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Neuropatologické post mortem vysetifeni mozku
a michy v deseti bodech — co muze neurolog

od neuropatologa ocekavat pfi verifikaci klinické
diagnézy neurodegenerativniho onemocnéni?

Neuropathological post-mortem examination
of the brain and the spinal cord in ten key
points — What can a neurologist expect from the
neuropathologist’s confirmation of the clinical
diagnosis in neurodegenerative diseases?

Souhrn

Standardizované neuropatologické vysetfeni mozku a michy je zasadni formou zpétné vazby
pro osetfujici Iékafe u neurodegenerativnich onemocnéni. Klinicky Ize diagnézu tohoto typu
onemocnéni po spinéni diagnostickych kritérif urcit v Urovni ,mozné" a ,pravdépodobné”. Autoptické
vysetfenije az na vyjimky jedinou moznosti, jak stanovit definitivni diagnézu u onemocnénti, kterd se
projevuji jako demence, poruchy chovani ¢i rdzné vyjadrené poruchy hybnosti. Tim se nejen stava
zcela zadsadni modalitou pro vlastni diagnostiku, ale hraje klicovou ulohu v hodnoceni potencidlnich
zmén asociovanych s terapif a pfi analyze novych potencialnich biomarker(. Pitva mozku a michy
probihd podle standardizovaného protokolu zalozeného na odbéru presné definovanych struktur,
které jsou nasledné vysetieny pomoci standardnich i specidlnich histologickych a histochemickych
barveni a zejména sady definovanych imunohistochemickych metod umoznujicich presné zafazenf
neurodegenerativnich entit. U¢elem tohoto sdélent je v 10 bodech informativné seznamit klinické
neurology se zakladnimi aspekty neuropatologického vysetfeni pacienta s klinickou diagnézou
neurodegenerativniho onemocnéni, co Ize od pitvy ocekdvat, co pozadovat po vysetfujicim
patologovi a jak se orientovat v pitevnim vysledkovém protokolu.

Abstract

Standardized brain and spinal cord autopsy is a key feedback mechanism for clinical diagnosis
of neurodegenerative diseases. Clinical diagnostic criteria in neurodegenerative disorders reach
the “possible” and “probable” levels. Neuropathological brain examination is often the only dia-
gnostic modality able to confirm the “definite” level of diagnosis in dementia, behavior disorders
and movement disorders and thus serves as an invaluable feedback for the clinician; and in clinical
studies, itis used to assess therapy-related changes and validate potential diagnostic and prognostic
biomarkers. The brain and spinal cord autopsy is performed following a standardized protocol
analyzing all diagnostically relevant structures. Precise diagnostic procedures are performed using
standard and special histological and histochemical staining; however, only a standardized set of
special immunohistochemical investigations can confirm the precise neuropathological diagnosis
in neurodegenerative diseases. The purpose of the article is to provide clinical neurologists in
10 points with a brief and practical overview about the usefulness of brain and spinal cord autopsy
in neurodegenerative disease and about what the clinician can expect from the neuropathological
protocol.
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Uvod

Neuropatologické vysetfeni mozku je
zlaty standard morfologické diagndézy
onemocnéni centrdlni nervové soustavy
(CNS). Mozkové autopsie je jedind metoda
umoznujici definitivni diagnozu vétsiny neu-
rodegenerativnich onemocnéni a dalsich
lézi CNS, jejichz etiologie nebyla za zivota
pacienta objasnéna.

Podobné jako v jinych oblastech mediciny
je i na poli neuropatologickém meziobo-
rova spolupréace zékladem Ucinné zpétné
vazby a zdrojem pouceni pro klinika i pro
neuropatologa.

V nésledujicim textu shrnujeme deset
hlavnich vyznamU neuropatologického post
mortem vysetfeni.

1.V ¢em je hlavni pfinos autopsie
mozku pro neurologa?

Pitva mozku je zddouci u kazdého pacienta
s klinickymi projevy kognitivniho deficitu
nebo poruchy hybnosti, v¢etné pacientd
s klinicky ,jistou” diagnézou neurodegene-
rativniho onemocnéni, na 1é¢bé levodopou
¢i kognitivy.

