Az Egészségiigyi Minisztérium modszertani levele
A sziv és koszoru erek boncolasa ischaemias szivbetegség és primer szivizom
betegségek esetében

Keészitette: Az Orszdgos Pathologiai Intézet és a Pathologus Szakmai Kollégium

1. Bevezetés

A szivizom elvéltozasainak korrekt pathologiai értékelése csak a klinikai adatok- korlefolyas,
laboreredmények, képalkotok adatai- alapjan lehetséges. A boncolds csak ezen adatok
birtokaban, illetve ismeretében kezdhetd meg.

2. A sziv boncolasa

A pericardium zsdkot megnyitva a szivet annak in situ megtekintése utdn irdnymetszések

nélkiil intact allapotban kell kiemelni, a nagyereket a pericardium athajlasanak magassagdban

atvagva.

e A tetembdl kivett szivet megtekintve annak nagysagat, alakjat kell szemrevételezni,
illetve a nyilvanvalo elvaltozasokat (ruptura, aneurysma, pericarditis) regisztralni.

e  Meg kell allapitani, hogy melyik a domindns koszoruér, vagyis, hogy a hatso leszallo agat
a bal vagy a jobb coronaria, esetleg mindkettd adja-e.

e A sziv felboncolasa eldtt el kell végezni a subepicardialis koszorterek vizsgalatat, illetve
boncolasat.

2.1. A koszoruerek boncolasa

A koszorterek boncolasanak célja, hogy makroszkoposan teljes képet nyerjiink az erek
allapotarol, kiilonods tekintettel lumentik tdgassagara, illetve a lumenben taldlhatoé plaque vagy
thrombus lokalizaciojara és kiterjedésére. Fontos megallapitani, hogy a fdéagak teljes
egészében subepicardialis helyzetliek-e, vagy intramuralis tehat a myocardium alloméanyaba
buko szakaszai is vannak-e. Az esetleges intramuralis szakaszok pontos lokalizacioja fontos
¢s kiilonos figyelemmel kell megvizsgalni az intramuralis szakasztol proximalisan 1év6, még
subepicardialis szakaszt, ugyanis itt az atmenetnél az allandé turbulencia miatt intima
proliferatio és jelentds lumensziikiilet alakul ki, amely infarctust okozhat.

A fentiekben részletezett kivanalmaknak egyediill a koszortierek korongolassal torténd
boncoldsa felel meg. Szike pengével vagy zsilett pengével végezzik a miuveletet. A
korongolas az erek lefutdsara merdlegesen torténik, eredésiiktél kiindulva 3-5 mm-es
tavolsagban ejtve egy-egy harantmetszést, igy mod nyilik az artéria coronaria nagyagainak
alapos attekintésére és sziikség esetén egy-egy korong beagyazasaval vagy fagyasztasaval
megfeleld szovettani készitmény nyerhetd. Megengedhetetlen a koszoru erek n. coronaria
olloval torténd hossziranyu felvagasa, mert igy éppen a finom, friss elvéltozasok esnek
aldozataul a helytelen technikdnak. Coronaria by pass miitétek esetében a graftot is
korongolni kell. A korongok atvizsgalasa sordn megallapithatd, hogy van-e arteriosclerosis és
milyen foku, illetve hova lokalizalt.

A koszoruér sziikiilet sulyossaga az amerikai Kardiologiai Tarsasdg meghatarozasa szerint
torténik és hat fokozatba sorolhato.

1. fokozat: ¢p koszoruér.

2. fokozat:  az ér keresztmetszetének csokkenése nem éri el az 50%-ot

3. fokozat: az ér keresztmetszetének csokkenése 50-75%

4. fokozat:  az ér keresztmetszetének csokkenése 75-90%

5. fokozat: az ér keresztmetszetének csokkenése tobb mint 90%



6. fokozat:  teljes lumen elzarddas.

Az 50-75%-0s lumen csokkenés (3. fokozat) esetén szivizom ischaemia lép fel, amelynek
sulyossagat az anastomosisok ¢€s collateralisok fejlettsége vagy elégtelensége jelentdsen
befolyasolja.

