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Fukutinopatie patii do skupiny a-dystroglykanopatii, autosomalné recesivné dédi¢nych myopatii kosterniho
svalu s variabilnim postizenim srdce. Onemocnéni bylo objeveno v Japonsku, kde se endemicky vyskytuje
ve formé Fukuyamovy vrozené svalové dystrofie. Vzacné se viak vyskytuje také v jinych zemich s odlisnou
genetickou architekturou. Prezentujeme pfipad fukutinopatie diagnostikovany u mladého muze ceského
plvodu s dilata¢ni kardiomyopatii, elevaci kreatinkindzy a frustnimi zndmkami myopatie kosterniho svalu
pfi neurologickém vysetieni. Celoexomova sekvenace identifikovala na jedné alele patogenni variantu fuku-
tinu (FKTN) His172Leu, ktera pfi rozsahlé deleci exond 1-9 na druhé alele FKTN pusobila jako homozygotni
varianta. Kardidlni i neurologicky stav pacienta zlstava po ctyfech letech sledovani stabilni. Recentné byla
u pacienta na magnetické rezonanci (MR) mozku ndhodné zjisténa rozsahla epidermoidni cysta ¢tvrté komo-
ry s utlakem mozkového kmene vyZadujici neurochirurgicky zakrok, ktera by mohla zapadat do vyvojovych
anomadlii mozku pacientt s fukutinopatiemi. V kontextu tohoto vzacného onemocnéni rozebirame diagnos-
tiku a lé¢bu kardiomyopatii doprovazenych onemocnénim kosterniho svalu.

© 2022, CKS.

ABSTRACT

Fukutinopathy belongs to a-dystroglykanopathies, autosomal recessive inherited skeletal muscle myo-
pathies with a variable cardiac involvement. The disease was discovered in Japan with endemic occurrence
as Fukuyama congenital skeletal dystrophy. However, it can be rarely diagnosed also in other countries
with a different genetic architecture. We present a case of fukutinopathy in a young male of Czech origin
with dilated cardiomyopathy and elevation of creatine phosphokinase. Neurologic assessment revealed just
borderline signs of skeletal muscle myopathy. Whole-exome sequencing revealed in one allele a pathogenic
missense variant of fukutin (FKTN) His172Leu, which was accompanied by a large deletion of exons 1-9 in the
second allele of FKTN acting as a homozygous variant. Cardiac and neurologic status of the patient remained
stable in the last four years. Recently, the patient has been diagnosed with a large epidermoid cyst of the
fourth brain chamber causing a brainstem compression, which required a neurosurgical intervention. The
finding could be related to congenital cerebral abnormalities seen in patients with fukutinopathies. In the
context of this rare disease, we discuss diagnostics and management of cardiomyopathies associated with
a skeletal muscle myopathy.
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Uvod

Postizeni srdce patfi spolu s respira¢nim selhdanim mezi
hlavni pficiny morbidity a mortality u neuromuskularnich
onemocnéni.' Jednd se o znacné heterogenni skupinu
onemocnéni, mezi kterymi prevazuji geneticky podminé-
né myopatie kosterniho svalu. Od prvnich popisC postize-
ni srdce u Duchenneovy nemoci v 60. letech? doslo k vy-
znamnému pokroku v diagnostice neuromuskularnich
onemocnéni a zlepsily se také znalosti ohledné srde¢niho
postizeni u jednotlivych klinickych jednotek. Byla identifi-
kovana onemocnéni s vysokym vyskytem srdecniho selha-
ni vétSinou pod obrazem dilata¢ni kardiomyopatie (dys-
trofinopatie, laminopatie, sarkoglykanopatie a-y atd.)
a také s vysokou prevalenci malignich komorovych aryt-
mii (laminopatie) a atrioventrikularnich blokad (emerino-
patie, laminopatie, myotonickd dystrofie, desminopatie
atd.)." U nékterych jednotek jako napt. dystrofinopatii,
laminopatii a myotonické dystrofie byly vypracovany spe-
cifické strategie k prevenci kardidlnich komplikaci.

V této praci chceme prezentovat pfipad fukutinopatie
diagnostikovany u mladého pacienta s nedavnym zachy-
tem dilatac¢ni kardiomyopatie, jenz byl provazen frustnim
postizenim kosterniho svalu. V kontextu tohoto vzacného
onemocnéni rozebereme diagnostiku a Ié¢bu kardiomyo-
patii doprovazenych onemocnénim kosterniho svalu.