Klinickd diagnostika neurodegeneraci se
v poslednich letech dramaticky zlepsila diky
pokrokim na poli neurovéd a dostupnosti
raznych biomarker( (specifické proteiny de-
tekovatelné v séru a v mozkomisnim moku,
MR volumometrie, PET/SPECT s vyuzitim re-
ceptorovych nebo proteinovych ligandd,
vcetné moznosti in vivo detekce beta amy-
loidu a tau proteinu, aj.).

Celosvétové pouzivana diagnosticka
kritéria pro jednotlivé nozologické jed-
notky umoznuji v klinické praxi dosdh-
nout miry pravdépodobnosti jen na
Urovni ,mozné/possible” nebo ,pravdépo-
dobné/probable”; definitivni diagnézu po-
tvrdi pravé az specializované neuropatolo-
gické vysetfeni mozku.

Pitva mozku je velmi dlleZitd i u pacientl
zafazenych do klinickych, genetickych a bio-
markerovych studii, protoZe jen tak je zajis-
téno stanoveni definitivni diagndzy pacienta,
coz nasledné umoznf validovat redlny pfinos
téchto studif pro rutinni praxi.

2, Jak casta je shoda mezi
klinickou diagn6zou

a neuropatologickymi nalezy
aneb dokaze neuropatolog
prekvapit klinika?

Analyzy vétsich souborl neurodegenerativ-
nich onemocnéni ze Spickovych pracovist
nachazeji klinicko-neuropatologicky nesou-

lad az v 15-20 % pripadd. Tedy u kazdého
péatého pacienta nachdzi neuropatolog jiné
onemocneéni, nez odpovidalo klinické dia-
gnoze [1,2]!

Vlyjimkou jsou geneticky potvrzené pri-
pady dédi¢nych onemocnéni (napf. Hun-
tingtonovy nemoci nebo spinocerebelarni
ataxie), za urcitych okolnosti také amyo-
trofickd laterdlni skleréza, pokud jsou spl-
néna EMG kritéria El Escorial/Awaji-shima
pro klinicky jistou amyotrofickou lateralni
sklerézu [3-5].

3. Mize byt mozek postizen

i vice neurodegenerativnimi
onemocnénimi sou¢asné?

V posledni dobé se ukazuje, ze neurodege-
nerace se mohou vzdjemné kombinovat:
bud komorbidity v podobé dvou ,cistych”
onemocnéni (napt. plné rozvinutad Alzhei-
merova nemoc i plné rozvinutd demence
s Lewyho télisky u téhoz pacienta soucasné),
nebo jako soubéh jednoho neurodegenera-
tivniho onemocnéni a dalsich specifickych
proteinovych depozit (napf. Alzheimerova
nemoc zdroven s depozity TDP-43 proteinu,
kterd ale nesplnuji neuropatologickd krité-
ria pro rozvinutou frontotemporalni lobarni
degeneraci).

U pacientl vyssiho véku (arbitrdrné nad
65 let) pribyva smisenych patologif — vétsi-
nou kombinace vaskuldrnich a primarnich
neurodegenerativnich zmén [6].

V téchto pfipadech je klinicky obraz ¢asto
kombinovany, atypicky, a mira jistoty klinické
diagndzy se vétsinou snizuje. Praveé klinicko-
-patologickd korelace tak objasni atypické
projevy nemocnéni, pfi¢inu neuspéchu
poddvané |écby ¢i abnormalnich bioche-
mickych nalez( v mozkom{snim moku nebo
na zobrazovacich metodach [7-9].

4. Je nutné u neurodegeneraci
pockat az na provedeni pitvy,
nestacila by biopsie?
Na rozdil od tumord, nékterych zanétl a epi-
lepsii, kde se biopsie (otevfend a/nebo ste-
reotaktickd) rutinné provadi, je u neurode-
generativnich onemocnéni indikovéana jen
zcela vyjimecné.

Senzitivita oteviené mozkové biopsie
u rychle progredujici demence bez nalezu
expanzivniho procesu na MR nepfesahuje
35 %, nejcastéjsim bioptickym nalezem by-
vaji Creutzfeldtova-Jakobova nemoc a amy-
loidova angiopatie [10].

Medicinsky pfinos mozkové biopsie u de-
mencfi s negativnim MR nélezem je tedy jen

omezeny a s prihlédnutim k riziku iatrogen-
niho pfenosu prionového onemocnéni by
méla byt indikovana pouze, pokud existuje
jasna diferencialni diagnostickd hypotéza Ié-
¢itelného onemocnéni (vaskulitida, lymfom,
encefalitida).

