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NAHLA SRDECNi SMRT (NSS)
sudden cardiac death (SCD)

,Neocekavané umrti z prirozenych pricin, které nastava do 1 hodiny od zacatku priznaku u

doposud zdravého jedince, pripadné u jedince, jehoz onemocnéni nebylo natolik zavazné, aby se
oCekavalo jeho umrti.”

... umrti je hodnoceno jako nahlé v pripadé, ze zemrely byl v dobrém zdravotnim stavu 24 hodin
pred umrtim.

... pro praktické ucely by méla byt jako ndhlé umrti klasifikovdna i umrti pacientl resuscitovanych a prezivajicich
po srdecni zastave, kteri umiraji na nevratné poskozeni mozku

CAVE: nejednotnost a variabilita v definici SD Q AE C ‘ I

(sudden death) a SCD (sudden cardiac death)

Basso C, Aguilera B, Banner J, et al. Guidelines for autopsy investigation of sudden cardiac death: 2017 update from the Association for
European Cardiovascular Pathology. Virchows Arch. 2017,471(6):691-705.

Basso C et al. Guidelines for autopsy investigation of sudden cardiac death. Virchows Arch. 2008;452(1):11-18
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(1) Pitvy jsou
a) patologicko-anatomické, které se provadéji za ucelem zjisténi zakladni nemoci a dalSich nemoci, komplikaci zjisténych nemoci a k
ovéfeni klinické diagnézy a lé¢ebného postupu u osob zemrelych ve zdravotnickém zafizeni smrti z chorobnych pfiéin,

b) zdravotni, které se provadéji za ucelem zjisténi pfi¢iny smrti a objasnéni dalSich ze zdravotniho hlediska zavaznych okolnosti a
mechanismu umrti u osob, které zemrely mimo zdravotnické zafizeni nebo v ném nahlym, neoéekavanym nebo nasilnym umrtim,
véetné sebevrazdy,

¢) soudni, které se provadéji pfi podezieni, Ze umrti bylo zptsobeno trestnym ¢inem, a to podle jiného pravniho pfedpisu37),

d) anatomické, které se provadséji k vyukovym uéelim nebo pro uéely védy a vyzkumu v oblasti zdravotnictvi.

(3) Zdravotni pitvy provadi poskytovatelé v oboru soudni Iékafstvi. Nestanovi-li tento zakon jinak, zdravotni pitva se vZdy provadi

a) pfi nahlych a neocekavanych umrtich, jestlize pfi prohlidce téla zemrelého nedoslo ke stanoveni pfi¢iny smrti nebo nebyla pfi¢ina
smrti dostatec¢né objasnéna,

b) pfi v8ech nasilnych umrtich véetné sebevrazdy,

c) pii podezieni, Ze umrti mtZe byt v pfi¢inné souvislosti s nespravnym postupem pfi poskytovani zdravotnich sluzeb, které vyslovil
zdravotnicky pracovnik zuéastnény na poskytovani zdravotnich sluzeb, Iékaf, kiery proved! prohlidku téla zemrelého, nebo osoba
blizka zemrelému,

d) pfi podezieni, Ze imrti mohlo byt zplsobeno v souvislosti se zneuZivanim navykovych latek,

e) u osob, které zemrely ve vykonu vazby, trestu odnéti svobody nebo zabezpefovaci detence.



NAHLA SRDECNi SMRT (NSS, SCD) |

v soudnélékarské diagnostice

1. JEDNOZNACNY morfologicky nalez vysvétlujici pfi¢inu smrti

(AIM, trombdza véncité tepny, disekce aorty aj.)

2. Kardialni pfi¢ina smrti na zakladé morfologie PRAVDEPODOBNA

(jizvy v srdecni svaloving, kritické stendzy véncitych tepen, hypertrofie
a dilatace srdce aj.)

