Vyjadfeni k disertacni praci.

Predlozena disertadni prace MUDr. Ondreje Horacka : Deviace osy pdtefe u hereditarni
motoricko-sensitivai neuropatie, byla zpracovana na Klinice rehabilitace 2. LF a FN Motol
v Praze. Samotny text disertace ma 76 stran a je doprovazen 28 tabulkamui, 41 rentgenogramy
a 3 obrazky. Piilohou disertace jsou publikované prace autora a jeho spolupracovniku.

Préce ma tradi¢ni ¢lendni. Po Givodu nasleduje obecna Cast, ve které je podana
charakteristika a klasifikace hereditarni motoricko-sensitivni neuropatie ( morbus Charcot -
Marie — Tooth, HMSN) a klasifikace deviaci osy patefe. Velmi stru¢né je popsano
paraspinalni svalstvo a jeho funkce. Dale jsou popsany pouzivané metodiky a je
charakterizovan soubor vysetfovanych nemocnych. Nejrozsahlejsi je vysledkova kapitola
doprovazena mnozstvim tabulek, které obsahuji genetické, klinicke (neurologicke) a :
elektrofyziologické nalezy a rentgenogramy demonstrujici stupefi postizeni patefe. Nasleduje
diskuse (4 strany), souhrn a zavéry prace. Seznam literatury zahrnuje 44 polozek.

V hypothese autor ptedpoklada, ze u nemocnych s HMSN s rozvinutou deviaci osy patefe
bude neurogenni postizeni paraspinalniho svalstva zavaznéjsi, nez u nemocnych s HMSN, ale
bez deviace osy patere.

Cilem price je upfesnit obdobi vzniku deviace osy patete a podat jeji dalsi charakteristiky
a dale zjistit rozdily mezi jednotlivvmi genotypy onemocnéni. Pomoci elektromyografickeho
vydetfeni stanovit stupen postizeni hlubokého zadového svalstva u pacientii s deviaci a u
pacienti kontrolni skupiny.

Do souboru pacienti autor zafadil 141 nemocnyceh (66 muzi, 75 Zen) s potvrzenou
diagnézou HMSN. Pfevazuji nemocni s HMSN I typu. U 113 nemocnych byl znam genotyp.
V3ichni nemocni byli vy8etieni neurologicky a geneticky a u nemocnych s deviaci o.p. (n =
36) bylo provedeno rtg vy3etfeni patefe. Ve vybraném souboru nemocnych se zjidténou
deviaci byvlo provadéno elektromyografické vysetfeni hlubokého zadového svalstva. Tato
skupina byla srovnana s kontrolni skupinou, pfedstavovanou nemocnymi s HMSN bez
deviace osy patefe.

Do disertace zafadil autor velké mnozstvi vvsledka shrnujicich neurologickou
symptomatologii, vvskvt genotyptia prislusnost k elektrofyziologickym typim HMSN.
Nemocni s deviaci osy patefe byli hodnoceni z hlediska vyskytu jednotlivych typii deviaci a
z hlediska charakteru a tize skolidzy a kyfoskoliozy. Velmi instruktivni jsou tabulky (9.1 -
9.10.) korelujici rtg nalezy a vysledky elektromvografického vysetfeni u 20 nemocnych
s deviaci osy patete. Z elektromyografickvch nalezl vyplyva, ze ve skupiné s deviaci o.p.
pievazuji nemocni s postizenim povrchniho i hiubokého zadového svalstva a nemoeni
s vvraznou neurogenni 1ézi. Postizeni hlubokého svalového kompartementu je castéji difusni.
U viech nemocenych s deviaci osy patefe byla prokdzana vyrazna neurogenni léze. U kontrolni
skupiny bez deviace byla neurogenni 1éze Ieh&iho stupné. Velmi pravdépodobné se jedna o
nejpodrobngji zpracovany soubor tohoto typu onemocnéni, ktery je v sou¢asné dobe
k disposici.