5. Jaké jsou pravni aspekty
autopsii? Existuji pripady, kdy je
pitva mozku ze zakona povinna?
Pokud ma klinik zédjem o provedeni pitvy
mozku (typicky pro diagnosticko-vyzkumné
Ucely, se souhlasem pacienta, jeho prav-
niho zastupce nebo osoby blizké), mél by
tento pozadavek zapsat do dokumentace
pacienta. Je tak lépe zajisténo, aby pacienti
zemreli na pracovistich nasledné péce byli
lékatem, ktery vypliuje List o prohlidce ze-
mrelého, indikovani k ,pitvé mozku se zamé-
fenim na vysetfeni neurodegenerativnich
onemocnéni”. Pravnim aspektdm a formu-
laci souhlasu s pitvou bude vénovan samo-
statny pfispévek v této rubrice.

V CR, podobné jako v nékterych dalsich
statech, je autopsie mozku povinnd v sou-
ladu s metodickym pokynem Ministerstva
zdravotnictvi CR u véech podezieni na prio-
nové onemocnéni [11].

6. Je nutné pitvat celé télo, nebo
staci vyjmout pouze mozek?

U pacientd s pokrocilou demenci je mozné
omezit vysetfeni na odbér mozkové tkané
(tzv. parcidlni pitva), coz pIné dostacuje k po-
tvrzeni nejcastéjsich neurodegenerativ-
nich diagndéz: Alzheimerovy nemoci, Parkin-
sonovy nemoci nebo demence s Lewyho
télisky.

V pfipadé atypickych klinickych projevt
nebo diagnostickych rozpakl je nezbytnou
soucasti patologicko-anatomické pitvy vy-
Setfeni vsech dalSich organd, jejichz patolo-
gie mUze mit vliv na stav mozku. Typickym
prikladem je nédlez nddorového onemoc-
neéni (zejména u malobunécného karci-
nomu plic, kde tumor mze mit pfekvapivé
malé rozméry a nemusf byt zjistén pfi vyset-
feni zobrazovacimi metodami), které mize
vyvolat paraneoplastické neurologické pro-
jevy — limbickou encefalitidu nebo paraneo-
plastickou mozeckovou degeneraci, ¢asto
s pfitomnosti paraneoplastickych protilatek
v séru (napf. anti-Yo, anti-Hu).

U pacientll s projevy onemocnéni moto-
rického neuronu jsou odebirany vzorky ze
svalll koncetin (bérec, predlokti), branice,
mezizebernich svall a z jazyka pro zdoku-
mentovani pfitomnosti a miry neurogennf
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Obr. 1. Schéma zékladniho odbéru pfi pitvé mozku.

1 - segment C1; 2 - bulbus; 3 - prodlouzend micha; 4 — pons na uUrovni locus coeruleus; 5 —
mezencefalon na Urovni odstupu n. lll. se substantia nigra; 6 — hemisféra mozecku; 7 — vermis;
8 — frontalni kortex (stfednf frontalni zavit); 9 — gyrus cinguli; 10 — bazaIni ganglia — striatum; 11
- somatomotoricky kortex; 12 — horni temporalni zavit (T1); 13 — stfednf a doInf temporalni z&-
vit (T2, 3); 14 — predni hipokampus; 15 — zadni hipokampus; 16 — primarni zrakova kdra

Fig. 1. Basic brain areas sampled during autopsy.

1 = C1 segment; 2 - bulbus; 3 — medulla oblongata; 4 — pons at the level of the locus coeru-
leus; 5 — midbrain at the level of the oculomotor nerve with substantia nigra; 6 — cerebellar
hemisphere; 7 — vermis cerebelli; 8 — frontal cortex (middle frontal gyrus); 9 — cingular gyrus;
10 — basal ganglia — striatum; 11 — somatomotor cortex; 12 — superior temporal gyrus (T1); 13 —
middle and inferior temporal gyrus (T2, 3); 14 — anterior hippocampus; 15 — posterior hippo-
campus; 16 — primary visual cortex

atrofie. Na tomto misté je vsak tfeba zddraz-
nit, Ze se jedna o velmi orientacnf vysetfenf
stavu svalu a v Zddném pfipadé nenahrazuje
svalovou biopsii.

