ANALYZA SVALOVYCH A JATERNICH PARAMETRU U CHLAPCU
S DUCHENNOVOU SVALOVOU DYSTROFIi
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Laboratorni nalezy:
Zvysené svalové enzymy: kreatinkinaza (CK), laktat dehydrogendza (LDH) a
myoglobin (MgB)

Duchennova svalovd dystrofie (DMD) je
nejcastéjsi vrozend myopatie détského véku.
X- vdzand, postihuje 1:5000 chlapcd. A
Dochdzi pfi ni k postupnému tbytku kosternich svald.
MouZe byt provdzena dilatacni kardiomyopatii, v
pozdéjsich stadiich je typickd respiracni insuficience.
Lécba: dlouhodobd kortikoterapie Kosterni sval Jétra S krey
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Gamaglutamyltrasferaza (GGT) se naopak ve svalu nevyskytuje, je proto specifi¢téjsi pro jaterni
poskozeni a jeji elevace u DMD neni typicka.

Jeji vysetieni neni dostacujici pro diagnostiku jaterniho poskozeni (Nemusi byt elevovana u hepatopatii bez
cholestazy, a naopak muze byt zvySena u méstnavého srdecniho selhani, u metabolického syndromu ¢i
vzacné pfri kortikoterapii

laninaminotransferaza (ALT) a aspartataminotransferaza (AST) se
kromé jater také vyskytuji ve svalech >> jsou u DMD téz elevovany a byva
tézké urcit dlivod jejich zvyseni (jatra nebo sval?)

https://clinicalgate.com/muscle-disorders/

Cile studie: Popis vztahu mezi svalovymi a tradi¢nimi jaternimi enzymy v souboru chlapcti s DMD. Predikce vySe transaminaz dle vyse svalovych enzymu. U GGT popis zavislosti
na body mass indexu (BMI), kortikoterapii a ejekéni frakci (EF) myokardu.

Metody: Retrospektivné byly u chlapct s DMD zaznamenany hodnoty CK [ukat/I], LDH [ukat/I], MGb [ug/I], ALT [ukat/I], AST [ukat/I], GGT [ukat/I], vék, kortikoterapie, BMI, EF.
Provedli jsme linearni regresni analyzu k ovéreni vztahu mezi parametry a dvouvybérovy T-test pro srovnani dvou skupin.

Vy5|ed ky Vysetteno celkem 33 chlapct s DMD (vék: medidn 8 let, mezikvartilové rozpéti 6-12 let).

1. Zavislost jaternich testd na hodnoté CK:
Grafy zobrazuji namérené a predikované hodnoty ALT, AST, resp. GGT dle namérené hodnoty CK. Pro vSechny tyto enzymy platila linedrni zavoslost na CK.
Pro odhad oc¢ekavanych ,normalnich“ hodnot jaternich transaminaz u DMD platily v nasem souboru nasledujici vztahy (v grafu IS = 95% interval spolehlivosti
pro koeficient beta): ALT= 2,89 + 0,01*CK, p < 0,0001; AST =1,19 + 0,01*CK, p <0,0001; GGT = 0,22 — 0,0001*CK, p = 0,03.
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Zavislost na LDH ani MGb nebyla prokazana u ALT (betalLDH=0,0001, p=0,82, betaMGb<0,0001, p=0,95), AST (betaLDH=0,0002, p=0,51, betaMGb=-0,0007, p=0,34) ani GGT
(betaLDH>-0,0001, p=0,12, resp. betaMGb<-0,0001, p=0,21). Vysledky linearni regresni analyzy.

2) Zavislost sledovanych parametrl na véku. 3) Zavislost GGT na ejekcni frakci myokardu, kortikoterapii a BMI.
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AST i ALT s vékem v souboru klesaly, podobné jako CK, u které je tento pribéh u ooég — graf vlevo nahore. VySe GGT nebyla zavisla na
DMD znamy a je vysvétlovan ubyvanim kosterni svaloviny. Koeficienty beta z regresni | E.F (beta=-0,0007, p=0,81) — graf vpravo nahore,
linedrni analyzy, udavajici Sikmost sklonu v grafu, byly ndsledujici: (betaCK = -47,09, 0,25 linearni regrese. . .
p<0,0001; betaALT = -0,66, p<0,0001; betaAST = -0,64, p<0,0001). Naopak GGT s 02 x| GGT dale nebyla odliéna ve skupiné léenych
vékem stoupala (betaGGT = 0,009, p=0,03). V grafu pro piehlednost hodnota AST a 01 kortikoidy a nelécenych (primeérné 0,20 ukat/I
ALT [ukat/I] vyndsobena 100x, GGT [ukat/I] 1000x. 0,05 (n=12), resp. 0,18 ukat/I (n=10), p=0,46) — graf
0 . P vlevo dole, dvouvybérovy T-test.
Bez kortikoterapie Léceni kortikoidy

U DMD bylo zjisténo, zZe:

v’ Existuje linedrni zavislost tradi¢nich jaternich test( (ALT, AST i GGT) na CK. Pro ALT i AST patila pfima uméra, pro GGT tméra nepfima. Jejich vztah s MGb ani LDH
nebyl prokazan.

» CK je vhodnd pro dalsi zkoumadni téchto vztahu. Pro orientacni vypocet ocekdavdnych hodnot jaternich transamindz u DMD dle nasich dat plati:

ALT [ukat/I] = (0,005 aZ 0,013) x CK + 2,89 [ukat/I]; AST [ukat/I] = (0,009 aZ 0,014) x CK + 1,19 [ukat/I].

S ohledem na nedostatecnou velikost souboru nebylo vsak mozZné odlisit, zda nebudou platit odlisné vztahy pro riizné vékové skupiny. Odlehlé body byly namérené zejména u

velmi mladych pacientu. Upresnéni predikce jaternich transamindz dle CK bude predmétem dalsich studii.

CK, ALT i AST s vékem klesaly.
Podobny priibéh u AST i ALT jako u CK podporuje u DMD hypotézu jejich svalového pivodu.

GGT s vékem stoupala, bez zavislosti na kortikoterapii ¢i poruse EF. Jeji vySe pozitivné korelovala s BMI.
U DMD mdze byt riziko metabolického syndromu ¢i lehkého postiZeni jater pfi obezité (zejména z kazuistik znama nealkoholicka jaterni steatéza). Pro cilené vyhledavani
téchto rizik u obéznich chlapct s DMD vsak neni dostatek dat.
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