3. Pri¢ina smrti NEJASNA

(zdravy |

ve pouze reaktivni zmény — dilatace komor, otok plic)
OUZE JEDNOTKY PRIPADU ZA ROK/PRACOVISTE USL




Diagnozy, u kterych se doporucuje kardiologicke vysetreni

pribuznych (dle guidelines AECVP)

Tahle 2 Cardiogenetic studies of family members: class of recommendations based on autopsy findings of the proband

Finding autopsy Apge limit Possible mutated genes Class of recommendation for referral of first-
family members for clinical/genetic counselir
Unkmown/Uneertain case of SCD =40 Mamly ion channels genes |
Hypertrophic candiomyo pathy Mo limit Samcomeric and other discase I
relaed penes
Arhythmogenic candiomyopaty Mo limit Desmosomal and other discase- I
relaied penes
Dvilated candiomyopathy Mo limit Samcomerie, eytoskeketon and I

Premature athomnsclenosis
Thomacic anrtic ancurysm
dissection / rupture with maodial
degeneration
Spantancos cotonary anay d ssection
Pulmonany embaol ism
SUDER

Men < A Womnens 50
Unkmsmam

Mo limit
Lnknowm
Linknowmn

ather d keasc-relatod gones
Familial hyporcholestemlemia genes
Syndromic and non-syndmmic aortic

mewrysm-related penes

Commedtive tissue discase-nelated penes
Hereditary thrombophilia genes
Cherlap with ion channekrelaied genes
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Ape limit refers to apge of autopsy patient. SUDEP sudden unexpected death in epilepsy

Class of recommendation: Jis recommended, Mg can be useful, 1fh may be considered, /i is not recommended

Level ofevidence: A data derived from multiple randomized clinical trials or meta-analyses, B data derived from a single randomized clinical trial or large non-randomiz

the experts and/or small studies, retrospective studies, registries

* may be considered especially for patients without known risk factors for pulmeonary embolism

Basso C, Aguilera B, Banner J, et al. Guidelines for autopsy investigation of sudden cardiac death: 2017 update from the
Association for European Cardiovascular Pathology. Virchows Arch. 2017;471(6):691-705.



DOPORUCENE DIAGNOSTICKE KATEGORIE PRO INDIKACI POST MORTEM GENETICKEHO VYSETRENI

Basso C, Aguilera B, Banner J, et al. Guidelines for autopsy investigation of sudden cardiac death: 2017 update from the
Association for European Cardiovascular Pathology. Virchows Arch. 2017;471(6):691-705.
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a srdecni smrt

Ceska spoleénost soudniho lékarstvi a soudni
toxikologie CLS JEP

Standardni operacni a diagnosticky postup na soudnélékarskych
pracovistich v pfipadech nahlé srdeéni smrti (NSS) u jedincu
do 40 let véku

Preambule

NiZe uvedena metodika tvoii Apendix 4 ke Standardnimu operacnimu postupu k vykonu
pitvy poskytovatele v oboru soudni lékafstvi (SOP — Pitva) vydaného CSSLaST a shmuje
standardni postup diagnostického procesu v pfipadech nahlych Umrti mladych jedincd
do 40 let véku, u kterych pred pitvou srdce autopticky nélez nevysvétiuje pri¢inu smrti, tj. je
negativni ¢i nejednoznacny. V téchto pripadech by méla byt provedena pitva srdce podle
niZze uvedeného doporuceného postupu. Pokud ani nalez po pitvé srdce a rovnéZ vysledky
laboratomich vysetfeni nedovoluji urtit pricinu smrti, je soucasti této metodiky doporuéeny
postup pro indikaci genetického vySeffeni a podani informaci Zijicim rodinnych pfislusnikim
zemielého. Postup v souladu s timto apendixem v pripadech nahlé srdetni smrti mladych
jedincl do 40 let véku je povaZovan za radny vykon pitvy v piné dostacujicim rozsahu.

Pripady pitev novorozencd a kojencl do této kategorie a do niZe doporudovaného pitevniho postupu
nepatri. VyZaduji zviastni pfistup a standardni pitevni postup bude u tichto pfipadd vypracovan
v ramci samostatného doporudani.

Uvedeny diagnosticky postup je metodicky rozdélen na dvé faze:
Faze I: PITVA a LABORATORNI VY SETRENI zemfelého.

Postup v souladu s timto apendixem by mél byt uplatnén u viech pfipadd nahlych dmirti
miadych jedinci do 40 let véku aZ do okamZiku, kdy je aplikovanymi diagnostickymi
metodami (pitvou, laboratornimi vySetfeni aj.) zjisténa presna ¢i velmi pravdépodobna pficina
smrti, a to v téch pfipadech, kdy to okolnosti (zejména rozvoj posmrtnych zmén) umoZiuji.