7. Co se provadi s odebranym
mozkem?

Béhem patologicko-anatomické pitvy je
mozek vyjmut z lebky, zvdzen a makrosko-
picky popsan.

Jesté pred jeho ulozenim do nédoby s fi-
xacnim roztokem je vhodné odebrat néko-
lik vzorkl mozkové tkané k pffmému zmra-
Zenf (do —20 °C nebo -80 °C) pro Ucely
diagnostické (provadi se vzdy pfi podezfeni
na prionova onemocnéni) a vyzkumné.

Ke kryoprezervaci se rutinné odebird také
¢ast parenchymového orgdnu (napf. sle-
zina, kostni dfen). Z tohoto materidlu je totiz
mozné dodatecné doplnit molekuldrne-

Tab. 1. Z&kladni struktury potiebné
pro diferencialni diagnostiku neuro-
degeneraci a jejich kombinaci.

1. bederni, hrudni a kréni misnf
segmenty

2. prodlouzend micha
3. pons na urovni locus coeruleus

4. mezencefalon na Grovni odstupu
n. lll. se substantia nigra

5.vermis a hemisféra mozecku

6. corpora mammillaria s prilehlou sub-
talamo-talamickou oblastf

7.bazélnf ganglia - striatum, nucl.
lentiformis

8.amygdala
9. gyrus cinguli

10. frontéIni, parietaini, temporalnf
a okcipitalni kortex

11. predni a zadnf hipokampus

12. periventrikularni a subkortikaInf bila
hmota frontalné, parietélné
a okcipitalné

-genetické vysetfeni, pokud vysledek auto-
psie ukdze, Ze by se mohlo jednat o dédi¢né
podminéné onemocnéni (z tkdné mozku
a michy totiz spolehlivou genetickou ana-
Iyzu nelze provadét).

Mozek se nasledné fixuje v 10% neut-
ralnim pufrovaném formolu po dobu
2-6 tydnl (optimalné 3 tydny), aby se ve
fixaci zpevnéné tkani bylo mozné doko-
nale neuroanatomicky orientovat a odebrat
vzorky z jednotlivych struktur. To je v nativ-
nim mozku krajné obtizné az nemozné. Vy-
Setfenf fixovaného mozku zacind detailnim
makroskopickym popisem, vcetné popisu
pfilehlych cév a oball. Kmen s mozeckem
je oddélen fezem na uUrovni mezencefala
(v misté odstupu n. Ill.); mozecek je pak
spolu s kmenem nakrajen fezy v axialni ro-
viné (nebo muize byt vysetfen zvlast po
jeho odlouceni kmene fezem pres pedun-
kuly). Z koncového mozku s diencefalem
a kraniadlnim Usekem mezencefala jsou v ko-
ronarni roviné vyhotoveny fezy 5-10 mm
silné.

Nasledné jsou detailné vysetfovany neu-
roanatomicky a mikroskopicky presné defi-
nované struktury podle standardizovanych
mezindrodné uznavanych protokoll (obr. 1,
tab. 1) a pro diferencialni diagnostiku a kom-
binaci neurodegeneraci, viz tab. 2 [12].
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Tab. 2. Kli¢cové struktury pro diagnostiku neurodegenerativnich onemocnéni.

Oblast CNS
micha MO LC SN H \' (@)%} F P T (0]
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Typicka diagnéza

CING AMY HIPP BG BH

S [N NN N s vy s [ v
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g RN | | ] | e | | [ | | ]
CIN/GSS . [ ----- I
LE/PCD EEE [ | [ |