A koszorterek boncolasa ¢és értékelése utan keriil sor a sziv boncolasara, amely korongolassal
torténik.

2.2. A sziv korongolasanak médja

A szivet dorsalis felszinére fektetve a csticstol a bazis fel¢ haladva 10-15 mm-es szeletekre
vagjuk, a sziv hossztengelyére merélegesen a sziv basalis harmadaig. A kamrak ¢€s a septum
egyben maradt basalis harmaddnak valamint az ezzel Osszefiiggésben 1év0 pitvaroknak,
aortanak ¢és artéria pulmondlisnak a boncoldsa a szokasos metszésekkel torténik, amelynek
célja a szdjadékok, a billentyiik, illetve a nagy erek kiterithetdsége, vagyis vizsgalatra
alkalmas és hozzaférhet6 allapotba hozasa. Ilyen moédon egyben marad a kamrai sévény azon
része is, amelyben az ingeriiletvezeté rendszer foglal helyet. Igy sziikség esetén az
ingeriiletvezetd rendszer szdvettani feldolgozéasara a blokkok szokasos modon kialakithatok
(lasd késobb).

A sziv apicalis kétharmadabol késziilt korongokat egymas mellé helyezve kell megvizsgalni:

o a kamrak tiregének tagassagat ¢és az iiregek tartalmat

a kamrai sdvény vastagsagat, valamint a szivkamrak izomfalanak vastagsagat

a papillaris izmok nagysagat ¢s lokalizaciojat

a fali endocardium ¢€s a subendocardialis myocardium egymashoz valé viszonyét.
Kielégitden végezhetd el a myocardium revizidja: az endocardiumtol a pericardium felé
haladva kiilon a bal kamra, kiilon a jobb kamra, valamint a septum izomzatat illetGen.
Az esetleges elvaltozasok kiterjedése, egymashoz valo viszonya lokalizacidja pontosan
verifikéalhato.

A korongokat egymas mellett vizsgalva gyakorlatilag az egész myocardium feltérképezhetd
¢és szovettani vizsgalat céljaira olyan blokkok készithetdk, amelyek transmuralis dtmetszetek.
A korongolassal torténd boncoléstdl el kell tekinteni, ha a varhato elvaltozads hagyoményos
technikaval torténd boncoldssal jobban ¢és biztosabban itélhetd meg, pl. célravezetébb a
hagyomanyos technika, ha a klinikai adatok alapjan septum perforatioval vagy papillaris izom
ruptaraval kell szamolni, illetve, ha pacemaker elektroda helyzetét kell megvizsgalni.

Kiilon figyelmet kell forditani a subendocardialis régio, valamint a papillaris izmok
vizsgalatara. Ezek a teriiletek gyakran inhomogének ¢s tarkasdgukkal elkiiloniilnek a
myocardium tobbi részEétdl. Ez a lelet egymagaban diagnosztikus értékii lehet. A korongokon
egyébként jol lathato a szivizom szine, tapintassal megallapithatd konzisztencidja.

2.3. A sziv tomegének megmérése

A sziv felboncoldsa utdn torténik, amikor a sziv iiregeibdl az alvadékot eltavolitottuk.
Onmagaban a sziv sulya kevéssé informativ adat, a testtdomeg/szivtomeg racio meghatarozasa
az idedlis. Normalis koriilmények kozott ez az értek 200+ - 10% (70 kg-os ember 350gr-os
sziv sulya).

A kamrak falanak vastagsagat a bazison mérjiik, €¢s mm-ben adjuk meg.

2.4. Blokkok kialakitasa szovettani vizsgalatra

Mint errdl az elobbiekben mar sz6 volt, a kamrakbol késziilt blokkok akkor értékelhetok
megfelelden, ha transmuralisak, tehat egyik oldalukon az endocardium, masik oldalukon a
pericardium hatarolja azokat. Rutinszerien ki kell vagni minden szabad szemmel lathato
elvaltozasbol, olyan modon, hogy az elvaltozas és az €p hatara a preparatumba keriiljon.