Popis pFipadu

Dvaadvacetilety obézni muz s BMI 35, doposud kardialné
i interné zdravy, byl v prosinci 2016 pfijat do nemocnice
Liberec pro zachyt srde¢niho selhani s anamnézou nama-
hové dudnosti progredujici do klidové v poslednich tfech
mésicich. Rodinnd anamnéza u rodi¢l byla néma stran
kardiovaskuldrni anamnézy, otec matky zemrel nahle na
infarkt myokardu pfed 50. rokem, otec otce lécen pro
ICHS, po PClI, déle sledovan v IKEM po transplantaci led-
viny pro dédi¢nou formu glomerulonefritidy. U pacienta
byly pfi pfijeti pfitomny znamky levostranné kardialni
insuficience, EKG s nalezem levého predniho hemibloku,
laboratorné zvySend hodnota natriuretického peptidu
typu B 1 127 ng/l, mirné alterované renalni parametry,
jaterni enzymy a kreatinkindza (CK) 8,3 pkat/l. Sérologie
kardiotropnich virt byla negativni. Echokardiografické
vysetieni zachytilo tézkou dilataci levé komory (LVEDD
69 mm) s vyznamnou systolickou dysfunkci LK — EF 20 %
pfi difuzni hypokinezi, dilatovanou PK se stfedné ome-
zenou systolickou funkci, bez nalezu vyznamné valvulo-
patie, bez zn. plicni hypertenze. Na spadovém pracovisti
doplnéno koronarografické vysetieni, kde nebylo pfitom-
no aterosklerotické postizeni, soucasné i MR srdce, ktera
potvrdila dilatovanou tézce dysfunkcni LK s EF 17 %, zn.
pozdniho syceni septa, spodni a laterdIni stény. Pacient
byl posléze odeslan na nase pracovisté k provedeni endo-
myokardialni biopsie. V biopsii nebyly prokazany znamky
myokarditidy, ani pfitomnost amyloidu, nalez byl histo-
logicky kompatibilni s diagnézou dilatacni kardiomyopa-
tie. Vzhledem k elevaci kreatinkinazy byla v biopsii cile-
né testovana exprese dystrofinu, ktera byla v normé. Po
kompenzaci srde¢niho selhani doslo laboratorné k upra-
vé jaternich parametr( i rendlni funkce, pretrvavala vsak

zvysend hodnota CK. Z tohoto dlvodu bylo doplnéno
neurologické vysetfeni s normdlnim nalezem a elektro-
myografie se zachytem myogennich potencialll, vzhle-
dem ke klinickym projevim nebyla svalova biopsie indi-
kovana. Pacient byl nastaven na Iécbu srdecniho selhani
a propustén do ambulantniho sledovani.

Pfi ambulantnich kontroldch byla dale titrovana terapie
kardidlni insuficience, EKG holterovské vysetreni bylo kro-
mé sklonu k no¢ni bradykardii bez arytmii. Dochdzelo k po-
stupnému lep3eni klinického stavu az na NYHA |, i systolické
funkce LK (posledni hodnota 5/2021 EF 40 %, GLS -13,2 %,
EDD 67 mm), a zarover poklesu hodnoty BNP, ktera je od
r. 2017 normalizovana. S klesajicim BNP v3ak disproporéné
dochazelo k dalsi elevaci CK (maximalni hodnota 47 pkat/l)
bez klinickych zndmek myopatie (tabulka 1).

K objasnéni pficiny onemocnéni bylo provedeno mo-
lekularné-genetické vysetfeni pomoci celoexomové sek-
venace (SeqCap EZ MedExome Probes, Roche, Madison,
USA) na pfistroji lllumina HiSeq 2500 systém. Na jedné
alele byla zjisténa patogenni varianta fukutinu (FKTN)
His172Leu, kterd pfi rozsahlé deleci exonl 1-9 na druhé
alele FKTN pusobila jako homozygotni varianta (obr. 1),
nalez odpovidal autosomalné recesivni dédi¢nosti fuku-
tinopatii. Podle klasifikace American College of Medical
Genetics and Genomics se jednalo o variantu tfidy 4. Byl
proveden klinicky a geneticky screening u rodi¢d a bratra
pacienta s normalnim kardiologickym nalezem. RozloZe-
ni genotypt v rodiné ukazuje rodokmen, bodova mutace
FKTN pochéazela od otce, delece ¢asti genu pro FKTN po-
chazela od matky (obr. 1). Genetické vysetrfeni probihalo
v ramci klinické studie schvalené instituciondlni etickou
komisi, nemocny projevil souhlas s anonymnim zverejné-
nim pfipadu.