we ] --------------

M obligatorni pro diagnézu; M obligatorni k diferencidini diagnostice;
AN — Alzheimerova nemoc; ALS — amyotrofickd laterdIni skleréza; AMY — amygdala; BG — bazélni ganglia; BH — bild hmota — centrum semiovale;
CBD - kortikobazalni degenerace; CING - predni gyrus cinguli; CJN - Creutzfeldtova-Jakobova nemoc; CM - corpora mammillaria; DLB — demence
s Lewyho télisky; F — frontalnf kortex; FTD — frontotempordlni demence; FTLD-tau/-TDP — frontotemporaini lobarni degenerace s tau/TDP-43
pozitivnimi inkluzemi; GSS — Gerstmann(v-Strausslerdv-Scheinkertv syndrom; H — hemisféra mozecku; HIPP — hipokampus predni + zadnf; LE
— limbické encefalitis; LC — pons na trovni locus coeruleus; MND — onemocnéni motorického neuronu; MO — medulla oblongata; MSA — multi-
systémova atrofie; O — okcipitdIni kortex; P — parietdlni kortex; PCD — paraneoplastické cereberaini degenerace; PN — Parkinsonova nemoc; PSP —
progresivni supranuklearni obrna; SN — substantia nigra; T — temporalni kortex; V — vermis mozecku; VaD - vaskularni demence; WE — Wernicke-

vhodné ke kompletnimu vysetieni

ova encefalopatie

Neuropatolog mdze podle klinickych in-
formaci odbér rozsitit, samoziejmeé je de-
tailné studovana jakakoliv makroskopicky
abnormaini Iéze.

Vyhodné je pofizovani fotodokumentace,
kterd zlepsi interpretaci neuropatologického
nalezu a umozni korelaci mezi neuropato-
logickym, neuroradiologickym a klinickym
nalezem.

8. Ma smysl pitvat i michu?
Spolecna pitva mozku a michy se provadi pfi
klinické diagnéze onemocnéni motorického
neuronu, roztrousené sklerdzy, nejasnych
neuroinfekci, polyradikuloneuritidy, spinoce-
rebeldrnich ataxii nebo dalsich vzécnych jed-
notek a metabolickych vad (leukodystrofie,
lysozomalni [stfddavd] onemocnéni), a rov-
néz pfi podezfeni na hypovitaminézu B,
B9 ¢i B12 (pfi selektivnim deficitu nebo ge-
neralizované malnutrici).

Odbér michy je dlleZity i v pfipadech
zjevné pridruzené autonomni dysfunkce (ty-
picky u mnohocetné systémové atrofie) nebo
u frontotemporalni demence, kterd mize byt
provazena klinicky vice ¢i méné ndpadnym
postizenim motorického neuronu.

Micha se odebird ventralnim pfistupem
z patefniho kandlu od urovné kaudy az do

poloviny kréni pétefe; kranidlni segmenty
michy se vyjimaji spolu s mozkem.

V nativnim stavu se micha nijak déle nevy-
Setfuje, ale vloZi se spolu s mozkem do na-
doby s fixativem a po dvou az &tyfech tyd-
nech je provedena jeji pitva spolu s mozkem
v jedné dobeé.

Rezy michou jsou nasledné barveny me-
todami pro prikaz myelinu (nej¢astéji luxo-
lovd modr). Standardem je imunohistoche-
mické zndzornéni myelinu i neurofilament
a potvrzeni neuronalnich ¢i glidlnich inkluzi.

9. Jak se proménila
neuropatologicka diagnostika za
poslednich 30 let?
V' minulosti byla neuropatologickd dia-
gnostika zaloZena na makroskopickém po-
pisu mozku a pouZiti standardnich barvicich
metod: mozkovy parenchym se obarvil he-
matoxylinem-eosinem. Provadélo se barven(
na myelin (luxolova modf) a bézné se pou-
Zivala impregnace stfibrem nebo barvenf
konzskou cervenf ke ,skriningovému” za-
chytu depozit amyloidu a neurofibrildrnich
klubek v ramci diagnézy a stagingu Alzhei-
merovy Nemoci.

Soucasna neuropatologickad diagnostika
je postavena na sirokém panelu imunohisto-

chemickych protildtek namitenych proti spe-
cifickym proteintim, které jsou pro danou
neurodegeneraci definujici [12-14]. Prehled
charakteristickych protein( a inkluzi u jed-
notlivych neurodegeneraci shrnuje tab. 3.

Rutinné se pouzivaji protilatky rozezndva-
jici nespecifické soucasti inkluzi (napf. mole-
kuly zapojené do procesu degradace protein(:
ubikvitin, p62) a protilatky detekujicf specifické
proteinové komponenty inkluzi a depozit (tau
protein, beta-amyloid, alfa-synuklein, protein
TDP-43, prionovy protein, huntingtin aj)).