V diskusi autor proved! detailni srovnani dosazenvch vysledka s obdobnymi studiemi




b

v literatufe. V fad¢ pfipadi je ale srovnani obtizné, vzhledem k odli$né metodice a velikosti a
skladbé souboru nemocnych v drive publikovanych studiich.
V piedloZené disertaci MUDr. Horacek velmi podrobng zpracoval rozsahly soubor

L ﬁem@cﬂ? h trpicich hereditarni motoricko-sensitivni neuropatii se zvlatnim zam&Fenim na

nemocné s deviaci osy patefe, kterd vznika jako disledek neurogenniho postizeni hlubokého

zadového svalstva. U vétiny nemocnych je k disposici genotypicka identifikace. Disertace
- obsahuje velké mnoZstvi vysledkd, které prohlubuji nase znalosti o diisledcich a

: komptikauich u tohoto typu neuropatii. Prace je psana srozumitelné, autor pfesné formuluje a
_ dokaze vysledky zobecnit. Podstatna ¢ast vysledki je uvedena v ptehlednych a velmi
~ informativnich tabulkach. Graficka Groven disertace | Je vvsoka.

Dr. Horacek je autorem nebo spoluautorem 19 asopiseckych praci, z toho 3 prace byh
publikovany v zahranici a dal3i tii v domacich impaktovanych Casopisech. Vysledky své
prace prezentoval ve 3 abstraktech. Tematicky zabér publikaci je rozsahly a zahrnuje obla
disertace (hereditarni neuropatie), rehabilitatni programy, protetickou pééi a vmr:ta

antiflogistik.
V predloZené disertaci a v publikacich, které tvofi jeji piilohu pmkafal MUDr. O. Horacek
- schopnost samostatné vedecke prace od akumulace n xic,dk 0 z riznych oblasti, az po finalni
zpracovani do publika¢ni formy. Dosazené a prezentované vysledky vyznamné m.«:srmj: nade
znalosti v oblasti hereditarnich neuropatii. Protoze Dr. Horacek spinil i dal3i zakonné
podminky. doporu¢uji, aby mu byl po obhajeni vysledk{i prace udélen titul Ph.D.

Pfipominky a dotazy :

1) Z metodické kapitoly vyplyva, e elektromyografické vySetfent bylo provadéno
v oblasti horni hrudni a dolni hrudni patete, kde byl vy3etfovan povrchovy a hluboky
svalovy kompartment. Bylo by vhodné doplnit na trovni Jjakého hrudniho obratle (trnu)
byla elektroda do zadovych svalt zavadéna. V textu takovy udaj chybi. Obrazek 1. na str.
15 ilustruje zddové svaly v lumbalni oblasti. Bylo by vhodné zatadit obdobny obrazek (do
obhajovaci pfednasky) zachyeujici stejné svalové skupiny (elektromyograficky
vySetfované svaly) v thorakalni oblasti. Na obr. 1. chybi popiska k &. 7.
' 2) Bylo by mozné provést srovnani vysledki elektromvografickych vyvietfeni v tomto
: saub{}m s literarnimi adaji (elektromyografickymi ) u mwb nemocnych, napt. u
S ‘dnkopa‘m 1 ;
~ 3) Jaky je morfologicky korelat neurogenniho svalového postizeni u HMSN 2 Zmény
v tloustee wakm* h vlaken, atrofie svalt, fibrosa, jak jsou postiZzeny | tdmﬂﬁm}rpu
svalovych vldken ( rychla x pomala vlakna) ?
43 Jaky je nazor autora na bioptické, histochemické vyietfeni pmmem%h svalti u tohoto
typu onemocnéni. V literatufe jsou popisovany rozdily v expresi n¢kterych svalovych
proteinti a enzymi mezi svaly na konkavni a konvexni strané skobiosy,
0 by mozné¢ monitorovat funk&ni stav postizeného svalstva u tdchto nemocnych
pomoci neinvazivnich technik | napf. pomoci infraCervené spektroskopie (near-infrared
' @pmtmsmpv} v - - : - !

V Praze 9. 1. 2006 Prof. MUDr. Rastislav Druga, DrSc.
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