V dubnu 2021 pacient podstoupil neurologickou kon-
trolu, kde nebyla zjisténa vyznamnéjsi progrese myopa-
tie kosterniho svalu, nadale jen lehkého stupné s mirnou
progresi myogenniho nalezu pfi elektromyografii. Byly
konstatovany normalni kognitivni funkce. Vzhledem
k wvyskytu malformaci centralniho nervového systému
(CNS) u fukutinopatii byla na doporuceni neurologa dopl-
néna MR mozku, ktera odhalila velkou epidermoidni cys-
tu IV. komory s pocinajicim utlakem mozkového kmene.
Nalez byl uUspésné feSen neurochirurgickym zakrokem.
Vzhledem k prevazujici kardialni manifestaci onemocnéni
a minimalnim projeviim svalového onemocnéni predpo-
kldadame, Ze i do budoucna bude pro prognézu pacienta
rozhodujici tize srde¢niho onemocnéni a jeho lécba.

Diskuse

Fukutinopatie - klinicky obraz a srovnani

s pfedchozimi publikacemi

Fukutin se spolu s dalsimi proteiny a glykoproteiny podili
na glykosylaci a-dystroglykanu, ktery je prevazné extra-
celuladrnim proteinem, interaguje k lamininem-2 a podili
se na ukotveni bunécného cytoskeletu k extracelularni
matrix. Smérem do bunky a-dystroglykan interaguje s p—
-dystroglykanem a dystrofinovym komplexem, ktery je
napojen na aktinova filamenta.? Spravna funkce a-dystro-
glykanu je zasadni pro integritu kardiomyocytt a rhab-
domyocytd, je duUlezita také pro fizeni migrace neuront
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Obr. 1 - Rodokmen vysetiované rodiny a schematické znazornéni patogenni varianty fukutinu (FKTN) u naseho pacienta vcéetné pravdé-
podobného mechanismu vzniku delece v genu FKTN. Panel A - Genotyp pacienta, zaména His172Leu FKTN a soucasné delece exont 1-9
FKTN. Panel B - Rodokmen rodiny, véetné znazornéni genotypu u jednotlivych ¢lend rodiny. Kromé probanda méli ostatni clenové rodiny
normalni EKG a echokardiograficky nalez. Panel C - Pravdépodobny vznik delece v genu FKTN: chromosom vytvofi smycku a velmi podobné
fragmenty DNA (sekvence LINE) se mohou vzajemné parovat. Rekombinace mezi takto sparovanymi chromosomy vede k deleci smycky,

ktera nasledné podléha degradaci a chromosom dale zlistava bez toho Useku DNA.

béhem vyvoje mozku a vyvoje oka. Patogenni varianty
fukutinu (FKTN) a dalSich péti gena (LARGE, POMGNTT,
POMTI1, POMT2 a FKRP) vedou k porucham glykosylace
a-dystroglykanu, které byly asociovany s recesivné dédic-
nymi svalovymi dystrofiemi, strukturalnimi mozkovymi
zménami a o¢nim postizenim.* Rozvoj kardiomyopatie
byl dokumentovan u mysiho modelu po eliminaci genu
(knockout) pro FKTN.5

Prvni pripady fukutinopatie byly popsany v roce 1960
v Japonsku skupinou okolo doktora Fukuyamy.® Fenotyp
Fukuyamovy svalové dystrofie se sklada z triddy mentalni
retardace, mozkovd malformace a vrozena svalova dys-
trofie. Jejim nejcastéjsim molekularnim podkladem je
v japonské populaci homozygotni 3-kb retrotranspozi¢ni
inzerce v 3' nekdédujici oblasti genu FKTN. Onemocnéni je
v Japonsku endemické s prevalenci 1-2/50 000 narozenych
déti, je zde patrny efekt zakladatele. Choroba je fatalni
béhem détstvi a adolescence, pri¢cinou umrti byva srdecni
selhdni.>® Do obrazu postizeni CNS u Fukuyamovy svalové
dystrofie patfi dysplazie mozkové kary (polymikrogyrie
nebo pachygyrie), mozeckové cysty, dysplazie kdry mo-
zecku, abnormality bilé hmoty a hypoplazie mozkového
kmene.” Homozygotni nonsense mutace FKTN v kédujici
oblasti vedou kromé tézké svalové dystrofie k zavaznému
postizeni CNS (lisencefalie, dilatace mozkovych komor)
a o¢nim malformacim popsanym jako Walkertv-Warbur-
gulv syndrom s prezivanim jen nékolik mésicl postnatal-
né.®° Na druhé strané klinického spektra stoji fukutino-
patie s projevy pletencové svalové dystrofie bez projevu