Ezenkiviil ki kell vagni a bal kamra szabad falabodl, a septumbdl, a jobb kamra szabad falabol,
kiilon a papillaris izmokbol és a pitvarokbol is egy-egy blokkot. Sziikség esetén az
ingeriiletvezetd rendszer is blokkokba keriil. Rutin esetében csupan a bal kamrabol és
septumbdl kivagott blokkbol késziil metszet, amennyiben a szdvettani vizsgalat soran
valamilyen véaratlan lelet adddik, a tobbi blokkbdl is kell metszeteket késziteni. A szivizom
fixalasa pufferolt formalinban torténjen, igy sziikség esetén az anyag immunhisztokémiai
vizsgalatra illet6leg elektromikroszkdpos vizsgalatra is alkalmas lesz.

A boncolas leletei alapjan meg nem magyarazhatd, de klinikailag szivhalalnak tartott
esetekben a boncolas sordn sziikséges fagyasztott metszetet késziteni és zsirfestést, illetve ha
erre mdd nincs akkor zsirfestés céljara formalinban kell tarolni a szivizombol késziilt blokkot.

2.5. Az ingeriiletvezet6 rendszer kivagasa

o A sinus csomot tartalmazd szovetrészlet, illetve blokk kialakitdsanak moddja a
kovetkezo:

. 1. a véna cava superior €s a véna cava inferior kozotti Osszekottetés atvagasa (a
preparatum fels6 széle)

o 2. az elébbi metszés folytatasaban a véna cava superior hatsé oldalan a sulcus, illetve a
crista terminalisra merdlegesen ejtett metszés.( a preparatum lateralis széle)

o 3. az elébbi metszéssel parhuzamosan, tehat a sulcus terminalisra merdlegesen ejtett
metszeEs a jobb pitvar mellso faldn és tovabb a véna cava superior medialis részén at ( a
preparatum medialis széle)

o 4. a sulcus, illetdleg crista terminalistdl distalisan azzal parhuzamosan ejtett metszés
abban a magassagban, ahol a pitvar bels6 felszinén a crista terminalisbol kiindul6 fésiis
izmok mar legyezdszerlien szétdgazddnak, (a preparatum distalis része). Az igy kapott
tégla alaku szovetrészletet egy vagy tobb blokkban lehet feldolgozni, mindenképpen a
preparatum medialis széle feldl indulva.

o Az A-V rendszer: Az A-V csomét, a His koteget és a Tawara szarakat magaba foglalo,
szovettani vizsgélatra alkalmas preparatum kivagasakor 6 tajékozodasi pont a konnyen
megtalalhatd septum membranaceum ¢és a jobb pitvarba nyilé sinus coronarius. A kamra
septumot kell kivagni a jobb fibrosus hdromszdggel az atrialis septum mintegy 15 mm-
es darabjaval és az anulus fibrosus kozbeeso részletével Osszefliggésben. E részleteket
tartalmazé szovetdarab allo tégla alaku és kialakitasa az aldbbi metszések segitségével
torténik:

l. A kamra septum hatsé oldalanak levélasztasa a jobb, illetve a bal kamra hatsé
falanak izomzatarol. Ez a septumra merdleges hosszanti irdnyl metszéssel torténik, a
metszés az anulus fibrosuson is athatol és raterjed a pitvarokra a sinus coronarius
magassagaig.

2. Az elébbivel parhuzamos eliils6 hosszanti metszés, amely a septumot a kamrak
mellso falatol valasztja el, oralisan az aorta billentytig terjed.

3. A két hosszanti irdnyu metszés fels6 végeit 6sszekotd, azokra merdleges felsd harant
metszés, amely tehat a sinus coronarius f6l6tt huzodik.