Neuropatologickd diagnostika je ¢asové
naro¢na a doba od pitvy po stanoveni defi-
nitivni diagnézy neurodegenerativniho one-
mocneéni mlze trvat i 3 mésice. Relativné
dlouhd ¢asova naro¢nost je dana uzitim spe-
cidlnich metodik, kterymi je podminéna vy-
soka diagnosticka presnost, jiz nelze, krome
jednotlivych a pfesné definovanych pfipadd,
v soucasné dobé dosahnout jinak (obr. 2).

10. MtiZze neuropatologické post
mortem vysetieni mozku a michy
provadét kazdé pracovisté
patologie?

Neuropatologické vysetfeni probiha podle
standardizovaného protokolu a béhem dia-
gnostického procesu je vyuzito Sirokého
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Typické neuro-

Tab. 3. Pfehled charakteristickych proteind a typa proteinovych inkluzi pro jednotliva neurodegenerativni onemocnéni.

hyperfosforylovany
tau

3R izoforma tau
4R izoforma tau

3R+4R tau

amyloid beta

a-synuklein

fosforylovany TDP-43

polyglutaminové
repetice

huntingtin

prionovy protein

anti-tau (AT8)

RD3

RD4

anti-AB (6F/3D)

anti-a synuclein
(4D6, 5G4)

anti-pTDP-43
(pS409/410)

anti-polyQ (1C2)
anti-huntingtin

anti-PrP (6H4,
12F10, 3F4)

neurony

astrocyty

oligodendrocyty
extraceluldrné

dendrity neurond

neurony

neurony, astrocyty,

oligodendrocyty

extracelularné

neurony

oligodendrocty

neurony a
oligodendrocyty

neurony

neurony

extracelularné

(pretangles)
Pickova téliska

globuldrni neurondlnfinkluze
(Pick-like)

astrocytarni plaky
Jtufted” astrocyty
,ramified” astrocyty
globularni astrocytarnf inkluze
granularni (,fuzzy”) astrocyty,
trnité (,thorny”) astrocyty
cytoplazmatické inkluze

neuropilova zrna

neuropilova vldkna
cytoplazmatické inkluze

cytoplazmatické inkluze

neuropilova depozita (plaky)
depozita v cévni sténé
Lewyho téliska
dystrofické a ,vyvrtkovité”
neurity
cytoplazmatické inkluze
cytoplazmatické a jaderné
inkluze

cytoplazmatické a jaderné
inkluze

jaderné inkluze

difuzni synapticka, periva-
kuolarnf a ,patchy” depozita,
plaky a plaque-like depozita

Pickova nemoc
CBD

CBD

PSP
Pickova nemoc

GGT

ARTAG, AGD

PSP, CBD
AGD
AN, PSP

Pickova nemoc
(3R-tauopatie)
PSP, CBD,
(4R-tauopatie)
AN, PART

AN
CAA
DLB, PN

DLB, PN

MSA (tzv. Pappova-
-Lantosova téliska)*

FTLD-TDP/
+MND(ALS)

polyQ nemoci —
SCA, HN

HN

CIN, GSS

Klicovy protein vI?rotlIatka Lokalizace depozit Morfologie depozit degenerativni Dalsi pr|k|ald)'/
(ptiklad klonu) . onemocnéni
onemocnéni
neurofibrildrnf klubka (tangles) AN, PSP PART, CTE
difuzni granularni cytoplaz-
matickd imunoreaktivita AN AGD

GGT, nezarazené
tauopatie

AGD, GGT, nezafa-
zené tauopatie

CBD, AGD, GGT, ne-
zafazené tauopatie

AGD, GGT, nezafa-
zené tauopatie

CTE, nezafazené
tauopatie

DLB

DRPLA, SBMA

FFI, kuru, vCIN

AGD - onemocnéni s argyrofilnimi zrny; AN — Alzheimerova nemoc; ARTAG - astrogliopatie s depozity tau proteinu vdzand na vek; CAA —
mozkova amyloidova angiopatie; CBD — kortikobazalni degenerace; CTE — chronicka traumaticka encefalopatie; CJN - Creutzfeldtova-
-Jakobova nemoc; DLB - demence s Lewyho télisky; DRPLA — dentato-rubro-palido-luysidnska atrofie; FFI — familidrni fatalnf insomnie;
FTLD-TDP - frontotemporalni lobami degenerace s TDP-43 inkluzemi; GGT - tauopatie s globularnimi glidinimi inkluzemi; GSS — Gerstmann(iv-
-Strausslertv-Scheinkertv syndrom; HN — Huntingtonova nemoc; MND (ALS) — onemocnéni motorického neuronu (amyotroficka laterdlni skle-
réza); MSA — multisystémova atrofie; PART — primarni tauopatie vdzana na vek; PN — Parkinsonova nemoc; PSP — progresivni supranukledrni obrna;
SBMA — spinobulbarni svalova atrofie; SCA - spinocerebeldrni ataxie; vCIN — nova varianta CJN