Faze Il: GENETICKE A KARDIOLOGICKE VY SETRENI

Genetické vySetfeni zemfelého je indikovano v pfipadé negativnino, nejednoznainého nebo
suspektniho (arytmogenni syndromy, kardiomyopatie, aortopatie aj.) pitevniho nalezu, pokud
ho okolnosti (zejména rozvoj pesmrtnych zmén) umoznuji provést. Zhodnoceni korelace
vysledku tohoto vySetfeni s diagndzami dédicné podminénych kardialnich chorob by méle
byt provedeno kardiogenetikem, ktery zaroven koordinuje soub&Zné (i navazné)



Diagnosticky postup

Uvedeny diagnosticky postup je metodicky rozdélen na dvé faze:
Faze I: PITVA a LABORATORNI VYSETRENI zemielého.

Postup v souladu s timto apendixem by mél byt uplatnén u vSech pfipadd nahlych umrti
mladych jedinct do 40 let véku aZz do okamziku, kdy je aplikovanymi diagnostickymi
metodami (pitvou, laboratornimi vySetieni aj.) zjisténa pfesna ¢i velmi pravdépodobna pricina
smrti, a to v téch pfipadech, kdy to okolnosti (zejména rozvoj posmrtnych zmén) umoZnuiji.

Faze Il: GENETICKE A KARDIOLOGICKE VYSETRENI

Genetické vySetieni zemielého je indikovano v pfipadé negativniho, nejednoznaéného nebo
suspektniho (arytmogenni syndromy, kardiomyopatie, aortopatie aj.) pitevniho nalezu, pokud
ho okolnosti (zejména rozvoj posmrtnych zmén) umoziuji provést. Zhodnoceni korelace
vysledku tohoto vySetfeni s diagnézami dédicné podminénych kardiélnich chorob by mélo
byt provedeno kardiogenetikem, ktery zarovenn koordinuje soubézné (&I navazné)




ZASADY ODBERU BIOLOGICKEHO MATERIALU PRO GENETICKOU ANALYZU

(USL Hradec Kralové)

KDY ODEBIRAT Dle indika&nich dg. kategorii
CO ODEBIRAT Myokard (1 cm3) + slezina (1 cm3)

JAK UCHOVAVAT Nativni tkan zamrazit na -80 °C nebo -20 °C nebo uchovat v roztoku
RNA Later

Geneticka laborator — sty¢na osoba:
Mgr. Pavel Votypka
KAM DOPRAVIT Ustav biologie a lékaFské genetiky 2. LF UK a FN Motol
Tel. +420224433527; +420607925607
e-mail: pavel.votypka@fnmotol.cz

KDY DOPRAVIT Co nejdfive je to mozn_e, idedlné p,o konzultaci s rodinou a podepsani
informovaného souhlasu

Klinicky kardiogenetik — sty¢na osoba:
MUDr. Alice Krebsova, Ph.D.
KOHO INFORMOVAT KIiniIfa Kar(.iic.)lo,gie, kardi.ologic!<é ,ambuila,nce
Institut klinické a experimentalni mediciny
Tel. +420739528024; +420607180778
e-mail: krea@ikem.cz

e T e T e e e Rt s W  [odepsany informovany souhlas pozuistalych, pitevni protokol,
soudnélékarska diagndza, histologicky nalez na myokardu

Nejdrive za 12 mésicul, idedlné uchovavat delsi dobu dle kapacitnich
moznosti

KDY LIKVIDOVAT MATERIAL V PRIPADE NEVYUZITi
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Detekce pripadu NSS s pokrocilou aterosklerozou a
zachyt pribuznych

NAHLE UMRTi OSOBY MLADSI 60 LET (bez ohledu na pohlavi) g

« Umrti v disledku pokrogilych aterosklerotickych zmén (limitni ¢ o @
stendza koronarnich tepen s/bez AIM) | B F oo
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Lf amilidrni hypercholesterolemie (?) ="~

e preventivni ¢ast projektu (informovani a biochemické
vysetreni primych pribuznych; MedPed centra)

» genetické vysetreni nahle zemrelé osoby
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Dékuji za pozornost!

www.soudnilekarstvi.cz
www.uslhk.cz

kucerovas@Ifhk.cuni.cz
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