4. Az elébbivel parhuzamos als6 harant iranyt metszés a medialis tricuspidalis
papillaris izom béazisanak magassagaban. Az igy kivagott septumrészletet egészben,
egy blokkban vagy 4-5 mm-es darabokra vagva, tobb blokkban dolgozhatjuk fel. Az
els6 metszet a sinus coronariustdl indul, a sorozat metszeteket ehhez viszonyitva
megszamozzuk.

3. Ischaemias szivizom karosodasok



Amennyiben a szivizom aktudlis oxigén igénye nagyobb, a rendelkezésre all6 oxigén
mennyiségnél, ischaemia, illetve irreverzibilis szivizom kdrosodéasok alakulnak ki, éspedig:

o szivizom infarctus

. chronicus ischaemids szivbetegség /ISZB/

. hirtelen szivhalal

3.1. Szivizom infarctus

Kiterjedése, illetve localisatioja szerint:

1. transmuralis (regionalis)

2. subendocardialis

A boncjegyzdkonyvben pontosan rogziteni kell az infarctus kordt, localisatiojat, méretét
(mindharom dimenzidbeli kiterjedését) milliméterben ¢és okdt, tovabbd az esetleges
szovodmeényeket, (aneurysma, a szabad fal rupturdja, papillaris izom ruptura).

3.1.1. Az infarctus kora

Friss necrosis 24, illetve 24-48 oras.

A 24 o6ran beliili necrosis szabad szemmel nem detectalhato, de a 2 6ranal id6sebb elhalas
nitro-BT reakcid segitségével a boncoléaskor igazolhato. (lasd fliggelék)

24-48 oras infarctus harantmetszetben kornyezeténél halvanyabb, szilirkés arnyalatq.
3-4 napos necrosis agyagsarga ¢s demarkalt.

5-20 nap a reparacio stddiuma

20-40 nap hegesedés konszolidécio stadiuma.

3.1.2. Lokalizacié: anterior, anteroseptalis
posterior, posteroseptalis
lateralis
circularis
ectopids infarctus

Ez utébbi elvaltozas olyan esetekben jon Iétre, amelyekben a bal és jobb koszoraér kézott jol
miukodo collateralisok vannak. Ha az anastomosist ellato ér is elzarodik, értelemszertien tavoli
infarctus is keletkezik.

Eléfordul, hogy a transmuralis infarctus kialakuldsa utan — a microcirculatio kovetkezményes
zavara, vagy a koszortér lumenében 1év6 thrombus retrograd ndvekedése miatt — az infarctus
sz€li részén €s szomszédsagaban tovabb novekszik az elhalds. Ebben az esetben progressiv
infarctusrol van szo. Erre jellemzd, hogy centralis részén az elhalds elérehaladottabb
stadiumban van, mint a széli teriileteken.

3.1.3. Az infarctus oka

. A subepicardialis fédgakban jelentkezd koros elvaltozasok: atherosclerosis, thrombosis,
usuralt atheromas plaque, embolus, dissecald aneurysma.

o Az intramyocardialis erek lumenét sziikitd, vagy elzard folyamatok (ezek csak
mikroszkopos vizsgalattal igazolhatdk): kis ér betegségek, DIC, thrombocyta
aggregacio, perivascularis fibrosis, kis ér spasmus.

. Nem coronaria eredeti, un. relativ ischaemia: barmilyen okbodl kialakult szivizom
hypertrophia, aorta stenosis, anaemia, shock, barmilyen okbdl megndvekedett oxigén
igény (pl. tartdosan magas 14z).

3.2. A subendocardialis infarctus 1ényegében az ISZB morphologiai megnyilvanulasa



Csaknem mindig a bal kamraban keletkezik, a kamrafal subendocardialis harmadara ritkdbban
subendocardialis felére localisalodik. Lényegében ¢és megjelenésében kiilonbozik a
transmuralis infarctustol. Az elvaltozas subokban alakul ki, ennek megfeleléen morphologiai
képe altaldban nem homogen, hanem foltozott, kiilonb6zé kort microinfarctusok ¢és
myocytolysises gocok illetve ezekbdl keletkezett hegek Osszeolvadasabol keletkezik, szélei
elmosodottak, az elhalt teriilet kornyezetétdl élesen nem kiilondl el.

