. 3). Jadra
kardiomyocytl byla objemna, nepravidelna, misty az bizarniho
tvaru (obr. 4). Mezi svazky kardiomyocytl byly pfitomny pruhy
vazivové tkané (obr. 5), ojedinélé dilatované silnosténné vétve

Obr. 3. Dezorganizované kardiomyocyty tvofici obraz ,rybi
kosti” (HE, 100x).

Obr. 5. Pruhy vazivové tkané mezi kardiomyocyty (modry
trichrom, 100x).

Obr. 7. Dilatované venuly v hamartomu (Factor VIIl - R Ag., Ven-
tana, polyclonal, RTU, 100x).

CESKO-SLOVENSKA PATOLOGIE 4 ' 2017



koronarnich arterii (obr. 6) a mnohocetné dilatované venuly,
jejichz vystelka byla pozitivni v imunohistochemickém prikazu
faktoru VIII (obr. 7). Imunohistochemicky prikaz antigenu MIB1
ke stanoveni prolifera¢ni aktivity byl v kardiomyocytech nega-
tivni. V 1ézi nebyla zastizena tukova tkan, kalcifikace ani zanétli-
va infiltrace. Okolni myokard mél normalni strukturu. Na zékladé
téchto nalezli byla stanovena diagnéza HMCM.

DISKUZE

HMCM je vzacna benigni pomalu rostouci pseudoneoplas-
ticka 1éze myokardu, kterd byla popsana poprvé v r. 1988 (7).
Doposud bylo dle nasich informaci publikovano ve svétové li-
terature pouze 22 piipadt HMCM, z toho sedm bylo diagnosti-
kovanych az pfi pitvé (5). Ostatni pfipady byly diagnostikovany
v ramci operace ¢i bioptického vysetteni (4, 5).

HMCM predstavuje ziejmé kongenitélni vyvojovou anomadlii
postihujici nej¢astéji sténu levé srde¢ni komory (63-90 %), méné
Casto pravé srdec¢ni komory (15 %), a miZe se vyskytnoutiv pra-
vé srdecni sini (8, 9) nebo v komorovém septu (1,2,10,11).V levé
srdecni sini nebyl dosud popsan. Vétsinou je solitarni, mize viak
byt i mnohotny (8). Vyskytuje se v détském i dospélém véku,
s vyssi prevalenci u muzd (4,5).

HMCM muze byt klinicky zcela asymptomaticky a je pak zce-
la ndhodnym nalezem pfi vysetieni z jinych pficin nebo pfi pitvé
(1,7,9). Nékdy muze zpUsobit nespecifické zmény EKG (1,8), poru-
chy srdecniho rytmu (10,12), respiracni potize (1), nebo bolesti na
hrudi. Svoji lokalizaci mize vést k obstrukci korondrnich tepen,
snizeni kontraktility myokardu, zdzeni srde¢nich komor nebo sini
azménam tvaru srdce.Vzacné maze byt pricinou nahlé smrti(1,8).

Mikroskopicky je HMCM charakterizovan jako lokalizovana,
neopouzdiend, ale ohranicena léze tvofena dezorganizovanymi
hypertrofickymi zralymi kardiomyocyty bez vakuolizace nebo
jen s ojedinélou vakuolizaci cytoplazmy, s pruhovitou fibrézou
a dilatovanymi venulami a silnosténnymi vétvemi koronarnimi
arterii v intersticiu, pfitomna mize byt i tukova tkan (3,5,8). Rast
je pomaly, ¢asto se, jako v nasem pfipadé, imunohistochemicky
nepodatii prokazat zadnou proliferaci bunék (8). Dezorganizace
kardiomyocytd mlze byt nahodila, ale mohou byt vytvoreny
i virovité struktury nebo formace vzhledu,rybi kosti“(1).

Histopatologicka diferencidlni diagnéza zahrnuje predevsim
rhabdomyom, ktery makroskopicky HMCM pfipomina. Vyskytu-
je se v détském véku, byva mnohotny a sestava z nezralych kar-
diomyocytll obsahujicich pocetné vakuoly glykogenu (13,14).
Rhabdomyom je Uzce asociovan s tuberdzni sklerézou a ma ten-
denci ke spontanni regresi v pribéhu détského véku (15).

Hypertrofickd kardiomyopatie se makroskopicky prezentuje
jako lokalizované a vétSinou asymetrické ztlusténi myokardu,
zejména komorového septa (2,6,10). Netvoii ohrani¢enou |ézi,
postizend ¢ast myokardu je makroskopicky barevné a struktu-
ralné shodna s okolni svalovinou (4) a dezorganizované kardi-
omyocyty se prolinaji s okolnim myokardem. OdliSeni téchto
dvou lézi z malych biopsii je pro histologickou podobnost velmi
obtizné (1).

Fibrom srdce je tvofen vazivovou tkani s pfimési elastickych
vlaken, v jejiz periferii mohou byt zavzaty kardiomyocyty (16).
Na rozdil od HMCM mze kalcifikovat (17).

Histiocytoidni (onkocytarni) kardiomyopatie je charakteri-
zovana subendokardidlnimi noduly tvofenymi kardiomyocyty
s onkocytickou pfeménou cytoplazmy. Obvykle se tato léze vy-
skytuje u divek (4,18).

ZAVER

V pitevni kazuistice prezentujeme nadhodny nadlez vzacného
pseudotumoru srdce u 39leté Zeny, kterd zemfrela v dlsledku
ruptury aneuryzmatu arteria communicans anterior. EKG vyset-
feni provedené 12 dni pfed smrti prokazalo pouze nespecifické
zmény, které byly interpretovany jako mirna loziskova hypertro-
fie stény levé srde¢ni komory.
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