mentalni retardace®® nebo s projevy dilata¢ni kardiomyo-
patie a subklinickou myopatii.’ Tyto mirnéjsi formy fuku-
tinopatie byvaji vétsSinou podminény homozygotnimi mis-
sense mutacemi FKTN nebo kombinaci bodové mutace
a delece ¢asti genu FKTN jako v nasem pfipadu. Vzhle-
dem k vyznamu fukutinu pro spravnou diferenciaci CNS
muzeme spekulovat o vztahu genetického defektu k zjis-
ténému epidermoidnimu tumoru ¢tvrté komory u naseho
pacienta, ktery pochazi z ostrivkl ektodermdlni tkané
zbylych po vyvoji neuralni trubice v embryogenezi.

Nervosvalova onemocnéni se zvySenym vyskytem
postiZeni srdce

Tabulka 2 ukazuje prehled nejcastéjsich svalovych one-
mocnéni se zvySenym vyskytem postizeni srdce, které
zahrnuje rozvoj srde¢niho selhdani, vyskyt tachyarytmif
a atrioventrikuldrni blokady. Tam, kde je riziko srde¢ni-
ho postizeni zvySené, je vhodné u pacientd s myopatii
periodicky provadét kardiologické vySetfeni.” Na druhou
stranu, na pfitomnost myopatie je tfeba pomyslet u vSech
pacientd s novym zachytem kardiomyopatie, vySetfeni
koncentrace kreatinkindzy (CK) v séru patfi mezi zaklad-
ni vstupni vysSetfeni u pacientl s kardiomyopatiemi (ta-
bulka 3)." Divodem pro toto testovani je skute¢nost, ze
u nékterych nervosvalovych onemocnéni mlze byt kar-
diomyopatie dominujici manifestaci a postizeni koster-
nich svald je subklinické. V tabulce 3 jsou uvedeny také
nejcastéjsich priciny hypertrofické, dilata¢ni a restriktivni
kardiomyopatie se zvySenim CK." Pfitomnost myopatie
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Tabulka 1 - Prehled klinickych nalezti pacienta s fukutinopatii

1. mésic 52. mésic
Sledovany znak (leden 2017) 5. mésic 12. mésic 18. mésic (duben 2021)
NYHA \Y, | | 1=l 1=l
Hospitalizace LSI
BNP (ng/l) 1127,0 132,8 17,1 17,1 17,8
CK (pkat/l) 8,3 18,0 31,4 46,9 30,0
EKG SR SR SR SR SR
EF LK (%) 20 35 40-45 40-45 40
LVEDD (mm) 71 70 67 62 68
Funkce PK Stfedné omezena Normalni Lehce omezena Normalni Normalni
Mitralni regurgitace Stredni 2-3/4 Mala 1/4 Mala 1/4 Mala 1/4 Mala 1-2/4

BNP - natriureticky peptid typu B; CK — kreatinkinaza; EF LK — ejek¢ni frakce levé komory; LSI - levostranna srdecni insuficience; LVEDD —
end-diastolicky rozmér levé komory; NYHA - New York Heart Association; PK - prava komora.

Tabulka 2 - Prehled nejcastéjsich myopatii a vyskytu postizeni srdce u jednotlivych onemocnéni. Upraveno podle citace’??