3.3. Hirtelen szivhalal

Tobb és egymastol alapvetden kiilonb6z6 okbol kovetkezhet be hirtelen szivhaldl. Az esetek
nagy része azonban ischaemids szivbetegség kovetkezménye, ezen beliil kézel 50 %-a acut
myocardium infarctus. Hirtelen szivhalalt okozhat aorta stenosis, hypertonias szivbetegség,
myocarditis és cardiomyopathia is.

Fiatal emberek esetében feltétleniil gondolni kell kabitdszer- elsdsorban kokain — abusus
okozta szivmegallasra. A kokain direkt vasoconstrictiv hatdsa kovetkeztében a koszortierek
subepicardialis és intramyocardialis agai egyarant 6sszehuzddnak ¢€s gyakorlatilag az egész
myocardium elhal.

4. Primer myocardium betegségek

Az ebbe a csoportba sorolhatd diffuz myocardium karosodast okozo 4llapotok, a
myocarditisek és a cardiomyopathiak.

4.1. Myocarditisek

Koroki alapon 3 csoport kiilonitheto el:

e infectiosus myocarditis (fizikai, kémiai okok)
e nem infectiosus myocarditis

e ismeretlen eredeti idiopathicus myocarditis

A kiilonboz6 eredetli myocarditisek altalanos pathologiai jellemzdi makroszkoposan a
myocardium petyhiidt, szakadékony, a sziv liregei kitagultak, a kamrdk fala egyenletesen
elvékonyodott. A trabecularis izmok kozott a kamrakban fali thrombusok képzddnek, ezek
embolus forrast jelentenek. A pitvar kamrai szajadék kitagul, reativ insufficientia jon 1étre. A
szivizomzat metszéslapjai foltozottak, kisebb-nagyobb vérzéses teriiletekkel tarkitottak.
Tekintettel arra, hogy a myocarditis barmely formdaja disseminalt, gdcos megjelenésii
elvaltozas, a szovettani vizsgalat kitiintetett jelentdségli. Amennyiben a klinikai adatok ¢és
leletek alapjan és/vagy a boncolds sordn szivizom gyulladas lehetdsége meriil fel, az
el6zéekben részletezett modon kivagott blokkok mindegyikét le kell metszeni és az eset
megnyugtatd lezarasdig az egész szivet formalinban kell tarolni, esetleges tovabbi vizsgalat
céljara. Virus myocarditis esetében akar paraffinos blokkbdl, molekularis biologiai
modszerrel /PCR/ verifikalni lehet a korokoz6 virust.

4.2. Cardiomyopathiak

Funkcionalis és morphologiai szempontbdl egyarant harom alapvetéen kiilonb6z6 forma
ismeretes. Makromorphologia mindhdrom tipus esetében olyan mértékben jellegzetes, hogy
szinte egymagaban diagnosztikus érték.

4.2.1. Dilatativ cardiomyopathia (DCM)

A sziv jelentésen megnagyobbodott, szokasos alakja megvaltozik, a kamrak extrém foku
tagulata kovetkeztében ballonszeriivé valik, csticsa lekerekedik. Ezek a jellegzetességek a
modern képalkotd eljarasokkal pontosan verifikalhatok csakugy, mint ezek funkcionalis
kovetkezményei. A dilatdlt kamrdk izomzatdnak kontrakcios képessége csokkent.
Morphologiailag a sziv nagy, tdmege a normalis tomeg haromszorosat is eléri, ez azt jelenti,



hogy a végstadiumot reprezentald dilatatiot jelentds foku hypertrophia elézte meg. A tagult
kamrak szabad fala a bazistdl a csucs felé egyenletesen elvékonyodik. A trabecularis izmok
kozott fali thrombusok iilnek. A myocardium petyhiidt, metszéslapjai halvanyak, foltozottak.
A sziv koszoru erei épek és koros elvaltozas a billentylikon sincs. Az iiregek tdgulatanak
kovetkeztében a szajadékok inkompetenssé valnak. A klinikai kép és a bonclelet adja a
diagnozist. A dilatativ carciomyopathidnak diagnosztikus értékii mikroszkopos képe nincs, az
izomzatban a myocardium tomegének megndvekedése miatt jellegzetes hypoxias elvaltozasok
talalhatok. A megbetegedést az esetek jelentds tobbségében sporadikus, de csaladi
halmozddas is ismert, tehat genetikai okok is feltételezhetok.