*u MSA vzacnéji i neurondlini a jaderné a-synukleinové inkluze

Cesk Slov Neurol N 2018; 81/114(1): 109-114 113




NEUROPATOLOGICKE POST MORTEM VYSETRENI MOZKU A MICHY V DESETI BODECH
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Obr. 2. Vztah mezi presnosti diagndzy a intervalem od provedeni pitvy.

Nejméné diagnosticky pfinosné je makroskopické zhodnoceni mozku at uz v nativhim stavu
¢i po jeho fixaci. K dosazenf pfesné findInf diagnozy je tieba fixovany mozek vysetfit mikro-
skopicky za uziti standardnich barveni a specidlnich imunohistochemickych metod. Zvlastni
postaveni ma detekce patologické formy prionového proteinu metodou western blot, ktera
mUze poskytnout vysledek do druhého dne po pitvé pacienta. Molekularné genetické vy-
Setfeni (vpravo) Ize vyuZit ke stanovenf vlastni diagndzy (napf. Huntingtonovy nemoci) nebo
k detekci familidrnich forem neurodegenerativnich onemocnéni a mize trvat, podle poctu
a spektra testovanych gend, i nékolik mésfcu.

Fig. 2. Relationship between diagnostic accuracy and time from autopsy.

Macroscopic examination of either the native or fixated brain has the lowest diagnostic accuracy.
For achieving the highest possible accuracy, the brain has to be examined under the microscope
using both standard and special immunohistochemical staining techniques. Western blot detec-
tion of proteinase-resistant prion protein can, however, provide results already on the next day
after the autopsy. Genetic analysis (right) can, in selected neurodegenerative diseases (e.g. Hun-
tington'’s disease), be diagnostic or can be used to assess the presence of heritable pathological
mutations in selected genes associated with neurodegenerative diseases. This may take several
months depending on what and how many genes are tested and by which method.

panelu imunohistochemickych protildtek
a provadi se vysetfeni molekuldrné-patolo-
gickd i imunologicka.

Tyto metody jsou vétsinou dostupné jen
na specializovanych pracovistich, kam Ize
prevézt télo zemrelého po dohodé s posky-
tovateli pohfebnich sluzeb.

Pokud pfevoz téla zemfelého neni mozny,
je mozné provést patologicko-anatomic-
kou pitvu na jakémkoliv oddéleni patolo-
gie — v tomto pfipadé je tieba pitvajici pato-
logy explicitné pozédat, aby odebrali mozek
a michu, oba organy uloZili vcelku do fixac-
niho roztoku a nasledné odeslali do speciali-
zovaného pracoviste.

Zavér

Pitva mozku a michy je dileZitou soucastf
autoptického vysetieni pacientd s kognitiv-
nim postizenim ¢i poruchou motoriky.

Soucasna neuropatologickd diagnostika
je postavena na sirokém panelu imunohis-
tochemickych protilatek, dodatecné Ize do-
plnit i molekuldrné geneticka vysetfeni ze
zmrazené tkané kostni dfené nebo sleziny
(v indikovanych pfipadech podle nélezu pfi
autopsii).

AZ u kazdého patého pacienta s neuro-
degenerativnim onemocnénim mUze neu-
ropatolog odhalit jiné onemocnéni, nez od-
povidalo klinické diagndze. Rada atypicky

probihajicich pifpadl mdze byt podminéna
kombinaci neurodegeneraci nebo smisenou
patologif (vaskuldrni postizent).

Pitva mozku je tak u vybranych pfipadl
zcela zésadni formou zpétné vazby pro kli-
nické Iékare at uz na urovni zakladni zdra-
votni péce, ¢i z hlediska védecko-vyzkum-
nych analyz.
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