Mvopatie Gen Srdeéni postizeni Vyskyt srdecniho Komorové  Sifové Nahla Poruchy
yop P postizeni arytmie arytmie srdecni smrt prevodu
Myopatie vazana na X-chromosom
Duchenneova Dystrofin DKMP Bézné (90 %) KES V pozdni fazi Ano Vzécné
. KT asociova- Asociované Ry
— 0,
Beckerova Dystrofin DKMP 60-75 % nésDKMP s DKMP Ano Vzécné
. Emerin, lamin  Pfevodni poruchy o . Ano, 30 % "
Emeryho-Dreifussova AacC 2 DKMP 90 % KT Bézné amrti Bézné
Pletencové dystrofie
LGMD 1B LaminAac  Frevodniporuchy  gq o, KT Malo dasté  Ano B&zné
a DKMP
LGMD 2C Y-sarcoglykan DKMP Bézné Vzécné Vzacné Vzécné
LGMD 2D o-sarcoglykan  DKMP Bézné Vzéacné Vzéacné Vzécné
LGMD 2E B-sarcoglykan  DKMP Bézné Bézné Bézné Bézné
LGMD 2| Fukutin-rela- 5y 20-80 % Malo dasté  Vzacné Vzdcnd  Vzécné
ted protein
Myotonické dystrofie
Expanze CGT . . - .
: Pfevodni poruchy 0 V zévislosti Rz
Typ 1 repetic genu a DKMP, HKMP 60-80 % KT na véku Ano Bézné
DMPK
Expanze CCGT Vzacné
Typ 2 repeticgenu  Prevodni poruchy  10-25 % Malo ¢asté  Malo casté Ano e
v détstvi
ZNF9
Asociované s mitochondrialni dysfunkci
. LVNC, DKMP, e e Rmsila b TRla Neni
Barthiv syndrom Tafazzin HKMP Bézné Ojedinélé Ojedinélé 2n4mo
Friedreichova ataxie  Frataxin HKMP Bézné Bézné Bézné Vzacné

DKMP - dilata¢ni kardiomyopatie; HKMP - hypertrofickd kardiomyopatie; KES — komorové extrasystoly; KT — komorové tachykardie; LVNC
- non-kompaktni kardiomyopatie levé komory.

a jeji charakter ndm mohou pomoci pfi diagnostice pri¢ciny kterd mohou indikovat dalsi laboratorni vysetfeni a na-
kardiomyopatie. Pfi opakovaném zvyseni koncentrace CK smérovat pacienta ke genetickému vysetieni. Pfitomnost
v séru je vhodné doplnit neurologické vysetfeni a elektro- myopatie zvySuje vytéznost molekularné-genetického vy-
myografii. Pacienty s podezienim na nervosvalové one- 3Setfeni u pacienta s kardiomyopatii,'? vétSinou se pouzivaji
mocnéni je tfeba referovat do neuromuskuldrnich center, panely desitek gend nebo exomova sekvenace metodou
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Tabulka 3 - Doporucena laboratorni vysetreni u jednotlivych typt kardiomyopatii a diferencialni diagnéza pfi zvyseni kreatinkinazy

Srdecni fenotyp Doporucena vysetieni Dif. dg. p¥i T kreatinkinazy

Hypertroficka kardiomyopatie - Kreatinkindza - Mitochondridlni onemocnéni

Renalni funkce, proteinurie Glykogendzy

Jaterni testy Danonova choroba

Dilatacni kardiomyopatie - Kreatinkindza - Dystrofinopatie
Rendlni funkce, proteinurie Sarkoglykanopatie
Jaterni testy Laminopatie
Krevni obraz Myotonicka dystrofie
Sérové zelezo, feritin Mutace FKTN
Kalcium, fosfor, TSH Desminopatie
Myofibrilarni myopatie
Restriktivni kardiomyopatie - Kreatinkindza - Desminopatie

Renalni funkce, proteinurie
Jaterni testy
Krevni obraz, zelezo, ferritin

Imunofixace bilkovin séra a moci,

volné lehké retézce

TSH - tyreotropni hormon.

next generation sequencing. V indikovanych pripadech
Ize doplnit svalovou biopsii, napf. pfi negativnim nebo
nejasném vysledku genetického vysetreni.

Specifické strategie k prevenci kardialniho
postizeni a komplikaci u vybranych svalovych
onemocnéni
Prvni prace zamérené na specifickou Ié¢bu nervosvalo-
vych onemocnéni se objevily u pacientld s nejtézsi formou
dystrofinopatie — Duchenneovou svalovou dystrofii. Pro
toto onemocnéni je charakteristickd progresivné se zhor-
Sujici svalova slabost a ztrata schopnosti chtze v druhé
dekadé Zivota. Randomizované studie z 90. let minulého
stoleti prokazaly, Ze kortikoterapie prodlouzi schopnost
chlize skoro o tfi roky." Pozdéji byly publikovany mensi
randomizované studie ukazujici u chlapcd s Duchenne-
ovou svalovou dystrofii se zachovanou ejekéni frakci levé
komory srdecni (LKS) bez zndmek postizeni srdce, Zze po-
davani perindoprilu vedlo ve srovndni s placebem po péti
a deseti letech''" k nizsSimu vyskytu systolické dysfunkce
LKS. Po deseti letech sledovani bylo pfi preventivnim po-
davani perindoprilu dokonce pozorovano snizeni celkové
mortality o 27 %.'> Metaanalyza provedenych praci (s pe-
rindoprilem, lisinoprilem, losartanem a eplerenonem)’®
poukdzala na malou spolehlivost téchto malych studii.’”
Stala se vychodiskem pro usporadani DMD Heart Protec-
tion Study, kterd od roku 2018 zkouma pfinos preventiv-
niho podani perindoprilu a bisoprololu u chlapct s Du-
chenneovou svalou dystrofii.'®