4.2.2. Hypertrophiés (obstructiv cardiomyopathia (HCM)

A hypertrophias cardiomyopathia a bal kamra izomzatanak diszproporcionalt hypertrophidja.
A kamraseptum hypertrophiaja tobbnyire kifejezettebb, mint a bal kamra szabad falaé. A sziv
extrém foku megnagyobbodasa jellemzd, tomege elérheti, vagy meg is haladja az 1000 g-ot.
Az esetek nagy részében a makroszkopos kép csaknem egyértelmiien diagnosztikus értékii.
Minden egyes korongon meg kell mérni a kamra septum vastagsagat és a bal kamra szabad
falanak a vastagsagat is. A szovettani kép egyértelmt, jellegzetes és feltétleniil diagnosztikus
értékili. Tekintettel arra, hogy autosomalis domindns 6roklddésti betegségrdl van szo6, amely a
14-es kromoszoma génjéhez kotott, célszeri a myocardiumbol molekulédris biologiai
vizsgalatokat is végezni, ill. végeztetni.

4.2.3. Restrictiv cardiomyopathia

A klinikai adatok jellemzoek, systolés és diastolés diszfunkcid egyiittesen vezet keringési
elégtelenséghez. A szivbantalom hatterében a fali endocardium elvaltozésai vannak,
nevezetesen

e endocarditis parietalis fibroplastica (Loeffler-féle endocarditis)

e endomyocardialis fibrosis.

Boncolas soran a korongokon jol lathaté a fali endocardium tobbé-kevésbé kifejezett
megvastagodasa ¢€s fibroticus kotegek, még a subendocardialis myocardiumban nyomulasa.
Az elvéltozas a bal kamraban kifejezettebb, itt a fali endocardium felszinén thrombusok
jelennek meg. A két betegség pontos differencialasa csak szovettani vizsgalattal lehetséges.

Fiiggelék

Nitro-BT (NBT) reakcio
A vizsgalando szivizom szeletet petri-csészében az alabbi Osszetétel oldattal kell lednteni:

Izotonias Sorenzen puffer (pH7,4) 10,5 ml
0,1 M Na succinat 4,2 ml
Tetrazolium so 2,0 ml
K3 vitamin (nem feltétleniil sziikséges) 10,0 mg
Oldatok

Izotoniés Sorenzen puffer (pH7,4)

0,1 M dinatrium hidrofoszfat 20,0 ml
0,1 M Kalium hidrofoszfat 5,0ml
1,69 %-o0s NaCl 125 ml
Ehhez Ontiink:

1,15 %-0s KCl-ot 5,0 ml
CaCl2-ot 2,5ml

(Ez az oldat hiitészekrényben eltarthato).



Tetrazolium sok oldasa acetonnal vagy dimetil formamiddal

2 ml Tetrazolium so6 elkészitése acetonos oldassal:

Tetrazolium 2,0 mg
desztviz 1 csepp
aceton 3-4 csepp
desztviz 2,0ml

NBT molekula stlya: 817,6 g

C40H30C2N10O¢

Dinatrium succinat molekula stlya: 162 g

C4H4O4Na2

Az oldatot a szdvetdarabkan hagyva 30 percig 37 Celsius fokon inkubaljuk. Eredmény az ép
myocardium sotétkékre szinezddik, a nekrotikus szovet nem festddik.

A modszertani levél érvényessége: 2008. december 31.
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