Dalsi vyznamnou skupinou svalovych onemocnéni,
kterd vyzaduji odlisné preventivni a lé¢ebné strategie,
jsou laminopatie. Jsou spojeny s vysokym rizikem nahlé
srdecni smrti pfi maligni arytmii nebo prfevodni poruse
a také se zvySenym rizikem progrese srdec¢niho selhdni.
Nejcastéjsimi klinickymi fenotypy laminopatii jsou Eme-
ryho-Dreifussova svalova dystrofie, pletencova svalova

dystrofie nebo izolovana dilata¢ni kardiomyopatie.™ Jiz
pfitomnost dvou ze ¢tyf nasledujicich rizikovych fakto-
rd zvysuje u nosict patogennich mutaci laminu A/C rizi-
ko nahlé srde¢ni smrti.?° Témito rizikovymi faktory jsou:
muzské pohlavi, non-missense mutace (tedy trunkujici
varianta, porucha splicingu nebo stop mutace), zachyt
nesetrvalé komorové tachykardie a ejek¢ni frakce levé
komory srde¢ni pod 45 %. Dokonalejsi rizikovou stra-
tifikaci pacientl s laminopatii prinesl novy algoritmus,
ktery pouziva Ctyfi vyse zminéné prediktory s kvantita-
tivné hodnocenou ejekéni frakci LKS a pridava k nim
prfitomnost atrioventrikuldrni blokady prvniho a vyssi-
ho stupné. Algoritmus je dostupny online: https://Imna-
-risk-vta.fr/.?' Podle guidelines Evropské kardiologické
spolec¢nosti ma byt u rizikovych pacientd s laminopatii
a dilata¢ni kardiomyopatii indikovana ¢asnd implanta-
ce kardioverteru-defibrilatoru, a to s tfidou doporuceni
lla.22

Dulezitou skupinou myopatii, ktera vyzaduje specificky
kardiologicky management, je také myotonickd svalova
dystrofie, predevsim jeji I. typ, morbus Steinert. Kardialni
pri¢iny umrti jsou u tohoto onemocnéni casté s vyznam-
nym vyskytem ndhlé srdecni smrti pfi progredujici atrio-
ventrikuldrni blokddé nebo maligni komorové arytmii.?
Neinvazivnimi prediktory bradykardické formy nahlé sr-
de¢ni smrti jsou vyskyt supraventrikularnich arytmii, in-
terval PR > 240 ms, trvani QRS > 120 ms a zachyt atrioven-
trikularni blokddy druhého az tretiho stupné.?* Hrani¢ni
nalezy lze upfesnit pomoci elektrofyziologického vyset-
feni, interval HV > 70 ms predikuje s vysokou pravdépo-
dobnosti rozvoj kompletni atrioventrikuldrni blokady.?
Kromé klasickych indikaci Ize implantaci kardiostimulato-
ru zvazit také u vyse zminénych prevodnich poruch. Kar-
dioverter-defibrilator je vhodny kromé obvyklych indikaci
také u pacientl s indikaci k implantaci kardiostimulatoru
se zachytem nesetrvalé komorové tachykardie.?6?’
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Zaveér

Znamky léze kosterniho svalu pfi zachytu kardiomyopatie
mohou vyznamné modifikovat nase diagnostické uvahy
a u vybranych onemocnéni mohou vést k specifickym po-
stupim pfi sledovani a 1é¢bé nemocnych. Na tuto moz-
nost je tfeba myslet pfi klinickém vySetfeni, a stanoveni
hodnoty kreatinkinazy je proto doporuceno u kazdého
nového zachytu kardiomyopatie.

Financovani

Podporovano vyzkumnym zadmérem Ministerstva zdra-
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